VBEKEMV® (ekulizumab)

Prirucka pre lekara

DolezZité informacie pre poskytovatelov zdravotnej starostlivosti
o liecbe liekom BEKEMV

VBEKEMV je predmetom dalSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informacii
0 bezpecnosti. MoZete prispiet tym, Ze nahlasite akékolvek vedlajSie ucinky, ak sa u vas vyskytnu.
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DOLEZITE INFORMACIE 3 Cielom tejto prirucky je informovat o vybranych bezpeénostnych rizikach
spojenych s lie€bou liekom BEKEMV, vratane ich preventivnych opatreni,

CO JE BEKEMV 4 detekcie, starostlivého sledovania a/alebo spravne;j liecby.

INDIKACIA LIEKU BEKEMV 4

DOLEZITE BEZPECNOSTNE INFORMACIE 5

PREJAVY A SYMPTOMY ZAVAZNE] INFEKCIE 6

INE ZAVAZNE NEZIADUCE REAKCIE 8 DOLEZITE INFORMACIE

UPOZORNENIE NA OBSAH SORBITOLU 8 Certifikat o ockovani/profylaxii antibiotikami

, , ., . S cielom minimalizovat riziko zavaznych meningokokovych infekcii v priebehu liecby liekom
RIZIKA SPOJENE S UKONCENIM LIECBY LIEKOM BEKEMV 9 BEKEMV (ekulizumab) sa na zaklade rozhodnutia Eurépskej komisie a poZiadaviek na nasledné
opatrenia schvalenych Komisiou pre humanne lieky (CHMP) vyZaduje, aby spolo¢nost Amgen
distribuovala liek BEKEMV aZ po prijati pisomného potvrdenia o tom, Ze pacient absolvoval
REFERENCIA 10 aginné otkovanie a/alebo dostal antibiotick( profylaxiu proti meningokokovej infekcii.

HLASENIE PODOZRENI NA NEZIADUCE UCINKY 11 Odoslite, prosim, vyplneny Certifikat o ockovani/profylaxii antibiotikami emailom na:

cs-sk@amgen.com

ADRESA SPOLOCNOSTI 11

Spolo€nost Amgen nezacne distribuovat liek BEKEMV, ak jej nebol doruceny Certifikat

o ockovani/profylaxii antibiotikami pred zaciatkom liecby.
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CO JE BEKEMV"

Ekulizumab, Ucinna latka lieku BEKEMV, je rekombinantna humanizovana monoklonalna protilatka
zamerana na protein komplementu C5.

Ekulizumab je inhibitor terminalneho komplementu, ktory zabrariuje tvorbe terminalneho
komplexu komplementu C5b-9. V€asné zlozky aktivacie komplementu nevyhnutné na opsonizaciu
mikroorganizmoy, iniciaciu imunitnej odpovede (humoralnej aj bunkovej) a odstranenie imunitnych
komplexov zostavaju zachované.

INDIKACIA LIEKU BEKEMV"
BEKEMV je indikovany:
e dospelym a detom na lieCbu paroxyzmalnej no¢nej hemoglobinudrie (PNH). Ddkaz o klinickom prinose

je preukazany u pacientov s hemolyzou s klinickym priznakom (priznakmi) naznacujucim vysoku
aktivitu ochorenia, bez ohladu na anamnézu transfuzii.

DOLEZITE BEZPECNOSTNE INFORMACIE!
Kontraindikacie

BEKEMV je kontraindikovany u pacientov s hereditarnou intoleranciou fruktézy (hereditary fructose
intolerance, HFI) bez ohladu na ich vek a u dojciat a deti do 2 rokov, u ktorych eSte nemusi byt
diagnostikovana HFI. Pozrite si, prosim, Upozornenie na obsah sorbitolu na strane 8.

Riziko zavaznej infekcie a sepsy

Vzhladom na svoj mechanizmus Ucinku zvysuje lieCba ekulizumabom u pacienta riziko rozvoja zavaznej
infekcie a sepsy, najma meningokokovej infekcie (Neisseria meningitidis). U pacientov lieCenych
ekulizumabom boli hlasené pripady zavaznych alebo smrtelnych meningokokovych infekcii.

Na minimalizaciu rizika infekcie a nepriaznivych doésledkov po infekcii sa musia prijat nasledujuce
opatrenia:

Neisseria meningitidis: Ockovanie a antibioticka profylaxia

e Ockujte pacientov meningokokovou vakcinou najmenej 2 tyzdne pred podanim lieku BEKEMV,
pokial riziko oneskorenia liecby liekom BEKEMV neprevazi riziko vzniku meningokokove;j
infekcie.

Odporucaju sa vakciny proti séroskupinam A, C, Y, W 135 a B (ak su k dispozicii).
Ockovanie sa ma vykonat podla platnych narodnych ockovacich smernic o pouziti vakcin.?

Vakcinacia nemusi byt dostatocna na prevenciu meningokokovej infekcie. Je potrebné zvazit
a zohladnit oficialne usmernenie o vhodnom pouZiti antibiotik

VSetci pacienti maju byt sledovani kvéli rozpoznaniu v€asnych prejavov meningokokovej
infekcie a okamZite maju byt vySetreni, ak je podozrenie na infekciu, a je nevyhnutna liecba
vhodnymi antibiotikami.

Malym detom, pre ktoré neexistuje odporucana alebo dostupna vakcina, pacientom, u
ktorych je vakcina kontraindikovana a pacientom, ktori sa zacnu liecit liekom BEKEMV v
Case kratSom ako 2 tyzdne po podani vakciny proti meningokokom, podavajte profylakticky
antibiotika pocas celého obdobia liecby alebo az do uplynutia 2 tyzdrov po ockovani.

Infekcie vyvolané Haemophilus influenzae a pneumokokové infekcie u deti: Ockovanie

e Pacienti s PNH lieceni liekom BEKEMV: Zaockujte pacientov mladSich ako 18 rokov proti
Haemophilus influenzae a pneumokokovym infekciam v sulade s narodnymi smernicami
o ockovani najmenej 2 tyzdne pred zacatim liecby liekom BEKEMYV, pricom prisne dodrZiavajte
narodné odporucania pre kazdu vekovu skupinu.

Vplyv ockovania na zakladné ochorenie

Vakcinacia alebo revakcinacia méze dalej aktivovat komplement a v désledku toho mézu mat pacienti
s ochoreniami sprostredkovanymi komplementom vratane PNH zvySené prejavy a symptémy ich
zakladného ochorenia, ako je hemolyza. Preto je potrebné u pacientov po odporuc¢anom ockovani
sledovat symptomy ochorenia.
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PREJAVY A SYMPTOMY ZAVAZNE) INFEKCIE
Meningokokova infekcia

e Sepsa je Castym prejavom meningokokovych infekcii u pacientov lieCenych ekulizumabom.
e Sledujte, ¢i sa u pacientov neobjavia vasné prejavy meningokokovej infekcie.
e Okamzite vyhodnotte, i je podozrenie na infekciu, a v pripade potreby lieCte antibiotikami.

¢ Poskytnite pacientom/rodi€om prirucku pre pacientov/rodicov deti s PNH. Vysvetlite pacientom
alebo rodicom/opatrovatelom pacientov lieCenych ekulizumabom obsah prirucky, aby ste zvysili ich
povedomie o moznych zavaznych infekciach a o délezitych prejavoch a symptémoch, ktoré zahfnaju:

bolest hlavy s nauzeou alebo zvracanim, e zmatenost,

bolest hlavy so stuhnutostou Sije alebo e silnu bolest svalov v kombinacii
chrbta, s priznakmi podobnymi chripke,

horucku, e citlivost na svetlo.

vyrazku,

U deti m6Zu byt okrem hore uvedenych priznakov a symptémov pritomné aj dalSie:

rychle dychanie, e stuhnuta Sija,
studené ruky a nohy, e ospalost alebo tazkosti s prebudzanim sa,
odmietanie jedla a vracanie, e podrazdenost,

neobvykly plac alebo narek, e trasenie a bolest noh.

¢ Poskytnite pacientom/rodicom/zakonnym zastupcom deti, ktori budu lieCeni ekulizumabom, Kartu
pacienta a vysvetlite im, Ze ju musia nosit stale pri sebe pocas lieCby a eSte 3 mesiace po poslednej
davke tohto lieku a ukazat ju kazdému lekarovi, ktorého navstivia.

e Lekari musia s pacientmi/rodi¢mi deti, ktori budu lieCeni ekulizumabom, prediskutovat prinosy a rizika
lieCby ekulizumabom.

¢ Informujte pacientov/rodicov deti lie€enych ekulizumabom, Ze v pripade podozrenia na infekciu
musia urychlene vyhladat lekarsku pomoc.

Zabezpecte, aby rodicia/zakonni zastupcovia vedeli jednoznacne identifikovat
typické priznaky, ako su bolesti hlavy, horicka a stuhnutost Sije, ktoré vsak

moZu byt u menSich deti taZko rozpoznatelné, a preto ich poucte, aby si
vSimali aj iné priznaky zahffajuce necinnost, podrazdenost, vracanie
a nezaujem o jedlo a aby urychlene vyhladali lekarsku pomoc.

Iné systémové infekcie
Infekcie vyvolané Neisseria species

Vzhladom na mechanizmus ucinku sa ma lieCba ekulizumabom podavat opatrne u pacientov s aktivnymi
systémovymi infekciami (najma sposobenymi baktériami rodu Neisseria a opuzdrenymi baktériami).

Boli hlasené zavazné infekcie sposobené druhmi Neisseria (inymi ako Neisseria meningitidis) vratane
diseminovanych gonokokovych infekcii.

Lekari by mali pacientom odporucit prevenciu kvapavky na zaklade odporucani tykajucich sa prevencie
pohlavne prenosnych infekcii, ktoré zahfna pouzivanie vhodnej bariérovej antikoncepcie a kondémov
u sexualne aktivnych pacientov.

Aspergilova infekcia

U pacientov lieCenych ekulizumabom boli hldsené pripady aspergilovej infekcie, pricom niektoré z nich
boli smrtelné.

Zvazit by sa mali zakladné rizikové faktory, ako je dlhodobé uZivanie steroidov, imunosupresivna
lieCba, zavaZna pancytopénia, expozicia na staveniskach alebo pri demolacnych pracach a uz existujuce
poskodenie pluc alebo aspergilova infekcia. Ak sa pred zahajenim lieCby zisti jeden z uvedenych
rizikovych faktorov liecby ekulizumabom, odporuca sa prijat vhodné opatrenia na zmiernenie rizika
aspergilovej infekcie.
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INE ZAVAZNE NEZIADUCE REAKCIE®
Reakcie na infuziu vratane anafylaxie

Ako pri vSetkych terapeutickych proteinoch, aj podanie lieku BEKEMV (ekulizumab) mo6Ze vyvolat reakcie
na infuziu alebo imunogenitu, ktord mdze spdsobit alergické reakcie alebo reakcie z precitlivenosti
(vratane anafylaxie).

Pacienti maju byt po infuzii sledovani jednu hodinu. Ak sa pocas podavania lieku BEKEMV objavi
neZiaduca udalost, infuzia sa mo6Ze na zaklade rozhodnutia lekara spomalit alebo ukoncit. V pripade
spomalenia infuzie nesmie celkovy Cas trvania infuzie prekrocit dve hodiny u dospelych a dospievajucich
(vo veku od 12 rokov az do 18 rokov) a Styri hodiny u deti mladSich ako 12 rokov.

Imunogenita

V klinickych Stddiach sa u pacientov lieCenych ekulizumabom zistili zriedkavé reakcie na protilatky.
Nepozorovala sa Ziadna korelacia medzi tvorbou protilatok a klinickou odpovedou alebo neziaducimi
udalostami.

UPOZORNENIE NA OBSAH SORBITOLU

-

Tento liek obsahuje 50 mg sorbitolu (E420) v 1 ml. Pacienti s hereditarnou intoleranciou fruktézy
(HFI) nesmu uzivat tento liek. U pacientov s HFI starSich ako 2 roky vznika spontanna averzia

na potraviny obsahujuce fruktézu a mdze byt spojena s nastupom symptémov (vracanie,
gastrointestinalne poruchy, apatia, spomalenie rastu a hmotnosti). Preto sa musi pred podanim
lieku BEKEMV od kazdého pacienta odobrat podrobna anamnéza symptomov HFI.

Intraven6zne podanie lieku obsahujuceho sorbitol, ako je BEKEMV, mbze u pacientov s HFI viest
k hypoglykémii, metabolickej acid6ze, kfcom a kéme, ktoré mdzu byt Zivot ohrozujice. V pripade
neumyselného podania a podozrenia na intoleranciu fruktdzy je potrebné infuziu ihned zastavit,
pomocou intenzivnej starostlivosti obnovit normalnu glykémiu a stabilizovat funkciu organov.
Chronicka expozicia sorbitolu u pacientov s HFl mbdze spdsobit neprospievanie, zlyhanie obliciek
a pecene.

Dojcatd a deti (vo veku menej ako 2 roky) eSte nemusia mat diagnostikovanu HFI. Lieky
obsahujuce sorbitol/fruktézu podavané intravendzne mozu ohrozit Zivot pacienta a musia byt

v tejto populacii kontraindikované.

N /

RIZIKA SPOJENE S UKONCENIM LIECBY LIEKOM BEKEMV"
Z3avaina intravaskularna hemolyza
Pacienti s PNH, ktori zacnu lieCbu ekulizumabom, maju v pouzivani pokracovat, aj ked'sa ich stav zlepsi.

Pacienti, u ktorych ddjde k preruseniu liecby liekom BEKEMV, vSak maju byt sledovani eSte najmenej
8 tyzdnov kvoli detekcii zavaznej intravaskularnej hemolyzy a inych reakcii.

Zavazna hemolyza je, ak je sérova hladina laktatdehydrogenazy (LDH) vysSia ako hladina LDH pred
lieCbou a u pacientov sa vyskytne niektoré z nasledujucich kritérii: absolutny pokles velkosti klonu o viac
ako 25 % za 1 tyzden alebo skor; koncentracia hemoglobinu <5 g/dl alebo pokles o > 4 g/dl za 1 tyzden
alebo skér; angina pectoris; zmena dusevného stavu; zvySenie sérového kreatininu o 50 %; trombdza.

Ak sa u pacienta vyskytne zavazna hemolyza, zvazte nasledujucu lieCbu: transfuzia krvi (erytrocyty) alebo
vymenna transfuzia, ak je podla prietokovej cytometrie pocet PNH erytrocytov > 50 % celkového poctu
erytrocytov; antikoagulacia; kortikosteroidy alebo opakované zacatie liecby liekom BEKEMV.
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REFERENCIA

1. BEKEMV (ekulizumab) Suhrn charakteristickych vlastnosti lieku, april 2023.
Link: www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/bekemv-epar-product-information_sk.pdf

HLASENIE PODOZRENI NA NEZIADUCE UCINKY

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

Statny Ustav pre kontrolu lieiv

Sekcia klinického skusania liekov a farmakovigilancie

Kvetna 11, 825 08 Bratislava

tel.: + 421 2507 01 206

e-mail: neziaduce.ucinky@sukl.sk

Tlacivo na hlasenie podozrenia na neziaduci ucinok lieku je na webovej stranke www.sukl.sk v ¢asti
Bezpecnost liekov/Hlasenie podozreni na neZiaduce ucinky liekov. Formular na elektronické podavanie
hlaseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.

Hlasenim podozreni na neziaduce Ucinky prispievate k ziskaniu dalSich informacii o bezpecnosti tohto lieku.
V hlaseni, prosim, uvedte aj nazov lieku a cislo Sarze, ktora bola pacientovi podana.

Podozrenia na neziaduce ucinky mézete hlasit aj spolo¢nosti Amgen Slovakia s.r.o., Bottova 2A, 811 09
Bratislava, tel.: +421 2 321 114 49, e-mail: eu-sk-safety@amgen.com.

ADRESA SPOLOCNOSTI

Ak mate akékolvek otazky alebo potrebujete dalSie informacie tykajuce sa pouzivania lieku BEKEMYV,
kontaktujte spolocnost Amgen Slovakia s.r.o., Bottova 2A, 811 09 Bratislava, tel.: +421 2 321 114 49,
e-mail: slovakiaoffice@amgen.com.



AMGEN

Amgen Slovakia s.r.o.
Bottova 2A, 811 09 Bratislava
www.amgen.sk
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