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) SLOVNIK POJMU

Anémie

Stav, kdy télo nema dostatek ¢ervenych
krvinek; mdzZe vést k inavé a jinym
symptomim.

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 destic¢ek v krvi
k sobg, vytvofi se krevni srazenina. Tyto
srazeniny mohou blokovat pritok 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)

Cést imunitniho systému, ktera likviduje
bakterie a jiné cizorodé buriky. U PNH

je komplement zodpovédny za rozpad
Cervenych krvinek, které maji nedostatek
specifického ochranného proteinu.

Gonokokova infekce

Infekce pohlavné pfenosna a zplsobena
bakterii Neisseria Gonorrhoeae (také
nazyvana kapavka). MdZe se §ifit

a zpUsobit rozsahlou infekci krve (sepsi).

Hemoglobin

Latka hnédo-Cervené barvy obsazena
v &ervenych krvinkach, ktera prenasi
kyslik do celého téla. Je zodpovédny za
charakteristicky tmavou moce pfi PNH.

SOL-PNH-RMP19.3-PAT-CZ-v3.0-12/2019

Hemoglobiurie

Hemoglobin v mogi. 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 pInému zpracovani
télnimi systémy, je vylu€¢ovan jako odpad
a obarvuje mo¢ charakteristicky
coca-colové hnédou barvou.

Meningokokova infekce

Infekce zplsobena bakterii Neisseria
meningitidis (nazyvana téZ meningokok).
M{zZe zpUsobit zanét mozkovych blan
nebo rozsahlou celotélovou infekci (sepsi).

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

Vzacna krevni porucha, pii které dochazi
k chronickému ni¢eni neboli hemolyze
Cervenych krvinek komplementovym
systémem. Tento proces mUze vést

k zdvaznym 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, protoze
nemaji ddlezité ochranné proteiny.

Trombéza (trombotické pfihody)

Tvorba nebo rozvoj krevni srazeniny, ktery
Casto zablokuje proudéni krve v cévach.

U PNH se krevni srazeniny vyskytuji na
béZznych mistech, ale mohou se objevit

i na mistech neobvyklych, jako napfiklad
v cévach bficha (viz Krevni sraZeniny).
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Tato pfirucka je uréena pro dospélé a dospivajici pacienty, ktefi trpi paroxysmalni noéni JAKA BEZPECNOSTNI OPATRENI SE VZTAHUJI K PRIPRAVKU SOLIRIS®?
hemoglobinurii (PNH) a pro rodi¢e déti a dospivajicich pacient s PNH. Pfirucka

poskytuje informace o ptipravku SOLIRIS®, jak vam bude podavan, a dulezité DULEZITE BEZPECNOSTNI INFORMACE
bezpecnostni informace, se kterymi se musite seznamit. Existuje také dalsi pfirucka

ur¢ena zejména pro rodice malych déti, kterou Vam miiZze pfedat lékaf. Pripravek SOLIRIS® blokuje ¢&st imunitniho systému a proto zvySuije riziko zdvazné
infekce a sepse, zplisobené zejména bakterii Neisseria meningitidis. Proto mUize
. CO J E SOL|R|S®7 dojit k ptipadiim meningokové infekce (zdvazna infekce mozkovych blan
. nebo infekce krve) a jinym infekcim zplsobenymi bakteriemi Neisseria véetné

diseminované gonorey (celotélové rozsitené kapavky).
SOLIRIS® je l1éCivy ptipravek k uréen k IéEbé pacientl s PNH. Jednd se o humanizovanou
monoklonalni protilatku. Protilatky jsou bilkoviny, které se mohou v krvi vazat na urgité Tyto infekce vyZaduji naléhavou a naleZitou lé€bu, nebot se mohou rychle stat
cilové molekuly. Pojem humanizovand oznaduje, Ze je protildtka upravena, aby byla co smrtelnymi €i Zivot ohroZujicimi a vedou k zévaznym nésledkdm.

nejvice podobna lidskym protilatkdm. Monoklonalni znamena, Ze veSkeré Ié€ivo pochazi

z jediné pavodni protilatky, . jsou véechny pFesné stejné. Aby se snizilo riziko infekce, je dlleZité porozumét bezpe&nostnim opatfenim

a védét, jak se pfi podezieni na infekci zachovat (viz nize).

PNH je onemocnéni, pfi kterém je specificka ¢ast pfirozeného imunitniho systému, zvana - J
komplementovy systém, nadmérné aktivni, obvykle v dlisledku genetické poruchy jeho . ) .

normalni regulace . Komplementovy systém je stale aktivni a je-li jeho aktivita nadmérna, Bezpecnostni opatFent:

mUZe nicit Cervené krvinky (hemolyza). To mlze vést ke snizeni mnoZstvi krevnich bunék,

unave, vykonnostnim obtizim, bolesti, tmavé moci, dechové nedostate¢nosti a vzniku Pied zahdjenim Ié&by piipravkem SOLIRIS® MUSITE BYT OCKOVANI Vy nebo Vase

krevnich srazenin. dit& nejméné 2 tydny predem. Pokud Vy nebo Vase dit& zagnete uzivat 16k SOLIRIS®

méné nez 2 tydny po ockovani proti meningitidé, budete muset uzivat antibiotika po

®: Gz s . . . . .
SOLIRIS® je protilatka, kterd véze jednu z Casti komplementového systému a inaktivuje dobu 2 tydnii po ockovani, aby se sniZilo riziko infekce bakterii Neisseria meningitidis.

ji. Timto zptsobem SOLIRIS® zmirfiuje hemolyzu (rozpad Eervenych krvinek), ktera je

pric¢inou projevd a ptiznakd PNH. PNH je chronické onemocnént, proto je pfipravek

SOLIRIS® urcen k dlouhodobé leChé. V piipadé, Ze neni k dispozici vakcina pro malé déti, nebo se u Vas o&kovani 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 o¢kovani proti infekci
Haemophilus influenzae a pneumokokovym infekcim v souladu s narodnimi pfedpisy
pro vakcinaci, a to alespoii 2 tydny pired zahajenim lécby pfipravkem SOLIRIS®.
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JAKYCH PRIZNAKU BY JSE SE MELI BEHEM LECBY VYVAROVAT?

Oc¢kovani sniZuje riziko rozvoje infekce, ale zcela jej nevylu€uje.

Je nutné okamzité informovat lIékare,

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 svalli v kombinaci s pfiznaky chfipkového onemocnéni,
e citlivost na svétlo

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

Rodice/zakonni zastupci novorozenct a kojenct, budte si védomi,
Ze typické ptiznaky — bolesti hlavy, horec¢ka a ztuhlost Sije — mohou
byt hiie zjistitelné, proto si u déti vSimejte i jinych pfiznakd, jako je
netecnost, podrazdénost, zvraceni a snizeni pfijmu potravy.
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JE TREBA PROVEST NEKTERA OPATRENI PRED ZAHAJENIM LECBY?
Pted zahajenim 1é¢by s Vami Iékaf probere:

e ocCkovani proti meningitidé a v nékterych pfipadech specifické antibiotické 1é¢by
za UcCelem sniZeni rizika infekce bakterii zvanou Neisseria meningitidis,

e projevy infekce a zpusob, jakym se zachovat v ptipadg, Ze tyto ptiznaky mate,

e |éci-li se VaSe dité — nutnosti o¢kovani proti bakterii Haemophilus influenzae
a pneumokokovym infekcim v souladu s narodnimi vakcina¢nimi pfedpisy alespon
2 tydny pred zahajenim [é¢by pfipravkem SOLIRIS®,

e nutnost peclivého sledovani Iékafem po jakémkoliv pferuseni 1éCby pfipravkem
SOLIRIS®.

Lékafr &i zdravotni sestra se musi ujistit, Ze jste Vy nebo Vase dité byli ockovani
proti meningokokové infekci provedeno alespoii 2 tydny pfed prvni infizi. Pokud
Vy nebo Vase dité za¢nete uzivat Iék SOLIRIS® méné nez 2 tydny po ockovani proti
meningitidé, budete muset uzivat antibiotika po dobu 2 tydnii po o¢kovani, aby se
snizilo riziko infekce bakterii Neisseria meningitidis.

Navic budete béhem celé [éEby pozorné sledovani, zda se u Vas neprojevuje meningokova
nebo jina infekce.

JAK PROBIHA ZACATEK LECBY LEKEM SOLIRIS®?
SOLIRIS® VAm musi pfedepsat Iékat.
Obdrzite rovnéz startovaci sadu, ktera obsahuje:

e Bezpecnostni kartu pacienta: ktera obsahuje seznam specifickych symptomd, na které
se vzdy musi davat pozor. A také jméno a kontakt na Vaseho oSetfujiciho Iékare.
Tuto kartu je nezbytné nosit neustéle u sebe a prokazovat se ji pfed vSemi zdravotniky
pfi jakékoli navstévé zdravotnického zafizeni, véetné napfiklad zubni ordinace.

e BroZuru s informacemi pro pacienta

¢ Rodi¢e/zakonni zastupci malych déti obdrzi broZuru s informacemi
pro rodi¢e pacientli s PNH.
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JAK SE PRIPRAVEK SOLIRIS® PODAVA?

SOLIRIS® se podava ve formé intravendézni infuze (zavedeni roztoku do Zily). Infize trva
25 az 45 minut. Inflizi musi pfipravovat a podavat Iékar nebo jiny pfislusné kvalifikovany
zdravotnik.

Jako v8echna lé¢iva podéavana ve formé intravendzni inflize, mlze pripravek SOLIRIS®
zpUsobit okamzitou nebo opoZzdénou reakci. Dojde-li k tomu, okamZité informujte svého
Iékafe nebo oSetfujici persondl.

Vzhledem k riziku infuzni reakce (véetné alergické reakce) budete po kazdé infuzi hodinu
sledovani. Pozorné dodrzujte pokyny Iékafe.

Je velmi dilezité, nepromeskat nebo neodloZit Zaddnou naplanovanou lIé¢ebnou schiizku,

aby byla zajiSténa setrvald kontrola hemolyzy a aby byly maximalné vyuzity vyhody Ié¢by
pfipravkem SOLIRIS®.

JAK DLOUHO BUDU MUSET UZ|VAT SOLIRIS®?

Vzhledem k tomu, Ze PNH je chronické onemocnéni, je pfipravek SOLIRIS® ur¢en
k dlouhodobé 1é¢bé.

Pacienti, ktefi zahdjili 1é¢bu pfipravkem SOLIRIS®, by jej méli nadale dostavat
i v pfipadé, Ze se citi |épe.

Preruseni nebo ukoncéeni 1é¢by piipravkem SOLIRIS® m{zZe zpUsobit navrat
symptom( PNH po ukonéenf [éCby.

Léébu nesmite pferusit bez IékaFského dohledu.

Planujete-li Ié¢bu pripravkem SOLIRIS® ukondit, je tfeba s Iékafem

predem prodiskutovat mozné nezadouci ucinky a rizika, ktera zahrnuiji
zvySeny rozpad cervenych krvinek (hemolyzu), coZz miiZe zpUsobit:

e vyznamny pokles mnoZstvi ¢ervenych krvinek (anémii),

* muZe se projevit zmatenost a snizend pozornost,

e bolest na hrudi, angina pectoris (palCiva bolest za hrudni kosti)
® |edvinové potize (vzestup hladiny sérového kreatininu),

e krevni srazeniny (trombdza).
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JSOU S UZiVANIM LEKU SOLIRIS® SPOJENA DALSI RIZIKA?

Riziko infekce
Vzhledem k mechanizmu ucinku pfipravku SOLIRIS® je zapotiebi zvlastni opatrnosti pfi
jeho pouziti v pfipadech |Ié¢by pacient( s aktivnimi systémovymi infekcemi.

MizZete byt vystaveni riziku jiné infekce, predevsim bakteriemi rodu Neisseira, véetné
celotélové rozsitené gonokokové infekce Pokud mate riziko kapavky, pfed pouzitim tohoto
Iéku se poradte se svym Iékafem nebo lékarnikem.

Alergicka reakce

SOLIRIS® obsahuje bilkoviny a bilkoviny mohou u nékterych osob zplsobovat alergické
reakce. Pokud po podani pfipravku SOLIRIS® zpozorujete jakékoli pfiznaky alergie,
kontaktujte svého Iékare.

Ostatni uzivané Iéky

Uzivate-li dalSi Iéky, zejména antikoagulancia (Iéky na fedéni krve) napf. Aspirin

nebo Warfarin), upozornéte na to svého Iékafe a bez porady s nim svoji [é€bu neménite.
Ujistéte se, Ze Iékar vi o vSech lécich, které uzivate.

Starsi osoby
Neexistuji zaddna zvlastni opatieni nezbytna pfi 16¢bé pacientl ve véku nad 65 let.

Nezadouci ucinky

SOLIRIS® je obecné dobre snasen. Mezi nejCastéji hlaSené nezadouci ucinky patii
meningokokova infekce. Bolesti hlavy byly vétSinou jen mirné a po tvodni fazi podavani
Iéku SOLIRIS® odeznély.

Tento pfehled nezadoucich Uginkd neni tplny a je tfeba se seznamit i s moznymi
dal$imi neZadoucimi uc€inky, jejichz vyCet naleznete v Pfibalové Informaci pro pacienta.
Ptibalova informace pro pacienta (PIL) je distribuovana v kazdém baleni l1éCivého
pfipravku a Ize ji také vyhledat na http://www.olecich.cz po zadani ndzvu lé¢ivého
pfipravku pod zkratkou PIL.
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Poznamky:
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Dodavano spolec¢nosti Alexion Europe
jako edukaéni pomiicka pro pacienty.

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich Géink, sdélte
to svému |ékafi nebo Iékarnikovi. Stejné postupujte i v pfipadé
jakychkoli nezadoucich Gc¢inka, které nejsou uvedeny v piibalové
informaci. Nezadoucf Gi¢inky miZete hlasit také ptimo
prosttednictvim narodniho systému hlaseni nezadoucich Gcink.

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

Je tfeba doplnit i pfesny obchodni nazev a ¢islo Sarze.
Nahlasenim nezadoucich G¢inkd mdzete prispét k ziskani vice
informaci o bezpecnosti tohoto pfipravku.

Adresa pro zasilani je Stétnl’vustav pro kontrolu IéCiv,
oddéleni farmakovigilance, Srobarova 48, Praha 10, 100 41,
email: farmakovigilance@sukl.cz.

Tato informace mUizZe byt také hlaSena spole¢nosti

Swixx Biopharma s.r.0., Praha, Ceskd republika,

lokalnimu partnerovi Alexionu na €islo: +420 242 434 222
nebo email: medinfo.czech@swixxbiopharma.com

Verze: 3.0
Schvéleno SUKL: 12/2019, SOL-PNH-RMP19.3-PAT-CZ-v3.0-12/2019 NM-CZ-2020-1-26
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