EDUKACNI MATERIALY

Navod pro laboratorni pracovniky
Hemlibra (emicizumab)

Co je pripravek Hemlibra?

Lécivy ptipravek

e  Emicizumab je humanizovana monoklonalni modifikovana protildtka imunoglobulin
G4 (1gG4) s bispecifickym zamérenim proti faktoru IXa a faktoru X vyrabéna technologii
rekombinantni DNA v bunkach vajeénikd ¢inského kiecika (CHO).

e  Farmakoterapeutickd skupina: Antihemoragika, ATC kéd: BO2BX06

Mechanismus ucinku

e  Emicizumab pfemostuje aktivovany faktor IX a faktor X, a tim nahrazuje funkci chybéjiciho
aktivovaného faktoru VIl potfebného k efektivni hemostaze.

e  Emicizumab nema Zadny strukturni vztah k faktoru VIl ani neni jeho sekvenénim
homologem, a jako takovy nevyvolava vznik ani nepftispiva ke vzniku pfimého inhibitoru
faktoru VIII.

Farmakodynamické ucinky

e Profylaxe pripravkem Hemlibra zkracuje aPTT a zvySuje vykazovanou aktivitu faktoru VI
(méfenou pomoci chromogenniho testu s humannimi koagulaénimi faktory). Tyto dva
farmakodynamické markery nereflektuji skutec¢ny hemostaticky uéinek emicizumabu in vivo
(aPTT je nadmérné zkracen a vykazovana aktivita faktoru VIl mGze byt nadhodnocena), ale
predstavuji relativni indikator prokoagula¢niho Ucinku emicizumabu.

Indikace
Ptipravek Hemlibra je indikovan k rutinni profylaxi krvacivych epizod u pacient s hemofilii A
(vrozeny deficit koagulacniho faktoru VIII):
e sinhibitorem faktoru VIl
e  bezinhibitoru faktoru VIII, ktefi maji:
e  tézkou formu onemocnéni (FVIII <1 %)
e stfedné tézkou formu onemocnéni (FVII 2 1 % a < 5 %) se zavaznym krvacivym
fenotypem.

Ptipravek Hemlibra Ize uzivat ve vSech vékovych kategoriich.

Ovlivnéni vysledkd laboratornich koagulaénich testid

e  Pripravek Hemlibra ovliviiuje vySetieni aktivovaného parcialniho tromboplastinového ¢asu
(aPTT) a vSechna vysetreni na bazi aPTT, jako je jednostupriové vysetreni aktivity faktoru VIII
(viz tabulka €. 1 nize).

e Ke sledovani ¢innosti pripravku Hemlibra, stanoveni davky pro ndhradu faktord nebo
antikoagulaci nebo méreni titru inhibitoru faktoru VIII u pacientll na profylaxi pfipravkem
Hemlibra proto nelze pouZzivat vysledky laboratornich koagulac¢nich testli na bazi aPTT (viz
nize).

e  Emicizumab vsak neovliviiuje jednofazové metody na principu chromogennich nebo
imunologickych metod, které tak Ize pouzit ke sledovani koagulacnich parametri béhem
|éCby s konkrétnimi pokyny pro chromogenni vysetteni aktivity faktoru VIII.
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Chromogenni testy aktivity faktoru VIl s obsahem bovinnich koagula¢nich faktord

na emicizumab nereaguji (neni namérena Zadna aktivita) a Ize je pouzivat ke sledovani
aktivity endogenniho i infuzniho faktoru VIl nebo k méreni inhibitoru faktoru VIII. Lze pouZzit
chromogenni Bethesda test na bazi bovinniho faktoru VIII, ktery na emicizumab nereaguje.
Laboratorni vySetfeni neovlivnéna pfipravkem Hemlibra jsou uvedena niZe v tabulce €. 1.

Tabulka €. 1 Vysledky koagulacnich testi ovlivnénych ¢i neovlivnénych pfipravkem Hemlibra

Vysledky ovlivnéné ptipravkem Hemlibra Vysledky neovlivnéné pripravkem Hemlibra
— Aktivovany parcialni tromboplastinovy — Trombinovy cas (TT)
cas (aPTT) — Jednostupriova jednofazova vysetreni
— Aktivovany koagulaéni ¢as (ACT) na bazi PT
— Jednostupniovd jednofazova vysetreni — Chromogenni jednofazova vysetfeni
na bazi aPTT kromé test( FVIII*
— Vysetteni rezistence na aktivovany — Imunologické vysetfeni (napf. ELISA,
protein C na bazi aPTT (APC-R) turbidimetrické metody)
— Tzv. Bethesda testy (koagulacni) — Tzv. Bethesda testy (bovinni
ke stanoveni titru inhibitoru FVIII chromogenni) ke stanoveni titru
inhibitoru FVIII
— Genetické testy koagulacénich faktor(
(napfF. Factor V Leiden, Prothrombin
20210)

! Dllezité informace o chromogennich vySetfenich FVIII jsou uvedeny v bodé 4.5 souhrnu Gdajl o pfipravku.

Vzhledem k dlouhému polocasu pripravku Hemlibra mohou tyto Ucinky na koagulacni testy
pretrvavat az po dobu 6 mésicli od posledni davky (viz bod 5.2 Souhrnu Gdajl o pFipravku).
Ptipadné abnormalni vysledky testl musi laboratorni pracovnik probrat s pfislusnym
|ékarem.

Hlaseni nezadoucich uéinkl a kontakty

Jakékoli podezreni na zdvazny nebo neocekdvany nezadouci Ucinek a jiné skutecnosti zavazné
pro zdravi IéCenych osob musi byt hlaseno Statnimu uUstavu pro kontrolu léciv.

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

Adresa pro zasilani je Statni Gstav pro kontrolu 1é¢iv, odbor farmakovigilance, Srobarova 48,
Praha 10, 100 41, email: farmakovigilance@sukl.cz. Je tfeba doplnit i pfesny obchodni ndzev

a Cislo 3arze. Tato informace mUze byt také hlasena spole¢nosti Roche s.r.0., a to emailem

na czech_republic.pa_susar@roche.com nebo telefonicky na ¢islo +420 602 298 181.

V pfipadé potreby dodani dalsich edukacnich material(i pro pacienty nebo zdravotniky se,
prosim, obratte na czech_republic.pa_susar@roche.com nebo na ¢islo +420 602 298 181.
V ptipadé medicinskych dotazl se, prosim, obratte na adresu czech.medinfo@roche.com
V pfipadé jinych dotazl se, prosim, obratte na Cislo +420 220 382 111

Uplné informace o viech moznych nezadoucich Gcincich jsou uvedeny v souhrnu Gdajt

o pripravku, ktery je k dispozici na strankach www.sukl.cz.

Doporucduje se, aby se zdravotnicti pracovnici oSettujici pacienty v Ucastnickych centrech
zapojili do farmakovigilanéniho systému EUHASS a poddvali v jeho ramci hlaseni
nezadoucich pfihod.
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