EDUKACNI MATERIALY

PALYNZIQ®Y (pegvaliasa)

Dulezité informace o bezpeéném pouzivani pegvaliasy
(PALYNZIQ®) pro zdravotnické pracovniky

WV 7ento lecivy pfipravek podleha dalsimu sledovdni. To umozni rychlé ziskani novych
informaci o bezpecnosti. Zdddme zdravotnické pracovniky, aby hldsili jakdkoli podezieni
na nezadouci dcinky.

Hypersenzitivni reakce véetné akutnich systémovych hypersenzitivnich reakci se mohou

vyskytnout kdykoli béhem lécby pripravkem PALYNZIQ®. PrecCtéte si prosim pozorné nasledujici

informace drive, nez pripravek PALYNZIQ® predepisete pacientovi; dalsi informace naleznete v

Souhrnu udajd o pripravku.

Aktualné platny SmPC Ize vyhledat na webovych strankach Statniho Ustavu pro kontrolu [€Civ v
sekci Databéaze 1€kl na adrese http://www.sukl.cz/modules/medication/search.php.

PFedejte prosim véem pacientim DuleZité informace o bezpeéném pouZivdani pfipravku
PALYNZIQ?® pro pacienty, pohotovostni kartu pacienta a pribalovou informaci
pripravku PALYNZIQ®.

Jakékoli podezreni na zavazny nebo neocekavany nezadouci Ucinek a jiné skutecnosti zavazné
pro zdravi léCenych osob musi byt hlaseno Statnimu Ustavu pro kontrolu léciv. Podrobnosti o
hldgeni najdete na: http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek. Adresa pro zasilani je Statnf
Ustav pro kontrolu Ié¢iv, oddéleni farmakovigilance, Srobarova 48, Praha 10, 100 41, email:
farmakovigilance@sukl.cz.

Vzhledem k tomu, ze PALYNZIQ® je biologickeé |éCivo, je treba doplnit i pfesny obchodni nazev
a Cislo Sarze. Nazev léciveho pripravku a Cislo Sarze musi byt jasné vyznaceno v pacientove
dokumentaci. Tato informace mUze byt také hldSena spolecnosti BioMarin emailem na
drugsafety@bmrn.com, faxem na Cisle: +1-415-532-3144 nebo telefonicky na Cisle +1-415-506-
6179.

Indikace k pouziti

Pripravek PALYNZIQ® je indikovan k lécbé pacientl s fenylketonurii (PKU) ve véku 16 let a
starsich, u nichz nebylo dosazeno dostatecné kontroly hladiny fenylalaninu v krvi (hladiny
fenylalaninu v krvi jsou vy3si nez 600 mikromold/l) i navzdory vyuziti jinych dostupnych
leCebnych moznosti v predchozi lecbeé.

Bezpecnost a Ucinnost pripravku PALYNZIQ® u pediatrickych pacientd od narozeni do véku pod
16 let nebyla stanovena.
Akutni systémova hypersenzitivita - klinické udaje

e U pacientl lécenych pfipravkem PALYNZIQ® byly hlaseny hypersenzitivni reakce véetné
akutnich systémovych hypersenzitivnich reakci, angioedému a sérové nemoci; ty se mohou
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vyskytnout kdykoli béhem lécby. Pripravek PALYNZIQ® muUzZe také zvySovat hypersenzitivitu na
jiné PEGylované injekeni |eCivé pripravky

V Kklinickych hodnocenich se u 16 z 285 (6 %) pacientl vyskytlo 25 akutnich systémovych
hypersenzitivnich reakci vsech stupnl zavaznosti hodnocenych na zékladé akutniho nastupu
koznich a/nebo slizni¢nich projevd a prinejmensim bud respira¢ni poruchy, nebo snizeného
krevniho tlaku (nebo souvisejicich priznakd dysfunkce cilovych organu)

Projevy zahrnovaly kombinaci téchto akutnich znamek a priznakl: synkopy, hypotenze,
hypoxie, dusnosti, piskani na plicich, dyskomfortu/tlaku na hrudi, tachykardie, angioedému
(otok obliceje, rtd, oci a jazyka), zCervenani, vyrazky, kopfivky, svédéni a gastrointestinalnich
priznakl (zvraceni, nauzea a prdjem)

U Ctyf ze 16 (1 %; 4/285) pacientl se vyskytlo celkem 5 epizod akutni systémové hypersenzitivni
reakce povazovanych za zavazné na zakladé pritomnosti: cyandzy nebo saturace kyslikem
(SpO2) 92 % nebo nizsi, hypotenze (systolicky krevni tlak nizsi nez 90 mm Hg u dospéelych)
nebo synkopy

Akutni systémoveé hypersenzitivni reakce byly nejcastejsi béhem faze indukce nebo faze
titrace (5 % pacientl; 19 epizod béhem primeérné doby lécby v trvani12 meésicl) a jejich vyskyt
se snizoval v udrzovaci fazi (2 % pacientd; 6 epizod béhem prdmeérné doby lé¢by v trvani

28 mésicu). Riziko vyskytu akutni systémové hypersenzitivni reakce je béhem faze indukce/
titrace 7nasobné vyssi ve srovnani s udrzovaci fazi

Akutni systémoveé hypersenzitivni reakce se obvykle vyskytly béhem prvni hodiny po injekci
(88 %; 22/25 epizod); reakce se viak vyskytovaly az do 24 hodin po podani davky

Deseti z 16 pacientU, u nichz se vyskytla akutni systémova hypersenzitivni reakce, byl pfipravek
podavan opakované a 4 pacienti méli nejméné jednu recidivu. U sedmi ze 16 pacientu byla
léCba prerusena. Vsechny epizody se vyresily bez nasledkl

Prevence akutni systémové hypersenzitivity

1. Premedikace

e Behem faze indukce a faze titrace je premedikace nutna pred kazdou davkou
e Pacienti maji byt premedikovani antagonistou H1, antagonistou H2 a antipyretikem

e Béehem udrzovaci faze je u opakovanych injekci nutné zvazit premedikaci podle
snasenlivosti pripravku PALYNZIQ® u prislusného pacienta

2. Adrenalin

e Pacientlm lécenym timto IéCivym pfipravkem by mél byt pfedepsan adrenalinovy
injektor (automaticky injektor nebo predplnéna stiikacka/predplné&né pero). Pacienti
musi byt pouceni, ze béhem lécby pripravkem PALYNZIQ® maji mit adrenalinovy injektor
vzdy U sebe

e Pacienti a proskolena dohlizejici osoba by méli byt pouceni o tom, jak rozpoznat
znamky a priznaky akutnich systémovych hypersenzitivnich reakci, o spravném podani
injekce adrenalinu v naléhavé situaci a o nutnosti vyhledat po jeho pouziti okamzité
lekarské osetreni
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e Pri predepisovani pripravku PALYNZIQ® je nutné zvazit rizika spojena s podanim adrenalinu.
Uplné informace naleznete v informacich o pfipravku pro adrenalin

3. Dohlizejici osoba

e Nejméné po dobu prvnich 6 mésicd IéCby, kdy si pacient podava injekce sam (tj. pokud
podani neprobiha pod dohledem zdravotnického pracovnika), musi byt pfi kazdém podani
a po dobu nejmeéné 60 minut po kazdéem podani pritomna dohlizejici osoba

e Po 6 meésicich lecby pripravkem PALYNZIQ® by méla byt nutnost pritomnosti dohlizejici
0soby znovu zvazena

* Dohlizejici osoba je osoba, kterd je schopna rozpoznat znamky a priznaky akutni systémove
hypersenzitivni reakce, muze zavolat rychlou zdravotnickou pomoc a v pfipadé potreby
podat adrenalin

4. Pocatecni injekce

Pred prvnim podanim pripravku PALYNZIQ® musi byt pacient a dohlizejici osoba proskoleni v
nasledujicim:

e Jak rozpoznat znamky a pfiznaky akutni systémoveé hypersenzitivni reakce a jak vyhledat
okamzitou lékarskou pomoc

e Jak spravné podavat adrenalin pomoci injektoru (automatického injektoru nebo
predplnéné injekéni stitkacky/pera)

Pocatecni podani by méla byt provadéna pod dohledem zdravotnického pracovnika a pacienti
by méli byt peclivé pozorovani po dobu alespon 60 minut po podani injekce.

5. Zpusobilost k samostatnému podani injekce

Zdravotnicky pracovnik musi zajistit, aby byla u pacienta pred samostatnym podanim injekce
splnéna nasledujici kritéria:

e Pacientovi musi byt poskytnuty prislusné pokyny k samostatnému podani

e Pacient/dohlizejici osoba by méli dostat Dulezité informace o bezpecném pouZiti pripravku
PALYNZIQ® pro pacienty a proskolené dohlizejici osoby, pohotovostni kartu pacienta a
pribalovou informaci o pfipravku

e Pacient musi prokazat, ze je zpUsobily k samostatnému podani injekce

e Pacient/proskolend dohlizejici osoba musi absolvovat Skoleni a byt schopni rozpoznat
znamky a priznaky akutni systémoveé hypersenzitivni reakce

e Pacient musi dostat pfedpis na automaticky injektor s adrenalinem a pacient/proskolend
dohlizejici osoba musi absolvovat Skoleni o tom, jak pouzivat automaticky injektor a o
nutnosti zavolat rychlou zdravotnickou pomoc a podat adrenalin

e Dohlizejici osoba musi zUstat u pacientl po dobu nejméné 60 minut po kazdém podani
pripravku, a to alespon v prvnich 6 mésicich [écby. Po uplynuti prvnich 6 mésicl se potreba
pritomnosti dohlizejici osoby stanovi podle klinickeho posouzeni. Proskolena dohlizejici
osoba musi byt pritomna béhem podani pripravku PALYNZIQ®a alespon po dobu
60 minut pote. Proskolena dohlizejici osoba musi byt proskolena v rozpoznani znamek
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a pfiznakd akutni systémoveé hypersenzitivni reakce, jak vyhledat okamzitou lékafskou
pomoc Vv pripadeé, ze se vyskytne reakce, a jak spravne podat adrenalin pomoci injektoru
(automatického injektoru nebo predplné&né injekéni stiikacky / predplnéného pera)

Lécba hypersenzitivnich reakci véetné akutni systémové
hypersenzitivni reakce

Akutni systéemove hypersenzitivni reakce vyzaduji lécbu adrenalinem. Pri vyskytu
zavaznych systémovych hypersenzitivnich reakci nebo recidivujicich akutnich systémovych
hypersenzitivnich reakci by pacient mél vyhledat okamzité |ékarske oSetreni a pripravek

e Upravu davky e antipyretika
e preruseni podavani pripravku e Kkortikosteroidy

e dali antihistaminika

PALYNZIQ® by mél byt trvale vysazen.

Lécba ostatnich hypersenzitivnich reakci by méla vychazet ze zavaznosti reakce. V klinickych
hodnocenich to zahrnovalo:

Opétovné zahajeni lécby po akutni systémové hypersenzitivni reakci

U pacientU, u kterych dojde k zdvazné epizodé akutni systémové hypersenzitivni reakce nebo k
recidivujici lenké az stfredné zavazné akutni systémoveé hypersenzitivni reakci, by méla byt [écba
pripravkem PALYNZIQ®trvale ukoncena.

Po odeznéni prvni lehke az stfredné zavazné akutni systéemove hypersenzitivni reakce by mél
predepisujici lékar zvazit rizika a prinosy opétovného podani lécivého pfipravku.

Pri opeétovném podavani musi byt prvni davka podana s premedikaci a pod dohledem
zdravotnického pracovnika, ktery je schopen zvladat akutni systéemove hypersenzitivni reakce.
Predepisujici lékar by mél v pouzivani premedikace pokracovat, nebo zvazit obnoveni pouziti
premedikace.

Vyznam registru

Aby mohla byt dale sledovana bezpecnost pripravku PALYNZIQ®, provadi spolecnost BioMarin
multicentrickou observacni studii k vyhodnoceni dlouhodobé bezpecnosti subkutannich injekci
pripravku PALYNZIQ®v bézné klinické praxi. Predepisujicim lékafim doporucujeme Ucast v
registru a zafazeni pacientU, u kterych se zahajuje Iécba pripravkem PALYNZIQe®.

K ziskani dalsich informaci kontaktujte medinfo@bmrn.com.
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