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LIVMARLI (maralixibat)

KARTA PRO DAVKOVANI A PODAVANI PRiIPRAVKU
LIVMARLI PRI LECBE PROGRESIVNI FAMILIARNI
INTRAHEPATALNIi CHOLESTAZY (PFIC)

¥ Tento lédivy pfipravek podléhd dalsimu sledovéni. To umoZni rychlé ziskani novych informaci
o0 bezpecnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili podezieni na nezadouci uéinky.

Jakékoli podezieni na zévaZny nebo neo&ekavany neZadouci uc¢inek a jiné skute¢nosti zavazné pro
zdravi léCenych osob musi byt hlaSeno Statnimu ustavu pro kontrolu léCiv.

Podrobnosti o hlaSeni najdete na: https://nezadouciucinky.sukl.cz/.
Adresa pro zasilani je Statni Ustav pro kontrolu lé¢iv, odbor farmakovigilance, Srobdrova 49/48,
Praha 10, 100 00, email: farmakovigilance@sukl.gov.cz .

Farmaceuticka spoleénost: Mirum Pharmaceuticals International B.V., Kingsfordweg 151, 1043 GR
Amsterdam, Nizozemsko. Mistni zastupce: ExCEEd Orphan s.r.o., +420 775 867 297,
pv.global@exceedorphan.com .

Aktualné platny SmPC lze vyhledat na webovych strankach Statniho ustavu pro kontrolu léCiv v sekci
Databaze [éki na adrese https://prehledy.sukl.cz/prehled_leciv.html#/.

Naskenujte QR kod
a zobrazte si souhrn
udaju o pFipravku
LIVMARLI

Tuto kartu pro davkovani a podavani sestavila spoleénost Mirum jako pomucku pro bezpeéné
a uéinné podavani pfipravku Livmarli pacientim s PFIC. Obsahuje jasné pokyny pro podavani
a seznamuje s riziky medikaénich pochybeni v dasledku chybného davkovani.

PFIC je skupina vzacnych genetickych onemocnéni s hepatocelularni dysfunkci, ktera vede

k poru$e tvorby zluci a projevuje se intrahepatalni cholestazou se zvySenym mnozstvim zlu€ovych
kyselin v séru (sBA) a cholestatickym pruritem [Davit-Spraul A, Gonzales E, Baussen E, et al.
Progressive familial intrahepatic cholestasis. Orphanet J Rare Dis 2009; 4:1].
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POKYNY K DAVKOVANI PRO BEZPECNE UZiVANI PRIPRAVKU LIVMARLI PRI LECBE PFIC
Pro pacienty s PFIC plati nasledujici pokyny pro ddvkovani:
e Pocatecni davka je 285 pg/kg jednou denné a po 1 az 2 tydnech mizZe byt zvySena na
285 pg/kg dvakrat denné (réano a vecer).
e Po 1 az2tydnech lze davku podle snasenlivosti zvySit na 570 ug/kg dvakrat denné, pokud je
to klinicky indikovano.
e Maximalni doporuceny objem denni davky u pacientl s télesnou hmotnosti nad 50 kg je
6 mL(57 mg).
o 285 pg/kg dvakrat denné je maximalni doporuc¢ena davka pro nasledujici populace :
o Pacienti mladsi 5 let
o Pacienti se stfedné tézkou poruchou funkce jater
o Pacienti s poruchou funkce ledvin (clearance kreatininu CrCl= 30 a < 60 ml/min)
V nasledujici tabulce jsou uvedeny davky roztoku ptipravku Livmarli 9,5 mg/ml v mililitrech, které maji
byt poddavany pro pfislusné rozmezi télesné hmotnosti:

Objem jednotlivé davky podle télesné hmotnosti pacienta

Pacientova 285 pg/kg 570 pg/kg

hmotnost Objem jednou denné nebo dvakrat denné
(v kg) (ml)

Objem dvakrat denné (ml)

3

4

5

6-7

8-9

10-12 0,6
13-15 0,8
16-19 1
20-24 0,6

25-29 0,8

30-34 0,9

35-39

40-49
50-59
60—-69
70-79

80 a vice

PoZadované velikosti injekcnich stfikacek jsou oznaéeny modre (0,5 ml), oranZové ( ) a zelené (3 ml).

Pfevzato ze souhrnu tdajti o pfipravku LIVMARLI.
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