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Warszawa, dn.06/11/2013

Komunikat do fachowych pracownikéw ochrony zdrowia
Zespol hemofagocytarny zgloszony u pacjentéw leczonych fingolimodem (Gilenya)

Szanowni Panstwo,

Firma Novartis w porozumieniu z Europejska Agencjg Lekow i Urzedem Rejestracji
Produktow Leczniczych, Wyrobow Medycznych 1 Produktéow Biobojczych pragnie
poinformowac Panstwa o zgloszeniu 2 $miertelnych przypadkdw zespolu hemofagocytarnego
(HPS) u pacjentow ze stwardnieniem rozsianym (SM) leczonych fingolimodem.

Podsumowanie
e Zgloszono dwa przypadki zespolu hemofagocytarnego, zakonczone zgonem,
u pacjentéw leczonych fingolimodem w dawce 0,5 mg/dobg, odpowiednio przez 9i 15
miesiecy. Oba przypadki wystapily w przebiegu zakazen.

e Wczesne rozpoznanie HPS jest wazne, poniewaz wczesne rozpoczecie leczenia
zespolu hemofagocytarnego (HPS) i/lub choroby podstawowej (np. infekeji
wirusowej) poprawia rokowanie.

e Objawami przedmiotowymi i podmiotowymi HPS sg czesto:
o gorgczka, astenia, powigkszenie watroby i $ledziony oraz adenopatia, ktorym
mogg towarzyszy¢ cigzsze objawy, takie jak niewydolno$¢ watroby
i niewydolno$¢ oddechowa.

o postepujaca cytopenia, znacznie podwyzszone stgzenie ferrytyny w surowicy,
hipertriglicerydemia, niedobor fibrynogenu we krwi, koagulopatia, rozpad
komorek watrobowych i hiponatremia.

Dalsze informacje o zespole hemofagocytarnym i zaleceniach

Niniejszy komunikat ma na celu podniesienie Swiadomosci fachowych pracownikéw ochrony
zdrowia w zakresie trudnosci diagnostycznych zwigzanych z HPS oraz znaczenia wczesnego
rozpoznania zespolu, poniewaz w przypadku opdznienia diagnozy i leczenia istnieje ryzyko

powaznych nastepstw dla pacjenta.

HPS jest bardzo rzadkim i potencjalnie zagrazajacym zyciu zespolem nadmiernie wyrazonej
reakcji zapalnej, opisywanym w przebiegu zakazen (pierwotnych lub reaktywacji zakazen
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wirusowych, np. zakazenia wirusem Epsteina-Barr), nowotworéw ztosliwych (np. chioniaka),
niedobordéw odpornosci i réznych choréb autoimmunologicznych (np. tocznia).

Nalezy pamigtac, ze Gilenya jest selektywnym lekiem immunosupresyjnym, a jego wplyw na
uktad odpornosciowy zwigksza ryzyko infekcji. Podczas stosowania leku zglaszano przypadki
cigzkich zakazen. Charakterystyka Produktu Leczniczego (ChPL) Gilenya zostanie
uaktualniona o informacje o zgtoszonych przypadkach HPS zakoniczonych zgonem.

Rozpoznanie:

Objawami klinicznymi HPS sa czesto: goraczka, astenia, powiekszenie watroby i $ledziony
oraz adenopatia, ktorym moga towarzyszy¢ cigzsze objawy, takie jak niewydolno$é watroby i
niewydolnos¢ oddechowa. Wykazano, ze wczesne rozpoznanie i szybkie leczenie poprawia
rokowanie. HPS moze spowodowa¢ zgon pacjenta, zwlaszcza, gdy opdznia si¢ proces
postawienia wiasciwej diagnozy i rozpoczecia leczenia.

Cytopatologiczng cecha HPS jest aktywacja dobrze zréznicowanych makrofagéw ze znaczna
hemofagocytoza w narzadach krwiotwoérczych lub weztach chtonnych.

W badaniach laboratoryjnych czgsto obserwuje sie postepujaca cytopenie, znacznie
podwyzszone st¢zenie ferrytyny w surowicy, hipertriglicerydemie, niedobér fibrynogenu we
krwi, koagulopati¢, rozpad komorek watrobowych i hiponatremie.

Rozpoznanie wymaga oceny wszystkich objawoéw klinicznych i wynikéw badan
laboratoryjnych, i powinno by¢ potwierdzone przez specjaliste.

Leczenie:

Wykazano, ze wczesne rozpoznanie i szybkie leczenie poprawia rokowanie. Dotychczas brak
jest okreslonego, standardowego leczenia HPS; opisywano stosowanie roznorodnych
chemioterapeutykow poprawiajacych wynik leczenia w pewnych sytuacjach. Oprécz leczenia
samego zespolu wazne jest rowniez prowadzenie leczenia choroby podstawowej (np. infekcji
WIrusowej).

Apel o zglaszanie dzialan niepoigdnaych

Prosimy, aby fachowi pracownicy ochrony zdrowia zglaszali wszelkie podejrzenia
wystgpienia dzialania niepozadanego zwigzanego ze stosowaniem produktu leczniczego
Gilenya zgodnie z wymaganiami obowiazujacymi w Polsce do Urzedu Rejestracji Produktow
Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktow Biobdjczych korzystajac z nastepujacych
danych kontaktowych:

Departament Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow Leczniczych

Urzad Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjczych
ul. Zabkowska 41,

03-736 Warszawa,

tel: (22) 49 21 301,

faks: (22) 49 21 309
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lub do przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego - firmy Novartis korzystajac
z nastgpujgcych danych kontaktowych:

Novartis Poland Sp. z o.0.

ul. Marynarska 15,

02-674 Warszawa,

Dziat Epidemiologii i Monitorowania Bezpieczeristwa Lekow,

tel: (22) 375 48 80, (22) 375 47 60, (22) 375 48 61, faks: (22) 375 47 50,
e-mail: dse.poland@novartis.com

Formularz zgloszenia niepozadanego dziatania produktu leczniczego dostepny jest na stronie:
http://www.urpl.gov.pl/formulndl.asp

Dane kontaktowe do firmy Novartis
W celu uzyskania bardziej szczegélowych informacji dotyczacych tego pisma, prosimy
o kontakt z firmg Novartis korzystajac z nastepujacych danych kontaktowych:

Novartis Poland Sp. z o.0.
ul. Marynarska 15,
02-674 Warszawa

Niniejszy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie
zidentyfikowanie nowych informacji o bezpieczenstwie.

& povyaZaniem,
Prg dedrorcke-(ooviad

Dr.n. med. E'iva Dabrowska-Gorniak
Dyrektor Medyczny/Chief Scientific Officer
Novartis Poland Sp. z o0.0.
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