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Veéstule veselibas apriupes specialistam

2013. gada 11. novembris.

Hemofagocitozes sindroms, par ko zinots ar fingolimodu (Gilenya)
arstétiem pacientiem

Cienijamais veselibas apriipes specialist!

Zalu valsts agentiira, saskanojot informaciju ar Eiropas Zalu Adentiiru un Novartis Pharma
parstavniecibu Latvija, vélas Jis informét par diviem fataliem hemofagocitozes sindroma
gadijumiem, par kuriem zinots ar fingolimodu arstétiem multiplas sklerozes pacientiem.

Kopsavilkums
e Zipots par diviem fataliem  hemofagocitozes sindroma  gadijumiem
(haemophagocytic syndrome [HPS]), pacientiem, kuriem jau bija infekcija un
arstétiem ar 0,5 mg fingolimoda diena attiecigi 9 un 15 ménesus.

e Lai uzlabotu slimibas iznakuma prognozi, svariga ir HPS agrina diagnostika, péc
iespéjas atrak uzsakot HPS un/vai blakus saslimSanas, pieméram, virusa
infekcijas, arstésanu.

e Simptomi un pazimes, kas ir biezi saistitas ar HPS:

o drudzis, asténija, hepato-splenomegalija un adenopatija, kas varétu biit
saistita ar smagakam izpausmém, pieméram, aknu mazspéju vai
respiratoro distresu;

o progreséjosa citopénija, ievérojami paaugstinats feritina limenis,
hipertrigliceridémija, hipofibrinogenémija, koagulopatija, aknu citolize un
hiponatriémija.

Papildu informacija par hemofagocitozes sindromu un ieteikumi.

Si véstule vérd veselibas apriipes specialistu uzmanibu uz griatibam HPS diagnosticéSana
un akcenté agrinas diagnostikas svarigumu, jo novélotas diagnostikas un arstésanas
gadijuma pastav sliktaks arstésanas iznakuma risks.

HPS ir |oti rets un iesp&jami dzivibai bistams pastiprinata iekaisuma sindroms, kas
aprakstits saistiba ar infekcijam (primaras virusa infekcijas vai to reaktivacija, pieméram,
Epsteina Barra viruss), laundabigiem audz&jiem (piemé&ram, limfoma), imandeficitu un
dazadam autoiminam slimibam (pieméram, vilkéde).

Japievérs uzmaniba, ka Gilenya ir selektivs iminsupresants un ta iedarbiba uz imino
sistému palielina infekciju risku. Tika aprakstiti smagu infekciju gadijumi tas lietoSanas
laika. Lai vérstu uzmanibu ar HPS saistitiem fataliem gadijumiem, ir atjaunots Zalu
apraksts (ZA).

Diagnoze:

Kliniski HPS simptomi ir drudzis, asténija, hepato-splenomegalija un adenopatija, kas
varétu but saistita ar smagakam izpausmém, pieméram, aknu mazspé&ju vai respiratoro
distresu. HPS iznakums var bt fatals, it Tpasi, ja ir aizkavéta pareiza diagnoze un
atbilstoSa arstésana.

HPS citopatologiska pazime ir labi diferenciétu makrofagu aktivacija lidztekus izteiktai
hemofagocitozei hemopoé&zes organos vai limfmezglos.
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Laboratorisko izmekléjumu rezultdtos biezi konstaté progreséjosSu citopéniju, ievérojami
paaugstinatu feritina lTmeni, hipertrigliceridémiju, hipofibrinogenémiju, koagulopatiju, aknu
citolizi un hiponatriémiju.

Diagnoze ir jaapstiprina specialistam, iepriek$ izvértéjot visus slimnica un laboratorija
ieglitos analizu rezultatus.

Arstésana:

Novérots, ka HPS iznakuma prognozi uzlabo agrina diagnosticéSana un tilitéja arstésana.
Sobrid nav noteiktas HPS standarta arstéSanas; aprakstits, ka atseviskos gadijumos
prognozi uzlaboja dazi hemoterapijas lidzekli. Papildus sindroma arstésanai ir bitiski arstét
izraisoSo infekciju (pieméram, virusa infekciju).

Aicinajums zipot

Veselibas apripes specialistiem jazino par novérotam varbitéjam blakném saistiba ar
fingolimoda lietoSanu saskana ar zalu blaknu zinosanas noteikumiem Latvija.

Atgadinam, ka veselibas apriipes specialistiem par zalu blakném jazino Zaju valsts
agentdirai (ZVA), zvanot pa talr. +371 67078442, siitot pa faksu +371 67078428 vai
sitot ,Zinojums par zalu blakusparadibu” (izmantojot veidlapu) pa pastu Jersikas
iela 15, Riga, LV-1003. Zinojumus iesp&jams nosatit ari ar interneta starpniecibu no ZVA
majaslapas www.zva.gov.lv > Vertikala sleja lapas labaja pusé > 1. izvélne ,Zinot
par zalu blakusparadibu”.

Par novérotam blakném jazino ari kompanijai Novartis:

Novartis Pharma Services Inc.
Ropazu iela 10,

Riga, LV-1039

Tel: +371 66662856

Fakss: +371 67887077

Sim zalém tiek piemérota papildu uzraudziba. Tad&jadi bis iesp&jams &tri identificét
jaunako informaciju par So zalu droSumu.

Novartis Pharma parstavniecibas Latvija kontaktpersona

vards, uzvards: Agrita Hartmane »
e-pasts: agrita.hartmane@novartis.com W%{Zé%ﬂ/&

talrunis: +371 66 100 580



