Vodic za doziranje

Livmarli (maraliksibat)¥Y

Ovaj vodic predstavlja edukacijski materijal koji je obavezan kao
uvjet za stavljanje lijeka Livmarli u promet, u cilju dodatne
minimizacije vaznih odabranih rizika.

Bez promidzbenog sadrzaja.

Informacije navedene u ovom edukacijskom materijalu ne zamjenjuju
one navedene u saZetku opisa svojstava lijeka. Za potpune informacije
prije primjene lijeka molimo da proCitate saZetak opisa svojstava lijeka
(dostupan na www.halmed.hr/Lijekovi/Baza-lijekova).

WV 0vaj je lijek pod dodatnim prac¢enjem. Time se omoguduje brzo
otkrivanje novih sigurnosnih informacija. Od zdravstvenih radnika se
trazi da prijave svaku sumnju na nuspojavu za ovaj lijek. Upute za
prijavljivanje dostupne su na www.halmed.hr.

Ovaj edukacijski materijal mozete pronaci na internetskim
stranicama Agencije za lijekove i medicinske proizvode (HALMED)
u dijelu Farmakovigilancija/Mjere minimizacije rizika.
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SAZETAK VAZNIH RIZIKA | PREPORUCENIH POSTUPAKA ZA
NJIHOVU PREVENCIJU I/ILI MINIMIZACIJU

Ovaj vodic¢ sadrZi informacije o pravilnoj upotrebi lijeka Livmarli u bolesnika
s progresivnom obiteljskom intrahepatalnom kolestazom (PFIC) u dobi od
3 mjeseca i starijih.

PFIC je skupina rijetkih genetskih bolesti hepatocelularne disfunkcije koja
rezultira poremecéenim stvaranjem zuci koju karakterizira intrahepatalna
kolestaza s poviSenim Zucnim kiselinama u serumu (engl. serum bile acid,
SBA) i kolestatski svrbez.

Zbog moguceg rizika od toksi¢nog ucinka pomocne tvari propilenglikola
koji moze nastati uslijed pogreSnog doziranja lijeka, potrebno je
bolesnicima odnosno njihovim njegovateljima/skrbnicima dati detaljne
upute o rasporedu doziranja, volumenu lijeka i izboru Strcaljke
odgovarajuce velicine.
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UPUTE ZA DOZIRANJE ZA SIGURNU UPORABU LIJEKA LIVMARLI ZA 0SOBE
KOJU BOLUJU OD PFIC-a

U tablici u nastavku navedena je doza (u mL) otopine lijeka Livmarli

9,5 mg/mL koju je potrebno dati za svaki raspon tjelesne tezZine:

Volumen pojedinacne doze prema tjelesnoj tezini bolesnika'
0/K( ) NO/Kg

Volumen jedanput ili dvaput Volumen dvaput
nole d (KQ dnevno (mL) dnevno (mL)
3 0,1 0,2
4 0,1 0,25
5 0,15 0,3
6do7 0,2 0,4
8do9 0,25 0,5
10do 12 0,35 0,6
13do 15 0,4 0,8
16 do 19 0,5 1
20 do 24 0,6
25do 29 0,8
30 do 34 0,9

35do 39
40 do 49
50 do 59
60 do 69
70do 79
80 ili vise

Potrebne velicine Strcaljki oznaCene su plavom (0,5 mL),
naranc¢astom , 1 zelenom bojom (3 mL).

Prilagodeno iz Sazetka opisa svojstava lijeka (SmPC) Livmarli.
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Za pacijente koji boluju od PFIC-a vrijede sljedece
upute za doziranje:

Pocetna doza je 285 pg/kg jedanput dnevno, a moze se
nakon 1 2 tjedna povecati na 285 pg/kg dvaput dnevno
(ujutro i navecer).

Ako se ta doza dobro podnosi te ako postoje klinicke indikacije nakon
1 - 2 tjedna doza se moze povecati na 570 pg/kg dvaput dnevno

Maksimalni dnevni volumen doze za bolesnike teze od
50 kg je 6 mL (57 mg)

285 pg/kg dvaput dnevno maksimalna je preporuc¢ena doza za
sljedece populacije — zbog sadrzaja propilenglikola:

pacijenti mladi od 5 godina

pacijenti s umjerenim oStecenjem funkcije jetre

pacijenti s umjerenim oStecenjem funkcije bubrega (klirens kreatinina
CrCl = 30 i < 60 mL/min).
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Nacin primjene: Lijek Livmarli se primjenjuje peroralno putem Strcaljke za
usta, od strane njegovatelja ili bolesnika, prije obroka (do 30 minuta) ili s
obrokom, ujutro kod doziranja jedanput dnevno, a ujutro i uvecer kod
doziranja dvaput dnevno. Nije ispitano mijeSanje Livmarli oralne otopine
direktno u hranu ili pi¢e prije primjene i potrebno je to izbjegavati. Uz svaku
bocicu lijeka Livmarli prilozene su tri veliine Strcaljke za usta (0,5 ml, 1 ml
i 3 ml). U gornjoj tablici navedene su odgovarajuce veliCine Strcaljki za usta
za svaki raspon tjelesne tezZine.

Cuvanije i rukovanje: Nakon prvog otvaranja bocice, lijek se mora
primijeniti unutar 130 dana Guvanja na temperaturi ispod 30 °C. Nakon
toga se bocica i njen sadrzaj moraju baciti, ¢ak i ako bo€ica nije prazna.
Cuvati u originalnom pakiranju radi zastite od svjetlosti. Strcaljke za usta
smiju se isprati vodom, osusiti zrakom i ponovno primijeniti tijekom

130 dana. Neiskoristeni lijek ili otpadni materijal potrebno je zbrinuti
sukladno nacionalnim propisima.
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Prijavljivanje nuspojava

Nakon dobivanja odobrenja lijeka vazno je prijavljivanje sumnji na njegove
nuspojave. Time se omogucuje kontinuirano pracenje omjera koristi i rizika
lijeka. Sve sumnje na nuspojave potrebno je prijaviti Agenciji za lijekove i
medicinske proizvode (HALMED). HALMED poziva zdravstvene radnike da
prijave sumnje na nuspojave putem informacijskog sustava OPeN koji je
dostupan na internetskim stranicama HALMED-a (https://open.halmed.hr).

Nositelj odobrenja: Mirum Pharmaceuticals International B.V. Kingsfordweg
151 1043 GR Amsterdam, Nizozemska.
E-mail: medinfoEU@mirumpharma.com

Kontakt lokalne odobrene osobe nositelja odobrenja:
Antonio Milas

OreSkoviceva 20a

10 000 Zagreb

Hrvatska

Email: Antonio.Milas@primevigilance.com

(1) Davit-Spraul A, Gonzales E, Baussen E, et al. Progressive familial
intrahepatic cholestasis. Orphanet J Rare Dis 2009; 4:1
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