uMIZS: Rzadka ogolnoustrojowa Oznaki i objawy
wielonarzadowa choroba uktadowego mtodzienczego
autozapalna wystepujaca idiopatycznego

u dzieci w wieku <16 lat! zapalenia stawow

Objauy: (uMIZS)

Codzienne gwattowne skoki goraczki

Limfadenopatia

Bole stawow, zapalenie stawow

t ososiowo-rézowa Przebieg inniczny4

wysypka skorna I —

Hepat lia i/lub <10% >50%
epatomegalia i/lu Policykliczny Przewlekty

splenomegalla Samoograniczajacy sie
przebieg, aktywne
zaostrzenia choroby

oddzielone miesigcami
Do typowych wynikow badan krwi naleza:t3 lub latami

nieaktywnej choroby
o Zwiekszona liczba neutrofili i ptytek krwi
e Zwiekszona ilo$¢ wskaznikéw ostrej fazy (OB, CRP i ferrytyna)
e Ujemne wyniki ANA i RF 40%

Trwata, aktywna
choroba

OB - opad erytrocytéw; CRP - biatko C-reaktywne; ANA - przeciwciata przeciwjadrowe; Monocykllczny
RF - czynnik reumatoidalny. Jednofazowy,
samoograniczajacy sie
przebieg, trwajacy

i do 24 miesi
Rozpoznanie?® 0 24 miesiecy

W oparciu o klasyfikacje PRINTO lub ILAR.

ILAR® PRINTO?

Zapalenie w jednym lub wiekszej liczbie Goraczka, o udokumentowanym codziennym wystepowaniu przez co najmniej
stawdw z goraczka lub poprzedzone goraczka | 3 kolejne dni i nawracajaca przez okres co najmniej 2 tygodni, ktdrej towarzyszg
trwajaca co najmniej 2 tygodnie, ktora jest 2 gtéwne kryteria LUB 1 gtéwne kryterium i 2 kryteria drugorzedne.
udokumentowana jako codzienna przez Gtéwne kryteria to:

co najmniej 3 dni i towarzyszy jej co najmniej

jeden z nastepujacych objawdw:

« Zanikajaca (nieutrwalona) wysypka
rumieniowa

- Zanikajaca (nieutrwalona) wysypka rumieniowa

e Zapalenie stawow

Kryteria drugorzedne to:

- Uogdlnione powiekszenie weztow chtonnych i/lub powiekszenie watroby i/lub
o ] splenomegalia

» Hepatomegalia i/lub splenomegalia « Zapalenie btony surowiczej

* Zapalenie btony surowiczej « B8l stawdw trwajacy 2 tygodnie lub dtuzej (przy braku zapalenia stawdw)
 Leukocytoza (>15 000/mm?3) z neutrofilig

» Uogodlnione powiekszenie weztéw chtonnych

ILAR - International League of Associations for Rheumatology — Miedzynarodowa Liga Stowarzyszeri Reumatologicznych;
PRINTO - Paediatric Rheumatology INternational Trials Organisation — Miedzynarodowa Organizacja Badan nad Reumatologiag Dziecigeca.

Rola IL-1 w uMIZS® ®

Wiazanie IL-1 do receptora IL-1
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Indukcja odpowiedzi prozapalnej prowadzi
do wystgpienia objawéw uMIZS @ O -
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IL:1 - interleukina-1.



KINERET 100 mg/0,67 ml, roztwér do wstrzykiwan w amputkostrzykawce.

Skrécona Informacja o Produkcie.

Petne informacje: patrz Charakterystyka Produktu Leczniczego (ChPL).

Sktad: Substancjg czynna jest anakinra - antagonista ludzkich receptoréw
interleukiny-1 (r-metHulL-1ra), wytwarzany w komdrkach Escherichia coli
za pomocg techniki rekombinacji DNA. Substancje pomocnicze to: kwas
cytrynowy, bezwodny sodu chlorek, wersenian disodowy dwuwodny,
polisorbat 80, sodu wodorotlenek, woda do wstrzykiwan.

Wskazania: reumatoidalne zapalenie stawdw; zespoty goraczek okresowych;
okresowe zespoty zalezne od kriopiryny (CAPS, ang. Cryopyrin-Associated
Periodic Syndromes); rodzinna goraczka srédziemnomorska (FMF, ang. Familial
Mediterranean Fever); choroba Stilla; COVID-19.

Dawkowanie i sposéb podawania: RZS - dorosli: zalecana dawka produktu
Kineret to 100 mg podawane raz na dobe we wstrzyknieciu podskdrnym.
Dawke nalezy podawac codziennie, w przyblizeniu o tej samej porze dnia.
CAPS: dorosli, mtodziez, dzieci i niemowleta w wieku 8 miesiecy i starsze

0 masie ciafa co najmniej 10 kg. Zalecana dawka poczatkowa w przypadku
wszystkich podtypdw CAPS to 1-2 mg/kg mc./dobe we wstrzyknigciu
podskdrnym. Dawka podtrzymujgca w przypadku CAPS o tagodnym nasileniu
(FCAS, tagodna posta¢ MWS). Pacjenci sa zwykle dobrze kontrolowani dzieki
utrzymaniu zalecanej dawki poczatkowej (1 do 2 mg/kg mc./dobe). Dawka
podtrzymujaca w przypadku CAPS o ciezkim nasileniu (MWS i NOMID/CINCA).
Zwiekszenie dawki moze by¢ konieczne w ciggu 1-2 miesiecy, w zaleznosci od
reakcji terapeutycznej. Dawka podtrzymujaca w przypadku CAPS o ciezkim
przebiegu wynosi zazwyczaj 3 do 4 mg/kg mc./ dobe, mozna jg zwiekszy¢

do maksymalnie 8 mg/kg mc./dobe. Zalecana dawka u pacjentéw o masie
ciata 50 kg lub wiekszej to 100 mg na dobe we wstrzyknieciu podskérnym.

U pacjentéw o masie ciata ponizej 50 kg nalezy podawac dawke odpowiednia
do masy ciata w zalecanej dawce wynoszacej 1-2 mg/kg mc./dobe. Choroba
Stilla: Zalecana dawka u pacjentéw o masie ciata 50 kg lub wiekszej to 100 mg
na dobe we wstrzyknieciu podskdrnym. U pacjentéw o masie ciata ponizej 50 kg
nalezy podawac dawke odpowiednig do masy ciata po dawce poczatkowe;j
wynoszgcej 1-2 mg/kg mc./dobe. Odpowiedz na leczenie nalezy ocenic¢ po
uptywie 1 miesigca. Osoby w podesztym wieku (2 65 lat) - nie oczekuje sie
koniecznosci dostosowania dawki we wszystkich wskazaniach do stosowania
leku Kineret. Dzieci i mtodziez (< 18 lat): nie ma dostepnych danych dotyczacych
dzieci w wieku ponizej 8 miesiecy. RZS: nie okreslono skutecznosci produktu
leczniczego Kineret u dzieci w wieku od 0 do 18 lat z RZS (MIZS — mtodziencze
idiopatyczne zapalenie stawow). CAPS: dawkowanie i sposéb podawania

u dzieci i niemowlat w wieku 8 miesiecy i starszych o masie ciata powyzej

10 kg s3 takie same jak u dorostych pacjentéw z CAPS. Dawka ustalana jest na
podstawie masy ciata (mc.). FMF: u dzieci o masie ciata ponizej 50 kg nalezy
podawac dawke odpowiedniag do masy ciata w zalecanej dawce wynoszacej
1-2 mg/kg mc./dobe, u pacjentéw o masie ciata 50 kg lub wiekszej nalezy
podawac 100 mg na dobe. U dzieci wykazujgcych niewystarczajgcg odpowiedz,
dawke mozna zwiekszy¢ do maksymalnie 4 mg/kg mc./dobe. Dane dotyczace
skutecznosci produktu leczniczego Kineret u dzieci z FMF w wieku ponizej

2 lat s ograniczone. Choroba Stilla: u dzieci o masie ciata ponizej 50 kg nalezy
podawac dawke odpowiednig do masy ciata po dawce poczatkowej wynoszacej
1-2 mg/kg mc./dobe, u pacjentéw o masie ciata 50 kg lub wiekszej nalezy
podawac 100 mg na dobe. U dzieci wykazujgcych niewystarczajgcg odpowiedz,
dawke mozna zwiekszy¢ do maksymalnie 4 mg/kg mc./dobe. COVID-19:

U dorostych: zalecana dawka produktu Kineret to 100 mg podawane raz na
dobe we wstrzyknieciu podskdrnym przez 10 dni. nie okreslono skutecznosci
produktu leczniczego Kineret u dzieci w wieku od 0 do 18 lat z COVID-19.

Przeciwwskazania: Nadwrazliwo$¢ na substancje czynng lub na ktdrakolwiek
substancje pomocnicza lub biatka otrzymywane z E. coli. Leczenia produktem
Kineret nie nalezy rozpoczynac u pacjentoéw z neutropenia (bezwzgledna
liczba neutrofiléw ANC <1,5 x 109/1).

Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznosci dotyczace stosowania: Reakcje
alergiczne, w tym reakcje anafilaktyczng i obrzek naczynioruchowy, zgtaszano

niezbyt czesto. W wiekszosci przypadkéw byty to wysypki plamisto-grudkowe
lub pokrzywkowe. W przypadku wystgpienia ciezkich reakcji alergicznych
nalezy przerwac podawanie produktu Kineret i rozpocza¢ odpowiednie
leczenie. W badaniach klinicznych obserwowano przemijajgce zwiekszenie
aktywnosci enzymoéw watrobowych. U pacjentdw z chorobg Stilla zdarzenia
dotyczace watroby wystepujg najczesciej w ciggu pierwszego miesigca
leczenia produktem leczniczym Kineret. Nalezy rozwazy¢ przeprowadzanie
rutynowych badan stezenia enzymoéw watrobowych podczas pierwszego
miesigca leczenia, zwtaszcza u pacjentéw z czynnikami predysponujgcymi
lub u ktérych wystepujg objawy zaburzenia czynnosci watroby. Stosowanie
produktu Kineret wigzato sie ze zwiekszeniem czestosci wystepowania
ciezkich zakazen (1,8%) w poréwnaniu z placebo (0,7%) u pacjentéw z RZS.
U niewielkiej liczby pacjentdw z astmg oskrzelowg czestos¢ wystepowania
ciezkich zakazen byta wieksza u pacjentéw przyjmujacych Kineret (4,5%)

w poréwnaniu z pacjentami otrzymujacymi placebo (0%). Infekcje te
wystepowaty gtownie w obrebie uktadu oddechowego. Leczenia produktem
Kineret nie nalezy rozpoczynac u pacjentdw z czynnymi zakazeniami.

U pacjentéw z RZS leczenie produktem Kineret nalezy przerwac w razie
wystapienia ciezkiej infekcji. U pacjentéw z CAPS lub FMF leczonych
produktem Kineret istnieje ryzyko nawrotu choroby po przerwaniu terapii
produktem Kineret. Terapie produktem Kineret mozna réwniez kontynuowac
w trakcie ciezkiego zakazenia, prowadzac $ciste monitorowanie pacjenta.
Zespot aktywacji makrofagéw (ang. MAS) jest znanym, zagrazajacym

2yciu schorzeniem, ktdre moze wystapic¢ u pacjentdw z chorobg Stilla.

W przypadku wystgpienia lub podejrzenia MAS nalezy bezzwtocznie
rozpocza¢ ocene i odpowiednie leczenie. Lekarze powinni zwraca¢ uwage
na objawy zakazenia lub na zaostrzenie choroby Stilla, poniewaz sg to znane
czynniki sygnalizujgce MAS. U pacjentow leczonych produktem Kineret,
zwtaszcza u pacjentdéw z mtodziericzym idiopatycznym zapaleniem stawow
0 poczgtku uogdlnionym (uMIZS), rzadko notowano reakcje polekowg

z eozynofilig i objawami ogdlnymi (zespotu DRESS). Jesli u pacjenta wystgpi
zespot DRESS, moze by¢ konieczna hospitalizacja, poniewaz zespot ten moze
prowadzi¢ do zgonu. Jesli wystepujg objawy przedmiotowe i podmiotowe
zespotu DRESS o nieustalonej etiologii, nalezy przerwac leczenie produktem
Kineret i rozwazy¢ zastosowanie innego leczenia.

Interakcje: Nie przeprowadzono formalnych badan dotyczacych interakgji
produktu Kineret z innymi produktami leczniczymi. Nie zaleca sie
jednoczesnego stosowania produktu Kineret z etanerceptem oraz z innymi
antagonistami TNF-a. Przed rozpoczeciem lub zakoriczeniem terapii
produktem Kineret u pacjentéw przyjmujacych substraty CYP450 o waskim
indeksie terapeutycznym (np. warfaryna i fenytoina) nalezy rozwazy¢
terapeutyczne monitorowanie dziatania lub stezenia tych produktéw.
Moze wystapi¢ konieczno$¢ modyfikacji dawki produktu leczniczego.
Dziatania niepozadane: Najczesciej opisywang reakcja niepozadang

we wszystkich badaniach produktu Kineret kontrolowanych z placebo
prowadzonych u pacjentéw z RZS byty reakcje w miejscu wstrzykniecia,

u wiekszosci pacjentéw o nasileniu od tagodnego do umiarkowanego.
Ciezkie zakazenia takie jak zapalenie tkanki podskdrnej, zapalenie ptuc oraz
zakazenia kosci i stawow. Po ustgpieniu zakazenia wiekszo$¢ pacjentow
kontynuowata leczenie lekiem Kineret. Profil bezpieczenstwa u dzieci

i mtodziezy byt podobny do obserwowanego w populacji dorostych i nie
odnotowano klinicznie istotnych nowych reakcji niepozadanych.

Numery Pozwoler: EU/1/02/203/005; EU/1/02/203/006; EU/1/02/203/007.
Wielkosci opakowan: opakowanie zawierajgce 1 amputkostrzykawke;

opakowanie zawierajace 7 amputkostrzykawek; opakowanie zawierajace
28 amputkostrzykawek.

Podmiot odpowiedzialny: Swedish Orphan Biovitrum AB;
SE-112 76 Sztokholm, Szwecja.

Dziatania niepozadane nalezy zgtasza¢ do Departamentu Monitorowania Niepozgdanych Dziatan Produktéw Leczniczych
Urzedu Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjczych (Al. Jerozolimskie 181C, 02-222 Warszawa,
tel: 22 492 13 01, faks: 22-4921309, e-mail: ndl@urpl.gov.pl) lub do przedstawiciela podmiotu e-mail: drugsafety@sobi.com
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