Eculizumab (Soliris) terapijas uzsakSanas un atcelSanas Kkritériji pacientiem
ar atipisku jeb komplementa mediétu hemolitiski urémisko sindromu

Eculizumab ir humaniz&ta monoklonala antiviela pret komplementa faktoru C5, kas
bloké komplementa aktivaciju (novers C5 konvertazes aktivaciju). Eculizumab saistas ar
komplementa proteinu C5, blok€jot ta SkelSanos, tad€jadi noverSot terminala komplementa
komponentu C5a un membranas uzbrukuma kompleksa (MAC) C5b-9 veidosanos. Ta
rezultata komplementa mediéta trombotiska mikroangiopatija jeb atipiska hemolitiska
urémiska sindroma (aHUS) gadijuma tiek samazinata terminala komplementa aktivacija,
endotélija bojajuma un trombozu veidoSanas un sekojoss nieru bojajums.

Eculizumab ir rekomendéts ka pirmas izvéles medikaments pacientiem ar aHUS,
kuru izraisa komplementa proteinu genétisks defekts vai autoantivielas pret komplementa
faktoru H.

Eculizumab viens 30 ml flakons satur 300 mg Eculizumab (10 mg/ml), to ievada
intravenozas inflizijas veida. ArstéSanas shéma sastav no sakuma fazes un uzturosas fazes.

Sakuma fazes deva bérniem atkariba no pacienta kermena svara:

511idz <10 kg— 300 mgnedéla x 1 ned€lu;
10 idz <20 kg — 600 mgnedéla x 1 ned&lu;
20 lidz <30 kg — 600 mgnedela x 2 ned&las;
30 Iidz <40 kg — 600 mgnedéla x 2 nedé€las;
>40 kg — 900 mgnedéla x 4 nedélas;

Uzturosas fazes deva b&rniem atkariba no pacienta kermena svara:
51idz <10 kg- 300 mg 2. nedg&la, tad 300 mg katru 3. ned€lu

10 lidz <20 kg —300 mg 2. ned¢la, tad 300 mg katru 2. nedélu

20 Iidz <30 kg —600 mg 3. ned&la, tad 600 mg katru 2. nedélu

30 lidz <40 kg —900 mg 3. ned¢la, tad 900 mg katru 2. nedélu

>40 kg— 1200 mg 5. nedgla, tad 1200 mg katru 2. ned€lu.

Standarta Eculizumab deva pieaugusajiem ir 900 mg reizi ned€la 4 nedélas, tad 1200 mg 5.
nedéla, tad uzturosa deva 1200 mg reizi divas nedélas.

Papildus Eculizumab devas nepiecieSamas, ja vienlaicigi tiek veikta plazmas terapija
(plazmafergze, plazmas maina vai svaigi saldétas plazmas ievadiSana).

Eculizumab terapijas uzsakSanas Kkritériji:

1. Bérniem un picaugusajiem aHUS, kura diagnoze pamatota kliniski. Arsté$ana uzsakama
péc iespgjas atrak (v€lams pirmo 48 stundu laika), lai noverstu neatgriezenisku nieru
bojajumu.

Par aHUS var domat gadijumos, kuros citas ticamas etiologijas hemolitiski urémiska
sindroma iesp&jamiba ir neliela. Par aHUS liecinatu:
- trombotiska mikroangiopatija ar progres€josu nieru funkcijas pasliktinasanos;
- trombotiska mikroangiopatija ar akiitu nieru mazsp&ju, betbez sapém védera un izteiktu
asinainu caureju (nav norades par Siga toksina hemolitisku urémisku sindromu);
- trombotiska mikroangiopatija ar akiitu nieru mazsp&ju bez zinamas to medikamentu
lietoSanas, kas var izsaukt trombotisku mikroangiopatiju;
- pacienta gimené zinams aHUS;
- trombotiska mikroangiopatija ar izteiktu akiitu nieru mazsp&ju griitniecibas vai
pécdzemdibu perioda.
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Biezakas apsveramas diferencialdiagnozes biitu ar Siga toksinu saistits hemolitisks urémisks
sindroms, trombotiska trombopéniska purpura (veicams ADAMTS 3 tests, pieaugusajiem
izmantojams PLASMIC skalas aprékins, gaidot ADAMTS13 rezultatu), medikamentu
ierosinats hemolitiski urémisks sindroms, lupus erythematosus.

2. Bérniem Siga toksinu medigta hemolitiska urémiska sindroma smagas gaitas
gadijuma ar smagu CNS iesaisti (krampji, koma, neirologiski defekti) vai kardialu
disfunkciju, lai mazinatu naves un neatgriezeniskus neirologiskus bojajumus.
Eculizumab nozim&jams sakuma fazes rezima.

Eculizumab terapijas atcelSanas kritériji:

1. Eculizumab izraisitas alergiskas reakcijas.
2. Uzturosa faze partraucama pacienta nelidzestibas gadijuma.
3. Uzturos$as fazes turpinasana izvert€jama p&c 12 ménesiem, nemot veéra sekojosus
faktorus:
- vainav trombotiskas mikroangiopatijas hematologiskas pazimes,
- vaiir pagajusivismaz 3 ménesipéc nieru funkcijas normalizacijas vairezidualas
nieru funkcijas stabilizacija.

Svarigi!

Slimibas recidiva gadijuma terapija ar Eculizumab nekavgjoties jaatsak.

Eculizumab lietoSanas kontrindikacijas:
1. Neizarstéta Neisseria meningitidis infekcija.
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