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1 Bakgrund/Syfte

Rutinen syftar till att beskriva behandling med ravulizumab (Ultomiris.)

Ravulizumab ar en monoklonal antikropp, som binder till komplementproteinet C5. Detta leder
till intravaskular hemolyskontroll och PNHkomplementhamning.

PNH ar en forvarvad, allvarlig, icke-malign klonal stamcellssjukdom. Vid PNH hemolyseras erytrocyter
varvid fritt hemoglobin frisatts vilket anses vara orsaken till madnga symtom. Symtomen

innefattar hemolys bade intravasal och extravasal, anemi, utmattning, hemoglobinuri,
njursviktbuksmarta, andfaddhet (dyspné), storre vaskular handelse

(inklusive trombos), dysfagi eller erektil dysfunktion.

2 Indikation

Ultomiris ar avsett for behandling av patienter med paroxysmal nattlig hemoglobinuri (PNH) eller med
atypiskt hemolytiskt uremiskt syndrom (aHUS)

3 Varning/Forsiktighet

Pa grund av dess verkningsmekanism 6kar anvandningen av ravulizumab patientens kanslighet for
meningokockinfektion/sepsis (Neisseria meningitidis).

Det finns risk att vaccinering inte racker for att forhindra meningokockinfektion.

Patienter ska informeras om dessa tecken och symtom och atgarder ska vidtas for att omedelbart
sOka medicinsk vard.

Lékare ska forse patienter med en patientinformationsbroschyr och ett patientkort. Patienten ska
informeras om att uppsoka sjukvard vid misstanke om meningit

4 Profylax

Patienten ska erhalla vaccination mot meningokockinfektion, dvs vaccin mot serotyp ACWY, Menveo
eller Nimenrix samt vaccin mot serotyp B, Bexsero eller Trumemba, en dos av varje vaccin tva veckor
fore behandlingstart samt tvdA manader efter behandlingstart. Om Trumemba ges ska patienten erhalla
tre doser, vg se FASS

Vaccinationen upprepas med boosterdos Bexsero/Trumemba efter ett ar och déarefter vart tredje ar
och vacciantion Menveo/Nimenrix vart femte ar.

Radgor med en infektionslakare &r det géller vaccinationer mot pneumokocker och Haemophilus
influenzae B,

Ordineras av ansvarig lakare i Melior, i lakemedelsmodul samt skrivs in i "behandlingsplanering”.
Dokumenteras pa sedvanligt satt under "vaccination” i Melior.
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5 Bestéllning/Forberedelser

Nar patient ar aktuell fér ravulizumabbehandling ska Beredningsenheten SU/Sahlgrenska snarast
vidtalas for att bestalla hem lakemedlet. Blankett for "lakemedel Extempore” ifylles av ansvarig lakare
och faxas for bestallning av varje dos till Extempore/Beredningsenheten, SU/Ostra

Ultomiris ordineras och signeras enligt sedvanlig rutin i Meliors lakemedelsmodul.

Extempore/beredningsenheten SU/Sahlgrenska vidtalas via telefon internt 29900 da patienten anlént
till Hematologimottagningen for klartecken att blanda, detta for att slippa kassera en dos av lakemedilet
om patienten uteblir fran besoket. Behandlings- och leveranstid ca 2 tim.

6 Dosering

Doseras utifran patientens kroppsvikt. Administreras genom intravends infusion.
Rekommenderad doseringsregim utgdrs av en forsta dos, s.k. laddningsdos, foljt av underhallsdoser.

Efter forsta dosen, laddningsdosen ges forsta underhallsdosen tva veckor senare.
Darefter ges Ultomiris som underhallsdoser var attonde vecka, kan i undantagsfall variera med +-7
dagar-

7 Beredning

Spades i Natriumklorid 9 mg/ml till styrka, 50mg/ml.
Ultomiris finns i olika styrkor (mg/ml) och detta leder till varierande styrka och darmed infusionsvolym.

8 Blandbarhet

Kan ej blandas med andra lakemedel

9 Forvaring/Hallbarhet

Efter beredning hallbart 24 timmar i kylskap och 4 timmar rumstemperatur.
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10 Utférande/behandling

10.1 Provtagning
Fore behandlingsstart tas PNH-Klon,Hb, LPK, TPK, Diff, retikulocyter, haptoglobin, LD, Na, K, Ca,
Kreatinin, ASAT, ALAT, Alp, Bilirubin

10.2 Premedicinering
Ingen premedicinering behdvs

10.3 Overvakning

Administrering av ravulizumab kan leda till infusionsreaktioner, dverkénslighet och allergiska
reaktioner (inklusive anafylaxi).

De flesta infusionsreaktioner &r dock lindriga och 6vergaende t.ex. smarta i landryggen, blodtrycksfall,
forhojt blodtryck, besvar fran extremiteterna, lakemedelsoverkanslighet (allergisk reaktion).

Vid en infusionsreaktion ska infusionen med ravulizumab avbrytas och lampliga stodjande atgarder
sattas in om tecken pé kardiovaskular instabilitet eller respiratorisk nedséattning uppkommer.

10.4 Administration

lordningstéllande enl rutin med CODAN-set.

Administreras genom ett filter som medféljer infusionspasen efter att beredningsenheten iordningstallt
infusionspasen.

Ges som intravends infusion pa varierad administrationstid utifran infusionsvolym. Vg se FASS for
administrationstid.

Ofta administreras Ultomiris pa <1 timme.

11 Biverkningar
Vanliga biverkningar ar UVI, yrsel, buksmarta, ryggsmarta, illaméende, diarré, huvudvark, pyrexi,
trétthet, OLI.

Mindre vanligt ar infusionsrelaterade biverkningar sdsom klada, hudutslag, krakningar,
influensaliknande symtom, infusionsrelaterad reaktion

Mindre vanligt men av allvarlig karaktar ar bl.a meningkockinfektion/sepsis samt anafylaxi

12 Infektionsprofylax

Finns ingen rekommenderad infektionsprofylax men patienten bér ha recept pa fenoximetylpc att ha
hemma och efter kontakt med sjukvarden kunna start denna behandling.
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13 Utvardering/Uppfdljning

I normalfallet uppféljning med prover Hb, LPK, TPK, neutrofila, LD en gdng/manad
Samt Na, K, Ca, Kreatinin, ASAT, ALAT, Alp, Bilirubin var tredje manad.

PNH-klon en gang/ar den denna i sig inte paverkas av behandlingen.

En del patienter ingdr i det nationella PNHregistret och Forskningsenheten ombesérjer uppfoljning av
ex. QoL.

For 6vriga patienter bor QoL féljas upp av ansvarig lékare.

Aterbesok till ALTlakare eller PAL var tredje manad som dock kan glesas ut i stabil fas.

14 Ansvar

Lakare som ordinerar ravulizumab samt sjukskoterska som vardar patient med behandling med
ravulizumab ansvarar fOr att arbeta utefter denna rutin.

Ansvar for spridning och implementering har vardenhetschef samt sektionschef.

15 Uppfoéljning, utvardering och revision av rutin
Sjukskoterska och Lakare i AnemiLeukemiteamet ansvarar for uppféljning/revision av innehallet i
rutinen. Medvetet avsteg fran rutinen dokumenteras i Melior. Ovriga orsaker till avsteg fran rutinen
rapporteras i MedControlPRO.

16 Referenser
e www.fass.se
e www.alexion.se
o Extempore/beredningsenheten SU/Sahlgrenska
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