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atypisches Hamolytisch-Uramisches Syndrom (aHUS)

Das atypische Hamolytisch-Uramische Syndrom (aHUS) ist eine sehr seltene,
chronische, genetische Erkrankung, die die Nieren und andere lebenswichtige
Organe fortschreitend schadigen kann. aHUS tritt auf, wenn das Komplement-
System - ein Teil des Immunsystems - Uberreagiert und den Kérper dazu bringt,
seine eigenen gesunden Zellen anzugreifen."? Sowohl Erwachsene als auch Kinder
kénnen an aHUS leiden.

atypisch = vom Typus abweichend
hamolytisch = Aufidsung der roten Blutzelien
uramisch » Kontamination des Blutes durch Substanzen, die eigentiich mit dem Harn ausgeschieden werden sollten

JILL
Was sind die Anzeichen und Symptome von aHUS? LEBT MIT aHUS

Nierenversagen ist eines der haufigsten Symptome von aHUS™
Kardiovaskulare Symptome, wie Herzinfarkt und Bluthochdruck
Neurologische Symptome, wie Schlag- und Krampfanfalie

Pulmonale Symptome, wie Atermbeschwerden und
Lungenddeme

Gastrointestinale Beschwerden, wie Durchfall, Bauchschmerzen,
Ubelkeit und Erbrechen

Thrombosen

DONNAN (rechts)

R Die Erkrankung kann sich
LEBT MIT aHUS

auf den gesamten Kdrper

auswirken und

lebenswichtige Organe

wie Nieren, Gehirn und

Herz betreffen - meist ist Fast 80 % aller aHUS

mehr als ein Organ Patienten werden

betroffen.” Es kann eine dialysepflichtig, erleiden eine
lransplantation chronische Nierenschadigung
notwendig sein. oder versterben innerhalb von
drei Jahren nach Diagnose.'®

puSeit ich meine Krankheit 46 % der Erwachsenen und 17

"besser im Griff habe, kann % der Kinder hatten bereits
ich wieder mit meinen einen Monat nach Ausbruch
Kindern spielen und der Erkrankung das

meinen Alltag meistern. Endstadium von aHUS
erreicht oder verstarben."
DONNAN, linkes Bild

Weltere Informationen finden Sie unter alexion.de )(-E—)(l ON'
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atypisches Hamolytisch-Uramisches Syndrom (aHUS)

Wie wird aHUS diagnostiziert?

Eine korrekte und schnelle Diagnose von aHUS ist mit
Herausforderungen verbunden. Die Symptome kénnen von
Patient zu Patient stark variieren. Da die Erkrankung so selten
ist, gibt es auch Arzte, die noch nie mit ihr in BerGhrung
gekommen sind .22

Beil Verdacht auf aHUS soliten Laboruntersuchungen zur
Bestimmung der roten Blutkérperchen und Blutplattchen
sowie der Nierenwerte durchgefUhrt werden. Sind die Anzahl
der roten Blutkérperchen und Blutplattchen niedrig und die

Obwohl 50-70% der Patienten mit aHUS identifizierbare
genetische Mutationen aufweisen, ist ein Gentest flr die
Diagnose nicht erforderlich.?%

Nierenwerte erhdht, kann dies ein Hinweis auf aHUS sein.'® : ‘ JUSTICE MZ’SEWEN

Wie wird aHUS behandelt?

In den letzten Jahren wurden immer mehr Erkenntnisse zur Funktion des Komplement-Systems
bei aHUS gewonnen. Dies fihrte zu grof3en Fortschritten bei der Diagnose und Behandlung.

Eine frGhzeitige, spezifische Diagnose und Theraple sind duBerst wichtig, da Patienten einem
standigen Risiko fur piétzlich auftretende, potenziell verheerende und lebensbedrohliche
Komplikationen, wie z. B. Organversagen ausgesetzt sind.\%255

Weitere Informationen finden Sie unter alexion.de )(5“ ON
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P
ULTOMIRIS

(ravulizumab-cwvz)
jan far intravenous
ey

Zulassungen in Deutschland

*  fugelassen zur Behandiung
arwachsenar Patienten mit
Parggyamaler Machtlichear
Hérmeglablnure [FMH) mit Hamolyae
und klintschen Symptomen, die auf
alne hahe Krankheitsaktvitat
hinwetsen, sowle flr Patlenten, die
Elinisch stabdl sind, nachdem sle
riindestens wiahrend dar
vergangensn sechs Monate mit
Ecullzumal behandsalt wurden.

= Fugelassen zur Behandlung von
Fatienten ab einern Hirpergewicht
von 10 kg milt atyplachen
Hérmphytisch-Urdrmtachen Syndrom
(aHUS), die zweor nicht mrilt
Homplament-inhibitoran bahandalt
warden waren ocder Ecullzumab
rilndeatens 3 Monate lang erhalten
und nachwelslich auf Eculizurnab
angesprochen haben.

Wichtige
Sicherheitsinformationen zu
ULTOMIRIS

Der Wirkmechanismus von
Hamplementdnhibitoren kann zu einer
erhdnten Anféllighelt pegenliber
Infektionen, insbesondere mit
Meningokokken (Melssaria meningiticis)
und bekapseiten Bakieren, flhren.

Urn das Risiko einer Infektion zu
minlmiaran, sollten Patlanten
mindestens 2 Wochen vor
Theraplebeginn eine Meningokokken-
Schutzimpfung erhalten. Effalgt die
Imgfung wenlger als 2 Wochen vor
Beginn der Therapde, mdssan Patlenten
eine geelgnete Antiblotikaprophylaxe
arhalten.

© FI20 Alsxion Pharma Germany GmbH DEATALT-a/0012

Unterstitzung fir Patienten

Dias Ziel von Alexien st es, dass Patlenten
optimal unterstiirt werden, lhre Efdrankung

ZU MENEEEN.

Ein Belsplel dafir ist die Symptormitracher-
App, die PMH-Patienten zur Verflgung steht.
Betraffens kinnen darin ihre Symptome
dokwmentieren und haban s dadurch immer
Irn Blick. Der Krankhetsverlaul kann mithiife
dbersichtiicher Berichte direkt mit dam
Behandiungsteam geteltt werden. Eine
Dokumentation (ber elnen langeren Zeltraum
kenn dazu beitragen, die Theraple der
Patienten zu optimieran. Zusétzlich glot es die
Méglichkelt, sich an Behandlungstarming
erlinnam 2u lassan. Darlber hinaus Matet dia JASONS

App urnfangralche Informationen zur LEBT MIE FNH
Erkrankung FMH, deren Ursachen und zu den

uriterschiedlichen Krankhetaveraufen.

Utnmirs 300 s Honzented 2ur Herstelung einer Infsionsifsung. Wirksholf: Ravaizumab. WirkstofTig pr:
Immersspprassien,  selekie  Immunsuppresssa, ATC-Code; LOAARED,  Zusammafeeliung Cine
Derchsiechflasche mit 30 ml enthah 300 mg Ravulzumab. Nach VerdOnreng betrdgt die endgpiiige
Hononiration der 2 infundierenden Lisung & mg/ml Senstger Bastandiell mit bekannice Wirkong: Matrium 5
mmedf118 mg pro Duchetechibechel, Sonstige  Destardizil:  Matrumditydrogenphoephal-Dihydml,
Cénatriumpraspat-Dirarat, Noiiumchlond, Polsorbat 80, 'Wasser e Injektiorerscche. Anwendungsgebst
Bahandiung wom Ervacracnan mil Farosysmaker Nechilcher Himogobinurie (PNHE Paticnten mil Hismlysse
rusammen ik sinem oder mshmmn Kinkgchen Symplomen ale Hirweis aul sine hohe Kraskhetbsaaiivilat
Patienten, die KEnisch stabll sind, machdem sk mindesters wihrend der wergangoren & Monale mit
Eculipamab behandet wurden. Betandhang vor Patkenien ab einem Hdrpergowicht von 10 Kg mil abypdschem
Hamo htisch-Ur&miss hen Syraciroes (b LES), o suvor micht mit EomplamerSnhitioren bahandall worden waren
poer Eculizumab mindestens 3 Monaie lang erhalen und naciweislich aul Eculibsmab argesprochen habem
Geganarre|gen: Uteremplindichkeit gegen Amulzumab oder einen der sonstigen Bestandiele: Patienten mit
nichl musgeshaiter infeklion mit Mekeans menngidis bal Behandlungstegicr: Paliomen obne sksuslien
Imzfschuls gepen Moksena manegiids, &5 ol dere, Sk erfalien sro gesprats Arbbictkamrophslae bis T
Fwei Woohen nach der Implung. Meborwitungen: Sehr hiulig = 1/10T Infokiion der oberon SILwege,
Masophanrgin, Kopfschmarz, Diarnca, (belkeil, Finber, Ftigun, Mok (2 17000,21101 Schwndeigsfing,
abdemineier Schmarz, Erbrechen, Dyspepsie, Ausschiag, Prunbes, Arhralgie, Rlckenschmarnen, Myake,
Muskelspasmen, grippedbnliche Erfcarkung, Asthenam. Gelegemich (@ 171000, < 1/100%
Meringokokkeniniokion, Schiflefoml Wamhiswaebe wnd Vemiehsmafnahmes 0r dis  Areesdung
siefr werbfferdichte  Fachinfematlon.  Vemschrelbungspfichtig! Repsplt-  und  apofhekenpilicht g
Phamazeutiachar Uatsrmahman’ Zulsssungsinhaber; Mozion Cumpe 585, 103-105, e Sratole France, 8250
Levalkds-Pesmat, Frankreich. Shand der infonmaation: Juni 2020
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S
ULTOMIRIS'

[ravulizumab-cwvz)
Injoction for nbrevaraus se
00 10 ml wial

ULTOMIRIS® (Ravulizumab) ist der erste und einzige langwirksame

Komplement-Inhibitor.:

Der Wirkmechanismus von
ULTOMIRIS

ULTOMIRIS wirkt, indem es das C5-
Protein in der terminalen Homplement-
Haskade, einerm Tell des Korpereigensn
Immunsystarma, Helgerichiet hemm

ULTOMIRIS wird intravends gegeben.
Erwachzana Fatlenten mit PMH
ernaltan ULTOMIRES alle acht Wachen.
Bel Petientan it aHUS wird
ULTOMIRIS alle acht Waochen Tl
Erwachsenea bzw. alle vier Wochen fir
padiatrsche Patlertan urter 20 kg
imtravends verabrelcht.

Klinische Studien

Mehr zu ULTOMIRES und den klinschen
Studien finden Sie auf alexion.de

Bitte beachian Sie die Warnhirwelse
zu achweren Meningakokkeninfekilian
auf Seite 2.

& 20 Alsaior Pharma Germany GmbH AT ULT-a,/0012

ULTOMIRIS Ist In Deutschland fir die Bahandlung von zwel
Komplament-varmittelten seltenen Erkrankungen zugelassan:

Paroxysmale Nachtliche Hamoglobinurie (PMH):

FMH |81 eine seltens Komplement-warmittelte, potanziell lebensbadrohliche erworbens
Ertrankung der blutblldenden Starmmazelle, die durch chronlsche Hamolyss
gekennzeichnet st.2?

-

Bel Patienten mit PNH werden die roten Blutkirperchen durch das Komplament-
Syatedmn, elnern angeboranan Tell des bnmunsystams, zermtit, da hnen bestimmte
schitzende Proteine fehlen. 24"

Fatienten mit PMH kinnen eine Yielzahl an Symptomen wie Fatigue,
Schluckbeschwerden, Kurzatmigheit, Bauchachmerzen, erektile Dysfunkiion, dunkel
gefirbten Urin und Andmie aufweisen 323

Die schweraiegendste Folge der chronischen Hamelyse bel FYH sind Thrombasen
(Elutgernnsal], die lebenswichtige Organe schadigen und zum vorzeltigan Tod
fahren knnen.™*

FMH kann Frauen und Manner unabhanglg ven lhrer athnischen Zugehbrghelt oder
ihrem Alter glelchermalien ohne Yorwamung treffen. Das Durchschnitisaliter flr den
Hrankheltsausbruch llegh bel Anfang 30,1548

Atypisches Hamolytisch-Urdmisches Syndrom (aHUS):

-

aHUS |st eine sehr saltens Eforankueng, die durch eine Komplement-vermittette
Verletzung der Blutgefafwinds und Bildung von Blutgerinnseln zur fortschreltenden
Schédigung lebenawichtiger Organe, vor allern der Misren, Tlhren kann, 17

aHUS tritt auf, wenn deas Homplement-Systern - edn Tell des ImmurEysiems -
dberreagiernt und den Kirper dazu bringt, seine elgenen gesunden Zallan
anzugraifen. 114

aHUS kann eln plitzliches Organversagen oder deren langsamen Funktionaverust
diber einen lBngeren Leltraum verursachen. ies Kann elne Transplantation ndtig
machen und in einigen F&llen zum Tod fihren.®

Von aHUS kbnnen sowahl Eraeachsans als auch Kindear betraffen sein. Viels
Fatienten befinden sich in kritischem Zustand und bendtigen hdufig suppartive
Theraple, unter anderem Dialyse. "

ALEXION



