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Co je pripravek Joenja a k cemu se pouziva?

Joenja je léCivy pfipravek, ktery se pouziva k 1écbé syndromu aktivované fosfoinositid-3-kinazy delta
(APDS) u dospélych a dospivajicich pacientl ve v&ku 12 let a starsich s télesnou hmotnosti 45 kg nebo
vice.

APDS je vzacné dédi¢né onemocnéni, pri kterém imunitni systém (pfirozeny obranny systém téla)
nefunguje spravné, coz pacienty Cini nachylnéjsimi k bakteridlnim a virovym infekcim. Onemocnéni
mdZe rovnéZ vést k rozvoji autoimunitnich poruch a lymfomu (nadorového onemocnéni lymfocytl, coz
je typ bilych krvinek).

APDS je vzacné onemocnéni a pfipravek Joenja byl oznacen dne 19. Fijna 2020 jako ,IéCivy pfipravek
pro vzacna onemocnéni®. Dalsi informace o tomto vzacném onemocnéni naleznete na internetovych
strankach agentury EMA.

Pfipravek Joenja obsahuje 1éCivou latku leniolisib.

Jak se pripravek Joenja pouziva?

Vydej léCivého prFipravku je vazan na lékarsky predpis. LéCbu musi zahadjit Iékar, ktery ma zkusSenosti
s lé¢bou primarnich imunodeficienci (stavd, pfi nichz imunitni systém nefunguje spravné).

Pripravek Joenja je dostupny ve formé tablet uzivanych Usty dvakrat denné s odstupem pfiblizné

12 hodin. LéCba by méla pokracovat tak dlouho, dokud je pro pacienta pfinosna nebo dokud se u né&j
neobjevi nepfijatelné nezadouci ucinky.

Vice informaci o pouzivani pfipravku Joenja naleznete v pfibalové informaci nebo se obratte na svého
Iékare Ci Iékarnika.
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Jak pFipravek Joenja ptisobi?

Lidé s APDS vykazuji mutace (zmény) v genech, které kontroluji tvorbu bilkoviny zvané fosfoinositid-3-
kindza delta. Tato bilkovina je nezbytna pro vyvoj a funkci lymfocytl (B a T lymfocytl), které sehravaji
kli¢ovou ulohu ve fungovani imunitniho systému. Tyto mutace zplsobuji nadmérnou aktivitu této
bilkoviny a naruduji normalni vyvoj a funkci lymfocytl. To vede ke zvy$enym hladindm nezralych B
lymfocytl, které se hromadi v lymfatickych uzlindch (lymfadenopatie) a organech, jako jsou slezina,
jatra nebo plice, jakoZ i ke snizenym hladindm naivnich B lymfocytl (nové vytvoFenych zralych B
lymfocytl podilejicich se na po¢atecni imunitni odpovédi), coz ovliviiuje schopnost pacienta bojovat

s infekcemi.

Léciva latka v pripravku Joenja, leniolisib, se vaze na fosfoinositid-3-kinazu delta a snizuje jeji aktivitu,
co? vede k normalnimu vyvoji a funkci B a T lymfocytQ.

Jaké prinosy pripravku Joenja byly prokazany v pribéhu studii?

Do jedné hlavni studie bylo zafazeno 31 osob ve véku od 12 let s APDS, kterym byl k 1é¢bé& ptiznakd
onemocnéni podavan bud' pfipravek Joenja, nebo placebo (neucinny pfipravek) spolu se standardni
lé¢bou. Studie zkoumala zménu hladiny lymfadenopatie a podilu naivnich B lymfocytd po 12 tydnech
I&Cby.

U osob uzivajicich pfipravek Joenja doslo k vyraznéjSimu snizeni lymfadenopatie nez u osob uzivajicich
placebo, coZ naznaduje snizeni lymfoproliferace (abnormalni produkce lymfocytd). U osob uzivajicich
pfipravek Joenja do3lo navic k vyrazné&j&imu narlstu podilu naivnich B lymfocytd nez u osob, kterym
bylo podadvéno placebo, co? naznaduije, Ze vyvoj B lymfocytd se mohl normalizovat.

Studie provedené s pfipravkem Joenja jsou podrobné&ji popsany v hodnotici zpravé pripravku.

va

Jaké jsou nezadouci ucinky a omezeni pripravku Joenja?

Uplny seznam nezadoucich u¢ink& a omezeni pipravku Joenja je uveden v pfibalové informaci.

Nejcastéjsimi nezadoucimi Ucinky pripravku Joenja (které mohou postihnout vice nez 1 osobu z 10)
jsou snizené hladiny neutrofild (typu bilych krvinek), bolest hlavy, zvraceni, zvy$ena t&lesnd hmotnost
a alopecie (vypadavani viasQ).

Na zakladé ceho byl pripravek Joenja registrovan v EU?

Bylo prokazano, ze pripravek Joenja je Ucinny pfi snizovani lymfadenopatie a zvysSovani poctu naivnich
B lymfocytl u osob s APDS, coz by mélo sniZit riziko infekce a dalich komplikaci spojenych s timto
onemocnénim. Bezpecnostni profil byl povazovéan za pfijatelny, pficemz nezadouci Ucinky se povazuji
za obecné zvladatelné. Evropska agentura pro |écivé pripravky proto rozhodla, Ze pfinosy pripravku
Joenja pFevysuiji jeho rizika, a mize tak byt registrovan k pouziti v EU.

Ptipravek Joenja byl registrovan za ,vyjimeénych okolnosti®, nebot vzhledem ke vzacné povaze
onemocnéni nebylo mozné o pripravku Joenja ziskat UpIné informace. Spole¢nost musi poskytnout
dali idaje o ptipravku Joenja. Musi pfedloZit vysledky studie zalozené na registru pacientd, ktera se
tyka dlouhodobé bezpecnosti a Gcinnosti pfipravku Joenja, a musi kaZzdoro¢né poskytovat
aktualizované informace o veskerych novych poznatcich tykajicich se bezpecnosti a Gcinnosti tohoto
IéCivého pripravku. Agentura kazdoroc¢né vyhodnoti jakékoli nové informace.
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Jaka opatreni jsou uplatiovana k zajisténi bezpecného a Gtcinného
pouzivani pripravku Joenja?

Do souhrnu Gdajl o pipravku a pribalové informace byla zahrnuta doporuceni a opatfeni pro bezpe¢né
a ucinné pouzivani pfipravku Joenja, kterd by méla byt dodrzovana zdravotnickymi pracovniky
i pacienty.

Jako u v&ech lé&ivych pripravkl jsou Gdaje o pouZivani pFipravku Joenja priibézné sledovany.
Podezireni na nezadouci ucinky nahlasena v souvislosti s pripravkem Joenja jsou peclivé hodnocena
a jsou ucinéna veskera nezbytna opatfeni, aby bylo chranéno zdravi pacientd.

Dalsi informace o pripravku Joenja

Dalsi informace o pfipravku Joenja, vCetné pfibalové informace a hodnotici zpravy, jsou k dispozici na
internetovych strankach agentury na adrese ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/joenja.

Informace o dostupnosti tohoto pfipravku ve vasi zemi vam poskytne pfislusny vnitrostatni organ.
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