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Livmarli (maralixibatium chlorid)
Prehlad o lieku Livmarli a preco bol povoleny v EU

Co je liek Livmarli a na ¢o sa pouziva?

Livmarli je liek, ktory sa pouziva na lieCbu pacientov vo veku od 2 mesiacov s cholestatickym pruritom
(intenzivne svrbenie v désledku nahromadenia zI¢e) zapricinenej Alagillovym syndrémom. Pouziva sa
aj na liecbu pacientov vo veku od 3 mesiacov s progresivnou familiarnou intrahepatalnou choletazou.

Alagillov syndrém a progresivna familiarna intrahepatalna choletdza su dedi¢né ochorenia, pri ktorych
zI¢ (kvapalina vytvorend v peceni, ktord pomaha rozkladat tuky) neméze riadne odtekat z pecene, ¢o
vedie k hromadeniu ZICovej kyseliny v peceni a krvi. Jednym z priznakov tohto hromadenia je
cholestaticky pruritus. Intrahepatalna cholestaza je spojena s progresivnym poskodenim pecene

a moze viest k cirhdze a poruche funkcie pecene v kone¢nom $tadiu.

Tieto ochorenia su zriedkavé, a preto bol liek Livmarli oznaceny za tzv. liek na ojedinelé ochorenia.
Dalsie informécie o oznaceni lieku za liek na ojedinelé ochorenia mozno najst na webovej stranke EMA
(Alagillov syndrom; progresivna familidrna intrahepatalna cholestadza).

Liek Livmarli obsahuje lie¢ivo maralixibatium chlorid.

Ako sa liek Livmarli pouziva?

Lie¢bu liekom Livmarli musi zacdat a sledovat lekar, ktory ma sklsenosti s lie¢bou ochoreni pe¢ene, ako
je Alagillov syndrom a progresivna familidrna intrahepatalna cholestaza. Vydaj lieku je viazany na
lekarsky predpis.

Liek Livmarli je dostupny vo forme roztoku, ktory sa uziva Ustami. Davka zavisi od lie¢eného
ochorenia. V pripade, Ze sa u pacienta vyskytna urcité vedlajsie u¢inky, mozno bude potrebné davku
znizit alebo lie¢bu prerusit. V pripade pacientov, u ktorych sa nepreukaze zlepSenie po 3 mesiacoch,
ma lekar zvazit alternativnu lie¢bu.

Viac informacii o pouzivani lieku Livmarli si precitajte v pisomnej informacii pre pouzivatela alebo
kontaktujte svojho lekara alebo lekarnika.

Akym sposobom liek Livmarli G4cinkuje?

Liecivo lieku Livmarli, maralixibat chlorid, blokuje ucinok proteinu nazyvaného apikalny transportér
ZI€ovych kyselin zavisly od sodika (ASBT), tiez znamy ako ilediny transportér zlCovych kyselin (IBAT),
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ktory pomaha prendsat zl¢ové kyseliny z ¢reva spat do krvi a pecene. Blokovanim ASBT liek znizuje
mnozstvo zlCovej kyseliny, ktord sa prenasa z ¢reva do pecene. To vedie k odstraneniu nadbytocnej
ZI¢ovej kyseliny z tela, ¢im sa zniZzuje hromadenie zI¢ovych kyselin a zmierfiuju sa priznaky
cholestatického pruritu.

Aké prinosy lieku Livmarli boli preukazané v stadiach?
Alagillov syndrom

Prinosy lieku Livmarli sa hodnotili v dvoch hlavnych stadiach. V prvej studii bolo 31 deti vo veku
od 1 do 18 rokov s Alagillovym syndromom lieCenych liekom Livmarli po¢as 18 tyzdrov, po ktorych sa
vyhodnotila ich odpoved na liecbu.

29 pacientov, u ktorych sa po Uvodnej 18-tyzdriovej lieCbe tymto liekom znizila hladina ZI€ovych
kyselin v krvi najmenej o 50 %, bolo nasledne pocas Styroch tyzdriov priradenych na podavanie
placeba (zdanlivého lieku) alebo lieku Livmarli. Z vysledkov vyplynulo, Ze u pacientov, ktori pokracovali
v lieCbe liekom Livmarli pocas Styroch tyZdnov, sa nadalej znizila hladina zl¢ovych kyselin, zatial o

u pacientov, ktori presli na liecbu placebom, sa zaznamenalo vyrazné zvysenie. Po tomto 4-tyzdfiovom
obdobi vSetci pacienti opat dostavali liek Livmarli. Ked’ sa pacientom, ktori uzivali placebo, obnovila
liecba liekom Livmarli, hladina ZICovej kyseliny v krvi sa znizila na hladinu, ktora bola predtym
pozorovana pri podavani lieku Livmarli. V Studii sa tiez preukazalo, zZe liecba liekom Livmarli zlepSila
priznaky svrbenia suvisiace s ochorenim.

V druhej stadii, na ktorej sa zUcastnilo 8 deti od veku dvoch mesiacov do menej ako jedného roka, sa
liek Livmarli neporovnaval so Ziadnou inou liecbou ani s placebom. Z vysledkov Studie vyplynulo, Ze po
13 tyzdnoch liecby nastalo u pacientov v priemere zlepSenie priznakov svrbenia spojenych s ochorenim
a znizenie hladiny zI¢ovych kyselin v krvi.

Progresivna familidarna intrahepatalna cholestaza

Prinosy lieku Livmarli boli hodnotené v hlavnej studii, na ktorej sa zUcastnilo 93 deti vo veku od 1 do
15 rokov s progresivnou familidrnou intrahepatalnou cholestazou. Pacienti dostavali liek Livmarli alebo
placebo pocas 26 tyzdnov, po uplynuti ktorych sa vyhodnotila ich odpoved na liecbu. Z vysledkov
vyplynulo, Ze u pacientov uzivajucich liek Livmarli sa znizila hladina zZl¢ovej kyseliny v krvi, zatial ¢o
hladina ZI¢ovej kyseliny sa nezmenila u pacientov, ktori dostavali placebo. U pacientov, ktori dostavali
liek Livmarli, sa zadvaznost svrbenia zniZila tieZ viac v porovnani s pacientmi, ktori dostavali placebo.

Aké rizika sa spajaju s pouzivanim lieku Livmarli?

Zoznam vsetkych vedlajsich ucinkov pozorovanych pri pouzivani lieku Livmarli a zoznam vsetkych
obmedzeni sa nachadza v pisomnej informacii pre pouzivatela.

U pacientov s Alagillovym syndrémom najCastejSie vedlajsie Gcinky lieku Livmarli (ktoré mézu
postihnut viac ako 1 osobu z 5) st hnacka a abdominalna bolest (bolest brucha). U pacientov s
progresivnou familidrnou intrahepatalnou cholestdzou moéze hnacka postihnut viac ako 1 osobu z 5 a az
u 1 osoby z 10 sa mbze vyskytnit bolest brucha.

Preco bol liek Livmarli povoleny v EU?

Alagillov syndrém a progresivna familiarna intrahepatélna cholestaza su zivot ohrozujlice ochorenia s
obmedzenymi moznostami lie¢by. KedZe obe ochorenia si velmi zriedkavé, studie boli malé
a podliehali obmedzeniam, preukazalo sa vsak, ze liek Livmarli je Gcinny pri znizovani mnozstva
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ZI¢ovych kyselin v krvi pacientov s progresivnou familiarnou intrahepatalnou cholestazou a pri
zlepSovani priznakov, ako je intenzivne svrbenie, u pacientov s obidvomi ochoreniami. Aj ked' su Udaje
0 bezpednosti lieku Livmarli obmedzené a je potrebné zhromazdit dalsie Udaje, pozorované vedlajsie
ucinky sa povazuju za prijatelné. Eurépska agentura pre lieky preto rozhodla, ze prinosy lieku Livmarli
s vadsie ako riziké spojené s jeho pouzivanim a ze liek moze byt povoleny na pouzivanie v EU.

Liek Livmarli bol povoleny za tzv. mimoriadnych okolnosti. To znamena, ze kvoli zriedkavosti tohto
ochorenia nebolo mozZné ziskat vietky informacie o lieku Livmarli. Eurépska agentuira pre lieky kazdy
rok prehodnocuje vSetky nové dostupné informacie a podla potreby aktualizuje tento suhrn.

Aké informacie o lieku Livmarli dosial’ neboli predlozené?

KedZe liek Livmarli bol povoleny za mimoriadnych okolnosti, spolo¢nost, ktora liek Livmarli uvadza na
trh, kazdorocne predlozi aktualizovanu verziu so vSetkymi novymi informaciami tykajlcimi sa
bezpeénosti a Udinnosti lieku Livmarli. Spoloénost okrem toho uskutoéni $tudiu na dalsie
charakterizovanie dlhodobej bezpecnosti a ucinnosti lieku na liecbu cholestatického svrbenia u
pacientov s Alagillovym syndrdmom a progresivnou familiarnou intrahepatalnou cholestazou a predlozi
jej vysledky.

va

Aké opatrenia sa prijimaja na bezpecné a Gucinné pouzivanie lieku Livmarli?

Spoloénost, ktora liek Livmarli uvddza na trh, poskytne lekdrom materidly, ktoré im pomdzu vysvetlit
pacientom s progresivnou familidrnou intrahepatalnou cholestazou, kedy a ako uzivat tento liek a aké
mnozstvo musia uzivat.

Na bezpecné a ucinné pouzivanie lieku Livmarli boli do sihrnu charakteristickych vlastnosti lieku
a pisomnej informacie pre pouzivatela zahrnuté aj odporicania a opatrenia, ktoré maju zdravotnicki
pracovnici a pacienti dodrziavat.

Tak ako pri vSetkych liekoch, aj Udaje o pouzivani lieku Livmarli sa neustale kontrolujd. Vedlajsie
ucinky hladsené pri lieku Livmarli sa dokladne hodnotia a zabezpecuju sa akékolvek nevyhnutné kroky
na ochranu pacientov.

Dalsie informacie o lieku Livmarli

Lieku Livmarli bolo 9. decembra 2022 za mimoriadnych okolnosti udelené povolenie na uvedenie na trh
platné v celej EU.

Dalsie informécie o lieku Livmarli sa nachadzaju na webovej stranke agentiry:
ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/livmarili.

Posledna aktualizacia tohto suhrnu: 07-2024
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