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Leiobeiningar um notkun ruxolitinib (J akavi®)

Inngangur

Ruxolitinib er sértekur Janus kinasa hemill (JAK?2) en stokkbreytingar eins og JAK2V617F
einkenna mergofvaxtar sjikdéma og valda roskun 4 JAK-STAT bodleidum. Afleidingin er aukin
framleidsla 4 frumubodefnum og ofvoxtur mergfruma. Ruxolitinib hamlar bodum frd JAK-STAT
og frumuvexti mergfruma.

Ruxolitinib er fyrsti JAK2 hemillinn sem var skradur { medferd frumkomins mergnetjuherslis
(primary myelofibrosis) og hefur verid { notkun i Evrépu og Bandarikjunum sidan 2013. Gerdar
voru tvaer slembadar 3. stigs rannsOknir hja sjuklingum med mergnetjuhersli (COMFORT-I og
COMFORT -II) sem syndu markteka minnkun 4 miltisteerd og almennum einkennum midad vid
lyfleysu og bestu fanlegu medferd. Flestir sjuklingarnir fundu breytingu 4 almennri lidan a
nokkrum dogum og minnkun & miltissteerd kom fram innan 2-6 vikna. Likurnar 4 ad vidhalda
svorun 1 miltissteerd (> 35% minnkun) 4 ruxolitinib medferd i ad minnsta kosti 24 vikur voru
89% { COMFORT-I og 87% { COMFORT-IL. | lok 4rs 2013 voru kynntar nidurstodur 3ja dra
eftirfylgni COMFORT-I og II sem leiddu 1 1jés batta lifun 4 ruxolitinib midad vid lyfleysu og
bestu faanlegu medferd. Lifun var 5 ar 1 ruxolitinib hépnum midad vid 3,5 ar 1 kontrol hépnum.

Abendingar

Ruxolitinib er @tlad til medferdar vid sjikdomstengdri miltisstekkun eda almennum einkennum
hja fullordnum einstaklingum med frumkomid mergnetjuhersli (primary myelofibrosis),
mergnetjuhersli 1 kjolfar frumkomins raudkornabledis (post polycythemia vera myelofibrosis)
eda mergnetjuhersli 1 kjolfar sjalfvakinnar blodflogutfadar (post essential thrombogythemia
myelofibrosis).

Frabendingar
bekkt ofn@mi fyrir lyfinu eda 6drum innihaldsefnum pess. Medganga og brjostagjof.

Aukaverkanir

Blodleysi, blodflogufed og hvitkornafad eru algengustu aukaverkanirnar. Aukin sykingarhatta
og einkum verid lyst herpes zoster og pvagferasykingum. Einnig hefur verid lyst
pyngdaraukningu, hofudverk, sundli, kélesterélhekkun og haekkun 4 lifrarpréfum (ALAT,
ASAT).



Skammtar og lyfjagjof

Skammtastard er had blodgildum; radlagdur upphafsskammtur vid mergnetjuhersli er 15 mg
tvisvar 4 solarhring fyrir sjuklinga med bl6dflogur 100.000 — 200.000/mm3 og 20 mg tvisvar 4
sOlarhring ef bl6dflogur > 200.000/mm3. Fyrir sjiklinga med blodflogugildi milli 50.000 —
100.000 mm3 er malt med 5 mg tvisvar sinnum 4 sélarhring.

Mikilvagt er ad fylgjast med blodhag 4 tveggja til fjogurra vikna fresti par til bl6dgildi hafa
stabiliserast. Einnig er porf 4 ad adlaga skammta vid samhlida medferd med 6flugum CYP3A4
hemlum.

Meodferdarlengd
R4dlagt er ad halda medferd afram svo lengi sem skyr dvinningur er af medferdinni. Hins vegar
skal hatta medferd eftir 6 ménudi ef engin klinisk svorun hefur komid fram.

Umso6knarferli

Sétt er um heimild til ad nota lyfid til Lyfjanefndar LSH. [ umsékninni skal koma fram aldur
sjuklings, sjukdomar, feernismat og sjukdomsstada, dsamt upplysingum um fyrri medferd.
Uppfylli sjaklingur skilyrdi pessara leidbeininga er heimild veitt. (til priggja mdnada { senn ad
pvi tilskyldu ad drangursmat medferdarinnar liggi fyrir. Lyfid er ad jafnadi gefid uns vart verdur
vid ad sjikdémur dgerist eda aukaverkanir hindra frekari medferd.) Agreiningi vardandi
afgreidslu umsoknar skal visad til framkvamdastjora l&kninga Landspitalans, til endanlegs
trskurdar.

Hofundur og abyrgdarmadur
Sigrun Edda Reykdal, sérfredingur { blodlekningum.

Leidbeiningarnar voru samdar { jini 2015 og verda endurskodadar eigi sidar en ad premur drum
lidnum, en fyrr ef dsteda pykir til.
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