B. ULOTKA DLA PACJENTA
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Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

VPRIV 400 jednostek proszek do sporzadzania roztworu do infuzji
welagluceraza alfa

Nalezy uwaznie zapoznad¢ sie z trescia ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona
informacje wazne dla pacjenta.

- Nalezy zachowac t¢ ulotke, aby w razie potrzeby moc jg ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza.

- Jesli u pacjenta wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi. Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki

1. Co to jest lek VPRIV i1 w jakim celu si¢ go stosuje

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku VPRIV
3. Jak stosowac lek VPRIV

4, Mozliwe dziatania niepozgdane

5. Jak przechowywac¢ lek VPRIV

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

1. Co to jest lek VPRIV i w jakim celu si¢ go stosuje

Lek VPRIV jest rodzajem dtugotrwatej enzymatycznej terapii zastepczej (ang. enzyme replacement
therapy, ERT) dla pacjentow cierpigcych na chorobe Gauchera typu L.

Choroba Gauchera jest zaburzeniem genetycznym powodowanym brakiem lub uszkodzeniem enzymu
o nazwie glukocerebrozydaza. Brak tego enzym lub jego niewtasciwe dziatanie prowadzi do
gromadzenia si¢ w komorkach organizmu substancji zwanej glukocerebrozydem. Nagromadzenie tego
materialu powoduje objawy i dolegliwosci wystepujace w chorobie Gauchera.

Lek VPRIV zawiera substancj¢ zwang welagluceraza alfa, ktdra ma za zadanie zastapi¢ brakujacy lub
wadliwy enzym - glukocerebrozydaze, u pacjentdw z choroba Gauchera.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku VPRIV

Kiedy nie stosowa¢ leku VPRIV
- jesli pacjent ma ciezkie uczulenie na welagluceraze alfa lub ktérykolwiek z pozostatych
sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6).

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Przed rozpoczeciem stosowania leku VPRIV nalezy omowic to z lekarzem.

- U pacjenta leczonego lekiem VPRIV, podczas podawania leku lub krotko po jego podaniu,
moga wystapi¢ dziatania niepozadane (patrz punkt 4, Mozliwe dziatania niepozadane).
Dziatania te, nazywane reakcjami zwigzanymi z podaniem infuzji, moga by¢ podobne do reakcji
nadwrazliwos$ci i powodowac wystapienie objawow takich jak mdtosci, wysypka, trudnosci
z oddychaniem, bol plecow, uczucie dyskomfortu w klatce piersiowej (uczucie ucisku w klatce
piersiowej), pokrzywka, bol stawow oraz bol gtowy.

- Oprocz objawow reakcji nadwrazliwosci, reakcje zwigzane z podaniem infuzji moga objawiac
si¢ zawrotami gtowy, wysokim ci$nieniem krwi, zmgczeniem, goraczks, §wiadem,
niewyraznym widzeniem lub wymiotami.

Jesli u pacjenta wystapi jakikolwiek z wymienionych objawow, nalezy o tym natychmiast
poinformowac lekarza.
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- Moga zosta¢ podane dodatkowe leki, w ramach leczenia Iub aby zapobiec przysztym reakcjom.
Mogga to by¢ leki przeciwhistaminowe, przeciwgoraczkowe 1 kortykosteroidy.

- Jesli u pacjenta wystapi cigzka reakcja, lekarz natychmiast przerwie podawanie infuzji dozylne;j
i zastosuje odpowiednie leczenie.

- Jesli u pacjenta wystgpi ciezka reakcja i (lub) brak dziatania leku, lekarz wykona badanie krwi
w celu sprawdzenia obecnosci przeciwceial, ktore mogg wptywaé na wynik leczenia.

- Lekarz lub pielegniarka moze zdecydowac o dalszym podawaniu leku VPRIV, nawet jesli
wystgpila jedna z reakcji zwigzanych z podaniem infuzji. Stan pacjenta bedzie Scisle
monitorowany.

Nalezy powiadomic¢ lekarza, jesli u pacjenta w przeszto$ci wystapita reakcja zwigzana z podaniem
infuzji na inny lek podany w ramach terapii ERT na chorob¢ Gauchera.

Dzieci
Nie nalezy stosowac u dzieci w wieku ponizej 4 lat ze wzgledu na brak do§wiadczenia dotyczacego
stosowania leku w tej grupie wiekowe;j.

VPRIV a inne leki
Nalezy powiedzie¢ lekarzowi o wszystkich lekach przyjmowanych obecnie lub ostatnio, a takze
o lekach, ktore pacjent planuje przyjmowac.

Ciaza

Choroba Gauchera moze nasili¢ si¢ u kobiet w okresie cigzy i przez kilka tygodni po porodzie.
Kobiety z rozpoznaniem choroby Gauchera, ktore s3 w ciazy lub planuja zaj$¢ w cigze, powinny
porozmawiac z lekarzem prowadzacym przed zastosowaniem tego leku.

Karmienie piersig

Nie wiadomo, czy lek VPRIV moze przenika¢ do mleka ludzkiego. Jesli pacjentka karmi piersiag lub
planuje karmic¢ piersia, powinna poradzic¢ si¢ lekarza przed zastosowaniem tego leku.

Lekarz pomoze w podjeciu decyzji, czy przerwac karmienie piersia, czy przerwac stosowanie leku
VPRIV, biorac pod uwage korzysci z karmienia piersig dla dziecka i korzysci wynikajace

z przyjmowania leku VPRIV dla matki.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn
VPRIV nie ma wptywu lub wywiera nieistotny wptyw na zdolnos¢ pacjenta do prowadzenia pojazdow
i obstugiwania maszyn.

Lek VPRIV zawiera séd
Lek zawiera 12,15 mg sodu (gtownego sktadnika soli kuchennej) w kazdej fiolce. Odpowiada to 0,6%
maksymalnej zalecanej dobowej dawki sodu w diecie u 0s6b dorostych.

3. Jak stosowa¢é lek VPRIV

Ten lek nalezy stosowac wytacznie pod odpowiednim nadzorem lekarza, posiadajacego wiedzg na
temat leczenia choroby Gauchera. Lek podawany jest w postaci infuzji dozylnej przez lekarza lub
pielggniarke.

Dawka
Zalecana dawka to 60 jednostek/kg mc., ktdra jest podawana co drugi tydzien.

Jesli pacjent jest aktualnie leczony na chorobg Gauchera inng formg enzymatycznej terapii zastepczej,
a lekarz chce zastapic te terapie lekiem VPRIV, lek VPRIV moze by¢ podawany poczatkowo w tej
samej dawce 1 wedlug tego samego schematu, co uprzednio stosowany lek enzymatycznej terapii
zastepczej.
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Stosowanie u dzieci i mlodziezy
Lek VPRIV moze by¢ stosowany u dzieci i mtodziezy (w wieku od 4 do 17 lat) w takiej samej dawce
i z takg sama czestoscig jak u dorostych pacjentow.

Stosowanie u pacjentow w podeszlym wieku
Lek VPRIV mozna podawaé pacjentom w podesztym wieku (w wieku 65 lat lub starszych) w takiej
samej dawce i z takg sama czestoscig jak u dorostych pacjentow.

Reakcja na leczenie
Lekarz bedzie kontrolowac reakcje pacjenta na leczenie i moze z czasem zmieni¢ dawke leku
(zwigkszy¢ lub zmniejszyc).

Jesli pacjent dobrze toleruje infuzje podawane w poradni, infuzje moga by¢ podawane przez lekarza
lub pielggniarke w domu pacjenta.

Podawanie

Lek VPRIV jest dostarczany w fiolce, w formie zbitego proszku, ktory przed podaniem w infuzji
dozylnej wymieszany jest z jalowa woda, a nastgpnie rozcienczany roztworem chlorku sodu do infuzji
9 mg/ml (0,9%).

Po przygotowaniu, lekarz lub pielegniarka podaje lek przez kropléwke podtaczong do zyly (infuzja
dozylna), co trwa 60 minut.

W razie jakichkolwiek dalszych watpliwos$ci zwigzanych ze stosowaniem tego leku, nalezy zwrdcic¢
si¢ do lekarza.

4. Mozliwe dzialania niepozadane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowac dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Czegsto (moze dotyczy¢ do 1 na 10 osob) u pacjentow wystepowala cigzka reakcja uczuleniowa,
objawiajaca si¢ utrudnionym oddychaniem, uczuciem dyskomfortu w klatce piersiowej (uczucie
ucisku w klatce piersiowej), mdto§ciami (nudno$ciami), opuchlizng twarzy, ust, jezyka lub gardta
(reakcje anafilaktyczne/anafilaktoidalne). Czesta jest takze reakcja alergiczna na skorze, taka jak
pokrzywka, cigzka posta¢ wysypki lub swiadu. Jesli wystapig ktorekolwiek z tych objawow, nalezy
natychmiast powiadomi¢ lekarza.

Wickszos¢ dziatan niepozadanych, w tym reakcje alergiczne, obserwowano podczas podawania infuzji
lub krotko po jej zakonczeniu. Takie reakcje nazywa si¢ reakcjami zwigzanymi z podaniem infuzji. Do
innych reakcji zwigzanych z podaniem infuzji, ktére wystepowaty bardzo czgsto (moga dotyczy¢
wigcej niz 1 na 10 osob), naleza bol gtowy, zawroty glowy, goraczka/podwyzszona temperatura ciata,
bol plecow, bole stawdw i zmeczenie, a takze podwyzszone ci$nienie krwi (zglaszane czgsto), nieostre
widzenie 1 wymioty (zglaszane niezbyt czesto). Jesli wystapig ktorekolwiek z tych objawow, nalezy
natychmiast powiadomi¢ lekarza.

Do innych dziatan niepozgdanych naleza:

Bardzo czeste dzialania niepozgdane (moga wystapi¢ czesciej niz u 1 na 10 os6b):
- bol kosci;

- ostabienie/utrata sity;

- bol brzucha.

Czeste dzialania niepozadane (moga wystapic nie czesciej niz u 1 na 10 osob):

- wydhluzenie czasu, po jakim nastgpuje zatrzymanie krwvawienia w przypadku zranienia, moze
prowadzi¢ do tatwego/samoczynnego powstawania krwawien/krwawych wybroczyn;

- zaczerwienienie skory;
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- przyspieszone bicie serca;
- wyksztalcenie si¢ przeciwciat przeciw lekowi VPRIV (patrz punkt 2);
- obnizone ci$nienie krwi.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie. Dzialania niepozadane mozna
zglasza¢ bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow
Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyroboéw Medycznych i Produktow
Biobodjczych

Al. Jerozolimskie 181C

PL-02 222 Warszawa

Tel.: + 48 22 49 21 301

Faks: +48 22 49 21 309

Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dzigki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywac¢ lek VPRIV

Lek nalezy przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

Nie stosowac tego leku po uplywie terminu wazno$ci zamieszczonego na pudetku i etykiecie po: EXP.
Termin waznos$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Przechowywa¢ w lodowce (2°C — 8°C).
Nie zamrazac.
Przechowywac fiolke w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed swiattem.

Roztwér do infuzji po rekonstytucji i rozcienczeniu:
Zuzy¢ natychmiast. Nie przekracza¢ 24 godzin w temperaturze od 2°C do 8°C.

Nie stosowac, jesli nastgpila zmiana zabarwienia roztworu lub widoczne sg obce czastki state.

Lekow nie nalezy wyrzucaé do kanalizacji ani domowych pojemnikéw na odpadki. Nalezy zapytac
farmaceute, jak usuna¢ leki, ktdrych si¢ juz nie uzywa. Takie postgpowanie pomoze chroni¢
srodowisko.

6. Zawartos¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek VPRIV
- Substancja czynng jest welagluceraza alfa.
Kazda fiolka zawiera 400 jednostek welaglucerazy alfa.
Po rekonstytucji, 1 ml roztworu zawiera 100 jednostek welaglucerazy alfa.

- Pozostate sktadniki to: sacharoza, cytrynian sodu dwuwodny, kwas cytrynowy jednowodny
i polisorbat 20 (patrz punkt 2 ,,Lek VPRIV zawiera s6d”).

Jak wyglada lek VPRIV i co zawiera opakowanie
Szklana fiolka o pojemnos$ci 20 ml zawiera biaty lub biatawy proszek, z ktorego wykonuje si¢ roztwor

do infuzji.

Opakowanie zawierajace 1, 5 lub 25 fiolek.
Nie wszystkie wielko$ci opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.
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Podmiot odpowiedzialny i wytwérca

Podmiot odpowiedzialny

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irlandia

Wytworca

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irlandia

Shire Pharmaceuticals Ireland Limited
Block 2 & 3 Miesian Plaza

50 — 58 Baggot Street Lower

Dublin 2

Irlandia

W celu uzyskania bardziej szczegdétowych informacji dotyczacych tego leku nalezy zwroci¢ si¢ do
miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA @takeda.com

Data ostatniej aktualizacji ulotki: 10/2022.
Inne Zrodta informacji
Szczegotowe informacje o tym leku znajdujg si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agenciji Lekow:

http://www.ema.europa.cu. Znajdujg si¢ tam réwniez linki do stron internetowych o rzadkich
chorobach i sposobach leczenia.

Informacje przeznaczone wyltacznie dla fachowego personelu medycznego:

Produkt leczniczy VPRIV jest proszkiem do sporzgdzania roztworu do infuzji. Produkt wymaga
rekonstytucji i rozcienczenia, i jest przeznaczony do podawania wytacznie w infuzji dozylnej. Produkt
VPRIV przeznaczony jest wytacznie do jednorazowego uzytku i podawany jest przez filtr o srednicy
porow 0,2 lub 0,22 um. Niewykorzystany roztwor nalezy wyrzuci¢. Produktu leczniczego VPRIV nie
nalezy podawac¢ w tej samej infuzji z innymi lekami, poniewaz jego zgodno$¢ z innymi lekami nie
zostala zbadana. Catkowita objetos¢ infuzji powinna by¢ podana w ciagu 60 minut.

Stosowaé technike aseptyczna.
Produkt leczniczy VPRIV przygotowywaé w nastepujacy sposob:

1. Ustali¢ liczbe fiolek przeznaczonych do rekonstytucji na podstawie masy ciala danego pacjenta
i jego indywidualnego schematu dawkowania.
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2. Wyjaé z lodowki potrzebng liczbg fiolek. Rozcienczy¢ kazda fiolke przy uzyciu jatowej wody
do wstrzykiwan:

Wielkos¢ fiolki Woda do wstrzykiwan
400 jednostek 4,3 ml
3. Po rekonstytucji, zawartos¢ fiolek nalezy delikatnie wymiesza¢ poruszajac je ruchem
okreznym. Nie wstrzasac.
4. Przed dalszym rozcienczeniem, nalezy wzrokowo oceni¢ wyglad roztworu w fiolkach; roztwor

powinien by¢ przejrzysty lub lekko opalizujacy i bezbarwny; nie stosowac¢ jesli nastagpita zmiana
zabarwienia roztworu lub widoczne sg obce czastki stale.

5. Pobra¢ wyliczong objetos¢ leku z odpowiedniej liczby fiolek. Pewna ilo$¢ roztworu pozostanie
w fiolce:
Wielkos¢ fiolki Pobieralna objetos¢
400 jednostek 4,0 ml

6. Rozcienczy¢ catkowita wymagana objetosé w 100 ml roztworu chlorku sodu 9 mg/ml (0,9%) do
infuzji. Delikatnie wymiesza¢. Nie wstrzasac. Rozpocza¢ infuzje w ciagu 24 godzin od
momentu rozpuszczenia.

Z mikrobiologicznego punktu widzenia, lek musi zosta¢ zuzyty natychmiast. Jezeli nie zostanie zuzyty
natychmiast, za czas i warunki jego przechowywania przed uzyciem odpowiada uzytkownik. Nie
przekraczac 24 godzin w temperaturze od 2°C do 8°C.

Lekow nie nalezy wyrzucaé do kanalizacji ani domowych pojemnikéw na odpadki. Wszelkie
niewykorzystane resztki leku lub jego odpady nalezy usuna¢ zgodnie z lokalnymi przepisami.

Identyfikowalno$é

W celu poprawienia identyfikowalnosci lekow biologicznych nalezy czytelnie zapisa¢ nazwe i numer
serii podawanego leku.
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