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KULLANMA TALIMATI

VPRIV 400 Unite Infiizyonluk Cézelti Hazirlamak icin Toz
Damar i¢ine uygulanir.
Steril

Etkin madde: Bir flakon 400 unite velagluseraz alfa icermektedir.
Sulandirma sonrasinda bir ml ¢ozelti 100 tinite velagluseraz alfa icermektedir.

Yardimci maddeler: Sukroz, sodyum sitrat dihidrat, sitrik asit monohidrat ve polisorbat 20.

W Bu ilag ck izlemeye tabidir. Bu iiggen yeni giivenlilik bilgisinin hizh olarak belirlenmesini
saglayacaktr. Meydana gelen herhangi bir yan etkiyi raporlayarak yardimci olabilirsiniz. Yan
etkilerin nasil raporlanacagm 6grenmek i¢in 4. Boliimiin sonuna bakabilirsiniz.

Builac1 kullanmaya baslamadan 6nce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice

okuyunuz, ¢cunku sizin i¢cin 6nemli bilgiler ice rmektedir.

e Bu kullanma talimatini saklayiniz. Daha sonra tekrar okumayaihtiya¢ duyabilirsiniz.

o [Egerilave sorularmiz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

e Builag kisisel olarak sizin i¢in regete edilmigtir, baskalarina vermeyiniz.

e Builacin kullanim sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilaci
kullandigimizi séyleyiniz.

e Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Ila¢ hakkinda size énerilen dozun disinda
yuksek veya diisiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. VPRIV nedir ve ne icin kullanilir?

2. VPRIV’i kullanmadan 6nce dikkat edilmesi gerekenler
3. VPRIV nasi kullanilir?

4. Olastyan etkiler nelerdir?

5. VPRIV’in saklanmasi

Bashklan yer almaktadur.
1. VPRIV nedir ve ne icin kullamlir?

VPRIV, bir flakonununda 400 (nite velagluseraz alfa igeren infuzyonluk c¢ozelti icin beyaz ila
beyazimsi tozdur ve 20 ml'lik 1, 5 ve 25 cam flakonluk kutular i¢erisinde sunulmustur. Ttim
ambalaj boyutlar1 pazarlanmayabilir.

VPRIV, tip 1 Gaucher hastalarmda uzun donem enzim yerine koyma tedavisinde (EYT)
kullanilir.

Gaucher hastahgi, glukoserebrosidaz adl bir enzimin eksikliginin veya yetersizliginin neden
oldugu genetik bir bozukluktur. Bu enzim eksik oldugunda veya diizgiin bir sekilde
calismadiginda viicuttaki hiicreler icerisinde glukoserebrosid adh bir madde birikir. Bu
maddenin birikmesi, Gaucher hastahginda goriilen bulgulara ve belirtilere neden olmaktadir.

VPRIV, Gaucher hastahgr goriilen hastalarda eksik veya yetersiz olan glukoserebrosidaz
enziminin yerine konmasi i¢in tasarlanmustir.
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2. VPRIV’i kullanmadan 6nce dikkat edilmesi gerekenler

VPRIV’i asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
- Eger velagluseraz alfaya veya VPRIV’ icerigindeki yardimci maddelerin herhangi
birine karsi alerjiniz varsa (asir1 duyarh iseniz).

VPRIV’i asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

VPRIV’i kullanmadan 6nce doktorunuza danisiniz.

- VPRIV ile tedavi ediliyorsaniz infiizyon (damar igine ila¢ verilmesi) srasmda veya
sonrasinda yan etkiler yasayabilirsiniz (bkz. bolim 4. Olasi yan etkiler nelerdir?).
Bunlar, infiizyon ile iliskili reaksiyon (tepki) olarak adlandiriimaktadir ve bulanti,
dokiintii, nefes almada giiclik, swt agrisi, gogiiste rahatsizlk (gogis sikigmasi),
kurdesen, eklem agrisi veya bas agris1 gibi belirtiler ile asir1 duyarlilik reaksiyonlar
gordlebilir.

- Asir1 duyarlihk reaksiyonlar1 disinda, infiizyon ile iliskili reaksiyonlar bas donmesi,
yiiksek tansiyon, yorgunluk, ates veya kasmma seklinde goriilebilir.

- Eger bu belirtilerden herhangi birini yasiyorsaniz derhal doktorunuza
dams malis 1imiz.

- Ileri reaksiyonlarm 6nlenmesi veya tedavi edilmesi i¢in ek ilag tedavileri verilebilir.
Alerji  ilaglar1  (antihistaminikler), ates  distirticiler ve  kortikosteroidler
(steroid olarak da adlandirilan ve ilthabi azaltmaya yarayan ilaglar) bu ilaclar
arasmda yer almaktadr.

- Eger reaksiyon siddetli ise doktorunuz mntravendz inflizyonu derhal sonlandiracak
ve size uygun bir tibbi tedavi vermeye baslayacaktr.

- Eger reaksiyonlar siddetli ise ve/veya VPRIV’de bir etki kaybi goriliirse
doktorunuz, tedavinizin sonucunu etkileyebilecek antikorlart kontrol etmek i¢in kan
testi gerceklestirecektir.

- Bu reaksiyonlardan birinin gelismesi durumunda bile ¢ogu kez VPRIV verilebilir.

Daha once Gaucher hastaligr i¢in diger EYT’ler ile inflizyon ile iliskili bir reaksiyon veya
alerjik reaksiyon yasadiysaniz bunu doktorunuza bildiriniz.

Biyoteknolojik iirtinlerin takip edilebilirliginin saglanmasi i¢in uygulanan iriiniin ticari ismi
ve seri numaras1 mutlaka hasta dosyasma kaydedilmelidir.

Bu uyarilar gegmiste herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gecerliyse Litfen doktorunuza
damsiniz.

VPRIV’in yiyecek ve icecek ile kullanilmas1
Uygulama yolu sebebiyle VPRIV yiyecek ve iceceklerle etkilesime girmez.

Hamilelik
llact kullanmadan énce doktorunuza veya eczacimiza danisiniz.

Hamileyseniz, hamile oldugunuzu diisiiniiyor veya cocuk sahibi olmayi planhyorsamz ilact
almadan 6nce doktorunuza danismiz.
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Gaucher hastalgi, kadmlarda hamilelik srasmda veya dogumdan birkag hafta sonra daha
aktif hale gelebilir. Hamile kalmayr planlayan, Gaucher hastahgt goriilen kadmlar
doktorlarma danigmahdir.

VPRIV’in hamile kadmlar tizerindeki etkilerine iliskin herhangi bir ¢alisma yapimamustr ve
VPRIV’in hamile kadmlarda kullannmma iliskin higbir veri yoktur veya kisith veri vardir.
Hayvanlarla yapilan calgmalar VPRIV’in herhangi bir zararh etkisini gostermemektedir.
Hamilelikte VPRIV kullandirken dikkatli olunmalidir.

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza
danisiniz.

Emzirme
llact kullanmadan 6nce doktorunuza veya eczacimiza danisiniz.

VPRIV’in emziren kadmlar iizerindeki etkilerine iligkin higbir ¢ahsma yapimamstr ve
VPRIV’in anne siitine gegip geemedigi bilinmemektedir. Emzirme swrasmda VPRIV’in
dikkatli bir sekilde kullanilmasi onerilmektedir.

Arac¢ ve makine kullanimm
VPRIV’in ara¢ veya makine kullanma yeteneginiz iizerinde hi¢bir etkisi yoktur veya Onemsiz
bir etkisi vardir.

VPRIV’in iceriginde bulunan baz1 yardimc1 maddeler hakkinda éne mli bilgiler
VPRIV’in her bir flakonu 12,15 mg sodyum ihtiva eder. Bu, kontrollii sodyum (tuz) diyetinde
olan hastalar tarafindan dikkate alnmalidir.

Diger ilaclarla birlikte kullanim
Eger regeteli ya da regetesiz herhangi bir ilaci su anda kullamyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiysaniz liitfen doktorunuza veya eczacimiza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. VPRIV nasil kullamhr?
Uygun kullanim ve doz sikhgi icin talimatlar:

VPRIV, yalnizca Gaucher hastaligmmn tedavisi hakkinda bilgisi olan bir doktorun uygun tibbi
gozetimi altnda kullamlmaldwr. VPRIV, bir doktor veya hemsire tarafindan damar igine
inflzyon yoluyla (intravendz inflizyon ile) verilmektedir.

Onerilen doz, iki haftada bir verilen 60 Unite/kg’dir.

Su anda Gaucher hastaligi i¢in baska bir EYT ile tedavi ediliyorsaniz ve doktorunuz VPRIV
tedavisine gecmek istiyorsa baslangicta, diger EYT ile aym doz ve sikhkta VPRIV
alabilirsiniz.

Uygulama yolu ve metodu:

VPRIV, intravendz infizyon oncesinde steril su ile karistiriimak ve 9 mg/mL (%0,9) sodyum
Klorur cozeltisinde seyreltiimek Uzere ambalajlanmis toz olarak flakonda temin edilmektedir.

Hazirlama sonrasmda doktorunuz veya hemsireniz VPRIV’i 60 dakika boyunca serum
yoluyla damarmizdan (intravendz inflizyon ile) verecektir.
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Tedaviye yamt
Doktorunuz tedaviye yanitmizi izleyecektir ve zaman icerisinde dozunuzu (arttrabilir veya
azaltabilir) degistirebilir.

Infiizyonlarmiz1 klinikte iyi tolere ediyorsaniz doktorunuz veya hemsireniz infiizyonlarmizi
evde uygulayabilir.

Degisik yas gruplan:
Cocuklarda kullanim

VPRIV, 4 yagindan kii¢iik ¢ocuklarda kullanilmamalhdir.
VPRIV, cocuklara ve ergenlere (4 ila 17 yas) eriskinlerle aym doz ve siklikta verilebilir.

Yashlarda kullamim
VPRIV, yashlara (65 yas lizeri) eriskinlerle aym doz ve siklikta verilebilir.

Ozel kullamm durumlar:

Bobrek yetmezligi:

Bobrek  yetmezligi olan hastalarda VPRIV~ kullammuyla ilgili herhangi bir bilgi
bulunmamaktadir.

Karaciger yetmezligi:

Karaciger yetmezligi olan hastalarda VPRIV kullanmiyla ilgili herhangi bir bilgi

bulunmamaktadir.

Eger VPRIV in etkisinin ¢ok gii¢liiveya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise doktorunuz
veya eczacniz ile konusunuz.

Kullanmamz gerekenden daha fazla VPRIV kullandiys aniz:
Inflizyon alrken hasta hissederseniz derhal doktorunuza veya hemsirenize bildiriniz.

VPRIV'den kullanmaniz gerekenden fazlasini kullanmigsaniz bir doktor veya eczact ile
konusunuz.

VPRIV kullanmay1 unutursanmz:
Bir inflizyonu unuttuysaniz litfen doktorunuza basvurunuz.

Unutulan dozlari dengelemek i¢in ¢ift doz almayniz.

VPRIV ile tedavi sonlandinldiginda olusabilecek etkiler:

Tedavideki degisikliklerini doktorunuzla goriisiiniiz.

VPRIV’in kullannmma iligkin daha fazla sorunuz varsa doktorunuza basvurunuz.

4. Olas1yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi VPRIV’ igeriginde bulunan maddelere duyarh olan kisilerde yan etkiler
olabilir. Bu yan etkiler herkeste gorilmeyebilir.
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Asagidakilerden biri olursa, VPRIV’i kullanmay1 durdurunuz ve DERHAL
doktorunuza bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

Birka¢ hastada siddetli kizariklik veya kasmti gibi alerjik cilt reaksiyonu goriilmiistiir. Nefes
almada zorluk, yizin, dudaklarm, dilin veya bogazm sismesi gibi siddetli bir alerjik
reaksiyon ortaya c¢ikmistr. Bunlardan herhangi biri meydana gelirse derhal doktorunuza
bildiriniz.

Bunlarm hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir.
-Eger bunlardan biri sizde mevcut ise, sizin VPRIV e karsi ciddi alerjiniz var demektir. Acil
tibbi miidahaleye veya hastaneye yatirilmaniza gerek olabilir.

VPRIV ile yapilan cahsmalarda ek yan etkiler de bildirilmistir, bunlar asagida sikhk
derecelerine gore listelenmigtir:

Yan etkiler asagidaki kategorilerde gosterildigi sekilde swalanmugtir:

Cok yaygmn : 10 hastanin en az 1’inde goriilebilir.

Yaygin : 10 hastann 1’inden az, fakat 100 hastanin 1’inden fazla goriilebilir.
Yaygm olmayan : 100 hastann 1’inden az, fakat 1.000 hastann 1’inden fazla goriilebilir.
Seyrek :1.000 hastann 1’inden az, fakat 10.000 hastanm 1’inden fazla
gortilebilir.

Cok seyrek : 10.000 hastanmn 1’inden az goriilebilir.

Sikhigi bilinmeyen  : Eldeki veriler ile belirlenemeyecek kadar az hastada gorilebilir.

Cok yaygin:
— bas agrisi
— bas donmesi
— kemik agrist
— eklem agrist
— karm agrisv/iist karm bolgesinde agri
— sirt agrisi
— halsizlik/bitkinlik, ates/viicut sicakliginda artig
— damar i¢i uygulama ile iliskili reaksiyon

Yaygin:
— asm duyarliik reaksiyonlar1 (alerjik dermatit ve anafilaktik/anafilaktoid reaksiyonlar)
— hizh kalp atis1 (tagikardi)
— tansiyon diisiikliigli, tansiyon yiiksekligi, cilt kizarmasi (flushing)
— nefesalmada guclik (dispne)
— bulant1
— dokiintii/kurdesen/kas mt1
— gogiiste rahatsizhk
— pihtilagsma siiresinde uzama (aktive parsiyel tromboplastin zamanmnda uzama),
VPRIV e antikor gelismesi (bkz. bolim 2).
Bu yan etkilerden herhangi biri sizde varsa veya bu kullanma talimatnda yer almayan
herhangi olas1 yan etki hissederseniz doktorunuza bildiriniz.
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Yan etkilerin raporlanmast:

Bu Kullanma Talimatmda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi
durumunda hekiminiz, eczacmiz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilastigmiz yan
etkileri www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ila¢ Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da
0 800 314 00 08 numarah yan etki bildirim hattmi arayarak Tiirkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM)’ne bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacm
giivenligi hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksmiz.

5. VPRIV’in saklanmasi
Cocuklarin goremeyecegi, erigsemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayiniz.

Buzdolabmda saklaymiz (2°C-8°C).

Dondurmaymiz.

Flakonu 1siktan korumak i¢in kutusunun i¢inde muhafaza ediniz.

Cozeltinin rengi degismisse veya yabanci maddeler mevcutsa kullanmayiniz.

Son kullanma tarihi ile uyumlu olarak kullaniniz.

VPRIV’i kutunun (zerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra kullanmaymiz. Son
kullanma tarihi belirtilen aym son giiniidiir.

Son kullanma tarihi ile uyumlu olarak kullanimz.

Son kullanma tarihi ge¢mis veya kullanilmayan ilaglar1 ¢ope atmaymiz! Cevre ve Sehircilik
Bakanhgmnca belirlenen toplama sistemine veriniz.

Ruhsat Sahibi:

Shire Ila¢ Ticaret Limited Sirketi

River Plaza Blylkdere Cad. Bahar Sok.
No:13 Kat:24 Levent-Sisl/istanbul

Tel  : 0212 3868900

Faks : 0212 3868901

e-posta: shireilac@shire.com

Uretim Yeri:
Cangene bioPharma Inc,. 1111 South Paca Street Baltimore MD 21230, ABD

Bu kullanma talimati 18/08/2019 tarihinde onaylanmgtir.
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ASAGIDAKI BIiLGILER BU iLACI UYGULAYACAK SAGLIK PERSONELI
ICINDIR

Kullanma, saklama ve imha talimati

VPRIV, inflizyonluk ¢ozelti hazrlamak i¢in bir tozdur. VPRIV, sulandrma ve seyreltme
gerektirmektedir ve yalnizca intravendz inflizyon icindir. VPRIV, yalmzea tek kullanmmlbiktir
ve 0,22 mikrometrelik filtre yoluyla uygulanr. Flakonlar yalnizca tek kullanmmlbiktir.
Kullamlmayan ¢ozelti atiir. VPRIV, ¢ozeltide diger ilaglarla uyumu hakkinda bir
degerlendirme yapimadigi icin aym infiizyonda diger ilaclarla birlikte damar yolundan
verilmemelidir. Toplam inflizyon hacmi 60 dakikalik bir siire boyunca verilmelidir.

Aseptik teknik kullanmiz.

VPRIV’yiasagidaki sekilde hazirlaymiz.
1. Sulandirilacak flakonlarn sayisi hastalarm vicut agrhgma ve recete edilen doza goére
belirlenir.

2. Gerekli flakonlar buzdolabimdan c¢ikartiir. Her bir flakon, steril enjeksiyonluk su
kullamlarak sulandirilir:
Flakon boyutu Steril enjeksiyonluk su
400 Unite 43 ml

3. Sulandirdiktan sonra flakonlar1 hafif¢e karigtrmiz. Calkalamaymiz.

4. Seyreltme oOncesinde flakonlardaki ¢ozeltiyi gozle kontrol ediniz; ¢ozelti berrak - hafif
bulankk ve renksiz olmaldr; ¢ozeltinin rengi degismisse veya yabanct madde
mevcutsa kullanmaymiz.

5. Tibbi iriiniin hesaplanan hacmi, uygun sayida flakondan cekilir. Flakonda biraz
coOzelti kalacaktr:
Flakon boyutu Cekilebilir hacim
400 Unite 4 mL

6. Gerekli olan toplam miktar/hacim 9 mg/mL’lik (%0,9) sodyum Kklorir infiizyon
cOzeltisinin 100 mL’sinde seyreltilir. Sulandrmadan sonraki 24 saat igerisinde
inflizyona baslanmahdir.

Mikrobiyolojik agidan ilag derhal kullanimahdr. Derhal kullamlmazsa kullanim oncesinde
gegerli saklama stireleri ve kosullar1 kullanicmmn sorumlulugundadr ve 2°C ila 8°C’de 24

saati gecmemelidir.

Kullamlmamis olan {irlinler ya da atik materyaller “Tibbi Atiklarm Kontrolii Yo6netmeligi” ve
“Ambalaj ve Ambalaj Atiklarmm Kontroli Yonetmeligi’ne uygun olarak imha edilmelidir.
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