KULLANMA TALIMATI

VPRIV 400 iinite infiizyonluk c¢ozelti hazirlamak i¢in toz
Damar i¢ine uygulanir.
Steril

Etkin madde: Bir flakon 400 {inite velagluseraz alfa icermektedir.
Sulandirma sonrasinda her 1 ml ¢6zelti 100 iinite velagluseraz alfa icermektedir.

Yardimci maddeler: Sukropz, sodyum sitrat dihidrat, sitrik asit monohidrat ve polisorbat 20.
V¥ Bu ilag ek izlemeye tabidir. Bu tiggen yeni giivenlilik bilgisinin hizli olarak belirlenmesini

saglayacaktir. Meydana gelen herhangi bir yan etkiyi raporlayarak yardimci olabilirsiniz. Yan
etkilerin nasil raporlanacagini 6grenmek icin 4. Boliimiin sonuna bakabilirsiniz.

Bu ilac1 kullanmaya baslamadan 6nce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, ¢iinkii sizin icin 6nemli bilgiler icermektedir.

Bu kullanma talimatini saklaymmiz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiya¢ duyabilirsiniz.
Eger ilave sorularmmiz olursa, liitfen doktorunuza veya eczacimiza danisiniz.

Bu ilag kisisel olarak sizin igin regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

Bu ilacin kullanimi sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilact
kullandiginizi séyleyiniz.

Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Ila¢ hakkinda size onerilen dozun disinda
yiiksek veya diigiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. VPRIV nedir ve ne icin kullanilir?

2. VPRIV’i kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
3. VPRIV nasil kullanilir?

4. Olast yan etkiler nelerdir?

5. VPRIV’in saklanmast

Bashklar yer almaktadir.
1. VPRIV nedir ve ne i¢in kullanilir?

VPRIV, bir flakonda 400 {iinite velagluseraz alfa iceren inflizyonluk c¢ozelti i¢in beyaz ila
beyazimsi tozdur ve 20 ml’lik 1, 5 ve 25 cam flakonluk kutular igerisinde sunulmustur. Tiim
ambalaj boyutlar1 pazarlanmayabilir.

VPRIV, tip 1 Gaucher hastalarinda uzun dénem enzim yerine koyma tedavisinde (ERT)
kullanilir.

Gaucher hastaligi, glukoserebrosidaz adli bir enzimin eksikliginin veya yetersizliginin neden
oldugu genetik bir bozukluktur. Bu enzim eksik oldugunda veya diizgiin bir sekilde
caligmadiginda viicuttaki hiicreler igerisinde glukoserebrosid adli bir madde birikir. Bu
maddenin birikmesi, Gaucher hastaliginda goriilen bulgulara ve belirtilere neden olmaktadir.

VPRIV, Gaucher hastaligi goriilen hastalarda eksik veya yetersiz olan glukoserebrosidaz
enziminin yerine konmasi icin tasarlanmistir.



2. VPRIV’i kullanmadan 6nce dikkat edilmesi gerekenler

VPRIV’i asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
- Eger velagluseraz alfaya veya VPRIV in igerigindeki yardimc1 maddelerin herhangi birine
kars1 siddetli alerjiniz varsa (asir1 duyarl iseniz).

VPRIV’i asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

VPRIV’i kullanmadan 6nce doktorunuza danismiz.

VPRIV ile tedavi ediliyorsaniz infiizyon (damar igine ilag verilmesi) sirasinda veya
sonrasinda yan etkiler yasayabilirsiniz (bkz. boliim 4. Olas1 yan etkiler nelerdir?).
Bunlar, inflizyon ile iligkili reaksiyon (tepki) olarak adlandirilmaktadir ve bulantt,
dokiintii, nefes almada giigliik, sirt agrisi, gogiiste rahatsizlik (gogiis sikigsmasti),
kurdesen, eklem agrisi veya bas agris1 gibi belirtiler ile asir1 duyarlilik reaksiyonlart
goriilebilir.

Asirt duyarlilik reaksiyonlan disinda, infiizyon ile iliskili reaksiyonlar bag donmesi,
yiiksek tansiyon, yorgunluk, ates, kasinma, bulanik gérme veya kusma seklinde
goriilebilir.

Eger bu belirtilerden herhangi birini yasiyorsaniz derhal doktorunuza
damismalisiniz.

fleri reaksiyonlarm &nlenmesi veya tedavi edilmesi igin ek ilag tedavileri verilebilir.
Alerji ilaglar1  (antihistaminikler), ates diisliriiciiller ve kortikosteroidler
(steroid olarak da adlandirilan ve iltihab1 azaltmaya yarayan ilaglar) bu ilaglar
arasinda yer almaktadir.

Eger reaksiyon siddetli ise doktorunuz intravendz inflizyonu derhal sonlandiracak ve
size uygun bir tibbi tedavi vermeye baslayacaktir.

Eger reaksiyonlar siddetli ise ve/veya VPRIV de bir etki kaybi goriiliirse doktorunuz,
tedavinizin sonucunu etkileyebilecek antikorlari kontrol etmek i¢in kan testi
gergeklestirecektir.

Infiizyonla ilgili herhangi bir reaksiyon yasasaniz bile doktorunuz veya hemsireniz
VPRIV'i uygulamaya devam etmeye karar verebilir. Durumunuz yakindan
izlenecektir.

Daha 6nce Gaucher hastalig1 i¢in diger ERT’ler ile infiizyon ile iliskili bir reaksiyon veya alerjik
reaksiyon yasadiysaniz bunu doktorunuza bildiriniz.

Biyoteknolojik tiriinlerin takip edilebilirliginin saglanmasi i¢in uygulanan iiriiniin ticari ismi ve
seri numarast mutlaka hasta dosyasina kaydedilmelidir.

Bu uyarilar gegmiste herhangi bir dénemde dahi olsa sizin i¢in gecerliyse liitfen doktorunuza

danisiniz.

VPRIV’in yiyecek ve i¢cecek ile kullanilmasi

Uygulama yolu sebebiyle VPRIV yiyecek ve iceceklerle etkilesime girmez.

Hamilelik
llact kullanmadan once doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

Hamileyseniz, hamile oldugunuzu diisiiniiyor veya ¢ocuk sahibi olmay1 planliyorsaniz ilaci
almadan 6nce doktorunuza danisiniz.



Gaucher hastalig1, kadinlarda hamilelik sirasinda veya dogumdan birkag hafta sonra daha aktif
hale gelebilir. Hamile kalmay1 planlayan, Gaucher hastaligi goriilen kadinlar doktorlarma
danismalidir.

VPRIV’in hamile kadinlar iizerindeki etkilerine iligkin herhangi bir ¢alisma yapilmamistir ve
VPRIV’in hamile kadinlarda kullanimina iligkin hi¢bir veri yoktur veya kisith veri vardir.
Hayvanlarla yapilan ¢alismalar VPRIV’in herhangi bir zararli etkisini gostermemektedir.
Hamilelikte VPRIV kullanilirken dikkatli olunmalidir.

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

Emzirme
llaci kullanmadan once doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

VPRIV'in anne siitiine gecip gegmedigi bilinmemektedir. Emziriyorsaniz veya emzirmeyi
diisiiniiyorsaniz, bu ilac1 kullanmadan 6nce doktorunuzla konugsmaniz gerekmektedir.

Doktorunuz, emzirmenin bebek i¢in yararmi ve VPRIV'in anne i¢in yararmi géz Oniinde
bulundurarak, emzirmeyi birakmak veya VPRIV kullanmay1 birakmak arasinda bir karar
vermenize yardimci olacaktir.

Arac¢ ve makine kullanimi
VPRIV’in ara¢ veya makine kullanma yeteneginiz {izerinde hi¢bir etkisi yoktur veya 6nemsiz
bir etkisi vardir.

VPRIV’in iceriginde bulunan bazi yardimci1 maddeler hakkinda o6nemli bilgiler

Bu ilacin her bir flakonu 12,15 mg sodyum (masa/sofra tuzunun ana bileseni) ihtiva eder. Bu
miktar, bir yetiskin i¢in WHO tarafindan 6nerilen gilinlik maksimum sodyum alimi olan 2 g’in
%0,6’sma esittir. Bu, kontrollii sodyum (tuz) diyetinde olan hastalar i¢in goz Oniinde
bulundurulmalidir.

Diger ilaclarla birlikte kullanimi
Eger receteli ya da regetesiz herhangi bir ilact su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiysaniz liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. VPRIV nasil kullanilir?
Uygun kullanim ve doz sikhig icin talimatlar:

VPRIV, yalnizca Gaucher hastaliginin tedavisi hakkinda bilgisi olan bir doktorun uygun tibbi
gbzetimi altinda kullanilmalidir. VPRIV, bir doktor veya hemsire tarafindan damar igine
inflizyon yoluyla (intravendz infiizyon ile) verilmektedir.

Onerilen doz, iki haftada bir verilen 60 Unite/kg’dr.
Su anda Gaucher hastalig1 i¢in bagka bir ERT ile tedavi ediliyorsaniz ve doktorunuz VPRIV
tedavisine gecmek istiyorsa baglangigta, diger ERT ile ayni doz ve siklikta VPRIV alabilirsiniz.

Uygulama yolu ve metodu:
VPRIV, intravenoz infiizyon oncesinde steril su ile karistirilmak ve 9 mg/mL (%0,9) sodyum
kloriir ¢ozeltisinde seyreltilmek {izere ambalajlanmis toz olarak flakonda temin edilmektedir.



Hazirlama sonrasinda doktorunuz veya hemsireniz VPRIV’i 60 dakika boyunca serum yoluyla
damarinizdan (intravendz infiizyon ile) verecektir.

Tedaviye yanit
Doktorunuz tedaviye yanitinizi izleyecektir ve zaman igerisinde dozunuzu (arttirabilir veya
azaltabilir) degistirebilir.

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

Degisik yas gruplan:

Cocuklarda kullanim

VPRIV’i, 4 yasindan kiigiik cocuklarda kullanmayiniz.

VPRIV, cocuklara ve ergenlere (4 ila 17 yas) eriskinlerle ayni doz ve siklikta verilebilir.

Yashlarda kullanim
VPRIV, yaglilara (65 yas lizeri) eriskinlerle ayn1 doz ve siklikta verilebilir.

Ozel kullamim durumlari:

Bobrek yetmezligi:

Bobrek yetmezligi olan hastalarda VPRIV  kullanimiyla ilgili herhangi bir bilgi
bulunmamaktadir.

Karaciger yetmezIligi:

Karaciger yetmezligi olan hastalarda VPRIV kullanimiyla ilgili herhangi bir bilgi

bulunmamaktadir.

Eger VPRIV in etkisinin ¢ok giiclii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise doktorunuz
veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmamz gerekenden daha fazla VPRIV kullandiysaniz:
Infiizyon alirken hasta hissederseniz derhal doktorunuza veya hemsirenize bildiriniz.

VPRIV den kullanmaniz gerekenden fazlasim kullanmissaniz bir doktor veya eczaci ile
konusunuz.

VPRIV kullanmay1 unutursaniz:
Bir infiizyonu unuttuysaniz liitfen doktorunuza basvurunuz.

Unutulan dozlari dengelemek icin ¢ift doz almayiniz.

VPRIV ile tedavi sonlandirildiginda olusabilecek etkiler:

Tedavideki degisikliklerini doktorunuzla goriisiiniiz.

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

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi VPRIV’in igeriginde bulunan maddelere duyarli olan kisilerde yan etkiler
olabilir. Bu yan etkiler herkeste goriilmeyebilir.



Asagidakilerden biri olursa, VPRIV’i kullanmay1 durdurunuz ve DERHAL doktorunuza
bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil béliimiine basvurunuz:

Yaygin olarak hastalarda nefes almada zorluk, gogiiste daralma hissi, mide bulantisi, yiiziin,
dudaklarin, dilin veya bogazin sismesi (anafilaktik/anafilaktoid reaksiyonlar) gibi siddetli
alerjik reaksiyon gorlilmiistiir. Kurdesen, siddetli kizariklik ve kasinti gibi alerjik cilt
reaksiyonu da yaygindir. Bunlardan herhangi biri meydana gelirse derhal doktorunuza
bildiriniz.

Bunlarin 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.

Alerjik reaksiyonlar dahil ¢ogu yan etki damar i¢i infiizyon sirasinda veya hemen sonra ortaya
cikmaktadir. Bunlar, damar i¢i uygulama ile iliskili reaksiyonlar olarak isimlendirilir. Diger
damar i¢i uygulamayla iliskili reaksiyonlar ¢ok yaygin olarak goriilmektedir. Bu yan etkiler
asagida listelenmistir;

— Bas agrisi

— Bas donmesi

— Ateg/viicut sicakliginda artig

—  Sirt agris1, eklem agrisi

—  Yorgunluk

— Yiiksek tansiyon (yaygin)

— Bulanik gérme (yaygin olmayan)
— Kusma (yaygim olmayan)

Bunlardan herhangi biri meydana gelirse derhal doktorunuza bildiriniz.

VPRIV ile yapilan caligmalarda ek yan etkiler de bildirilmistir, bunlar asagida siklik
derecelerine gore listelenmistir:

Yan etkiler asagidaki kategorilerde gosterildigi sekilde siralanmigtir:

Cok yaygin : 10 hastanin en az 1’inde goriilebilir.
Yaygin : 10 hastanin 1’inden az, fakat 100 hastanin 1’inden fazla goriilebilir.
Yaygin olmayan : 100 hastanin 1’inden az, fakat 1.000 hastanin 1’inden fazla goriilebilir.
Seyrek : 1.000 hastanin 1’inden az, fakat 10.000 hastanin 1’inden fazla
goriilebilir.

Cok seyrek : 10.000 hastanin 1’inden az goriilebilir.
Bilinmiyor : Eldeki veriler ile belirlenemeyecek kadar az hastada goriilebilir.
Cok yaygin:

—  Kemik agrist

—  Yorgunluk/giigten diisme

— Karin agnisi/iist karin bolgesinde agri
Yaygin:

— Hizli kalp atis1

— Cilt kizarmasi (flushing)



— Pihtilasma siiresinde uzama (aktive parsiyel tromboplastin zamaninda uzama),
kesiklerin kanamasinin durmasi igin gereken siirenin uzamasi, kolay/anlik
kanamalar/kolay morarmalara yol agabilir

— Kanama, cildin kolay morarmasi

— Diisiik tansiyon

— VPRIV’e antikor gelismesi (bkz. bolim 2).

Eger bu kullanma talimatinda bahsi ge¢cmeyen herhangi bir yan etki ile karsilasirsaniz
doktorunuzu veya eczacimzi bilgilendiriniz.

Yan etkilerin raporlanmasi:

Bu Kullanma Talimatinda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi
durumunda hekiminiz, eczaciniz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilastiginiz yan
etkileri www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ila¢ Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da
0 800 314 00 08 numaral1 yan etki bildirim hattin1 arayarak Tiirkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM)’ne bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin
giivenligi hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

5. VPRIV’in saklanmasi

Cocuklarin goremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayiniz.
Buzdolabinda saklayiniz (2°C-8°C).

Dondurmayimiz.

Flakonu 1s1ktan korumak i¢in kutusunun i¢inde muhafaza ediniz.

Sulandirilmis ve seyreltilmis inflizyonluk ¢ozelti:
Hemen kullanimiz. 2°C ila 8°C’de 24 saati gecmeyiniz.

(Cozeltinin rengi degismisse veya yabanci maddeler mevcutsa kullanmayiniz.
Son kullanma tarihi ile uyumlu olarak kullanimz.
VPRIV’i kutunun iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra kullanmaymniz.

Son kullanma tarihi belirtilen ayin son giiniidiir.

Son kullanma tarihi gegmis veya kullanilmayan ilaglar1 ¢ope atmayiniz! Cevre ve Sehircilik
Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.

Ruhsat Sahibi:
Takeda Ila¢ Saglik Sanayi Ticaret Limited Sirketi
Sisli/ISTANBUL

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

Bu kullanma talimati ../../.... tarihinde onaylanmgstir.



ASAGIDAKI BILGILER BU iLACI UYGULAYACAK SAGLIK PERSONELI
ICINDIR

Kullanma, saklama ve imha talimati

VPRIV, infiizyonluk ¢ozelti hazirlamak i¢in bir tozdur. VPRIV, sulandirma ve seyreltme
gerektirmektedir ve yalnizca intravendz inflizyon igindir. VPRIV, yalnizca tek kullanimliktir
ve 0,2 veya 0,22 mikrometrelik filtre yoluyla uygulanir. Kullanilmayan ¢ozelti atilir. VPRIV,
cozeltide diger ilaglarla uyumu hakkinda bir degerlendirme yapilmadig: i¢in ayn1 infiizyonda
diger ilaglarla birlikte damar yolundan verilmemelidir. Toplam infiizyon hacmi 60 dakikalik bir
siire boyunca verilmelidir.

Aseptik teknik kullaniniz.

VPRIV’yi agagidaki sekilde hazirlayiniz.
1. Sulandirilacak flakonlarin sayisini hastalarin viicut agirligina ve regete edilen doza gore
belirleyiniz.

2. Gerekli flakonlar1 buzdolabindan ¢ikarmiz. Her bir flakonu, steril enjeksiyonluk su
kullanarak sulandiriniz:
Flakon boyutu Steril enjeksiyonluk su
400 Unite 4,3 ml

3. Sulandirdiktan sonra flakonlar1 hafifce karistiriniz. Calkalamayiniz.

4. Seyreltme 6ncesinde flakonlardaki ¢ozeltiyi gdzle kontrol ediniz; ¢6zelti berrak - hafif
bulanik ve renksiz olmalidir; ¢ozeltinin rengi degismisse veya yabanci madde mevcutsa
kullanmay1niz.

5. llacin hesaplanan hacmini, uygun sayida flakondan gekiniz. Flakonda biraz ¢ozelti
kalacaktir:
Flakon boyutu Cekilebilir hacim
400 Unite 4 mL

6. Gerekli olan toplam miktari/hacmi 9 mg/mL’lik (%0,9) sodyum kloriir inflizyon
cozeltisinin 100 mL’sinde seyreltiniz. Sulandirmadan sonraki 24 saat igerisinde
infiizyonu baglatiniz.

Mikrobiyolojik ag¢idan ilaci derhal kullaniniz. Derhal kullanmazsaniz kullanim 6ncesinde
gecerli saklama siireleri ve kosullar1 kullanicinin sorumlulugundadir. 2°C ila 8°C’de 24 saati
gecmeyiniz.

Kayit tutma
Biyolojik ilaglarin takip edilebilirliginin saglanmas1 i¢in uygulanan ilacin ticari ismi ve seri
numarasini mutlaka hasta dosyasina kaydediniz.

Kullanilmamis olan iiriinler ya da atik materyaller “Tibbi Atiklarin Kontrolii Yo6netmeligi” ve
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“Ambalaj ve Ambalaj Atiklariin Kontrolii Ydnetmeligi’ne uygun olarak imha edilmelidir.



