Folheto informativo: Informacéo para o utilizador

KANUMA 2 mg/ml concentrado para solu¢io para perfusio
sebelipase alfa

' Este medicamento esté sujeito a monitorizagao adicional. Isto ird permitir a rdpida identificagdo de
nova informagao de seguranca. Podera ajudar, comunicando quaisquer efeitos indesejaveis que vocé
ou o seu filho tenham. Para saber como comunicar efeitos indesejaveis, veja o final da secgdo 4.

Leia com atencio todo este folheto antes de lhe ser administrado este medicamento, pois contém

informacao importante para si.

- Conserve este folheto. Pode ter necessidade de o ler novamente.

- Caso ainda tenha duvidas, fale com o seu médico.

- Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis nao indicados
neste folheto, fale com o seu médico. Ver sec¢ao 4.

O que contém este folheto:

O que ¢ KANUMA e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de lhe ser administrado KANUMA
Como ¢ administrado KANUMA

Efeitos indesejaveis possiveis

Como conservar KANUMA

Conteudo da embalagem e outras informagdes

AN

1. O que é KANUMA e para que ¢é utilizado

KANUMA contém a substancia ativa sebelipase alfa. A sebelipase alfa ¢ semelhante a enzima natural
lipase acida lisossomal (LAL), que o organismo utiliza para decompor as gorduras. E utilizada para
tratar doentes de todas as idades com deficiéncia de lipase acida lisossomal (deficiéncia de LAL).

A deficiéncia de LAL é uma doenga genética que conduz a danos no figado, colesterol elevado no
sangue e outras complicacdes devido a acumulagdo de certos tipos de gorduras (ésteres do colesterol e
triglicéridos).

Como funciona 0o KANUMA

Este medicamento € uma terapéutica de substituicdo enzimatica. Tal significa que substitui a enzima
LAL que esta em falta ou ¢ deficiente nos doentes com deficiéncia de LAL. Este medicamento
funciona diminuindo a acumulacao de gordura que causa complicagdes médicas, incluindo
deficiéncias de crescimento, danos no figado e complica¢des cardiacas. Melhora também os niveis de
gorduras no sangue, incluindo LDL elevado (colesterol mau) e triglicéridos.

2. O que precisa de saber antes de lhe ser administrado KANUMA

Nao lhe pode ser administrado KANUMA

- Se vocé ou o seu filho ja tiveram reacdes alérgicas potencialmente fatais a sebelipase alfa que
ndo possam ser controladas quando voc€ ou o seu filho receberem novamente o medicamento,
ou a ovo ou a qualquer outro componente deste medicamento (indicados na secgao 6).

Adverténcias e precaucoes

- Se forem tratados com KANUMA, vocé ou o seu filho poderdo ter um efeito indesejavel
enquanto lhes est4 a ser administrado o medicamento ou durante as horas apds a perfusdo (ver
seccao 4). Tal é conhecido como uma reagdo a perfusdo (administragdo gota-a-gota) que por
vezes pode ser grave e pode incluir uma reacao alérgica, que pode por a vida em risco e
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necessitar de tratamento médico. A primeira vez que Kanuma ¢ administrado a si ou ao seu
filho, deve ser observado por um profissional de satide durante 1 hora para despistar quaisquer
sinais de uma reag@o a perfusdo. Se vocé ou o seu filho tiverem uma reagao grave a perfusio
como esta, procure imediatamente assisténcia médica. Se vocé ou o seu filho tiverem uma
reacdo a perfusdo poderdo ser-lhes administrados medicamentos adicionais para tratar ou ajudar
a prevenir reacdes futuras. Estes medicamentos poderao incluir antialérgicos, medicamentos
para reduzir a febre e/ou corticosteroides (um tipo de medicamento anti-inflamatorio).

Se a reacdo a perfusao for grave, o seu médico podera parar a perfusdo de KANUMA e comegar
a administrar a si ou ao seu filho o tratamento médico apropriado.

- Durante o tratamento, pode ocorrer o desenvolvimento de proteinas contra KANUMA no
sangue, também chamadas anticorpos antifarmaco. Fale com o seu médico se a eficacia de
KANUMA diminuir.

- Este medicamento pode conter proteinas de ovo. Se vocé ou o seu filho tiverem alergia ao ovo
ou antecedentes de alergias a ovos, informe o seu médico ou enfermeiro (ver Nao lhe pode ser
administrado KANUMA).

Outros medicamentos e KANUMA
Informe o seu médico se vocé ou o seu filho estiverem a utilizar, tiverem utilizado recentemente ou se
vierem a utilizar outros medicamentos.

Gravidez
A quantidade de dados sobre a utilizagdo de sebelipase alfa em mulheres gravidas ¢ inexistente. Como
medida de precaugdo, ndo lhe deve ser administrado KANUMA se estiver gravida.

Amamentacio

Nao se sabe se a sebelipase alfa passa para o leite humano. Informe o seu médico se estiver a
amamentar ou se planeia fazé-lo. O seu médico ajuda-la-a a decidir se deve parar a amamentag@o ou se
dever parar de tomar KANUMA, tendo em conta o beneficio da amamentacdo para o bebé e o
beneficio de KANUMA para a mae.

Se estd gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
antes de utilizar este medicamento.

Conduciao de veiculos e utilizacdo de maquinas

KANUMA pode ter um efeito reduzido sobre a capacidade de conduzir e utilizar maquinas. Os efeitos
adversos da sebelipase alfa incluem tonturas, as quais podem afetar a capacidade de conduzir ou
utilizar maquinas.

KANUMA contém sédio

Este medicamento, quando diluido com uma solu¢ao para perfusao de cloreto de sédio a 9 mg/ml
(0,9%) para administragdo intravenosa, contém 33 mg de sodio (o componente principal do sal de
cozinha/mesa) na dose recomendada. Isto é equivalente a 1,7% da ingestao didria maxima de s6dio
recomendada na dieta para um adulto. Informe o seu médico se vocé ou o seu filho estdo a fazer uma
dieta com ingestao controlada de sodio.

3. Como ¢ administrado KANUMA

A dose que vocé ou o seu filho recebem € baseada no seu peso corporal ou no peso corporal do seu
filho.

Lactentes (< 6 meses de idade)

Para os doentes que apresentam sinais e sintomas da doenca em lactentes, a dose inicial recomendada
¢ de 1 mg/kg ou 3 mg/kg uma vez por semana. Poderdo considerar-se ajustes da dose com base na
resposta do seu filho ao tratamento.

Criancgas e adultos
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A dose recomendada ¢ de 1 mg por kg de peso corporal, uma vez em semanas alternadas, através de
um gota-a-gota numa veia. Os ajustes posoldgicos poderdo ser considerados com base na resposta do
doente ao tratamento.

Cada perfusdo duraréd aproximadamente 1 a 2 horas. Vocé ou o seu filho poderdo ser monitorizados
pelo médico ou enfermeiro durante uma hora adicional apds a perfusdo. KANUMA devera ser
iniciado numa idade o mais precoce possivel e destina-se a ser utilizado por um periodo prolongado.

O seu médico ou enfermeiro ird administrar KANUMA a si ou ao seu filho por perfusdo (gota a gota)
numa veia. O medicamento sera diluido antes de ser administrado a si ou ao seu filho.

4. Efeitos indesejaveis possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos indesejaveis, embora estes ndao
se manifestem em todas as pessoas.

Os efeitos indesejaveis foram observados enquanto o medicamento estava a ser administrado aos
doentes ou pouco depois (reagdes a perfusdo). Os efeitos indesejaveis mais graves poderdo incluir uma
reacao alérgica (observados com muita frequéncia [podem afetar mais de 1 em 10 pessoas] em
lactentes com menos de 6 meses de idade ou com frequéncia [podem afetar até¢ 1 em 10 pessoas] em
criangas e adultos) com sintomas que incluem dificuldade em respirar, respiracdo rapida, batimento do
coracao rapido, desconforto no peito, inchago ligeiro das palpebras, olhos vermelhos, corrimento
nasal, rubor, urticaria, comichao, diarreia, palidez, pieira, niveis baixos de oxigénio no sangue,
vermelhiddo da pele e irritabilidade. Se vocé ou o seu filho tiverem sintomas como estes, procure
imediatamente assisténcia médica. Se vocé ou o seu filho tiverem uma reagéo a perfusdo poderdo
ser-lhes administrados medicamentos adicionais para tratar ou ajudar a prevenir reacdes futuras. Se a
reacao a perfusdo for grave, o seu médico podera parar a perfusdo de KANUMA na veia e comegar a
administrar um tratamento médico apropriado.

Os efeitos indesejaveis muito frequentes (podem afetar mais do que 1 em 10 pessoas) notificados
em lactentes (1 a 6 meses de idade) sao:

Hipersensibilidade (irritabilidade, agitacdo, vomitos, urticaria, eczema, comichao, palidez e
hipersensibilidade aos medicamentos), reacdes alérgicas graves (reagdes anafilaticas)

Inchago das palpebras

Batimento rapido do coragéo

Dificuldade em respirar

Diarreia, vomitos

Erupc¢do na pele, erupgdo na pele saliente

Febre

Diminuic¢do do oxigénio no sangue, aumento da tensao arterial, respiracdo rapida, desenvolvimento de
proteinas no sangue

Os efeitos indesejaveis muito frequentes (podem afetar mais do que 1 em 10 pessoas) notificados
em criancas e adolescentes (4 aos 18 anos de idade) e adultos sao:

Hipersensibilidade (arrepios, eczema, inchago da laringe, nauseas, comichao e urticaria)

Tonturas

Dores de estdomago, diarreia

Cansaco, febre

Os efeitos indesejaveis frequentes (podem afetar até 1 em 10 pessoas) notificados em criancas e
adolescentes (4 aos 18 anos de idade) e adultos sao:

Reagdo alérgica grave (reagdo anafilatica)

Batimento rapido do coracao

Vermelhidao da pele, tensdo arterial baixa

Falta de ar

Inchago do estomago
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Erupcao, pele vermelha inchada
Desconforto no peito, reacdo no local de perfusao

A frequéncia, tipo e gravidade das reagdes adversas nas criangas sdo semelhantes aos dos adultos.

Comunicacio de efeitos indesejaveis

Se vocé ou o seu filho tiverem quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis
ndo indicados neste folheto, fale com o seu médico. Também podera comunicar efeitos indesejaveis
diretamente através do sistema nacional de notificagdo mencionado no Apéndice V. Ao comunicar
efeitos indesejaveis, estara a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranca deste
medicamento.

5. Como conservar KANUMA
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criancas.

Nao utilize este medicamento apds o prazo de validade impresso no rétulo e na embalagem exterior,
ap6s EXP. O prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Conservar no frigorifico (2 °C a 8 °C). Nao congelar. Nao agitar. Conservar na embalagem de origem
para proteger da luz.

Para as solugdes diluidas, recomenda-se a utiliza¢do imediata. Caso nao seja utilizada imediatamente,
a solugdo diluida podera ser conservada até 24 horas entre 2 °C e 8 °C ou até 12 horas abaixo de
25 °C.

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canalizagdo ou no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como deitar fora os medicamentos que ja ndo utiliza. Estas medidas ajudardo a proteger
o ambiente.

6. Conteudo da embalagem e outras informacoes

Qual a composicao de KANUMA

- A substancia ativa ¢ sebelipase alfa. Cada ml de concentrado contém 2 mg de sebelipase alfa.
Cada frasco para injetaveis contém 20 mg de sebelipase alfa em 10 ml.

- Os outros componentes sao citrato de sodio (ver seccao 2 em ‘KANUMA contém soédio’), acido
citrico monohidratado, albumina sérica humana e agua para preparagdes injetaveis.

Qual o aspeto de KANUMA e conteiiddo da embalagem
KANUMA ¢ fornecido sob a forma de concentrado para solugédo para perfusdo (concentrado estéril). E
uma solugdo transparente a ligeiramente opalescente e incolor a ligeiramente colorida.

Apresentacgoes: 1 frasco para injetaveis contendo 10 ml de concentrado.
Titular da Autorizacio de Introducao no Mercado e Fabricante

Titular da Autorizacdo de Introducdo no Mercado
Alexion Europe SAS

103-105 rue Anatole France

92300 Levallois-Perret

Franca

Fabricante:
Almac Pharma Services
Seagoe Industrial Estate
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Craigavon BT63 SUA
Reino Unido

Alexion Pharma International Operations Limited
College Business and Technology Park
Blanchardstown Road North

Dublin 15

D15 R925

Irlanda

Este folheto foi revisto pela ultima vez em .
Outras fontes de informacio
Esta disponivel informagao pormenorizada sobre este medicamento no sitio da internet da Agéncia

Europeia de Medicamentos: http://www.ema.europa.eu. Também existem /inks para outros sitios da
internet sobre doencas raras e tratamentos.

A informacgdo que se segue destina-se apenas aos profissionais de saude:

Na auséncia de estudos de compatibilidade, este medicamento ndo deve ser misturado com outros
medicamentos.

Cada frasco para injetaveis de KANUMA destina-se a uma tnica utilizacdo. KANUMA tem de ser
diluido com solucdo para perfusdo de cloreto de sddio a 9 mg/ml (0,9%), utilizando técnica asséptica.
A solucdo diluida deve ser administrada aos doentes utilizando um kit de perfusdo de baixa ligacéo as
proteinas equipado com um filtro de 0,2 pm em linha de baixa ligacdo as proteinas, com uma area de
superficie superior a 4,5 cm? conforme disponivel para evitar a oclusdo do filtro.

Preparacdo da perfusdo de sebelipase alfa

KANUMA deve ser preparado e utilizado de acordo com os seguintes passos. Deve utilizar-se uma
técnica asséptica.

a. O numero de frascos para injetaveis a diluir para perfusdo deve ser determinado com base no
peso do doente e na dose prescrita.
b. Recomenda-se aguardar que os frascos para injetaveis de KANUMA atinjam uma temperatura

entre 15 °C e 25 °C antes da dilui¢ao para minimizar o potencial de formacao de particulas da
proteina sebelipase alfa na solucdo. Os frascos para injetaveis ndo devem ficar fora do
frigorifico mais de 24 horas antes da dilui¢do para perfusdo. Os frascos para injetaveis ndo
devem ser congelados, aquecidos ou colocados no micro-ondas e devem ser protegidos da luz.

C. Os frascos para injetaveis ndo devem ser agitados. Antes da dilui¢do, o concentrado nos frascos
para injetaveis deve ser inspecionado visualmente; o concentrado deve ser transparente a
ligeiramente opalescente, incolor a ligeiramente colorido (amarelo). Devido a natureza proteica
do medicamento, poderdo encontrar-se particulas ligeiras (por exemplo, fibras transliicidas
finas) no concentrado contido nos frascos para injetaveis, o que ¢ aceitavel para utilizacao.

d.  Nao utilizar se o concentrado estiver turvo ou se contiver particulas estranhas.

e. Até 10 ml de concentrado devem ser retirados lentamente de cada frasco para injetaveis e
diluidos com solugdo para perfusdo de cloreto de sddio a 9 mg/ml (0,9%). Ver Tabela 1 para os
volumes totais de perfusdo recomendados por intervalo de peso. A solugdo deve ser
cuidadosamente misturada e ndo deve ser agitada.
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