Folheto informativo: Informacao para o utilizador

Mepsevii 2 mg/ml, concentrado para solucao para perfusao
vestronidase alfa

' Este medicamento estd sujeito a monitorizagdo adicional. Isto ird permitir a rdpida identificacio de
nova informagao de seguranca. Podera ajudar, comunicando quaisquer efeitos indesejaveis que tenha.
Para saber como comunicar efeitos indesejaveis, veja o final da seccao 4.

Leia com atencio todo este folheto antes de comecar a utilizar este medicamento, pois contém

informacao importante para si.

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

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

- Este medicamento foi receitado apenas para si. Nao deve da-lo a outros. O medicamento pode
ser-lhes prejudicial mesmo que apresentem os mesmos sinais de doenga.

- Se tiver quaisquer efeitos indesejdveis, incluindo possiveis quaisquer efeitos indesejaveis nao
indicados neste folheto (ver seccio 4).

O que contém este folheto

1. O que é Mepsevii e para que é utilizado

2. O que precisa de saber antes de receber Mepsevii
3. Como é que Mepsevii é administrado

4. Efeitos indesejaveis possiveis

5. Como conservar Mepsevii

6. Contetdo da embalagem e outras informagdes

1. O que é Mepsevii e para que € utilizado

O que é Mepsevii

O Mepsevii contém uma enzima chamada vestronidase alfa. Esta enzima pertence a um grupo de
medicamentos designados por terapéuticas de substituicio enzimdtica. E utilizado em adultos e
criangas de todas as idades com MPS VII para tratar manifestagdes ndo neuroldgicas da doenga
(mucopolissacaridose do tipo VII, também conhecida como sindrome de Sly).

O que é a MPS VII
A MPS VII € uma doenca hereditaria em que o corpo ndo produz uma quantidade suficiente de uma
enzima chamada beta-glucuronidase.

- Esta enzima ajuda a degradar os agticares do corpo denominados mucopolissacéridos.

- Os mucopolissacdridos sao produzidos pelo organismo e ajudam a desenvolver 0ssos,
cartilagem, pele e tendoes.

- Estes acticares sdo sempre reciclados sdo produzidos novos agicares e os j4 existentes sao
decompostos.

- Sem beta-glucuronidase suficiente, partes destes agiicares acumulam-se nas células, provocando
lesdes no corpo.

Como atua Mepsevii

Este medicamento repde a beta-glucuronidase — isto ajuda a decompor os agticares armazenados nos

tecidos das pessoas que sofrem da doenga MPS VII.

- O tratamento pode melhorar varios sinais e sintomas da doenga, como dificuldades para
caminhar e o cansaco.

O inicio precoce do tratamento em criangas pode deter o agravamento da doenga e reduzir lesdes
permanentes.
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2. O que precisa de saber antes de receber Mepsevii

Nao deve receber Mepsevii:
- Se alguma vez j4 teve uma reacdo alérgica a vestronidase alfa ou a qualquer outro componente
deste medicamento (indicados na sec¢@o 6).

Adverténcias e precaucoes
Fale com o seu médico antes de receber Mepsevii.

Os efeitos do tratamento com vestronidase alfa devem ser avaliados periodicamente e a
descontinuacio do tratamento deve ser considerada em casos em que ndo se observem beneficios
evidentes (incluindo a estabilizacdo das manifestagdes da doenga). A descontinuacio do tratamento
pode causar uma deterioracdo significativa da situacao clinica.

Deve considerar-se que a administracio de vestronidase alfa ndo afeta as complicacdes irreversiveis
(p. ex., deformidades do esqueleto).

Preste atencio aos efeitos secundarios

- Pode apresentar efeitos secundarios enquanto esté a receber Mepsevii ou durante até um dia
apo6s a administracio. Estes efeitos secunddrios sdo denominados reagdes a perfusdo porque siao
causados pela perfusdo (gota a gota) do medicamento. Podem incluir uma reagdo alérgica (ver
seccdo 4). Se tiver uma reacdo a perfusio, informe imediatamente o seu médico.

- Se tiver uma reacdo alérgica durante a perfusdo, o seu médico pode abrandar ou parar a
perfusdo. O seu médico pode também dar-lhe (ou ter-lhe dado) outros medicamentos para tratar
a reagdo alérgica como um anti-histaminico ou corticosteroide ou um antipirético, que é um
medicamento para baixar a febre.

Outros sintomas a que deve estar atento

- Se tiver dores no pescoco ou nas costas, se sentir entorpecimento dos bracos ou das pernas, ou
falta de controlo ao urinar ou defecar, informe imediatamente o seu médico. Estes problemas
podem ser sinais da doencga e podem ser causados pela pressdo exercida na sua medula espinal.

Outros medicamentos e Mepsevii
Informe o seu médico se estiver a utilizar, tiver utilizado recentemente ou se vier a utilizar outros
medicamentos.

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

Nao lhe serd administrado Mepsevii se estiver gravida, exceto se o tratamento for especificamente
necessario. Fale com o seu médico sobre se os beneficios de utilizar Mepsevii sdo superiores aos
possiveis riscos a que o bebé que esta para nascer podera estar exposto. Isto porque nao existe
qualquer experiéncia quanto a utilizacdo de Mepsevii durante a gravidez.

N3ao se sabe se 0 Mepsevii passa para o leite materno, mas nfo se prevé que ocorra transferéncia do
medicamento para o seu bebé. Fale com o seu médico sobre se os beneficios da utilizacdo de Mepsevii
sdo superiores ao potencial risco para o seu bebé durante a amamentacao.

Conducio de veiculos e utilizacao de maquinas
Nao é provavel que o Mepsevii afete a sua capacidade de conduzir ou de utilizar maquinas.

Mepsevii contém sédio

Este medicamento contém 17,8 mg de sddio (principal componente do sal de cozinha/de mesa) em
cada frasco de 5 ml e € administrado com cloreto de s6dio a 9 mg/ml como diluente. Cada frasco de
dose é, por conseguinte, equivalente a 1,8% da ingestdo didria mixima recomendada de sédio na dieta
para um adulto. Tenha isto em consideracgdo se estiver a fazer uma dieta com baixo teor de sédio.
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3. Como é que Mepsevii é administrado

O tratamento com Mepsevii deve ser iniciado e monitorizado pelo seu médico.

- O seu médico ou enfermeiro administrar-lhe-4 Mepsevii através de perfusio (gota a gota) numa
veia.

- Este medicamento tem de ser diluido antes de ser administrado.

- O seu médico pode dar-lhe (ou ter-lhe dado) outros medicamentos para tratar a reacio alérgica
como um anti-histaminico ou corticosteroide ou um antipirético, que € um medicamento para
baixar a febre.

Dose

A dose que ird receber € baseada no seu peso.

- A dose recomendada é de 4 mg por cada quilo de peso corporal.

- A dose é administrada a cada duas semanas através de perfusio gota a gota numa veia
(intravenosa).

- Cada perfusdo serd administrada durante cerca de 4 horas.

Se lhe for administrado mais Mepsevii do que deveria
Mepsevii é-lhe administrado e monitorizado pelo seu médico. O seu médico verificard se recebeu a
dose correta e tomara as medidas necessarias.

Caso ainda tenha dividas sobre a utiliza¢ao deste medicamento, fale com o seu médico.

4. Efeitos indesejaveis possiveis

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

Os efeitos indesejaveis foram principalmente observados enquanto os doentes recebem o medicamento
ou dentro de um dia ap6s a perfusdo (reagdes relacionadas com a perfusio).

Informe imediatamente o seu médico se notar qualquer um dos seguintes efeitos indesejaveis —
pode necessitar de tratamento médico urgente:

Efeitos indesejaveis muito frequentes (podem afetar 1 em cada 10 pessoas):

- Reacdo alérgica grave (reagdo anafilatoide) — os sintomas de reagdo alérgica grave podem
incluir falta de ar, sibilos, dificuldades respiratérias e tumefagdo do rosto e da lingua. O seu
médico pode dar-lhe (ou ter-lhe dado) outros medicamentos para tratar a reacdo alérgica como
um anti-histaminico ou corticosteroide ou um antipirético, que € um medicamento para baixar a
febre.

- Urticaria

- Erupcéo cutanea

- Tumefacdo no local da perfusdo, incluindo fuga para os tecidos que circundam a veia
(tumefacdo no local de perfusdo ou extravasamento do local de perfusao)

Efeitos indesejaveis frequentes (podem afetar até 1 em cada 10 pessoas):

- Comichao na pele (prurido)

- Fezes moles (diarreia)

- Febre com contracdes involuntarias dos misculos do rosto ou dos membros (convulsao febril)

Comunicacao de efeitos indesejaveis

Se tiver quaisquer efeitos indesejdveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis nao indicados neste
folheto, fale com o seu médico. Também poderd comunicar efeitos indesejdveis diretamente através do
sistema nacional de notificagao mencionado no Apéndice V. Ao comunicar efeitos indesejaveis, estard
a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranca deste medicamento.
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S. Como conservar Mepsevii
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criancas.

Nao utilize este medicamento apds o prazo de validade impresso na embalagem exterior apés “VAL”.
O prazo de validade corresponde ao tdltimo dia do més indicado.

Frascos niao abertos:

- Conservar num frigorifico (2 °C-8 °C).

- N3ao congelar.

- Conservar na embalagem original a fim de proteger da luz
- Nao utilize este medicamento se observar particulas.

N3o deite fora quaisquer medicamentos na canaliza¢io ou no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como deitar fora os medicamentos que ja nao utiliza. Estas medidas ajudardo a proteger
o ambiente.

6. Contetido da embalagem e outras informacoes

Qual a composicao de Mepsevii
- A substancia ativa é vestronidase alfa. Cada ml de concentrado contém 2 mg de vestronidase
alfa. Cada frasco de 5 ml de concentrado contém 10 mg de vestronidase alfa.

- Os outros ingredientes sdo: di-hidrogenofosfato de sédio di-hidratado, cloreto de sédio,
histidina, polissorbato 20 e d4gua para injetdveis (no caso do sédio, ver a seccao 2 em “Mepsevii
contém s6dio”).

Qual o aspeto de Mepsevii e conteiido da embalagem

O Mepsevii € fornecido como um concentrado para solucio para perfusao (concentrado estéril). O
concentrado incolor a amarelado deve estar isento de particulas visiveis. E fornecido num frasco de
vidro transparente com rolha de borracha e selo de aluminio com tampa plastica.

Apresentacdo: 1 frasco de 5 ml

Titular da Autorizacao de Introduciao no Mercado
Ultragenyx Germany GmbH

Rahel-Hirsch-Str. 10

10557 Berlin

Alemanha

Fabricante

Ultragenyx Netherlands B. V.
Evert van de Beekstraat 1, Unit 104
1118 CL Schiphol

Paises Baixos

Millmount Healthcare Ltd.

Block-7, City North Business Campus
Stamullen, Co. Meath,

Irlanda

Para quaisquer informacdes sobre este medicamento, queira contactar o representante local do Titular
da Autorizacio de Introdu¢do no Mercado:
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BE, BG, CZ, DK, DE, EE, IE, EL, ES, HR, IT, CY, LV, LT, LU, HU, MT, NL, AT, PL, PT, RO,
SI, SK, FI, SE, XI

Ultragenyx Germany GmbH, DE

Tel/Tél/Ten./TIf/ TnA/Puh/Simi: + 49 30 20179810

FR
Ultragenyx France SAS, FR
Tél: + 33 185 653761 ou 0800 91 79 24 (numéro vert)

Este folheto foi revisto pela altima vez em MM/AAAA.

Foi concedida a este medicamento uma ““Autorizacio de Introdu¢do no Mercado em circunstancias
excecionais”. Isto significa que nao foi possivel obter informagdo completa sobre este medicamento
devido a raridade desta doencga.

A Agéncia Europeia de Medicamentos ird analisar todos os anos, qualquer nova informagdo sobre este
medicamento e este folheto serd atualizado se necessario.

QOutras fontes de informacao
Estd disponivel informacdo pormenorizada sobre este medicamento no sitio da internet da Agéncia

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