Folheto informativo: Informacéio para o doente

Ruconest 2100 Unidades pé e solvente para solucio injetavel
conestate alfa

Leia com atencao 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 davidas, 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 secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios ndo indicados neste
folheto, fale com o seu médico. Ver seccao 4.

O que contém este folheto:

O que ¢ Ruconest e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de utilizar Ruconest
Como utilizar Ruconest

Efeitos secundarios possiveis

Como conservar Ruconest

Contetdo da embalagem e outras informagdes
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1. O que é Ruconest e para que ¢ utilizado

O Ruconest contém conestate alfa como substancia ativa. Conestate alfa ¢ uma forma recombinante (ndo
derivada do sangue) do inibidor humano da C1 (thC1-INH).

O Ruconest destina-se a ser utilizado em doentes adultos, adolescentes e criangas (de idade igual ou
superior a 2 anos) com uma doenca hereditaria rara do sangue, chamada Angioedema Hereditario (AEH).
Estes doentes apresentam uma deficiéncia da proteina inibidora de C1 no sangue. Isto pode resultar em
episodios repetidos de inchago, dor de barriga, dificuldades respiratorias e outros sintomas.

A administragdo de Ruconest destina-se a ultrapassar a deficiéncia em inibidor da C1, resultando na
diminui¢do dos sintomas de um episddio agudo de AEH.

2. O que precisa de saber antes de utilizar Ruconest

Nao utilize Ruconest:

. Se tem ou pensa ter alergia a coelhos.
. Se tem alergia ao conestate alfa ou a qualquer outro componente deste medicamento (indicados na
sec¢do 6).

Adverténcias e precaucoes

Fale com o seu médico antes de utilizar Ruconest.

Se tiver reacdes alérgicas, por exemplo, urticaria, erupgdo cutanea, comichao, tonturas (sensagdo de andar
a roda), sibilos (assobios), dificuldade em respirar ou se a sua lingua inchar na sequéncia da
administra¢do de Ruconest, deve procurar cuidados médicos de emergéncia de modo a que os sintomas da
reacdo alérgica sejam tratados com urgéncia.

Criancas e adolescentes

Nao dé este medicamento a criangas com idade inferior a 2 anos. O Ruconest ndo foi estudado em
criangas com menos de 5 anos de idade. O seu médico ira determinar se o tratamento com Ruconest €
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adequado para a crianga. Sera necessario acompanhar de perto a crianga durante e apos a administracao,
caso surjam sintomas de reagdes alérgicas.

Outros medicamentos e Ruconest

Informe o seu médico se estiver a tomar, tiver tomado recentemente, ou se vier a tomar outros
medicamentos.

Se estiver a receber ativador do plasminogénio tecidular como tratamento agudo para coagulos
sanguineos, ndo deve ser tratado com Ruconest ao mesmo tempo.

Gravidez e amamentacio
A utilizagdo de Ruconest ndo ¢ recomendada durante a gravidez e a amamentagao.
Se planeia engravidar, consulte o seu médico antes de comecar a utilizar Ruconest.

Conducio de veiculos e utilizacio de maquinas
Nao conduza nem utilize maquinas se sentir tonturas ou tiver dores de cabeca depois de utilizar Ruconest.

Ruconest contém sodio (19,5 mg por frasco para injetaveis)
Esta informacgdo deve ser tida em consideragdo em doentes com ingestao controlada de sodio.

3. Como utilizar Ruconest

O Ruconest ser-lhe-a iniciado por um médico especialista no diagnostico e tratamento do angioedema
hereditario.

O Ruconest tera de ser administrado por um profissional de saude até que o doente ou o prestador de
cuidados tenham tido a formagao adequada e sejam capazes de administrar Ruconest.

Utilize sempre este medicamento exatamente como esta descrito neste folheto, ou de acordo com as
indicagdes do seu médico ou enfermeiro. Fale com o seu médico ou enfermeiro se tiver davidas.

Ruconest ¢ administrado numa veia ao longo de cerca de 5 minutos. A sua dose sera determinada com
base no seu peso corporal.

Na maioria das vezes, uma unica dose ¢ suficiente. Podera ser administrada uma segunda dose se os
sintomas nao melhorarem ap6s 120 minutos (em adultos e adolescentes) ou 60 minutos (em criangas).
Nao devem ser administradas mais de duas doses, calculadas de acordo com o passo 7, em 24 horas.

O doente ou o prestador de cuidados s6 poderdo injetar Ruconest apos receberem as instrugdes e
formagdo adequadas por parte do médico ou enfermeiro.

Instrucdes de utilizacdo
Nao misture nem administre Ruconest com outros medicamentos ou solugdes. As seguintes instru¢des

descrevem a forma como a solu¢ao de Ruconest tera de ser preparada e administrada.

Antes de comegar

. Certifique-se de que a embalagem do kit estd completa e contém todos os componentes indicados
na seccao 6 deste folheto.
. Para além do kit, & necessario o seguinte:

- um torniquete
- adesivo para fixar a agulha
. Inspecione os frascos para injetaveis e restantes componentes.
- todos os frascos para injetaveis terdo de estar selados com uma tampa de plastico e involucro de
aluminio, e sem danos visiveis, como por exemplo rachas no vidro.
- verifique o prazo de validade. Nunca utilize nenhum componente do kit depois do prazo de
validade indicado na embalagem grande exterior.
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- Numa mesma caixa do kit, os diferentes componentes podem ter diferentes prazos de validade.
O prazo de validade na embalagem exterior reflete a data do componente com o prazo de
validade mais curto.
. Deixe que o nimero de frascos para injetaveis com o pd e o solvente, necessarios de acordo com o
passo 1, atinjam a temperatura ambiente.

Preparagao da solugdo
Passo 1: Limpeza e outros requisitos

. Lave as maos cuidadosamente.
o Coloque os frascos para injetaveis com o pd e o solvente necessarios numa superficie plana e
limpa.

- peso corporal igual ou inferior a 42 kg: 1 frasco para injetaveis com o pé e 1 com o solvente
- peso corporal superior a 42 kg: 2 frascos para injetaveis com o pé e 2 com o solvente
° Coloque os adaptadores dos frascos para injetaveis sobre a superficie de trabalho. Nao retire as
embalagens dos adaptadores.
- 2 adaptadores se for necessario 1 frasco para injetaveis com o pdé e 1 com o solvente
- 4 adaptadores se forem necessarios 2 frascos para injetaveis com o pé e 2 com o solvente
. Coloque a(s) seringa(s) sobre a superficie de trabalho. Nao retire as embalagens das seringas.
- 1 seringa se for necessario 1 frasco para injetaveis com o p6 e 1 com o solvente
- 2 seringas se forem necessarios 2 frascos para injetaveis com o p6 e 2 com o solvente

Passo 2: Desinfecdo das rolhas dos frascos para injetaveis
° Retire o involucro destacavel em plastico dos frascos para injetaveis com o po e o solvente.

. Utilize uma compressa com alcool para desinfetar todas as rolhas dos frascos para injetaveis e
aguarde pelo menos 30 segundos até as rolhas estarem secas.

. Apos a desinfe¢do, ndo toque nas rolhas com os dedos nem com mais nada.

Passo 3: Montagem dos adaptadores nos frascos para injetaveis

J Com uma das maos, pegue num adaptador embalado e retire a tampa. O adaptador tera de
permanecer na respetiva embalagem de plastico.
. Coloque o adaptador num frasco para injetaveis com o pd, perfurando a rolha, até que este encaixe

no gargalo do frasco para injetaveis.
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. Deixe a embalagem no adaptador até fixar a seringa nos passos 4 ¢ 5.

. Repita os passos acima para a montagem de um adaptador no frasco para injetdveis com o solvente.
Todos os adaptadores fornecidos no kit s@o idénticos.
o Se precisar de utilizar um segundo frasco para injetaveis com o p6 e outro com o solvente, repita os

passos acima.

Passo 4: Retirar o solvente
o Retire a seringa esterilizada da respetiva embalagem.
o Retire a embalagem do adaptador que se encontra no frasco para injetaveis com o solvente.

7

. Com uma das maos, segure no adaptador. Com a outra mao, encaixe a seringa e fixe-a rodando-a
no sentido horario até parar.

(@8]
%
. Vire todo o conjunto — frasco para injetdveis com o solvente com o adaptador e a seringa — de
cabega para baixo. Mantendo-o na vertical, retire lentamente 14 ml de solvente.
o Se aparecerem bolhas de ar, minimize-as tanto quanto possivel batendo ao de leve na seringa e

aplicando uma pressdo suave ao empurrar o émbolo para dentro da seringa. Continue a encher a
seringa com 14 ml de solvente.
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J Desbloqueie a seringa do adaptador rodando-a no sentido anti-horario.
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o Deixe o resto do solvente no frasco para injetaveis e elimine o frasco.
J Coloque a seringa sobre a superficie de trabalho, tendo o cuidado de ndo tocar na superficie nem
em nenhum outro objeto com a ponta da seringa.
Passo 5: Adicionar o solvente ao po e dissolver
o Retire a embalagem do adaptador que se encontra no frasco para injetaveis com o po.
J Pegue na seringa com solvente que preparou no passo 4.
o Segure no adaptador com a outra mao e encaixe a seringa. Fixe a seringa rodando-a no sentido
horario até parar.
. Empurre o solvente lentamente, num tnico movimento, para dentro do frasco para injetaveis com o

p6 de modo a minimizar a formag¢ao de espuma.

o Deixe a seringa no adaptador e mexa lentamente o frasco com injetaveis num movimento circular
durante cerca de meio minuto. Nao agite.
Depois de fazer o movimento circular, deixe o frasco para injetaveis sobre a superficie durante
alguns minutos, até que a solucdo fique transparente. Caso ainda esteja presente po ndo dissolvido,
repita o procedimento.
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Repita os passos 4 e 5 se precisar de preparar uma segunda solugao.

Passo 6: Verifique as solucdes preparadas

Verifique se o p6 no(s) frasco(s) para injetaveis se dissolveu completamente e se o émbolo esta
completamente empurrado para dentro da seringa.

Depois de o po estar dissolvido, a solugdo deve ser transparente e incolor.

Nao utilize a solugdo preparada se esta estiver turva, contiver particulas ou tiver mudado de cor.
Informe o seu profissional de satde se isto acontecer. Sdo aceitaveis pequenas quantidades de
espuma.

Passo 7: Retirar a solucdo preparada

Calcule os mililitros de solugdo preparada a serem injetados.

Peso corporal Mililitros de solucdo preparada a injetar
inferior a 84 kg peso corporal em kg, dividido por trés
84 kg ou superior 28 ml

Retire o volume de solugdo preparada, mantendo a seringa na posicao vertical. Se tiver preparado:
- um frasco para injetaveis com solugdo, retire o volume conforme calculado
- dois frascos para injetaveis e o seu peso corporal for inferior a 84 kg, retire o volume de forma
semelhante:
a) 14 ml do primeiro frasco para injetaveis
b) do segundo frasco para injetaveis, a diferenca entre o seu volume calculado e os 14 ml do
primeiro frasco
- dois frascos para injetaveis e o seu peso corporal for igual ou superior a 84 kg, retire 14 ml de
cada um dos frascos para injetaveis para cada uma das seringas
Se aparecerem bolhas de ar, minimize-as tanto quanto possivel batendo ao de leve na seringa e
aplicando uma pressdo suave ao empurrar o émbolo para dentro da seringa. Continue a encher a
seringa com o volume necessario.
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Nunca ultrapasse o volume de 14 ml por seringa.

Desbloqueie a(s) seringa(s) rodando-a(s) no sentido anti-horario e elimine o(s) frasco(s) para
injetaveis com o adaptador.

Coloque a(s) seringa(s) sobre a superficie de trabalho, tendo o cuidado de néo tocar na superficie
nem em nenhum outro objeto com a ponta da seringa.

Passo 8: Verifique as seringas preparadas

Verifique mais uma vez se o volume na(s) seringa(s) que preparou no passo 7 esta correto.

Administracdo numa veia

E muito importante que a solugdo preparada seja injetada diretamente numa veia e ndo numa artéria nem
nos tecidos circundantes.

Injete a solugdo de Ruconest imediatamente apos a preparagdo, de preferéncia estando sentado.

Passo 9: Componentes necessarios

Verifique se todos os componentes necessarios estdo sobre a superficie de trabalho:
- 1 ou 2 seringas com a solugdo preparada

- 1 conjunto de perfusdo com agulha 25G

- 1 compressa com alcool

- 1 compressa de ndo tecido esterilizada

- 1 fita autoadesiva

- 1 torniquete

- 1 fita adesiva para fixar a agulha

Passo 10: Preparag@o do conjunto de perfusdo

Retire a tampa de rosca da extremidade do conjunto para perfusdo. Esta é a extremidade que ndo
contém a agulha.

Com uma das maos, segure nesta extremidade, encaixe a extremidade da ponta da seringa e fixe-a
rodando no sentido horario até parar.

Segure na seringa com a ponta virada para cima. Pressione lentamente o émbolo da seringa para
encher cuidadosamente o conjunto de perfusdo com a solugdo preparada.

"

Verifique se ndo ha ar presente na seringa, no tubo de perfusdo nem na agulha.
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Passo 11: Preparar o local da injegdo

Posicione o torniquete acima do local da injecdo — de preferéncia a meio da parte superior do brago.
Aperte-o para comprimir a veia. Este efeito deve ser potenciado fechando o punho.

Procure, com a outra mao, uma veia adequada.

Desinfete bem o local da inje¢do com uma compressa com alcool e deixe a pele secar.

Passo 12: Administragdo da solugdo preparada

Retire a tampa da agulha.

Introduza cuidadosamente a agulha do conjunto de perfusdo, no angulo mais plano possivel, na
veia.

Fixe a agulha aplicando a fita adesiva, com cerca de 7 cm de comprimento, sobre as asas da agulha.
Puxe para tras, cuidadosamente, o émbolo da seringa até ver sangue retirado para o tubo, para
garantir que a agulha esta na veia.

Retire o torniquete.

Se ndo houver sangue no tubo, retire a agulha, repita todos os passos desde o inicio do passo 11 e
reposicione a agulha.

Se houver sangue presente, injete lentamente a solug¢do na veia, conforme ilustrado na imagem.
Injete ao longo de cerca de 5 minutos.

Se tiver preparado duas seringas:

- dobre o tubo junto ao conector do conjunto de perfusdo para prevenir a inversdo do fluxo

- desenrosque a seringa vazia do conjunto de perfusdo e substitua-a imediatamente pela segunda
seringa
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- desdobre o tubo e injete lentamente esta solu¢do, de modo semelhante & primeira seringa

Passo 13: Apods a administracao

o Retire cuidadosamente a fita adesiva para fixar a agulha e retire a agulha da veia.

o Imediatamente apds retirar a agulha, pressione a compressa esterilizada sobre o local de inje¢ao
durante alguns minutos, para reduzir o sangramento.

. Em seguida, ponha a fita autoadesiva sobre o local da injegao.
. Dobre a tampa de protecdo amarela sobre a agulha.
. Elimine em seguranca o conjunto de perfusao utilizado com a agulha, qualquer solu¢do nao

utilizada, a seringa e o frasco para injetaveis vazio num recipiente adequado para residuos médicos,
uma vez que estes materiais poderdo ser prejudiciais para outros se ndo forem eliminados
adequadamente. Nao reutilize o equipamento.

Passo 14: Documentar a administragdo
Registe (por ex. no seu diario):

° a data e hora da administragao
. o numero do lote escrito no rétulo do frasco para injetaveis com o po

Se utilizar mais Ruconest do que deveria
Se isto acontecer, contacte o seu médico ou o hospital mais proximo.

Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagdo deste medicamento, fale com o seu médico.

4. Efeitos secundarios possiveis

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

Se algum dos seus sintomas se agravar e/ou se detetar o aparecimento de erupgo cutanea, formigueiro,
dificuldade em respirar ou se o seu rosto ou lingua incharem, procure cuidados médicos imediatamente.
Estes poderao ser indicios de que desenvolveu alergia ao Ruconest.

Poderao ocorrer alguns efeitos secundarios durante o tratamento com Ruconest:

Frequentes: podem afetar até 1 em 10 pessoas

) Nauseas

Pouco frequentes: podem afetar até 1 em 100 pessoas
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Dor abdominal, diarreia

Sensacdo de formigueiro, picadas ou dorméncia na boca
Dor de cabeca, tonturas

Insensibilidade ao toque na pele ou nos membros
Irritagdo da garganta

Urticaria

Inchago das orelhas ou da zona envolvente

Comunicacio de efeitos secundarios

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

5. Como conservar Ruconest
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize este medicamento apos o prazo de validade impresso na embalagem exterior e no rétulo do
frasco para injetaveis, apos EXP. O prazo de validade corresponde ao tltimo dia do més indicado.

Nao conservar acima de 25°C.
Manter o frasco para injetaveis com o p6 na embalagem exterior do frasco para injetaveis para proteger da
luz.

Antes de o Ruconest poder ser administrado, € necessario que o pd seja dissolvido no solvente incluido na
embalagem (ver secgdo 3).

Depois de reconstituido, o medicamento deve ser utilizado de imediato.

Nao utilize este medicamento se ap6s a dissolugdo detetar particulas na solucao ou se a solugdo apresentar
descoloragdo. Sdo aceitaveis pequenas quantidades de espuma.

6. Conteudo da embalagem e outras informacoes

Qual a composicio de Ruconest

Frasco para injetaveis com o po:

. A substancia ativa é conestate alfa. Cada frasco para injetaveis com o p6é contém 2100 unidades de
conestate alfa, correspondentes a 2100 unidades por 14 ml ap6s a reconstitui¢do, ou a uma
concentracdo de 150 unidades/ml.

. Os outros componentes do po6 sdo sacarose, citrato de sédio (E331) e acido citrico.

Frasco para injetaveis com o solvente:
. O componente do solvente é agua para preparagdes injetaveis.

Qual o aspeto de Ruconest e contetido da embalagem

Ruconest ¢ apresentado num frasco de vidro para injetaveis tinico contendo um p6 branco a
esbranquicado para solugdo injetavel, juntamente com um frasco para injetaveis de vidro que contém um
solvente transparente, incolor, para dissolver o po. Depois da dissolugdo do pd com agua para preparacdes
injetaveis, a solugdo apresenta-se transparente e incolor.

O Ruconest é fornecido com um kit de administragdo numa embalagem de cartao contendo:
- 1 frasco para injetaveis com 2100 U de po
- 1 frasco para injetaveis com 20 ml de solvente
- 2 adaptadores de frasco para injetaveis
- 1 seringa
50



- 1 conjunto de perfusdo com tubo de 35 cm e agulha de 25G
- 2 compressas com alcool

- 1 compressa de ndo tecido esterilizada

- 1 fita autoadesiva

Titular da Autorizacao de Introdu¢ao no Mercado e Fabricante

Titular da Autorizacdo de Introdugdo no Mercado:
Pharming Group N.V.

Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Paises Baixos

Fabricante:

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Paises Baixos

Este folheto foi revisto pela ultima vez em

Esta disponivel informagdo pormenorizada sobre este medicamento no sitio da internet da Agéncia
Europeia de Medicamentos: http://www.ema.europa.eu.

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

POSOLOGIA E MODO DE ADMINISTRACAO

Posologia
Peso corporal inferior a 84 kg

- Uma injecdo intravenosa de 50 U/kg de peso corporal.
Peso corporal igual ou superior a 84 kg
- Uma injecao intravenosa de 4200 U (dois frascos para injetaveis).

Na maioria dos casos, uma unica dose de Ruconest é suficiente para tratar um episodio agudo de
angioedema.

Em caso de resposta clinica insuficiente, podera administrar-se uma dose adicional (50 U/kg de peso
corporal até 4200 U).

Nao devem ser administradas mais de duas doses em 24 horas.

Célculo da dose

Determine o peso corporal do doente.

Peso corporal inferior a 84 kg

- No caso de doentes com um peso corporal inferior a 84 kg, calcule o volume a administrar de acordo
com a férmula seguinte:

Volume a _ Peso corporal (kg) x 50 (U/kg) _ Peso corporal (kg)
administrar (ml) 150 (U/ml) 3

Peso corporal igual ou superior a 84 kg
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