Folheto informativo: Informacao para o utilizador

Sapropterina Dipharma 100 mg p6 para solucio oral
Sapropterina Dipharma 500 mg p6 para solucio oral
Dicloridrato de sapropterina (sapropterin dihydrochloride)

Leia com atenciio todo este folheto antes de comecgar a tomar 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 ou farmacéutico.

- 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 nao indicados
neste folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Ver seccéo 4.

O que contém este folheto

O que ¢é Sapropterina Dipharma e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de tomar Sapropterina Dipharma
Como tomar Sapropterina Dipharma

Efeitos secundarios possiveis

Como conservar Sapropterina Dipharma

Conteudo da embalagem e outras informagdes
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O que é Sapropterina Dipharma e para que é utilizado

Sapropterina Dipharma contém a substancia ativa sapropterina que ¢ uma copia sintética de uma
substancia do nosso organismo chamada tetrahidrobiopterina (BH4). A substancia BH4 ¢ necessaria
ao organismo para utilizar um aminoécido chamado fenilalanina, de forma a originar um outro
aminoacido chamado tirosina.

Sapropterina Dipharma ¢ utilizado para tratar a hiperfenilalaninemia (HFA) ou fenilcetonuria (PKU)
em doentes de todas as idades. A HFA ¢ a PKU sio causadas por niveis anormalmente elevados de
fenilalanina no sangue, os quais podem ser prejudiciais. Sapropterina Dipharma diminui estes niveis
em alguns doentes que respondem a BH4 e pode ajudar a aumentar a quantidade de fenilalanina que
pode ser incluida na dieta.

Este medicamento também ¢ utilizado para tratar uma doenca hereditaria chamada deficiéncia em BH4
em doentes de todas as idades, na qual o organismo nao consegue produzir quantidade suficiente de
BH4. Devido ao facto dos niveis de BH4 serem muito baixos, a fenilalanina nio € utilizada
corretamente € os seus niveis aumentam, resultando em efeitos prejudiciais. Substituindo a BH4 que o
organismo nao pode produzir, Sapropterina Dipharma reduz o excesso prejudicial de fenilalanina no
sangue e aumenta a tolerancia aos alimentos que contém fenilalanina.

2. O que precisa de saber antes de tomar Sapropterina Dipharma

Nao tome Sapropterina Dipharma
- se tem alergia a sapropterina ou a qualquer outro componente deste medicamento (indicados na
secgdo 6).

Adverténcias e precaucoes

Fale com o seu médico ou farmacéutico antes de tomar Sapropterina Dipharma, especialmente:
- se tem 65 anos de idade ou mais

- se tem problemas nos rins ou no figado
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- se estd doente. Recomenda-se que consulte o médico durante a doenga, uma vez que os niveis
de fenilalanina no sangue podem aumentar
- se esta predisposto para convulsoes

Quando esta a ser tratado com Sapropterina Dipharma, o seu médico ira pedir-lhe anélises ao sangue
para verificar a quantidade de fenilalanina e de tirosina e pode decidir ajustar a dose de Sapropterina
Dipharma ou a sua dieta alimentar, se necessario.

Tem de continuar a sua dieta de tratamento tal como recomendado pelo seu médico. Nao altere a sua
dieta sem contactar o seu médico. Mesmo que tome Sapropterina Dipharma, se os niveis de
fenilalanina no seu sangue ndo forem bem controlados, pode desenvolver problemas neurolégicos
graves. O seu médico deve continuar a controlar frequentemente os niveis de fenilalanina no sangue
durante o seu tratamento com Sapropterina Dipharma, para se assegurar de que os niveis de
fenilalanina no seu sangue nio estio demasiado altos ou demasiado baixos.

Outros medicamentos e Sapropterina Dipharma

Informe o seu médico ou farmacéutico se estiver a tomar, tiver tomado recentemente, ou se vier a

tomar outros medicamentos. Informe, em particular, o seu médico se esta a tomar:

- levodopa (utilizada para tratar a doenga de Parkinson)

- medicamentos para tratamento do cancro (p. ex., metotrexato)

- medicamentos para tratamento de infe¢des bacterianas (p. ex., trimetoprim)

- medicamentos que causam dilatacdo dos vasos sanguineos (como trinitrato de glicerilo (GTN),
dinitrato de isossorbido (ISDN), nitroprussiato de sodio (SNP), molsidomina, minoxidil).

Gravidez, amamentacao e fertilidade
Se esta gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
ou farmacéutico antes de tomar este medicamento.

Se estiver gravida, o seu médico dir-lhe-4 como controlar adequadamente os niveis de fenilalanina. Se
estes ndo forem rigorosamente controlados antes da gravidez ou ao engravidar, poderao ser
prejudiciais para si e para o seu bebé. O seu médico controlara a restricdo da ingestdo de fenilalanina
na dieta alimentar antes e durante a gravidez.

Se a dieta rigorosa nao reduzir adequadamente a quantidade de fenilalanina no seu sangue, o seu
médico considerara se deve tomar este medicamento.

N3do deve tomar este medicamento se esta a amamentar.

Conducio de veiculos e utilizacio de maquinas
Nao se espera que o Sapropterina Dipharma afete a capacidade de conduzir e utilizar maquinas.

Sapropterina Dipharma contém potassio

Sapropterina Dipharma 100 mg po para solugdo oral

Este medicamento contém 0,3 mmol (ou 11,7 mg) de potassio por saqueta. Esta informagdo deve ser
tida em consideracdo em doentes com funcao renal diminuida ou em doentes com ingestdo controlada
de potassio.

Sapropterina Dipharma 500 mg po para solugdo oral
Este medicamento contém 1,6 mmol (ou 62,6 mg) de potassio por saqueta. Esta informacao deve ser

tida em consideragdo em doentes com funcao renal diminuida ou em doentes com ingestdo controlada
de potassio.

3. Como tomar Sapropterina Dipharma
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Tome este medicamento exatamente como indicado pelo seu médico. Fale com o seu médico se tiver
davidas.

Sapropterina Dipharma 500 mg é s6 para doentes com um peso corporal superior a 25 kg.

Posologia para PKU

A dose inicial recomendada de Sapropterina Dipharma em doentes com PKU ¢é de 10 mg por kg de
peso corporal. Tome Sapropterina Dipharma numa dose tnica diaria, com uma refei¢do, para aumentar
a absor¢do, a mesma hora todos os dias, de preferéncia de manha. O seu médico pode ajustar a sua
dose, habitualmente entre 5 ¢ 20 mg por kg de peso corporal por dia, dependendo da sua condicao.

Posologia para deficiéncia de BH4

A dose inicial recomendada de Sapropterina Dipharma em doentes com deficiéncia de BH4 éde 2 a
5 mg por kg de peso corporal. Tome Sapropterina Dipharma com uma refeicao, para aumentar a
absorcdo. Divida a dose total diaria em 2 ou 3 doses durante o dia. O seu médico pode ajustar a sua
dose até 20 mg por kg de peso corporal por dia, dependendo da sua condigéo.

A tabela abaixo indica um exemplo de como calcular uma dose apropriada.

Peso corporal Numero de Numero de Numero de Numero de
(kg) saquetas de saquetas de saquetas de saquetas de
100 mg (Dose | 100 mg (Dose de | 500 mg (Dose de | 500 mg (Dose de
de 10 mg/kg) 20 mg/kg) 10 mg/kg) 20 mg/kg)
10 1 2 - -
20 2 4 - -
30 3 6 - -
40 4 8 - -
50 5 10 1 2

Modo de administracao
Para doentes com PKU, a dose diéria total ¢ tomada uma vez por dia, a mesma hora, de preferéncia de
manha.

Para os doentes com deficiéncia de BH4, a dose diaria total é dividida em 2 ou 3 doses durante o dia.

Utiliza¢do em doentes com um peso corporal superior a 20 kg
Faga por conhecer a dose de Sapropterina Dipharma em p6 que o seu médico receitou.

Sapropterina Dipharma 100 mg po para solugdo oral
Para doses maiores, o seu médico também deve receitar Sapropterina Dipharma 500 mg em po para a
solucdo oral.

Sapropterina Dipharma 500 mg po para solugdo oral

Em relacdo a dose exata, o seu médico também pode receitar 100 mg de Sapropterina Dipharma em pé
para a solug@o oral.

Também faga por saber se deve tomar Sapropterina Dipharma 100 mg ou 500 mg em po para a
solugdo oral, ou ambos os medicamentos, para preparar a sua dose.

Abra a(s) saqueta(s) apenas quando estiver pronto/a a utiliza-la(s).

Preparar a(s) saqueta(s)

o Abra a(s) saqueta(s) de Sapropterina Dipharma p6 para solucgdo oral dobrando e rasgando ou
cortando pela linha tracejada na parte superior da saqueta.
o Deite o contetido da(s) saqueta(s) em 120 ml a 240 ml de dgua. Apos dissolver Sapropterina

Dipharma pé em agua, a solucdo tem de ser transparente, incolor a amarela.
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Tomar o medicamento
. Beba a solugdo no periodo de 30 minutos.

Criancas com um peso corporal até 20 kg
Apenas as saquetas de 100 mg devem ser usadas para preparar Sapropterina Dipharma para criangas
com um peso corporal até 20 kg.

A dose baseia-se no peso corporal. Esta mudara a medida que o seu filho cresce. O seu médico dir-lhe-
a:

. o numero de saquetas de Sapropterina Dipharma 100 mg necessarias para uma dose

. a quantidade de 4gua necessaria para misturar uma dose de Sapropterina Dipharma

. a quantidade de solugdo que tem de dar ao seu filho para a dose que foi prescrita

O seu filho devera beber a solucdo com uma refeicao.

D¢ ao seu filho a quantidade de solugdo prescrita no periodo de 30 minutos apds a dissolucdo. Se nao
conseguir dar a dose ao seu filho no periodo de 30 minutos apds a dissolugdo do po, tera necessidade
de preparar uma nova solugdo, dado que a solug@o ndo deve ser utilizada apos 30 minutos.

Acessorios que necessita para preparar e dar a dose de Sapropterina Dipharma ao seu filho

o O ntimero de saquetas de Sapropterina Dipharma 100 mg necessarias para uma dose

Um copo-medida de medicamento com marcagdes de graduacao de 20, 40, 60 e 80 ml

Um copo ou uma chavena

Uma colher pequena ou um utensilio limpo para misturar a solugdo

Uma seringa para uso oral (graduada em divisdes de 1 ml) (uma seringa de 10 ml para a
administracdo de volumes de <10 ml ou uma seringa de 20 ml para a administragdo de volumes
de >10 ml)

Peca ao seu médico o copo-medida de medicamento para dissolver o p6 e a seringa para uso oral de
10 ml ou 20 ml, se ndo tiver estes dispositivos.

Passos para preparar e tomar a sua dose:

o Coloque o nimero prescrito de Sapropterina Dipharma 100 mg saquetas no copo-medida de
medicamento. Deite a quantidade de agua no copo-medida de medicamento, de acordo com as
instrugdes do seu médico (por exemplo, o seu médico disse-lhe para usar 20 ml para dissolver
uma saqueta de Sapropterina Dipharma). Confirme que a quantidade de liquido indicada
corresponde a quantidade que o seu médico lhe disse. Misture com uma colher pequena ou um
utensilio limpo até o p6 dissolver. Apds dissolver o pé em dgua, a solugcdo deve ser transparente,
incolor a amarela.

o Se o seu médico lhe disse para administrar apenas uma porcao da solugdo, coloque a ponta da
seringa para uso oral no copo-medida de medicamento. Puxe lentamente o &mbolo para retirar a
quantidade indicada pelo seu médico.

. Transfira a solug@o premindo lentamente o émbolo até toda a solugdo da seringa para
administracdo oral ter sido transferida para um copo ou chavena para a administra¢ao (por
exemplo, se o seu médico lhe disse para dissolver duas saquetas de 100 mg de Sapropterina
Dipharma em 40 ml de agua e administrar 30 ml ao seu filho, devera ter de utilizar a seringa
para administracdo oral de 20 ml duas vezes para retirar 30 ml (por exemplo, 20 ml + 10 ml) de
solugdo e transferi-los para o copo ou chavena para a administragdo). Utilize uma seringa para
administrac@o oral de 10 ml para a administragdo de volumes de <10 ml ou uma seringa para
administracdo oral de 20 ml para a administra¢do de volumes de >10 ml

o Se o seu bebé for muito pequeno para beber de um copo ou uma chavena, pode administrar a
solucdo utilizando a seringa para uso oral. Retire o volume prescrito da solugdo preparada do
copo-medida de medicamento e coloque a ponta da seringa para uso oral na boca do seu bebé.
Aponte a ponta da seringa para uso oral na dire¢cdo de uma das bochechas. Prima lentamente o
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émbolo, libertando uma pequena quantidade de cada vez, até ter sido administrada toda a
solugdo da seringa para uso oral.

. Deite fora qualquer solucdo restante. Retire o Embolo do corpo da seringa para uso oral. Lave
ambas as partes da seringa para uso oral e o copo-medida de medicamento com agua morna ¢
seque-os ao ar. Quando a seringa para uso oral estiver seca, coloque o &mbolo novamente no
corpo. Guarde a seringa para uso oral e o copo-medida de medicamento para a utilizagdo
seguinte.

Se tomar mais Sapropterina Dipharma do que deveria
Se tomar mais Sapropterina Dipharma do que o que lhe foi receitado, pode sentir efeitos secundarios
que podem incluir dores de cabeca e tonturas. Contacte imediatamente o seu médico ou farmacéutico
se tomar mais Sapropterina Dipharma do que o receitado.

Caso se tenha esquecido de tomar Sapropterina Dipharma
Nao tome uma dose a dobrar para compensar uma dose que se esqueceu de tomar. Tome a dose
seguinte a hora habitual.

Se parar de tomar Sapropterina Dipharma
Nao pare de tomar Sapropterina Dipharma sem falar previamente com o seu médico, pois os niveis de
fenilalanina no seu sangue podem aumentar.

Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagao deste medicamento, fale com o seu médico ou
farmacéutico.

4. Efeitos secundarios possiveis

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

Foram relatados alguns casos de reacdes alérgicas (tais como erupgdes na pele e reacdes graves). A
sua frequéncia ¢ desconhecida (a frequéncia ndo pode ser calculada a partir dos dados disponiveis).

Se tiver areas vermelhas, com comichao e salientes (erupgdes), nariz a pingar, pulso acelerado ou
irregular, inchago da lingua e garganta, espirros, pieira, dificuldade grave em respirar ou tonturas,
pode estar a ter uma reagao alérgica grave ao medicamento. Se detetar estes sinais, contacte
imediatamente o seu médico.

Efeitos secundarios muito frequentes (podem afetar mais de 1 em 10 pessoas)
Dores de cabeca e nariz a pingar.

Efeitos secundarios frequentes (podem afetar até 1 em 10 pessoas)

Dores de garganta, congestao nasal ou nariz entupido, tosse, diarreia, vomitos, dores de estdmago,
niveis muito baixos de fenilalanina no sangue em testes laboratoriais, indigestdo e sensagao de doenga
(nauseas) (ver seccdo 2: “Adverténcias e precaucdes”).

Efeitos secundarios desconhecidos (a frequéncia ndo pode ser calculada a partir dos dados disponiveis)
Gastrite (inflamagao do revestimento do estomago), esofagite (inflamagdo do revestimento do
esofago).

Comunicacio de efeitos secundarios

Se tiver quaisquer efeitos secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios nao indicados neste
folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. 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 segurancga deste
medicamento.
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5. Como conservar Sapropterina Dipharma
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize este medicamento apods o prazo de validade impresso na saqueta e na embalagem exterior,
apos “EXP”. O prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

O medicamento ndo necessita de quaisquer condi¢des especiais de conservagao.

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

6. Conteudo da embalagem e outras informacoes

Qual a composicao de Sapropterina Dipharma

- A substancia ativa ¢ o dicloridrato de sapropterina.
Sapropterina Dipharma 100 mg: Cada saqueta contém 100 mg de dicloridrato de sapropterina
equivalente a 77 mg de sapropterina.
Sapropterina Dipharma 500 mg: Cada saqueta contém 500 mg de dicloridrato de sapropterina
equivalente a 384 mg de sapropterina.

- Os outros componentes sao manitol (E421), citrato de potassio (E332), sucralose (E955), acido
ascorbico (E300). Ver secgdo 2. “Sapropterina Dipharma contém potassio”.

Qual o aspeto de Sapropterina Dipharma e contetido da embalagem
O p6 para solugdo oral ¢ de branco a amarelado. O pd encontra-se em saquetas contendo 100 mg ou
500 mg de dicloridrato de sapropterina.

Embalagens de 30 saquetas.

Titular da Autorizacio de Introduciao no Mercado
Dipharma Arzneimittel GmbH

Offheimer Weg 33

65549 Limburg a. d. Lahn

Alemanha

Fabricante

Depo-Pack S.r.I.

Via Giovanni Morandi 28

21047 Saronno (VA)

Italia

ou
Pharmadox Healthcare Ltd.

KW20A Kordin Industrial Park

Paola, PLA 3000

Malta

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.
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