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BULA PARA O PACIENTE

Bio-Manguinhos Alfataliglicerase
) IDENTIFICACAO DO MEDICAMENTO
Nome genérico:alfataliglicerase

APRESENTACOES
Cartucho com 1 frasco-ampola contendo 200 uniddelgs) para solu¢éo para infusdo.
Peso liquido: 244 mg

INFUSAO INTRAVENOSA
USO ADULTO ACIMA DE 18 ANOS DE IDADE

COMPOSICAO

Cada frasco-ampola contém 200 unidadesalfataliglicerase

Ap0s a reconstituicdo, a solugao contém 40 unidddedfataliglicerase por mL (200 unidades/ 5 mL).
Excipientes: manitol, polissorbato 80, citrato de sddio (conileésico diidratado) e acido citrico anidro.

%= Uma unidade (U) enzimatica é definida como sendoantidade da enzima que catalisa a hidréliserde
micromol do substrato sintético para-nitroferppD-glucopiranosida (pNP-GlIc) por minuto a 37°C.

b = A alfataliglicerase é uma forma recombinantgldaocerebrosidase humana expressa em suspenséo de
células de planta de cenoura transformada, queatratente produz estruturas de manose terminais para
macréfagos alvo.

Excipientes com efeito conhecido: um frasco-ampoldém 0,3 mmol de sdédio.

1) INFORMACOES AO PACIENTE

1. PARA QUE ESTE MEDICAMENTO E INDICADO?

Alfataliglicerase é indicado para a terapia de seg@m enzimatica a longo prazo em pacientes

adultos com diagndstico confirmado de doenca del@auripo I. As manifestacdes da doenca de Gaucher
podem incluir uma ou mais das seguintes: esplenaliagg@umento do volume do baco), hepatomegalia
(aumento do figado), anemia (diminuigdo da quadédie células vermelhas do sangue), trombocitopenia
(diminuigao das células de coagulacao do sangaehga 6ssea.

2. COMO ESTE MEDICAMENTO FUNCIONA?

Alfataliglicerase é uma forma recombinante ativa&daima lisossomal human&glucocerebrosidase) que é
produzida a partir de células da raiz da cenounatgeamente modificadas. Esta substancia atua comao
forma de reposi¢do enziméatica.

3. QUANDO NAO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?

Leia também as questdes 4 e 8

Alfataliglicerase é contraindicado a pacientes timersensibilidade (reagdes alérgicas) conhecilaabjuer
um dos componentes da férmula.

4. O QUE DEVO SABER ANTES DE USAR ESTE MEDICAMENTO?
Leia também as questdes 3 e 8
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Resposta dos anticorpos

Pacientes desenvolveram anticorpos IgG para afftitarase. A relevancia dos anticorpos
antialfataliglicerase a eventos adversos néo & efaralmente, dado ao pequeno nimero de paciatges,
agora, avaliado no programa clinico. Entretantca aomparacgdo da presenca de anticorpos antitadigise
com o0s eventos adversos que poderiam estar redattiera hipersensibilidade (ver it&taacdes
relacionadas a infusdo e hipersensibilidademonstrou que a maioria dos eventos que podeséam
considerados como hipersensibilidade foram obsessath pacientes positivos para anticorpos anti-
alfataliglicerase do que naqueles pacientes que Begativos. Dois pacientes sem tratamento préuio e
paciente que havia utilizado a imiglucerase foedatnado como positivo para atividade neutralizameum
ensaiain vitro e foi negativo em um ensaio baseado em células.

Reac0es relacionadas a infuséo e hipersensibilidade

Alfataliglicerase pode causar reacdes relacionadafiusado (ou seja, ocorrendo durante ou logo apés
infusdo) e rea¢Bes de hipersensibilidade. Se uatdioealérgica grave ocorrer, a descontinuacéo ateda
infusdo de Alfataliglicerase é recomendada. Pagsegtie apresentaram reacdes de hipersensibilidade o
relacionadas a infusdo podem, em geral, ser cadwslcom éxito. O tratamento pode ser continuado po
meio de diminuicdo da taxa de infuséo ou por meimedicamentos tais como anti-histaminicos,
antitérmicos e/ou corticosteroides, e/ou interromgjeee retomando o tratamento com a velocidadefdséia
diminuida. O pré-tratamento com anti-histaminictos eorticosteroides pode prevenir reacdes subséegie

Alergia a cenoura

A ocorréncia de reagdes alérgicas em pacientesoahecida alergia a cenouras € atualmente desddahec
e nédo foi estudada em estudos clinicos, portastomnenda-se precaucéo no tratamento destes pacisate
reagOes relacionadas a infusédo ou hipersensibdidadrrerem, os pacientes devem ser conduzidos como
descrito acima.

Excipientes

Este medicamento contém sédio e é administradam&ma® para injecdo de cloreto de sédio 9 mg/Ml
(0,9%). Isto deve ser levado em consideracéo quamdedicamento for administrado em pacientes com
controle de sddio na dieta.

Efeitos na capacidade de dirigir e operar maquinas

Como foram relatados casos de tontura nos estlig@sos com alfataliglicerase, recomenda-se tetetau
antes de dirigir veiculos ou operar maquinas dedaccom a reacao apresentada ao tratamento com
alfataliglicerase.

Gravidez

Estudos de reproducéo do alfataliglicerase foratizados em ratos e coelhos com doses de até 5§ aeze
dose maxima humana em mg/m2 e nao revelaram evwigéte diminuicdo da fertilidade ou dano ao feto,
devido a administracdo da alfataliglicerase. Eatret, ndo existem estudos adequados e bem comscad
mulheres gravidas. Uma vez que estudos de reprodungdhal nem sempre predizem a resposta humana,
recomenda-se cautela quando o medicamento forrijjoesara mulheres gravidas.

Este medicamento ndo deve ser utilizado por mulhesegravidas sem orientagdo médica ou do
cirurgido-dentista.

Lactacao

Nao se sabe se alfataliglicerase é excretado teohemano. Como muitos medicamentos sdo excretedos
leite humano, precaucdes devem ser exercidas qudfiatialiglicerase for administrado em mulheres que
estdo amamentado.

Nao deve ser utilizado durante a gravidez e amameagéo, exceto sob orientacdo médica. Informe ao
seu médico ou cirurgido-dentista se ocorrer gravideou iniciar amamentacao durante o uso deste
medicamento.
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Fertilidade

Alfataliglicerase nédo afetou a fertilidade ou aamdade de ter filhos ou as caracteristicas dorespem
animais.

Estudos de interagbes medicamentosas néo forairaczzd com alfataliglicerase.

Informe ao seu médico ou cirurgido-dentista se voasta fazendo uso de algum outro medicamento.

5. ONDE, COMO E POR QUANTO TEMPO POSSO GUARDAR ESTEMEDICAMENTO?
Conservar e transportar o produto sob refriger§2&o a 8°C), protegido da luz. N&o congelar. Apés
reconstituicdo em agua para injecéo, alfataligiserdeve ser diluido e usado imediatamente. A&wlug
reconstituida e diluida em infusdo salina é estdaehté 24 horas entre 2°C a 8°C, protegida da luz
Numero de lote e datas de fabricagéo e validade:de embalagem.

N&o use medicamento com o prazo de validade vencido

Guarde-o em sua embalagem original.

Caracteristicas do produto: po liofilizado branauase branco que pode formar uma massa.

ApO6s a reconstituicdo, a solugdo é transparergeldne livre de material estranho.

Antes de usar, observe o aspecto do medicamento.sBasteja no prazo de validade e vocé observe
alguma mudanca no aspecto, consulte o farmacéutipara saber se podera utiliza-lo.

Todo medicamento deve ser mantido fora do alcancesl criancas.

6. COMO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?

Alfataliglicerase deve ser administrado apenadrgaséo intravenosa.

Alfataliglicerase é um medicamento d8O RESTRITO A HOSPITAIS OU AMBULATORIOS
ESPECIALIZADOS , portanto, a preparagédo e administracao devefeiszpor profissionais treinados em
ambiente hospitalar ou ambulatorial.

Outras informacdes podem ser fornecidas pelo selicmé

Para maiores informag6es consulte seu médico olaacbm informagfes técnicas aos profissionais de
saude.

Populagéo pediatrica

A seguranca e eficacia de alfataliglicerase emrmcgéda ainda ndo foram estabelecidas. A alfataliglzzefoi
administrada em criancas de 2 a 18 anos em estlidic®s. Estudos realizados até o momento ndo
demonstraram diferengas com relacéo a efetividaderdpia ou, com os tipos e frequéncias das reagde
adversas em pacientes adultos.

Disfuncéo Renal e Hepatica

N&o foram realizados estudos com a alfataliglieeeas pacientes com doenca de Gaucher com disfungéo
renal ou hepética.

Pacientes idososX 65 anos de idade)

Oito (8) pacientes que receberam alfataliglicechsante estudos clinicos tinham 65 anos de idadeaist
Os dados limitados disponiveis ndo indicam a netads de ajuste de dose para esse grupo de paciente
Siga a orientagao de seu médico, respeitando semmehorarios, as doses e a duragdo do tratamento.
Nao interrompa o tratamento sem o conhecimento dea médico.

7. O QUE DEVO FAZER QUANDO EU ME ESQUECER DE USAR ESTE MEDICAMENTO?

Como alfataliglicerase é um medicamento de usaisix@mente hospitalar, o plano de tratamento éidefi
pelo médico que acompanha o caso. Se o pacientecétzer uma dose deste medicamento, o médico deve
redefinir a programagéo do tratamento. O esquet¢ttndose pode comprometer a eficacia do tratament
Em caso de dividas, procure orientacéo do farmacéuab ou de seu médico, ou cirurgido-dentista.

8. QUAIS OS MALES QUE ESTE MEDICAMENTO PODE CAUSAR?
Leia também a questao 4
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As reacdes adversas consideradas no minimo poseint relacionadas ao tratamento séo listadasabaix
Dentro de cada grupo de frequéncia, os efeitosejddos sao apresentados em ordem decrescente de
seriedade.

Os seguintes eventos e frequéncias sao relatados cso de alfataliglicerase:

Reagdo Muito Comum(ocorre em mais de 10% dos pacientes que utilizaereedicamento): dor de
cabeca.

Reagdo Comum(ocorre entre 1% e 10% dos pacientes que utiliztsmraedicamento):
hipersensibilidade (reacéo alérgica), tontura, ngbermelhidao), irritacdo na garganta, ndusea@n;]
prurido (coceira), eritema (vermelhid&@o), erupgadiicea (lesdo na pele), dor 6ssea, dor lombaalger(dor
nas articulagdes), reacao relacionada a infus&aalmcal da infuséo, fadiga (cansaco), edemdéaren
(inchago nas extremidades do corpo) e ganho de peso

Atencao: este produto € um medicamento novo e, emacas pesquisas tenham indicado eficécia e
seguranca aceitaveis, mesmo que indicado e utilizadorretamente, podem ocorrer eventos adversos
imprevisiveis ou desconhecidos. Nesse caso, inforsgal médico ou cirurgido-dentista.

9. O QUE FAZER SE ALGUEM USAR UMA GRANDE QUANTIDADE DESTE MEDICAMENTO
DE UMA SO VEZ?

Nao héa experiéncia de superdosagem com a alfataligte. A dose maxima de alfataliglicerase endestu
clinicos foi de 73 unidades/kg de peso corporal.

Em caso de uso de grande quantidade deste medicarteemprocure rapidamente socorro médico e leve
a embalagem ou bula do medicamento, se possivel.
Ligue para 0800 722 6001, se vocé precisar de maigentagdes.

[ll) DIZERES LEGAIS

Registro MS N° 1.1063.0137.001-0
Resp. Téc.: Maria da Luz F. Leal
CRF/RJ N° 3726

Registrado e Importado por:
Fundagdo Oswaldo Cruz
Instituto de Tecnologia em Imunobiolégicos - Biogainhos

Av. Brasil, 4365 - Manguinhos - Rio de Janeiro agr

Cep: 21045-900

Inddstria Brasileira

CNPJ: 33.781.055/0001-35
SAC.: 08000210310

Fabricado por:

Wasserburger Arzneimittelwerk GmbH
Wasserburg — Alemanha

Embalado por: (embalagem secundaria)
Pharmacia & Upjohn Co.

Kalamazoo, Michigan — EUA
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USO RESTRITO A HOSPITAIS - USO SOB PRESCRICAO MEDICA
VENDA PROIBIDA AO COMERCIO

LAY,

ESTA BULA FOI APROVADA PELA ANVISA EM:  25/08/2014
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Dados da submisséao eletrbnica

Dados da Notificac@eticdo que altera a bula

Dados das alteracdes deld

Data do N° Assunto Data do N° Expediente | Assunto Data da ltens de bula Versfes Apresentacdes
expediente Expediente expediente P aprovacao (VPIVPS) relacionadas
PRODUTO PRODUTO
BIOLOGICO BIOLOGICO -
- Incluséo REGISTRO DE
Inicial 1070868/13-5 PRODUTO 25/08/2014 VERSAO INICIAL | VP e VPS - 200U PO LIOF
de Texto de (Parceria de INJ CT FA VD INC
Bula - RDC Desenvolviment
60/12

o Produtivo)
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