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ZALU APRAKSTS



1. ZALU NOSAUKUMS

VPRIV 400 vienibu pulveris infiiziju $kiduma pagatavoSanai

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Katrs flakons satur 400 vienibas* alfa velaglicerazes (velaglucerase alfa)**.
P&c iz8kidinaSanas viens mililitrs Skiduma satur 100 vienibas alfa velaglicerazes.

*Enzima vienibu defin€ ka nepiecieSamo enzima daudzumu, lai vienu mikromolu p-nitrofenil-4-D-
glikopiranozida vienas mintites laika 37 °C temperattra parveidotu par p-nitrofenolu.

**Jegtist HT-1080 cilvéka fibroblastu §tinu 11nija, izmantojot rekombinanto DNS tehnologiju.

Paligvielas ar zinamu iedarbibu

Katrs flakons satur 12,15 mg natrija.
Katrs flakons satur 0,484 mg polisorbata 20.

Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apakSpunkta.

3. ZALU FORMA
Pulveris infuiziju skiduma pagatavoSanai.

Balts I1dz balgans pulveris.

4. KLINISKA INFORMACIJA

4.1. Terapeitiskas indikacijas

VPRIV ir indicéts ilgstoSai enzimu aizstajterapijai (EAT) pacientiem ar 1. tipa Gos€ slimibu.

4.2. Devas un lietoSanas veids

Terapija ar VPRIV jauzrauga arstam, kuram ir pieredze, aprip&jot pacientus ar Gose slimibu.

Devas

leteicama deva ir 60 vienibas/kg, ko lieto katru otro nedelu.

Atkariba no terapeitisko mérku sasnieg$anas un saglabasanas, var veikt individualu devas pielagosanu.
Kliiskajos pétijumos ir novertetas devas amplitiida no 15 Iidz 60 vienibam/kg katru otro nedelu.

P&tijumi, lietojot devas virs 60 vienibam/kg, nav veikti.

Pacienti, kuriem 1. tipa Gos€ slimiba pasreiz tiek arstéta ar imiglicerazes enzimu aizstajterapiju, var
pariet uz VPRIV terapiju, lietojot zales tadas pasas devas un tikpat biezi.

Ipasas pacientu grupas
Gados vecaki pacienti (> 65 gadus veci)

Gados vecakus pacientus var arstét ar tadam pasam devam (15 11dz 60 vienibas/kg) ka citus
piecaugusos pacientus (skatit 5.1. apakSpunktu).




Nieru darbibas traucéjumi
Pamatojoties uz pasreiz€jam zinasanam par alfa velaglicerazes farmakokinétiku un farmakodinamiku,
devas korig€Sana pacientiem ar nieru darbibas trauc€jumiem nav ieteicama (skatit 5.2. apakSpunktu).

Aknu darbibas traucéjumi
Pamatojoties uz pasreiz€jam zinaSanam par alfa velaglicerazes farmakokingtiku un farmakodinamiku,
devas korigéSana pacientiem ar aknu darbibas trauc&jumiem nav icteicama (skatit 5.2. apakSpunktu).

Pediatriska populacija

Divdesmit no 94 pacientiem (21 %), kas sanéma alfa velaglicerazi klinisko p&tjjumu laika, bija bérni
vai pusaudzi (4 Iidz 17 gadi). Drosibas un efektivitates raksturlielumi pediatriskaja populacija un
pieaugusajiem pacientiem bija lidzigi (vairak informacijas skatit 5.1. apak$punkta). Dati par pasa
pacienta vai pacienta apriipetaja majas apstaklos veiktu infiiziju pediatriskaja populacija ir loti
ierobezoti.

Alfa velaglicerazes droSums un efektivitate, lietojot beérniem vecuma lidz 4 gadiem, Iidz §im nav
pieradita. Dati nav pieejami.

LietoSanas veids

Tikai intravenozai lietoSanai.
Jaievada 60 miniites ilgas intravenozas infuizijas veida.
Jalieto caur 0,2 vai 0,22 pm filtru.

Zalu ievadisanu majas apstaklos, ko veiks veselibas apriipes specialists vai pasrocigi (tas ir pacienta
apriip@tajs vai pasi pacienti) var apsvert pacientiem, kuri ir sanémusi vismaz tris infiizijas un labi tas
panesa. L€mums par zalu infiiziju veik§anu majas apstaklos ir japienem pec stavokla izverte€sanas un
saskana ar arstgjosa arsta rekomendacijam. PaSrociga ievadiSana jo Tpasi ir rlipigi jauzrauga
arst€josajam arstam, un tai ir janotiek atbildiga pieaugusa klatbiitng.

Arst€josajam arstam ir japarliecinas, ka persona, kura majas apstaklos ievadis alfa velaglicerazi, ir
atbilstosi apmacita. Zales ievadot majas apstak]os, devai un infuizijas atrumam jabiit nemainigam, un
to drikst mainit tikai arst€josa arsta uzraudziba. Atbilstigam mediciniskam atbalstam, kas nozimé ar1
neatlickamas palidzibas sniegSana adekvati izglitotus specialistus, jabiit nekavejoties pieejamam, kad
tiek ievadita alfa velagliceraze. Ja attistas anafilaktiska vai cita akiita reakcija, infuizija nekavégjoties
japartrauc un jasak piemerota arst€Sana (skatit 4.4. apakSpunktu). Turpmakas infuzijas var biit javeic
arstniecibas iestade.

leteikumus par zalu sagatavosanu un atSkaidiSanu pirms lietoSanas skatit 6.6. apakSpunkta.

4.3. Kontrindikacijas

Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apakSpunkta uzskaititajam paligvielam.

4.4, Tpasi bridinajumi un piesardziba lieto§ana

Izsekojamiba

Lai uzlabotu biologisko zalu izsekojamibu, ir skaidri jaregistre lietoto zalu nosaukums un sérijas
numurs.

Paaugstinata jutiba

Kliniskajos p&tijumos un pecregistracijas perioda ir zinots par paaugstinatas jutibas reakcijam
pacientiem, starp tam ir arT simptomi, kas atbilst anafilaksei. Vairakums paaugstinatas jutibas reakciju
parasti attistas ne velak ka 12 stundas p&c infiizijas. Paaugstinatas jutibas simptomi, par kuriem zinots



visbiezak, ir slikta disa, izsitumi, aizdusa, sapes mugura, diskomforts kriiskurvi (arT spiedosa sajiita
kra§kurvi), natrene, artralgija un galvassapes.

Ar infuziju saistitas reakcijas

Ar infuziju saistita reakcija tiek definéta ka jebkura blakusparadiba uz zaleém, kas attistas 24 stundas
pec alfa velaglicerazes infuzijas sakSanas. Kliniskajos petijumos ar infliziju saistitas reakcijas
(infusion-related reactions — IRR) bija visbieZzak novérotas nevélamas blakusparadibas arstetajiem
pacientiem. IRR biezi izpauzas ka paaugstinatas jutibas reakcija. Paaugstinatas jutibas simptomi, par
kuriem zinots visbiezak, ir slikta diisa, izsitumi, aizdusa, sapes mugura, diskomforts kraskurvi (art
spiedosa sajita kraskurvi), natrene, artralgija un galvassapes. Par simptomiem, kas atbilst anafilaksei,
zinots pacientiem kliniskajos p&tijumos un p&cregistracijas perioda. Lidzas simptomiem, kas tiek
saistiti ar paaugstinatas jutibas reakciju, IRR var izpausties ka nogurums, reibonis, drudzis,
asinsspiediena paaugstinasanas, nieze, neskaidra redze vai vems$ana. leprieks nearstétiem pacientiem
ar infuziju saistitas reakcijas lielakoties radas pirmo 6 terapijas ménesu laika.

Ar infuziju saistitu reakciju profilakse un parvaldiba, ieskaitot paaugstinatas jutibas reakcijas

Apriipgjot pacientus, kuriem radusas ar infuzijam saistitas reakcijas, javadas no reakciju smaguma
pakapes, un apripei jaietver inflizijas atruma samazinasana, terapija ar tadam zalém ka antihistamini,
pretdrudza lidzekli un/vai kortikosteroidi, un/vai arst€Sanas partraukSana un atsakSana ar pagarinatu
infizijas laiku.

Paaugstinatas jutibas reakciju (arT anafilakses) attistibas riska d€] atbilstigam mediciniskam atbalstam,
kas nozime ar1 neatliekamas palidzibas sniegSana adekvati izglitotus specialistus, jabiit nekavejoties
pieejamam, kad tiek ievadita alfa velagliceraze. Ja arstniecibas iestad€ vai majas apstaklos attistas
anafilaktiska vai citas akiitas reakcijas, infuzija nekavéjoties japartrauc un jauzsak piemérota
arst€Sana. Pacientiem, kam anafilakse attistas majas apstaklos, jaapsver arst€Sanas turpinasana
arstniecibas iestade.

Piesardziba jaieveéro to pacientu arst€Sana, kam pret alfa velaglicerazi vai citu enzimu aizstajterapiju
izpaudusies paaugstinatas jutibas simptomi.

Gadijumos, kad bijusi nepiecieSama simptomatiska arstéSana, turpmakas reakcijas iesp&jams noverst,
veicot premedikaciju ar antihistamTniem un/vai kortikosteroidiem.

Imunitates veidoSanas

Antivielu pret alfa velaglicerazi veidoSanas var biit attiecinama uz reakcijam, kas saistitas ar infuziju,
tostarp alergiska tipa hipersensivitates reakcijam. Registracijai nepiecieSsamajos kliniskajos pétijumos
vienam no 94 pacientiem (1%) izveidojas IgG grupas antivielas pret alfa velaglicerazi. Saja viena
gadijuma antivielu neitraliz€Sanas sp&ju noteica ar in vitro testa starpniecibu. IgE antivielas pret alfa
velaglicerazi neizveidojas nevienam pacientam.

Pécregistracijas posms

P&cregistracijas pétijuma pagarindgjuma vienam pacientam izveidojas IgG antivielas pret VPRIV.
Turklat pecregistracijas posma tika sanemti zinojumi par daziem pozitiviem neitraliz&josu antivielu
gadfjumiem un efekta trikumu.

Ja arstam ir aizdomas par efekta trikumu/zudumu, kas var biit saistits ar antivielu veidosanos,
pacientam péc arsta ieskatiem var veikt antivielu noteikSanas analizi. Vairak informacijas par antivielu
test€Sanas pakalpojumu pieprasisanu uzziniet, izmantojot adresi medinfoEMEA@takeda.com.



Natrijs

Sis zales satur 12,15 mg natrija katra flakona — kas ir lidzvertigi 0,6 % no PVO ieteiktas maksimalas
2 g natrija dienas devas pieaugusajiem.

Polisorbats 20

Sis zales satur 0,484 mg polisorbata 20 katra flakona, kas ir Iidzvertigi 0,11 mg/ml. Polisorbati var
izraisit alergiskas reakcijas.

4.5. Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi

Mijiedarbibas pétijumi nav veikti.

4.6. Fertilitate, grutnieciba un baroSana ar kriuti

Reproduktiva vecuma sievietes

Pacientem ar Gos€ slimibu, kuram iestajas gritnieciba, gritniecibas un dzemdibu laika iesp&jama
palielinata slimibas aktivitate. Griitniecibas gadijuma nepiecieSams riska un ieguvuma novertgjums
sievietem ar Gosg slimibu, kuras plano gritniecibu.

Gritnieciba

Dati par alfa velaglicerazes lietosanu griitniecibas laika ir ierobezoti vai nav pieejami. PEttjumi ar
dzivniekiem neuzrada tieSu vai netieSu kaitigu ietekmi uz griitniecibu, embrionalo/augla attistibu,
dzemdibam vai pe€cdzemdibu attistibu. Lai individualiz&tu terapiju, nepiecieSama gritniecibas un Gosg
slimibas kltnisko izpausmju riipiga noveroSana. Lietojot sievieteém griitniecibas laika, jaievero
piesardziba.

BaroSana ar kruti

Informacija par alfa velaglicerazes/metabolitu izdaliSanos cilvéka piena nav pietickama. Velagliceraze
ir beta-glikocerebrozidazes sintétiska forma, kas ir cilvéka piena normala sastavdala. P&tjjumos ar
citam enzima formam mates piena ir atklati loti zemi enzima ltmeni. L€mums partraukt baroSanu ar
krati vai partraukt/atturéties no terapijas ar VPRIV japienem, izvért€jot kriits barosanas ieguvumu
b&rnam un ieguvumu no terapijas sievietei.

Fertilitate

Petfjumi ar dzivniekiem neliecina par auglibas traucgjumiem (skatit 5.3. apakSpunktu).

4.7. Ietekme uz speju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

VPRIV neietekmé vai nenozimigi ietekme sp&ju vadit transportlidzek]us un apkalpot mehanismus.

4.8. Nevelamas blakusparadibas

DroSuma profila kopsavilkums

Nopietnakas nevélamas blakusparadibas kliniskajos p&tijumos pacientiem bija paaugstinatas jutibas
reakcijas (2,1%).

Visbiezak noverotas nevelamas blakusparadibas bija ar infuziju saistitas reakcijas (39,4%). Visbiezak
novérotie ar inflzijam saistito reakciju simptomi bija $adi: galvassapes, reibonis, hipotensija,
hipertensija, slikta diiSa, nogurums/asténija, ka art drudzis/paaugstinata kermena temperatiira (vairak
informacijas skatit 4.4. apakSpunkta). Vieniga nevélama blakusparadiba, kuras dél bija japartrauc
arst€Sana, bija ar infliziju saistita reakcija.



Nevélamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Nevélamas blakusparadibas, par kuram zinots pacientiem ar 1. tipa Go$€ slimibu, ir uzskaititas

1. tabula. Informacija atbilsto§i MedDRA konvencijai sakartota péc organu sist€ému klaseém un
biezuma. Biezums definéts ka “loti biezi” (> 1/10), “biezi” (= 1/100 lidz < 1/10) un “retak” (> 1/1 000
lidz < 1/100). Katra biezuma grupa nevelamas blakusparadibas mingtas to nopietnibas samazinajuma

seciba.

1. tabula. Neveélamas blakusparadibas, par ko zinots, pacientiem ar 1. tipa Gosé slimibu

lietojot VPRIV

Organu sistemu
klasifikacija

Nevelamas blakusparadibas

Loti biezi

Biezi

Retak

Imiinas sistémas
traucgjumi

Paaugstinatas jutibas
reakcijas (starp tam ir
alergiskais dermatits un
anafilaktiskas*/anafilaktoidas
reakcijas)

Nervu sistémas
traucgjumi

Galvassapes, reibonis

Acu bojajumi

Neskaidra redze*

traucgjumi, krasu
kurvja un videnes
slimibas

Sirds funkcijas Tahikardija
trauc&jumi
Elpos$anas sistémas Aizdusa*

Asinsvadu sistemas

Hipertensija, hipotensija,

traucgjumi pietvikums
Kunga-zarnu trakta Vedersapes/sapes Slikta dasa Vemsana*
traucgjumi vedera augseja dala

Adas un zemadas
audu bojajumi

Izsitumi, natrene, nieze*

Skeleta-muskulu un
saistaudu sistémas
bojajumi

Kaulu sapes, artralgija,
muguras sapes

Vispargji traucgjumi
un reakcijas
ievadiSanas vieta

Ar infiiziju saistita
reakcija,
asténija/nogurums,
pireksija/paaugstinata
kermena temperatiira

Diskomforts kruskurvi*

Izmekl&jumi

Paildzinats aktivetais
parcialais tromboplastina
laiks, pozitivs neitraliz&joso
antivielu titrs

* Nevélamas blakusparadibas, kas noteiktas pecregistracijas perioda




AtseviSku nevélamo blakusparadibu apraksts

Vemsana

Dazos gadijumos vemsSana var biit nopietna un smaga. Vemsana visbiezak notiek infiizijas laika un
lidz 24 stundam péc infuizijas.

Citas 1pasas pacientu grupas

Gados vecaki pacienti (= 65 gadus veci)

Kliniskajos pétijumos, kuros piedalijas pacienti no 65 gadu vecuma, VPRIV droSuma profils bija
lidzigs ka citiem pieaugusajiem pacientiem noverotais.

Pediatriskd populacija

Kliniskajos p&tijumos, kuros piedalijas bérni un pusaudzi no 4 Iidz 17 gadu vecumam, VPRIV
droSuma profils bija Iidzigs ka pieaugusajiem noveérotais.

Zino$ana par iespéjamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek ligti zinot par
jebkadam iesp&jamam nevélamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma min&to nacionalas
zinosSanas sisteémas kontaktinformaciju.

4.9. Pardozésana

Ir pieejama ierobezota informacija par alfa velaglicerazes pardozesanu. Vairuma gadijumu, kad zinots
par pardozeésanu, netika noverotas papildu nevélamas blakusparadibas. Tom&r nejausas vai tiSas
pardozesanas gadijuma pacienti riipigi janovero un javeic simptomatiska un atbalstosa terapija.
Antidots nav pieejams. Alfa velaglicerazes maksimala deva kliniskajos p&tijumos bija 60 vienibas/kg
(skatit 4.4. apakSpunktu).

5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1. Farmakodinamiskas ipasibas

Farmakoterapeitiska grupa: citi gremosanas traktu un vielmainu ietekmgjosie Iidzekli, enzimi,
ATK kods: A16AB10.

Darbibas mehanisms

Gose slimiba ir autosomala recesiva slimiba, ko izraisa mutacija GBA géna, kuras rezultats ir
lizosomala enzima béta glikocerebrozidazes deficits. STenzima deficits izraisa glikocerebrozida
uzkrasanos, galvenokart makrofagos, kuri parvérsas putu §iinas jeb “Gose $tinas”. ST lizosomalas
glabasanas traucgjuma (LGT) gadijuma klmisko izpausmju pamata ir Gose Siinu izplatiba aknu, liesas,
kaulu smadzenu, skeleta un plausu stinas. Glikocerebrozida uzkrasanas aknas un liesa noved pie
organomegalijas. Slimibai skarot kaulus, izveidojas skeleta novirzes un deformacija, ka arT kaulu sapju
krizes. Uzkra$anas kaulu smadzen@s un liesas sekvestracija izraisa kliniski nozZimigu anémiju un
trombocitopeniju.

VPRIV aktiva viela ir alfa velagliceraze, ko ieglist ar génu aktivacijas tehnologijas palidzibu,
izmantojot cilvéka Stnu Itiju. Alfa velagliceraze ir glikoproteins. Monomera lielums ir aptuveni
63 kDa, to veido 497 aminoskabes, un aminoskabju seciba ir tada pati ka dabiskaja cilvéka enzima
glikocerebrozidaze. Molekulai ir 5 iespgjamas N-glikolizacijas vietas, no kuram Cetras ir aiznemtas.


https://www.ema.europa.eu/documents/template-form/qrd-appendix-v-adverse-drug-reaction-reporting-details_en.docx

Alfa velaglicerazi ieglist tada veida, lai ta saturétu galvenokart augstakos mannozes tipa glikanus,
veicinot enzima internalizaciju fagocttiskajas mérka $tinas, tam iedarbojoties uz mannozes receptoru.

Alfa velagliceraze papildina vai aizstaj beta glikocerebrozidazi — enzimu, kurs lizosoma katalize
glikocerebrozida hidrolizi lidz glikozei un keramidam, samazinot uzkrata glikocerebrozida daudzumu
un koriggjot Gose slimibas patofiziologiju. Alfa velagliceraze pacientiem ar 1. tipa Gosg€ slimibu
paaugstina hemoglobina koncentraciju un palielina trombocTttu skaitu, ka arT samazina aknu un liesas
apjomu.

Petijumos 025EXT un 034 pacientiem piedavaja sanemt terapiju majas apstaklos. Pettjuma 025EXT
7 no 10 pacientiem vismaz vienu reizi 60 ménesu laika sanéma terapiju majas apstaklos. Pétijjuma 034
25 no 40 pacientiem vismaz vienu reizi 12 meénes$u p&tijjuma laika sanéma terapiju majas apstaklos.

Kliniska efektivitate un droSums

Peétijumi, kuros piedalijusies ieprieks nedrstéti pacienti

P&tijums 025 bija 9 ménesus ilgs nemaskéts petijums, kura piedalijas 12 pieaugusi pacienti (vecums

> 18 gadi), kam ieprieks nebija veikta EAT (to defingja ka neveiktu EAT vismaz 12 méneSus pirms
iestasanas petijuma). Pirmajiem 3 pacientiem alfa velaglicerazi sakotngji lietoja, kapinot devu (15, 30,
60 vienibas/kg), bet parjiem 9 pacientiem arstésanu saka ar 60 vienibam/kg.

P&c alfa velaglicerazes terapijas uzsaksanas, salidzinajuma ar sakotngjiem raditajiem, klmiski
nozimigu hemoglobina koncentracijas un trombocitu skaita raditaju uzlabojumu novéroja jau pec
3 ménesiem, bet aknu un liesas apjoma raditaju uzlabojumu — gan péc 6, gan 9 ménesiem.

Desmit pacienti, kuri pabeidza dalibu petijuma 025, iesaistijas nemask&ta petijuma pagarinajuma
(025EXT); 8 no Siem pacientiem pétjjumu pabeidza. Pec vismaz 12 m&neSus ilgas nepartrauktas
arst€Sanas ar alfa velaglicerazi visiem pacientiem bija iesp&jama alfa velaglicerazes devas pakapeniska
samazinasana no 60 uz 30 vienibam/kg, kad bija sasniegti vismaz 2 no 4 “1. gada” EAT mérkiem EAT
1. tipa Gose slimibas gadijuma. Pacienti sanema VPRIV deva no 30 lidz 60 vienibam/kg (vidgja deva
35 vienibas/kg) katru otro nedélu lIidz 84 méenesus (7 gadus). ArstéSanas laika tika demonstréta ilgstosa
klmiska aktivitate, kas izpaudas ka hemoglobina koncentracijas un trombocittu skaita raditaju
uzlabojums un aknu un liesas apjoma samazinajums.

Sasniedzot 57. ménesi 8 no 8 pacientiem mugurkaula jostas dalas kaula smadzenu slodzes (Bone
Marrow Burden — BMB) punktu skaits saskana ar MRI rezultatiem bija samazinajies par vismaz

2. punktiem. Pozitivas mugurkaula jostas dalas un augsstilba kaula kaklina vidgja kaula minerala
blivuma (Bone Mineral Density — BMD) standartvertibas (Z-score) izmainas, salidzinot ar izejas
datiem, tika konstattas attiecigi 24. ménesT (0,4; 95% TI 0,1 - 0,7) un 33. ménesi (0,4; 95% T10,2 -
0,6). P&c septiniem arsteSanas gadiem standartvertiba, salidzinot ar izejas datiem, bija pieaugusas
vidgji par 0,7 (95% TI 0,4 - 1,0) mugurkaula jostas dalai un 0,5 (95% TI 0,2 - 0,7) augsstilba kaula
kaklinam. Saskana ar PVO kaulu blivuma klasifikaciju, stavokla pasliktinasanas, salidzinot ar izejas
datiem, netika konstatéta nevienam pacientam.

Pétijums 032 bija 12 ménesus ilgs nejausinats, dubultmaskéts paral€lo grupu efektivitates p&tijjums,
kura bija iesaistiti 25 pacienti vecuma no 4 gadiem, kam ieprieks nebija veikta EAT (to defingja ka
neveiktu EAT vismaz 30 ménesus pirms iestaSanas pétijuma). Pacientiem bija jabiit ar Go§g slimibu
saistitai an€mijai un trombocitopénijai vai organomegalijai. Pacientus nejausinaja, lai vini katru otro
nedélu sanemtu alfa velaglicerazi vai nu deva 45 vienibas/kg (N = 13), vai 60 vienibas/kg (N = 12).

Alfa velagliceraze deva 60 vienibas/kg, lietota intravenozi katru otro nedglu, salidzinajuma ar
sakotn&jiem datiem uzradija kliniski nozZimigu vid€jas hemoglobina koncentracijas pieaugumu

(+2,4 g/dl) un trombocitu skaita palielina§anos (+50,9 x 10%1); aknu apjoms samazinajas no

1,46 reizes parsniegtas normas lidz 1,22 reizes parsniegtai normai (vidéjais samazinajums 17 %), un
liesas apjoms samazinajas no 14,0 reizes parsniegtas normas lidz 5,75 reizes parsniegtai normai
(vidgjais samazinajums 50 %). 45 vienibu/kg grupa noveéroja nozimigu hemoglobina koncentracijas un



trombocitu skaita picaugumu (attiecigi +2,4 g/dl un +40.9 x 10%1); aknu apjoms samazinajas no
1,40 reizes parsniegtas normas lidz 1,24 reizes parsniegtai normai (vid€jais samazinajums 6 %),
savukart liesas apjoms no 14,5 reizes parsniegtas normas samazinajas lidz 9,50 reizes parsniegtai
normai (vid&jais samazinajums 40 %).

Pétijums 039 bija 9 ménesus ilgs nejausinats, dubultmaskéts vismaz vienlidzigas iedarbibas pétijums,
ietverot akttvu salidzinoSo preparatu (imiglicerazi), kura bija iesaistiti 34 pacienti vecuma no

4 gadiem, kam ieprieks nebija veikta EAT (to defingja ka neveiktu EAT vismaz 12 m&neSus pirms
iestasanas petijuma). Pacientiem bija jabit ar Gose slimibu saistitai anémijai un trombocitopénijai vai
organomegalijai. Pacienti katru otro nedélu sanéma vai nu 60 vienibas/kg alfa velaglicerazes (N = 17),
vai 60 vienibas/kg imiglicerazes (N = 17).

Vidgjais absoluitais hemoglobina koncentracijas picaugums p&c 9 meénesus ilgas arst€Sanas ar alfa
velaglicerazi salidzinajuma ar sakotngjiem raditajiem bija 1,624 g/dl (£0,223 SN). Tika pieradits, ka
$ads hemoglobina koncentracijas pieaugums kliniski un statistiski bija vismaz lidzvertigs tam, ko
noveroja ar imiglicerazi [vid€ja izmainu atskiriba starp abiem terapijas veidiem no pétijuma sakuma
I1dz 9 ménesu perioda beigam (alfa velagliceraze — imigliceraze): 0,135 g/dl]. Attieciba uz trombocttu
skaita un aknu un liesas izmé&ra izmainam, ka arT uz laiku lidz pirmajai hemoglobina vértibas
atbildreakcijai (ko defingja ka koncentracijas pieaugumu par 1 g/dl, salidzinot ar sakotn&jiem
raditajiem) pec 9 meénesus ilgas arstéSanas ar alfa velaglicerazi statistiski nozimigas atskiribas starp
alfa velaglicerazi un imiglicerazi nenoveroja.

Petijums, kura piedalijas pacienti, kam tika veikta pareja no imiglicerazes terapijas uz VPRIV

Pé&tijums 034 bija 12 ménesus ilgs nemaskéts droSuma pétijums, kura bija iesaistiti 40 pacienti vecuma
no 4 gadiem, kas ieprieks vismaz 30 mé&neSus péc kartas bija san€musi arst€Sanu ar imiglicerazi devas
no 15 lidz 60 vienibam/kg. Pacientiem vismaz 6 m&neSus pirms iesaistiSanas petijuma bija jabiit
lietojusiem nemainigu imiglicerazes devu. Veicot arstéSanu ar alfa velaglicerazi, tika izmantots tads
pats vienibu skaits un arst€Sanas shéma ka imiglicerazes terapijas gadijuma. Hemoglobina
koncentraciju un trombocitu skaitu novertgja ka izmainas salidzinajuma ar sakotngjiem raditajiem, ko
defingja ka raditajus, kurus noteica, noslédzot pacientu arstéSanu ar imiglicerazi.

Pacientiem, kuriem tika veikta pareja no imiglicerazes uz alfa velaglicerazi, hemoglobina
koncentracija un trombocTitu skaits 12 meénesus ilgas arst€Sanas gaita saglabajas terapeitiskajas
robezas.

P&tijums 058 bija atklats klinisks droSuma pétijums 211 pacientiem, tostarp 205 pacientiem, kas
ieprieks arstéti ar imiglicerazi, 6 ieprieks nearstétiem pacientiem un 57 pacientiem, kuru vecums ir
65 gadi un vairak (56 no 57 bija pargajusi no imiglicerazes uz alfa velaglicerazi). Pacienti, kuriem
nomainija terapiju no imiglicerazes, sanéma alfa velaglicerazes infuzijas reizi divas nedglas ar tadu
pasu vienibu skaitu, kads atbilst imiglicerazes devai 15 — 60 vienibas/kg. Pacienti, kas ieprieks
lietojusi < 15 vienibas/kg devu, sanéma alfa velaglicerazes devu 15 vienibas/kg.

Ar imiglicerazi ieprieks arsteti pacienti sanéma vidgji 8 alfa velaglicerazes infiizijas, un vidgjais
arst€Sanas ilgums bija 15,1 nedg€la. DroSuma 1pasibas Siem pacientiem bija lidzigas tam, kadas
noverotas citos kltiskos p&tijumos. Tikai 1 no 163 pacientiem pétijuma laika radas antivielas pret alfa
velaglicerazi.

Turklat pacientiem, kas ieprieks arstéti ar imiglicerazi, vidéja hemoglobina koncentracija un
trombocTttu skaits saglabajas visu p&tijuma laiku un bija normas robeZzas.

Petijuma pagarinagjums 044

Atklata pétijuma pagarindajuma iesaistijas kopa 95 pacienti (73 pieaugusie un 22 pediatrijas pacienti),
kas bija piedalijusies petijuma 032, 034 un 039, un Sie pacienti tika arstéti ar alfa velaglicerazi.

57 pacienti ieprieks nebija arstéti. Visiem pacientiem vismaz 2 gadus veica EAT, un pacientus
novéroja videji 4,5 gadus (min. 2,3 gadi, maks. 5,8 gadi).



Saja petijuma pacientiem, kuri iepriek$ nebija arstéti, pec 24 arsté$anas ménesiem tika novértsta
hemoglobina koncentracija, trombocTtu skaits, aknu apjoms un liesas apjoms. Rezultati sniegti

2. tabula.

2. tabula. Rezultati 24. ménest — izmainas, salidzinot ar izejas datiem — pétijuma 044 ITT

populacija
Kliniskie parametri Kopgja alfa
velaglicerazes

grupa (N = 39)

Videjas izmainas,
salidzinot ar izejas
datiem (95% TI)

Pacienti, kuri
9 ménesus tika
arsteti ar
imiglicerazi un péc
tam 15 méneSus ar
alfa velaglicerazi
(N =16)
Videjas izmainas,
salidzinot ar izejas
datiem (95% TI)

Pacienti, kuri
partrauca ilgstosSu
imiglicerazes
terapiju un saka
lietot alfa
velaglicerazi
(N =138)
Videjas izmainas,
salidzinot ar izejas
datiem (95% T1)

Hemoglobina koncentracija 2,75 2,00 -0,05
(g/dI) (2,28, 3,22) (1,25, 2,75) (-0,34, 0,25)

Trombocitu skaits (x 10%1) 87,85 160,94 9,03
(72,69, 103,00) (117,22, 204,66) (-2,60, 20,66)

Normalizgts aknas apjoms* -1,21 -1,69 -0,03
(% no kermena masas) (-1,50,-0,91) (-2,16,-1,21) (-0,10, 0,05)

Normalizgts liesas apjoms* -2,66 -3,63 -0,11
(% no kermena masas)® (-3,50, -1,82) (-7,25, -0,02) (-0,19, -0,03)

$Nav ieklauti pacienti, kuriem ir splenektomija. N = 30, 6 un 34 tris noraditajam grupam.

* Aknas un liesas apjoms ir normaliz&ts ka procentuala dala no kermena masas. Normala liesa tiek
noteikta ka 0,2% no kermena masas; normala akna ka 2,5% no kermena masas

Piezime. Attieciba uz nepastavigi trikstoSiem datiem tika izmantota aprékinasana.

Saja pétijuma tika novértéts BMD, izmantojot mugurkaula jostas dalas un auggstilba kaula kaklina
dualas energijas rentgenstaru absorbciometriju. 31 ieprieks nearstéta, picaugusa pacienta grupa, kas
arsteta ar alfa velaglicerazi, mugurkaula jostas dalas BMD vidgjas standartvertiba izejas datos

bija -1,820 (95% TI: -2,21, -1,43) un 24 ménesus p&c arstéSanas ar alfa velaglicerazi, pieauga par 0,62
(95% TI: 0,39, 0,84), salidzinot ar izejas datiem. Lidzigi rezultati tika noveroti pacientiem, kas
ieprieks nebija arstéti un 9 ménesus lietoja imiglicerazi, un péc tam 15 ménesus lietoja alfa
velaglicerazi. Pacientiem, kuri partrauca ilgstoSu imiglicerazes terapiju un saka lietot alfa
velaglicerazi, mugurkaula jostas dalas BMD tika uzturéts 24 ménesSus. Turpreti netika konstatetas

butiskas augsstilba kaula kaklina BMD izmainas.

Pediatriskaja populacija (pétiti vecuma no 4 Iidz 17 gadiem) kopgja ieprieks nearstetu pacientu
populacija vidgjais auguma garuma standartvertibas pieaugums tika novérots 60 terapijas menesus,
noradot, ka alfa velaglicerazes terapija iedarbojas labveligi attieciba uz linearo augSanu. Lidziga
terapijas iedarbiba 48 meéneSus tika noverota pediatrijas populacijai, kura 9 ménesus lietoja
imiglicerazi un pec tam lietoja alfa velaglicerazi. Pediatrijas populacijai, kura partrauca ilgstosu
imiglicerazes terapiju un saka lietot alfa velaglicerazi, petijuma 034 sakotngji bija lielakas vidgjas
auguma garuma standartvertibas, un §Ts vid&jas auguma garuma standartvertibas laika gaita bija

stabilas.

Si terapijas iedarbiba uz hemoglobinu, trombocitu skaitu, organu apjomu, kaulu mineralo blivumu un

auguma garumu saglabajas lidz p&tijuma beigam.
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Petjums 402

P&tijums 402 bija 1V fazes, atklats, vienas grupas p&tijums, kura vértéja VPRIV ietekmi uz kaulu
patologiju 21 pieaugusam cilvékam ar 1. tipa GoSg slimibu, kuri iepriek$ nebija arstéti. Primara
efektivitates analize tika veikta 16 p&tamajam personam, kuras pabeidza 24 ménesus ilgu VPRIV

terapiju, ar vecuma medianu 46 gadi pétijuma sakuma un vidgjo sakotngjo (SN) BMD standartvertibu
-1,93 (0,876).

Saja pétijuma primarais efektivitates mérka kritérijs bija LS BMD standartvértibas izmainas no izejas
datiem Iidz 24 ménesiem, ko noteica ar DXA metodi. Tika noverota primara efektivitates merka
kriterija pozitiva tendence [LS BMD standartvertibas izmainas no izejas datiem lidz 24 m&nesu
vid€jam raditajam (SN) 0,17 (0,394), 95% TI -0,04, 0,38]; bet ietekme nebija statistiski nozimiga

(p vertiba 0,1077). P&c 1 arstéSanas gada VPRIV ietekme uz LS BMD standartvértibu netika novérota.

Sekundarie mérka kritériji [ITT populacija: OC (novérotie gadijumi)], ka redzams 3. tabula, atbilda
iepriek$gjiem pétijjumiem.

3. tabula. Sekundarie mérka kriteriji pétjjuma SHP-GCB-402 — sakotnéja vidéja vertiba (SN),
videjas izmainas no izejas datiem l1dz 24. ménesim, 95% TI

Klmiskie parametri Sakotnéja vidéja Videjas izmainas no izejas datiem
vértiba (SN) Iidz 24. ménesim (95% TI)
Kaulu smadzenu slodzes 7,8 (2,61) -3,0
vertéjums (n = 13) (-4,4; -1,6)
Hemoglobina koncentracija 13,1 (1,30) 0,90
(g9/dl) (n =18) (0,29; 1,51)
Trombocitu skaits (x 10%1) 135,3 (47,94) 69,16
(n=16) (40,67; 97,64)
Normalizéts aknu apjoms 2,8 (0,59) -0,45
(% no kermena masas) (n = 15) (-0,67; -0,22)
Normalizéts liesas apjoms 1,0 (0,86) -0,56
(% no kermena masas) (n = 15) (-0,97; -0,15)
Tl = ticamibas intervals; SN = standarta novirze

Drosuma profils atbilda arT ieprieks€jo pétijumu datiem; jauni droSuma signali netika noveroti.

Pediatriska populacija

Zalu lietoSanu vecuma grupa no 4 Iidz 17 gadiem atbalsta kontrol&ti p&tjjumi, kuros piedalijusies
pieaugusi pacienti un bérni [20 no 94 pacientiem (21 %)]. Drosuma un efektivitates raksturlielumi
pediatriskaja populacija un pieaugusajiem pacientiem bija lidzigi. PEtfjumos atlava ieklaut bérnus,
kuru vecums ir 2 gadi un vairak, un ir paredzams, ka droSuma un efektivitates raksturlielumi bérniem,
kas jaunaki par 2 gadiem, bs lidzigi. Tac¢u nav pieejami dati par bérniem, kas jaunaki par 4 gadiem.
Iedarbiba uz auguma garumu tika noverteta p&tijuma 044 (skatit 5.1. apaksSpunkta dalu P&tjjuma
pagarinajums 044).

Lai izpétitu alfa velaglicerazes EAT efektivitati un droSumu ieprieks nearstétiem berniem un
pusaudziem ar 3. tipa Gose slimibu, tika veikts I/ll fazes pétijums HGT-GCB-068. Tas bija
daudzcentru, atvérta planojuma pétijums, kur 6 pacientiem (kas ieklausanas bridi bija 2 —17 gadus
veci) ar apstiprinatu 3. tipa Gos$e slimibas diagnozi 12 ménesus katru otro ned€lu (every other week —
EOW) intravenozas infuizijas veida ievadija 60 vienibas/kg alfa velaglicerazes.

Saja nelielaja pétnieciskaja izp&té intravenozi ievaditas alfa velaglicerazes neneirologiskas
efektivitates atrades un dro§uma profils 3. tipa Gosg slimibas pacientiem atbilda 1. tipa Gosé slimibas
pacientiem novérotajam atradém. Saja p&tijuma nekonstatgja noradijumus par 3. tipa Go$g slimibas
neneirologisko izpausmju nozimigiem uzlabojumiem, iznemot vienam pacientam.
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Eiropas Zalu agentira atbrivojusi no pienakuma iesniegt p&tijumu rezultatus par VPRIV lietosanu
visas pediatriskas populacijas apakSgrupas ar 2. tipa Go$€ slimibu (informaciju par lietoSanu bérniem
skatit 4.2. apak$punkta).

5.2. Farmakokinétiskas Tpasibas

Farmakokingtiskas atkiribas starp virieSiem un sievieteém ar 1. tipa Gos€ slimibu nekonstatgja.
Farmakokinétikas pe&tijumos antivielas pret alfa velaglicerazi farmakokinétikas vértéSanas dienas
nevienam pacientam nekonstatgja. Tadel nebija iesp&jams novertet antivielu atbildes reakcijas ietekmi
uz alfa velaglicerazes farmakokingtiskam 1pasibam.

UzsiikSanas

Pirmajas 20 minites no 60 mintisu infuzijas strauji pieauga alfa velaglicerazes koncentracija seruma,
péc tam stabilizgjoties, un Cmax parasti tika sasniegta 40-60 mindsu laika p&c infuzijas sakuma. P&c
infiizijas alfa velaglicerazes koncentracija seruma strauji viena vai divas fazg€s pazeminajas, un
vidgjais ty2 15, 30, 45 un 60 vienibas/kg devam bija robezas no 5 [idz 12 minGteém.

Izkliede

Alfa velaglicerazes farmakokingtisko raksturlielumu izmainas bija aptuveni linearas (tas ir, pirma
loka), un devu intervala no 15 lidz 60 vienibam/kg Cmax un zemliknes laukuma (AUC) pieaugums bija
aptuveni proporcionals devai. Izkliedes tilpums lidzsvara fazg bija aptuveni 10 % no kermena masas.

Izteiktais alfa velaglicerazes seruma klirenss (vidg&ji 6,7—7,6 ml/min/kg) ir saistits ar alfa velaglicerazes
straujo saistiSanos makrofagos ar mannozes receptoru starpniecibu.

Eliminacija

Alfa velaglicerazes klirenss pediatriskaja populacija (N = 7, vecums no 4 lidz 17 gadiem) atbilda
klirensa veértibam pieaugusajiem pacientiem (N = 15, vecums no 19 lidz 62 gadiem).

5.3.  Prekliniskie dati par droSumu

Nekliniskajos standartpétijumos iegiitie dati par farmakologisko drosumu, atkartotu devu toksicitati un
toksisku ietekmi uz reproduktivitati un attistibu neliecina par 1pasu risku cilvékam (skatit
4.6. apakSpunktu).

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA

6.1. Paligvielu saraksts

Saharoze

Natrija citrata dihidrats (E331)

Citronskabes monohidrats (E330)

Polisorbats 20 (E432)

6.2. Nesaderiba

Saderibas péttjumu trukuma dél $is zales nedrikst sajaukt (lietot maisfjuma) ar citam zaleém.

6.3. Uzglabasanas laiks

3 gadi.
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1z8kidinats un at$kaidits infuziju $kidums:

Ir pieradita Skiduma kimiska un fizikala stabilitate 24 stundu laika uzglabajot to temperatiira 2 °C—
8 °C un sargajot no gaismas.

No mikrobiologijas viedokla preparats jaizlieto nekavgjoties. Ja preparatu neizlieto nekavéjoties, par
glabasanas ilgumu un nosacijumiem pirms lietoSanas atbild lietotajs, un tas nedrikst parsniegt

24 stundas temperattra 2 °C-8 °C.

6.4. Ipasi uzglabasanas nosacijumi

Uzglabat ledusskapi (2 °C — 8 °C).

Nesasaldet.

Uzglabat argja iepakojuma. Sargat no gaismas.

Uzglabasanas nosacijumus p&c zalu sagatavoSanas un atSkaidiSanas skatit 6.3. apakSpunkta.

6.5. lepakojuma veids un saturs

20 ml flakona (I tipa stikls) ar aizbazni (butila gumija ar fluora kaucuka parklajumu), viendaliga
izolacija un nopléSams vacins.

Iepakojuma ir 1, 5 un 25 flakoni. Katrs flakons satur 400 vienibas pulvera infuzijas skiduma
sagatavosanai.

Visi iepakojuma lielumi tirgli var nebiit pieejami.
6.6. Ipasi noradijumi atkritumu likvidé$anai un citi noradijumi par riko$anos

VPRIV ir jaizskidina un jaatskaida, un tas paredzets tikai intravenozajam infiizijam. VPRIV paredz&ts
vienreiz&jai lieto$anai, un tas jaievada caur 0,2 vai 0,22 pum filtru.

Jaizmanto aseptiskas metodes.

VPRIV jasagatavo sadi.

1. Iz8kidinasanai nepiecieSamo flakonu skaitu nosaka, pamatojoties uz konkréta pacienta kermena
masu un vinam parakstito devu.

2. Vajadzigais skaits flakonu jaiznem no ledusskapja. Katra 400 vienibu flakona saturu iz8kidina
4,3 ml sterila fidens injekcijam.

3. Veicot izSkidinasanu, flakoni uzmanigi jasaskalina Flakonus nedrikst sakratit. No katra flakona
panemamais tilpums ir 4,0 ml (100 vienibas/ml).

4. Pirms talakas atSkaidiSanas flakonos esosais $kidums vizuali japarbauda; tam jabut dzidram lidz

viegli 1asumainam un bezkrasainam; ja $kidums ir mainijis krasu vai taja ir redzami
sveskermeni, sSkidumu nedrikst lietot.

5. Aprekinatais zalu daudzums japanem no attieciga skaita flakonu un kopgjais nepiecieSamais
tilpums jaatskaida ar 100 ml 9 mg/ml (0,9 %) natrija hlorida skiduma infuzijam. Uzmanigi
samaisiet atSkaidito Skidumu. Flakonus nedrikst sakratit. Infiizija jasak 24 stundu laika pec

vvvvvv

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi viet€jam prasibam.
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7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irija

medinfoEMEA@takeda.com

8.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURI
EU/1/10/646/002

EU/1/10/646/005

EU/1/10/646/006

9. REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2010. gada 26. augusts

P&dgjas parregistracijas datums: 2020. gada 23. jalijs

10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par §Tm zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiiras timekla vietné
https://www.ema.europa.eu.
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A.  BIOLOGISKI AKTIVAS VIELAS RAZOTAJS UN RAZOTAJS, KAS ATBILD PAR
SERIJAS IZLAIDI

Biologiski aktivas vielas raZotaja nosaukums un adrese

Drug Substance Manufacture

Shire Human Genetic Therapies, Inc

400 Shire Way, Lexington, Massachusetts 02421
Amerikas Savienotas Valstis

Razotaja, kas atbild par serijas izlaidi, nosaukums un adrese

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irija

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

Zales ar parakstiSanas ierobezojumiem (skatit [ pielikumu: zalu apraksts, 4.2. apakSpunkts).

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS
. Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums (PSUR)

So zalu periodiski atjaunojamo dro§uma zinojumu iesniegSanas prasibas ir noraditas Eiropas
Savienibas atsauces datumu un periodisko zinojumu iesniegSanas biezuma saraksta (EURD saraksta),
kas sagatavots saskana ar Direktivas 2001/83/EK 107.c panta 7. punktu, un visos turpmakajos saraksta
atjauninajumos, kas publicéti Eiropas Zalu agenturas timekla vietng.

D. NOSAQTJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU UN EFEKTIVU ZALU
LIETOSANU

. Riska parvaldibas plans (RPP)

Registracijas apliecibas ipasniekam javeic nepiecieSamas farmakovigilances darbibas un pasakumi,
kas sikak aprakstiti registracijas pieteikuma 1.8.2 moduli ieklautaja apstiprinataja RPP un visos
turpmakajos atjauninatajos apstiprinatajos RPP.

Atjauninats RPP jaiesniedz:

. péc Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;

. ja ieviesti grozijumi riska parvaldibas sisteéma, jo Tpasi gadijumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekm&t ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu (farmakovigilances
vai riska mazinasanas) rezultatu sasnieg$anas gadijuma.

Ja PSUR un atjaunota RPP iesniegSanas termin§ sakrit, abus minétos dokumentus var iesniegt
vienlaicigi.
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. Papildu riska mazinaSanas pasakumi

Pirms VPRIV lietosanas katra dalibvalsti registracijas apliecibas pasniekam javienojas ar valsts
kompetento iestadi par izglitojosa materiala saturu un formatu, tostarp par sazinas lidzekliem,
izplatiSanas sisttmam un visiem pargjiem programmas aspektiem.

Izglitojosa materiala mérkis ir sniegt ieteikumus veselibas apriipes specialistiem par to, ka atbilstosi
veikt pacientu atlasi infiiziju veik$anai majas apstaklos, optimalu zalu doz&sanu un ievadiSanu, ka ari
droSuma parvaldibu, lietojot velaglicerazi majas apstaklos.

Registracijas apliecibas ipasniekam ir janodroSina, lai katra dalibvalsti, kur velagliceraze tiek izplatita,
visu veselibas apriipes specialistu, kas, ka paredzams, parakstis, izsniegs vai lietos velaglicerazi, ka art
pacientu/apripétaju riciba butu turpmak mingétais izglitojosais komplekts:

. rokasgramata veselibas apriipes specialistiem;

. izglitojoss materials medmasam/pacientiem/apriipétajiem.

Rokasgramata veselibas apriipes specialistiem

. Uzlabot izpratni par IRR risku, tai skaita paaugstinatas jutibas reakcijam saistiba ar
velaglicerazes lietosanu.
. Kontrolsaraksts pacienta piemerotibas noteikSanai pirms infuziju veikSanas uzsaksanas
majas apstaklos:
o pacientam arstniecibas iestadg ir veiktas vismaz 3 secigas, labi panestas velaglicerazes
infiizijas (ar infuziju saistitas reakcijas nav novérotas);
o pacients ir novertets ka medicniski stabils;
o ieprieks ir ieveérots infuziju grafiks;
o majas apriipes medmasa, pacients un/vai apriipétajs ir apmacits par infuzijas veikSanu
majas apstak]os, saistitajiem riskiem un ricibu neatlieckama gadijuma;
o majas aprupes medmasa, pacients un/vai apripétajs ir sanémis izglitojoSo materialu
medmasam/pacientiem.
Detalizets VPRIV ievadiSanas procediiru apraksts.
. Visu infiiziju veikSana iesaistito personu komunikacijas Iidzeklis ir infuziju veikSanas
dienasgramata. Tai jabit izsniegtai pacientam/apriipétajam. Taja jabut:
o arst€josa arsta noteiktam infuziju veik$anas planam, noradot devu, infuzijas atrumu utt.,
ka arT visas izmainas;
o ierakstiem par infuziju veicgja faktiski veiktajam inftizijam, tai skaita pacienta veselibas

stavokli pirms infuzijas, infuzijas laika un p&c infiizijas, ka ar1 pasakumiem, kas veikti,
reaggjot uz nevélamu notikumu.

. Arstam janodro$ina, ka ir pieejami premedikacijas Iidzekli un/vai zales IRR arstéSanai, ka ar ka
medmasa / pacients / apripétajs zina, ka nepiecieSamibas gadijuma lietot premedikacijas
lidzeklus un/vai veikt arstésanu, konstat&jot biitiskas IRR.

. Arsts ir atbildigs par to, lai majas apriipes medmasa, pacients un/vai apriipétajs biitu pietickami
apmacits par sagatavosanos infuziju veiksanai, infuziju veikSanu un to dokument&$anu, ka arf lai
vini butu inform&ti par riskiem un apmaciti par atbilstosu ricibu neatlickamos gadijumos, tai
skaita nevélamo notikumu zinosanu arst€josajam arstam.

IzglitojoSs materials medmasam/pacientiem/apriipétajiem

° Zalu pareizas sagatavosanas un ievadiSanas tehnikas apraksts.
. Uzsveriet, cik svarigi ir ieveérot arsta noteikto devu un infuzijas atrumu.
° Majas ir jabiit viegli pieejamiem arsta parakstitajiem premedikacijas lidzekliem un/vai zalem

IRR arstesanai. Ir svarigi ieverot visus noradijumus attieciba uz premedikacijas lidzekliem
un/vai nopietnu IRR arst€Sanu, un zinat, ka tos utilizet.

. Informacija par pazim&m un simptomiem, kas saistiti ar IRR.

. Visu infiiziju veikSana iesaistito personu komunikacijas Iidzeklis ir infuziju veikSanas
dienasgramata. Tai jabit izsniegtai pacientam/apriipétajam. Taja jabut:
o arst€josa arsta noteiktam infuziju veikSanas planam, ieskaitot devu, infuzijas atrumu utt.,

ka arT visas izmainas;
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o ierakstiem par faktiski veiktajam inflizijam, tai skaita pacienta veselibas stavokli pirms
infuzijas, infiizijas laika un péc infuzijas, ka arT pasakumiem, kas veikti, reagéjot uz
nevelamu blakusparadibu.

Neatlieckamo gadijumu plana arsts nosaka konkréta pacienta ricibu neatlieckama gadijuma

situacija.

Informacijai par to, cik svarigi, lai, veicot inflizijas patstavigi, pacienta tuvuma vienmer biitu

aprupétajs vai atbildigs pieaugusais, kas spétu rikoties saskana ar neatlickamo gadijumu planu.
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111 PIELIKUMS

MARKEJUMA TEKSTS UN LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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A. MARKEJUMA TEKSTS
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA

AREJAIS IEPAKOJUMS - 400 VIENIBAS

1.  ZALU NOSAUKUMS

VPRIV 400 vienibu pulveris infliziju §kiduma pagatavoSanai
velaglucerase alfa

| 2. AKTIVAS VIELAS NOSAUKUMS UN DAUDZUMS

Katrs flakons satur 400 vienibas alfa velaglicerazes.

vvvvvv

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

Satur ari: saharoze, natrija citrata dihidrats (E331), citronskabes monohidrats (E330), polisorbats 20
(E432).
Vairak informacijas skatit lietoSanas instrukcija.

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris infuziju skiduma pagatavoSanai
1 flakons

5 flakoni

25 flakoni

5.  LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS

Vienreizgjai lietosanai.
Pirms lieto$anas izlasiet lietoSanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

P&c sagatavoSanas un atSkaidiSanas:
Izlietot nekavejoties. Neparsniegt 24 stundas temperatiira no 2 °C lidz 8 °C.
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9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat ledusskapi.
Nesasaldget.
Uzglabat argja iepakojuma. Sargat no gaismas.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irija

12. REGISTRACIJAS NUMURI

EU/1/10/646/002 1 flakons
EU/1/10/646/005 5 flakoni
EU/1/10/646/006 25 flakoni

13.  SERIJAS NUMURS

Serija

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

| 15, NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Pamatojums neieklaut Braila rakstu ir apstiprinats.

17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.
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18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC
SN
NN
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA

FLAKONS - 400 VIENIBAS

1.  ZALUNOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS

VPRIV 400 vienibu pulveris infiiziju §kiduma pagatavoSanai
velaglucerase alfa
i V.

| 2. LIETOSANAS METODE

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.

3. DERIGUMA TERMINS

EXP

4. SERIJAS NUMURS

Lot

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

6. CITA
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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija lietotajam

VPRIV 400 vienibu pulveris infiiziju Skiduma pagatavosanai
velaglucerase alfa

Pirms zalu lietoSanas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

- Saglabajiet So instrukciju! lesp&jams, ka velak to vajadzes parlasit.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam.

- Sis zales ir parakstitas tikai Jums. Nedodiet tas citiem. Tas var nodarit launumu pat tad, ja §iem
cilvekiem ir Iidzigas slimibas pazimes.

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu. Tas attiecas arT uz iesp&jamam
blakusparadibam, kas nav minétas $aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

Saja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir VPRIV un kadam noliikam to lieto
Kas Jums jazina pirms VPRIV lietoSanas
Ka lietot VPRIV

lesp&jamas blakusparadibas

Ka uzglabat VPRIV

Iepakojuma saturs un cita informacija

oukrwhE

1. Kas ir VPRIV un kadam nolikam to lieto
VPRIV ir ilgsto$a enzimu aizstajterapija (EAT), ko lieto 1. tipa Gose slimibas gadijuma

Gose slimiba rodas genétisku traucgjumu dél, ko izraisa enzims glikocerebrozidaze, ka trukst vai kas
nedarbojas. Ja §1 enzima triikst vai tas nedarbojas, ka paredzets, organisma $tnas uzkrajas
glikocerebrozids, kas izraisa Go$€ slimibas pazimes un simptomus.

VPRIV satur vielu, ko sauc par alfa velaglicerazi un kas ir paredzeta aizstat triksto$o vai bojato
enzimu, glikocerebrozidazi, pacientiem ar Gose slimibu.

2. Kas Jums jazina pirms VPRIV lietoSanas

Nelietojiet VPRIV $ados gadijumos:
- ja Jums ir alergija pret alfa velaglicerazi vai kadu citu (6. punkta min&to) $o zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietoSana

Pirms VPRIV lietoSanas konsultgjieties ar arstu

- Ja Jus tiekat arstéts ar VPRIV, Jums iesp&jama blakusparadibu raSanas infuzijas laika vai pec tas
(skatit 4. punktu “Iesp&jamas blakusparadibas”). Sadi tiek sauktas ar infiiziju saistitas reakcijas,
un tas var izpausties ka paaugstinatas jutibas reakcija ar tadiem simptomiem ka slikta diiSa,
izsitumi, grutibas elpojot, sapes mugura, nepatikamas sajitas kruskurvi (spiedosa sajiita
kriiSkurvi), natrene, sapes locitavas vai galvassapes.

- Arpus paaugstinatas jutibas reakciju simptomiem ar inflziju saistitas reakcijas var izpausties ka
reibonis, augsts asinsspiediens, nogurums, drudzis, nieze, neskaidra redze vai vemsana.
Ja Jums rodas kads no Siem simptomiem, Jums nekavéjoties jazino par to savam arstam.

- Jums var dot papildu zales, lai palidzétu arstét vai novérst turpmakas reakcijas. Sadas zales var
bit, piem&ram, antihistamini, pretdrudza Iidzekli un kortikosteroidi.

Pastastiet savam arstam, ja Jums ir ieprieks bijusi ar infiiziju saistita reakcija, lietojot cita veida EAT
Gose slimibas arstéSanai.
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Berni
Nedrikst lietot berniem, kas jaunaki par 4 gadiem, jo nav datu par zalu lietoSanu $aja vecuma grupa.

Citas zales un VPRIV
Pastastiet arstam par visam zalém, kuras lietojat pedg&ja laika, esat lietojis vai varétu lietot.

Griitnieciba

Griitniecibas laika un dazas ned€las péc dzemdibam Gos€ slimiba var kliit aktivaka. Sievietem ar Gosé
slimibu, kuram iestajusies griitnieciba vai kuras plano griitniecibu, pirms tiek lietotas §1s zales, v€lams
konsultgjieties ar arstu.

BaroSana ar kriti

Nav zinams, vai VPRIV var nonakt mates piena. Ja barojat be&rnu ar kriiti vai planojat to darit, pirms
tiek lietotas §is zales, konsultgjieties ar arstu. Peéc tam arsts Jums palidzes izlemt, vai ir japartrauc
bérna barosana ar kriiti vai VPRIV lietoSana, nemot véra ieguvumu no b&rna baroSanas ar kriiti un
VPRIV lietosanas ieguvumu matei.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpoSana
VPRIV neietekme vai pavisam nedaudz ietekmé sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot
mehanismus.

VPRIV satur natriju
Sis zales satur 12,15 mg natrija (galvena partika lietojamas/varamas sals sastavdala) katra flakona. Tas
ir l[idzvertigi 0,6% ieteicamas maksimalas natrija dienas devas picaugusajam.

VPRIV satur polisorbatu 20
Sis zales satur 0,484 mg polisorbata 20 katra flakona, kas ir lidzvertigi 0,11 mg/ml. Polisorbati var
izraisit alergiskas reakcijas. Pastastiet arstam, ja Jums vai Jisu bérnam ir alergija.

3. Ka lietot VPRIV

Sis zales drikst lietot tikai tada arsta mediciniskaja uzraudziba, kuram ir zina$anas par Gosg slimibas
arsteSanu un kurs noteiks arT to, cik daudz zalu lietosiet.

Zales ievada arsts vai medmasa intravenozas infiizijas veida. Arsta uzraudziba, péc atbilstosas arsta
un/vai medmasas veiktas apmacibas VPRIV vargs ievadit pasrocigi (Jiis vai Jiisu apriipetajs). Zales
pasrocigi ievadit vajadzgs atbildiga pieaugusa klatbiitng.

Deva
leteicama deva ir 60 vienibas/kg, ko lieto katru otro nedélu.

Ja Jums pasreiz arste Gose slimibu ar cita veida EAT un Jsu arsts vélas veikt Jums pareju uz VPRIV,
sakuma Jiis varat sanemt VPRIV tada pasa deva un tikpat biezi ka otru EAT.

Lietosana bérniem un pusaudZiem
VPRIV var lietot be&rniem un pusaudziem (no 4 1idz 17 gadiem) tadas pasas devas un tikpat biezi ka
pieaugusajiem.

Lietosana gados vecakiem cilvéekiem

VPRIV var lietot gados vecakiem cilvékiem (vecakiem par 65 gadiem) tadas pasas devas un tikpat
biezi ka pieaugusajiem.

Atbildreakcija uz arstéSanu

Arsts kontrolgs Jiisu atbildreakciju uz arstéSanu un laika gaita var mainit Jisu devu (palielinat vai
samazinat to).
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Ja Jis labi panesat infuzijas slimnica, Jasu arsts vai medicinas masa var veikt Jums inflizijas arl majas
apstak]os.

IevadiSana
VPRIV ir iepildits flakona kompakta pulvera veida, ko pirms intravenozas infiizijas sajauc ar sterilu
tideni p&c tam atskaida ar 9 mg/ml (0,9 %) natrija hlorida skidumu infuzijam.

P&c pagatavosanas Jiisu arsts vai medicinas masa lietos Jums §is zales, pilinot véna (intravenoza
infuzija) 60 mindsu laika.

Pasrocigas ievadiSanas gadijuma zalu devu un ievadiSanas atrumu nedrikst mainit, ja tam nav piekritis
arst€joSais arsts.

Ja esat lietojis VPRIV vairak neka noteikts
Ja uzskatat, ka esat lietojis VPRIV vairak neka noteikts, sazinieties ar savu arstu.

Ja esat lietojis VPRIV mazak neka noteikts
Ja uzskatat, ka esat lietojis VPRIV mazak neka noteikts, sazinieties ar savu arstu.

Ja esat aizmirsis lietot VPRIV
Ja esat izlaidis VPRIV infuiziju, sazinieties ar savu arstu.

Ja partraucat lietot VPRIV
Ja partraucat lictot VPRIV, sazinieties ar savu arstu. Ja partrauksiet arstéSanu, Jiisu simptomi var
atjaunoties. Ja Jums ir kadi jautajumi par $o zalu lietoSanu, jautajiet savam arstam.

4. Iespejamas blakusparadibas
Tapat ka visas zales, §1s zales var izraistt blakusparadibas, kaut arT ne visiem tas izpauzas.

Biezi (var ietekmét Iidz 1 no 10 cilvékiem) pacientiem radas smaga alergiska reakcija ar apgratinatu
elposanu, nepattkamam sajutam kraskurvi (spiedienu kraskurvi), sliktu disu, sejas, lipu, meles vai
rikles pietikumu (anafilaktiskas/anafilaktoidas reakcijas). BieZi rodas ari tadas alergiskas adas
reakcijas ka natrene, izteikti izsitumi vai nieze. Ja Jums rodas kada no §tm reakcijam, nekavgjoties
informgjiet arstu.

Lielaka dala blakusparadibu, tostarp alergiskas reakcijas, radas infuizijas laika vai neilgi péc tas. Tas ir

ar infliziju saistitas reakcijas.

- Ja reakcija ir smaga, klinika arsts nekavgjoties partrauks intravenozo infuziju un sniegs Jums
atbilstoSu medicinisko arsteésanu.

- Ja zales tiek ievaditas majas un rodas nopietna ar infuiziju saistita reakcija, tostarp anafilakse,
nekavéjoties partrauciet infiiziju, vérsieties péc neatlickamas mediciniskas palidzibas un
sazinieties ar arstu.

- Ja reakcijas ir smagas un/vai ziid So zalu iedarbiba, arsts veiks asins analizi, lai noteiktu
antivielas, kas var ietekmet arstéSanas iznakumu.

- arsts vai medmasa var pienemt lémumu turpinat VPRIV ievadiSanu pat tad, ja Jums rodas ar
inflziju saistita reakcija. Jisu veselibas stavoklis tiks ripigi uzraudzits.

Citas ar infuziju saistitas reakcijas, kas radas loti biezi (var ietekmét vairak neka 1 no 10 cilvékiem),
ietver: galvassapes, reiboni, drudzi/palielinatu kermena temperatiiru, muguras sapes, locitavu sapes un
nogurumu, ka arT augstu asinsspiedienu (biezi zinots), neskaidru redzi un vemsanu (zinots retak). Ja
Jums rodas kada no §Tm blakusparadibam, nekav€joties informéjiet arstu.
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Citas blakusparadibas ietver

Loti biezas blakusparadibas (var ietekmét vairak neka 1 no 10 cilvekiem) ir:
- kaulu sapes,

- vajums/speka trikums,

- sapes vedera.

BieZas blakusparadibas (var ietekmét 1idz 1 no 10 cilvékiem) ir:

- pagarinats asinosanas apstasanas laiks pec griezuma var izraisit vieglu/spontanu,
asinos$anu/vieglu ievainojamibu,

- adas pietvikums,

- paatrinata sirdsdarbiba,

- 1zsitumi/natrene,

- antivielu izveido$anas pret VPRIV (skatit 2. punktu),

- pazeminats asinsspiediens.

ZinoSana par blakusparadibam

Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu. Tas attiecas arT uz
iesp&jamam blakusparadibam, kas nav min&tas $aja instrukcija. Jus varat zinot par blakusparadibam art
tiesi, izmantojot V pielikuma min&to nacionalas zinosanas sistémas kontaktinformaciju. Zinojot par
blakusparadibam, Jis varat palidz&t nodrosinat daudz plasaku informaciju par $o zalu drosSumu.

5. Ka uzglabat VPRIV

Uzglabat §1s zales beérniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot §1s zales pec deriguma termina beigam, kas noradits uz kastites mark&uma pec “Derigs lidz”.
Deriguma termins attiecas uz noraditad ménesa pedgjo dienu.

Uzglabat ledusskapi (2 °C — 8 °C).
Nesasaldet.

Pé&c sagatavoSanas un atSkaidiSanas:
Izlietot nekav@joties. Neparsniegt 24 stundas temperattira no 2 °C lidz § °C.

Skidumu nedrikst lietot, ja tas mainijis krasu vai taja redzami sveSkermeni.

Neizmetiet zales kanalizacija vai sadzives atkritumos. Vaicajiet farmaceitam, ka izmest zales, kuras
vairs nelietojat. Sie pasakumi palidzes aizsargat apkartejo vidi.

6. Iepakojuma saturs un cita informacija

Ko VPRIV satur
- Aktiva viela ir alfa velagliceraze.
Katrs flakons satur 400 vienibas alfa velaglicerazes.
P&c atskaidiSanas viena mililitra $kiduma ir 100 vienibas alfa velaglicerazes.

- Citas sastavdalas ir saharoze, natrija citrata dihidrats (E331), citronskabes monohidrats (E330)
un polisorbats 20 (E432) (skatit 2. sadalu ,,VPRIV satur natriju” un ,,VPRIV satur
polisorbatu 20”).

VPRIV aréjais izskats un iepakojums
20 ml stikla flakons, kura ir balts vai dzeltenbalts pulveris infuiziju $kiduma pagatavosanai.
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Iepakojuma 1, 5 vai 25 flakoni.

Visi iepakojuma lielumi tirgii var nebiit pieejami.

Registracijas apliecibas ipaSnieks un razotajs

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch

Block 2 Miesian Plaza
50-58 Baggot Street Lower
Dublin 2

D02 HW68

Irija

Lai sanemtu papildu informaciju par §im zalém, lidzam sazinaties ar registracijas apliecibas ipasnieka

vietgjo parstavniecibu:

Belgié/Belgique/Belgien
Takeda Belgium NV
Teél/Tel: +322 464 06 11
medinfoEMEA@takeda.com

Buarapus

Takena bearapus EOO/J]
Tem.: +359 2 958 27 36
medinfoEMEA@takeda.com

Ceska republika

Takeda Pharmaceuticals Czech Republic s.r.o.

Tel: +420 234 722 722
medinfoEMEA@takeda.com

Danmark

Takeda Pharma A/S

TIf.: +45 46 77 10 10
medinfoEMEA@takeda.com

Deutschland

Takeda GmbH

Tel: +49 (0)800 825 3325
medinfoEMEA@takeda.com

Eesti

Takeda Pharma OU

Tel: +372 6177 669
medinfoEMEA@takeda.com

E\AGda

Takeda EAAAX A.E.

TnA: +30 210 6387800
medinfoEMEA@takeda.com

Espafia

Takeda Farmacéutica Espafia, S.A.
Tel: +34 917 90 42 22
medinfoEMEA@takeda.com
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Lietuva

Takeda, UAB

Tel: +370 521 09 070
medinfoEMEA @takeda.com

Luxembourg/Luxemburg
Takeda Belgium NV
Tél/Tel: +32 2 464 06 11
medinfoEMEA@takeda.com

Magyarorszag

Takeda Pharma Kft.

Tel.: +36 1 270 7030
medinfoEMEA @takeda.com

Malta

Drugsales Ltd

Tel: 356 21419070
safety@drugsalesltd.com

Nederland

Takeda Nederland B.V.

Tel: +31 20 203 5492
medinfoEMEA @takeda.com

Norge

Takeda AS

TIf: +47 800 800 30
medinfoEMEA @takeda.com

Osterreich

Takeda Pharma Ges.m.b.H.
Tel: +43 (0) 800-20 80 50
medinfoEMEA@takeda.com

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA @takeda.com



France Portugal

Takeda France SAS Takeda Farmacéuticos Portugal, Lda.
Tél: + 3314067 3300 Tel: + 351 21 120 1457
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA @takeda.com
Hrvatska Romania

Takeda Pharmaceuticals Croatia d.o.o. Takeda Pharmaceuticals SRL

Tel: +385 1 377 88 96 Tel: +40 21 33503 91

medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA @takeda.com
Ireland Slovenija

Takeda Products Ireland Ltd Takeda Pharmaceuticals farmacevtska druzba d.o.o.
Tel: 1800 937 970 Tel: + 386 (0) 59 082 480
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA @takeda.com

island Slovenska republika

Vistor ehf. Takeda Pharmaceuticals Slovakia s.r.o.
Simi: +354 535 7000 Tel: +421 (2) 20 602 600
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA @takeda.com

Italia Suomi/Finland

Takeda Italia S.p.A. Takeda Oy

Tel: +39 06 502601 Puh/Tel: 0800 774 051

medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA @takeda.com
Kvbzpog Sverige

A.POTAMITIS MEDICARE LTD Takeda Pharma AB

TnA: +357 22583333 Tel: 020 795 079
a.potamitismedicare@cytanet.com.cy medinfoEMEA@takeda.com
Latvija

Takeda Latvia SIA
Tel: +371 67840082
medinfoEMEA@takeda.com
Si lietoSanas instrukcija pedejo reizi parskatita
Citi informacijas avoti

Sikaka informacija par §im zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiiras timekla vietné
https://www.ema.europa.eu.

Talak sniegta informacija paredzeta tikai veselibas apriipes specialistiem.

VPRIV ir pulveris infuzijam paredz&ta Skiduma pagatavoSanai. To nepiecieSams atSkaidit, un tas
paredzets intravenozam infuzijam. VPRIV ir vienreiz&jai lietoSanai un jaievada caur 0,2 vai 0,22 pm
filtru. Izniciniet visu neizlietoto Skidumu. VPRIV nedrikst ievadit infiizijas veida kopa ar citiem
preparatiem vienas infuzijas laika, jo nav novertgta §1 Skiduma saderiba ar citiem preparatiem. Viss
infuzijas tilpums jaievada 60 mintsu laika.
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https://www.ema.europa.eu/

Izmantojiet aseptiskas metodes.
VPRIV jasagatavo $adi:

f vl =10 =\

masu un vinam parakstito devu.
2. Iznemiet vajadzigo skaitu flakonu no ledusskapja. Izskidiniet katra flakona saturu, izmantojot
sterilu tideni injekcijam:
Flakona izmérs Sterils tidens injekcijam
400 vienibas 4,3 ml

@

Pirms SkidinaSanas uzmanigi saskalojiet flakonus. Nesakratit.

4. Pirms atSkaidiSanas vizuali parbaudiet flakonos esoSo skidumu; tam jabiit dzidram Iidz viegli
lasumainam un bezkrasainam; ja $kidums ir mainijis krasu vai taja ir redzami sveskermeni,
Skidumu nedrikst lietot.

5. Panemiet aprékinato zalu tilpumu no attieciga skaita flakonu. Flakona var palikt nedaudz

preparata.

Flakona izmérs Iegtistamais tilpums
400 vienibas 4,0 ml

6. Atskaidiet kopgjo nepieciesamo tilpumu ar 100 ml 9 mg/ml (0,9 %) natrija hlorida infuziju

vvvvvv

No mikrobiologijas viedokla izlietojiet preparatu nekavéjoties. Ja preparats netiek izlietots
nekavgjoties, par glabasanas ilgumu un nosacijumiem pirms licto$anas atbild lietotajs. Neparsniedziet
24 stundas temperatura 2 °C -8 °C.

Neizmetiet zales kopa ar sadzives atkritumiem vai kanalizacija. Izniciniet neizlietotas zales vai
izlietotos materialus atbilstosi vietg§jam prasibam.

RegistréSana

Lai uzlabotu biologisko zalu izsekojamibu, skaidri registr&jiet lietoto zalu nosaukumu un sérijas
numuru.
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