IDENTIFICACAO DO MEDICAMENTO

MEPSEVII
(alfavestronidase)

ADVERTENCIA: ANAFILAXIA
. Veja a bula na integra para ter as informac@es completas sobre as adverténcias.

e Ocorreu anafilaxia com a administracdo do MEPSEVII ja na primeira dose
(secéo 4. O que devo saber antes de usar este medicamento), portanto deve haver
um suporte médico profissional apropriado e prontamente disponivel quando da
administracdo de MEPSEVII.

o Observe atentamente os pacientes durante a infusdo de MEPSEVII e nos 60
minutos seguintes (secdo 4. O que devo saber antes de usar este medicamento e
secdo 6. Como devo usar este medicamento).

e Interrompa imediatamente a infusdo de MEPSEVII se o0 paciente apresentar
anafilaxia (secédo 4. O que devo saber antes de usar este medicamento e secéo 6.
Como devo usar este medicamento)

APRESENTACOES

Solucéo para Diluigéo para Infuséo

Cada frasco de MEPSEVII contém 10 mg de alfavestronidase em 5 mL de solug&o.
MEPSEVII DEVE SER ADMINISTRADO PELA VIA INTRAVENOSA

USO ADULTO E PEDIATRICO

COMPOSICAO

O principio ativo é a alfavestronidase. Cada frasco de 5 mL contém 10 mg de alfavestronidase.

Os outros ingredientes sdo: cloreto de sodio, fosfato de sddio monobésico di-hidratado, histidina,
polissorbato 80, &gua para injetaveis

1. Para que este medicamento é usado?

O MEPSEVII contém uma enzima chamada alfavestronidase, que pertence a um grupo de
medicamentos chamados “Terapias de Reposi¢do Enzimatica”.

O MEPSEVII é indicado para o tratamento da mucopolissacaridose VIl (MPS VII; sindrome de Sly)
para pacientes de todas as idades.

O efeito de MEPSEVII sobre as manifestaces da MPS7 no sistema nervoso central ainda ndo foi
estabelecido.

2. Como este medicamento funciona?
Este medicamento repde uma enzima que as pessoas com MPS VII tem deficiéncia, e ajuda a
quebrar os aglcares acumulados nos tecidos afetados.

O tratamento pode melhorar varios sinais e sintomas da doenca, como a capacidade de andar e 0
cansaco.

O tratamento precoce em criancas pode impedir o agravamento da doenca e reduzir o dano
permanente.



3. Quando nao devo usar este medicamento

Né&o existem contraindica¢des conhecidas do MEPSEVII
4, O que devo saber antes de usar este medicamento?
Adverténcias e precaucdes

Converse com seu médico antes de receber o MEPSEVII.

N&o use medicamento sem o conhecimento do seu médico. Pode ser perigoso para sua saude.

Reac0es alérgicas ou de hipersensibilidade graves, incluindo anafilaxia, podem ocorrer com o
MEPSEVII.

Seu medico discutird os sinais e sintomas de reagdes de hipersensibilidade com vocé. Os riscos e 0s
beneficios de readministrar o MEPSEVII ap6s reacédo de hipersensibilidade grave devem ser
discutidos com o seu médico

Preste atencdo nos efeitos colaterais

o Se voce tiver uma reacdo alérgica durante a infusdo, seu médico podera desacelerar a taxa de
infusdo ou interrompé-la. Seu médico também podera Ihe dar alguns medicamentos (como anti-
histaminicos, antipiréticos ou corticosteroides) antes do tratamento para minimizar os sintomas
ou apos o tratamento para tratar a reacdo alérgica. Seu médico também vai monitora-lo por um
periodo apés a infusdo.

o Se vocé for tratado com MEPSEV I, podera ter uma reagdo chamada “reacdo a infuséo”. Isso
inclui qualquer efeito colateral que aconteca durante a infusdo ou um dia depois, incluindo uma
reacdo alérgica (consulte a secdo 4 “Possiveis efeitos colaterais™). Se vocé tiver uma reacao a
infusdo, informe o seu médico imediatamente.

Outros sintomas a serem considerados

o Se vocé tiver dor no pescogo ou nas costas, dorméncia nos bragos ou nas pernas ou falta de
controle da urina ou das fezes, informe seu médico imediatamente. Esses problemas podem
ser sinais da doenca e podem ser causados por pressdo na medula espinhal.

Outros medicamentos e 0 MEPSEVII

Informe ao médico se vocé esta fazendo uso de algum outro medicamento ou vacinas.

N&o foram realizados estudos de interagdo medicamentosa.

Gravidez, amamentacao e fertilidade

N&o use 0 MEPSEVII se vocé estiver gravida, a menos que seja absolutamente necessario. Discuta
com o médico se os beneficios do MEPSEVII sdo superiores ao possivel risco para o seu bebé em

gestacdo. N&o exite nenhuma experiéncia com o uso do MEPSEVII durante a gravidez.

N&o se sabe se 0 MEPSEVII passa para o leite materno. Discuta com o médico se os beneficios do
MEPSEV I sdo superiores ao possivel risco para o seu bebé na amamentagéo.

Se estiver planejando engravidar, consulte 0 médico antes de usar este medicamento.

Dirigir e usar maquinas
N&o é provavel que o MEPSEV I afete a sua capacidade de dirigir ou usar méaquinas.

O MEPSEVII contém sédio



Leve isso em conta se estiver fazendo dieta para controle de sodio.

5. Onde,como e por quanto tempo posso guardar este medicamento?

Os frascos fechados devem ser armazenados no refrigerador (2 °C a 8 °C).

N&o congele.

Numero de lote, e data de fabricacdo e validade: Vide embalagem.

Nao use medicamento com o prazo de validade vencido. Guarde-o em sua embalagem original.
Se néo for possivel o uso imediato, a solucdo diluida pode ser armazenada por um periodo de até 36

horas sob refrigeracdo de 2 C a 8 C seguido de um periodo de até 6 horas a temperatura ambiente e um
maximo de 25°C .

O Solucdo incolora levemente amarelo ndo deve conter particulas visiveis.

Antes de usar, observe o aspecto do medicamento. Caso ele esteja no prazo de validade e vocé
observe alguma mudanga no aspecto, consulte farmacéutico para saber se podera utiliza-lo.

Todo medicamento deve ser mantido fora do alcance das criangas

N&o descarte nenhum medicamento no esgoto ou lixo doméstico. Pergunte ao farmacéutico como
descartar medicamentos que vocé ndo usa mais. Essas medidas ajudardo a proteger o0 meio ambiente.

6. Como devo usar este medicamento?

MEPSEVII deve ser administrado por um profissonal de salde, por via exclusivamente
intravenosa.

O tratamento com 0 MEPSEVII deve ser iniciado e monitorado pelo seu médico.

e O médico ou enfermeiro administrara o MEPSEPVII por uma infuséo na veia.

e O medicamento deve ser diluido antes de ser administrado.

e Seu médico também poderé Ihe dar alguns medicamentos (como anti-histaminicos, antipiréticos
ou corticosteroides) antes do tratamento para reduzir a ocorréncia de reagOes alérgicas.

Siga a orientacao do seu médico, respeitando sempre o0s horarios, as doses e a duragéo do
tratamento. Nao interrompa o tratamento sem o conhecimento do seu médico

Dose
A dose gue vocé receberd é baseada no seu peso.

e A dose recomendada é de 4 mg por quilo de peso corporale é administrada a cada 2 semanas
por meio de gotejamento na veia (infusdo intravenosa).

e Cada infusdo sera administrada em cerca de 4 horas.
7. O que devo fazer quando eu me esquecer de usar este medicamento?
Fale com o seu medico imediatamente se vocé pulou/perdeu ou pretende pular/perder alguma infuséo
do MEPSEVII. Pode ser que vocé precise reprogramar alguma infuséo que pulou/perdeu e que o
médico precise refazer a sua programacao de tratamento/infus&o.

Em caso de davidas, procure orientagdo do seu médico

8. Quais os males que este medicamento pode me causar?
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Como todo medicamento, o MEPSEV I pode causar efeitos colaterais, embora isso ndo aconteca com
todas pessoas.

Em estudos clinicos, os efeitos colaterais foram observados principalmente enquanto 0s pacientes
estavam recebendo o medicamento ou um dia apos a infusdo (“reacdes a infusao”).

Informe ao médico o aparecimento de reacgdes indesejaveis pelo uso do medicamento. Informe
também a empresa através do seu servigo de atendimento

Efeitos colaterais muito comuns (podem afetar mais de 1 em cada 10 pessoas):

o Reacdo alérgica grave - seu médico também poderé lhe dar alguns medicamentos (como anti-
histaminicos, antipiréticos ou corticosteroides) antes do tratamento para minimizar os
sintomas ou apds o tratamento para tratar a reacdo alérgica.

e Urticéria

¢ Inchaco no local da infuséo, inclusive vazamento no tecido em torno da veia

Efeitos colaterais comuns (podem afetar de 1 a 10 em cada 100 pessoas):

e Diarreia
e Erupcéo cutanea
e Coceira

Comunicacao de efeitos colaterais

Se vocé tiver efeitos colaterais, converse com seu médico. Isso inclui quaisquer efeitos colaterais ndo
mencionados nesta bula. Ao comunicar efeitos colaterais, vocé pode ajudar a fornecer mais
informacdes sobre a seguranca deste medicamento.

9. O que fazer se alguém usar uma quantidade maior do que a indicada deste
medicamento?

O MEPSEVII é administrado e monitorado por seu médico. Ele verificara se foi administrada a dose
correta e tomara as medidas necessarias. Em estudos clinicos, nao foi relatado nenhum caso de
superdose.

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

10. Dizeres Legais
Registro MS: 1.3964.0001
Farmacéutica Responsavel: Camila Jarimba — CRF SP 94337

Registrado e Importado por:

Ultragenyx Brasil Farmacéutica Ltda.

Rua Josefina 200. 1o. andar., cj.115. Vila Progresso.
Guarulhos - Sao Paulo

CEP.:07093-080

CNPJ: 27.724.245/0001-18

Fabricado por:

Rentschler Biopharma SE.
Erwin-Rentschler strasse 21
88471 Laupheim
Alemanha



Embalado por:
AndersonBrecon Inc.

545 Assembly Dr Rockford, IL 61109
Estados Unidos da América

Servico de Atendimento ao Cliente
Telefone: 0800 770 44 81

VENDA SOB PRESCRICAO MEDICA

USO RESTRITO A HOSPITAIS



Historico de Alteragcdes de Bula

Dados da submissao eletrénica

Dados da peticdo/notificacdo que altera a bula

Dados das alteracdes de bulas

Data do N° do Assunto Data do N° do Assunto Data de Itens de Vers@es Apresentages
Expediente expediente Expediente expediente Aprovacédo Bula (VPIVPS) relacionadas
PRODUTO
BILOGICO -
Incluséo Inicial 1528 ~ PRODUTO Submisséo
24/05/2021 24/05/2021 BIOLOGICO — Registro | 15/10/2018 - VP/VPS 10 MG
de texto de Inicial
bula — RDC de Produto Novo
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