EDUKACNI MATERIALY

VIMIZIM®  (ELOSULFASA ALFA)
NAVOD K DAVKOVANI A PODAVANI
PRO ZDRAVOTNICKE PRACOVNIKY

Tento navod k davkovani a podavani je soucasti rozhodnuti
o registraci pripravku VIMIZIM® a byl schvalen SUKL.

vTento |éCivy pripravek podléha dalsimu sledovani.
To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpecnosti.
Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli
podezieni na nezadouci Ucinky. Je tieba doplnit i pfesny
obchodni nazev a ¢islo sarze.

Verze 2.0 Datum schvéleni SUKL 19.07.2023
EU-VIM-00115 Datum pripravy Cervenec 2023




PRIPRAVA NA PODANI PRIPRAVKU VIMIZIM®

VIMIZIM® je indikovan k lé¢bé mukopolysacharidozy typu IVA (MPS IVA; syndrom Morquio A) u pacientd
v jakémkoli véku.

Pro davkovani a podavani pripravku VIMIZIM® jsou doporuceny nasledujici kroky. Dal3i informace naleznete
také v Souhrnu Udajl o pfipravku. Aktualné platny Souhrn Udaju o pfipravku Ize vyhledat na webovych
strankach Statniho Ustavu pro kontrolu Iéciv v sekci Databaze 1ékd na adrese https:/prehledy.sukl.cz/
prehled_leciv.html#/

Lécba pripravkem VIMIZIM® se musi uskutecnit pod dohledem lékare se zkusenostmi v [é¢bé pacientl se
syndromem Morquio A nebo s jinymi dédi¢nymi metabolickymi onemocnénimi. VIMIZIM® ma podavat
prislusné proskoleny zdravotnik, ktery je schopen zvladat situace vyzadujici naléhavou zdravotni péci.
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UPOZORNENI A OPATRENI

Anafylaxe a zavazné alergické reakce

V klinickych studiich byly hldseny anafylaxe a zavazné alergické reakce. Z tohoto dvodu musi byt pfi
podavani pripravku VIMIZIM® pohotové k dispozici vhodna Iékarska péce.

Pokud se tyto reakce objevi, okamzité infuzi zastavte a zahajte odpovidajici Iécbu.

Reakce na infuzi

Vétsina nezadoucich ucinkd v klinickych hodnocenich byly reakce na infuzi, které jsou definovany jako

reakce vyskytujici se v dobé od zahajeni infuze do konce dne nasledujiciho po infuzi.

K zavaznym reakcim na infuzi pozorovanym v klinickych hodnocenich patfily:

* anafylaxe * hypersenzitivita e zvraceni

Nejcastéjsimi pfiznaky reakci na infuzi (které se vyskytly u > 10 % pacienttd léCenych pfipravkem VIMIZIM®
a0 =5 % castéji v porovnani s placebem) byly:

e bolest hlavy e zvraceni ® zimnice

* pocit na zvraceni e horecka e bolest bficha

Reakce na infuzi byly obvykle mirné nebo stfedné zavazné a jejich frekvence byla vy3si béhem prvnich

12 tydnd lé¢by s tim, Ze se v pribéhu doby vyskytovaly méné casto.

Dojde-li k zavaznym reakcim na infuzi, okamzité infuzi zastavte a zahajte odpovidajici 1écbu.
Opétovné podani pfipravku VIMIZIM® po zavazné reakci by se mélo provadét opatrné a za
peclivého sledovani osetfujicim Iékarfem.

Z diivodu moznych hypersenzitivnich reakci maji pacienti dostat antihistaminika s antipyretiky
nebo bez nich pfiblizné 30 az 60 minut pred zahdjenim infuze.
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DOPORUGENA DAVKA

e VIMIZIM® je injek¢ni roztok pro infuzni podanf a je dodavan v 5 ml injek¢nich lahvickach k
jednorazovému pouziti.

e Doporucena davka pripravku VIMIZIM® je 2 mg/kg télesné hmotnosti podavana jednou tydné
v intravendzni infuzi v trvani pfiblizné 4 hodin.

e Pacientim by méla byt 30-60 minut pfed zahajenim infuze podana antihistaminika, s antipyretiky
¢i bez antipyretik.

VYPOCET DAVKY

Ke stanoveni, kolik ml pripravku VIMIZIM® bude pacient potfebovat, postupujte pomoci nasledujiciho vypoctu:

1 DAVKA PRO PACIENTA:

. . , davka pro pacienta (potiebny pocet m
Télesna hmotnost pacienta (kg) x davka 2 mg/kg — vreko‘;stitsovaném régtokuV?/I\/IpIZIMC"))g

2 POCET ML PRiPRAVKU VIMIZIM®:

| ,
Dévka pro pacienta (mg) — ! mg/ml koncentratu

- ofipravku VIMIZIV® = celkovy pocet ml piipravku VIMIZIM®

3 POCET INJEKCNICH LAHVICEK PRIPRAVKU VIMIZIM®:

celkovy pocet injek¢nich lahvicek
(zaokrouhlete nahoru na dalsi
celou injekeni lahvicku)

Celkovy pocet ml — 5 ml na jednu
pfipravku VIMIZIM® injekcni lahvicku

Verze 2.0 Datum schvéleni SUKL 19.07.2023
EU-VIM-00115 Datum pripravy Cervenec 2023




Priklad vypoctu davky u pacienta s télesnou hmotnosti < 25 kg

Pacienti s télesnou hmotnosti nizsi nez 25 kg maji dostat celkovy objem 100 ml.

Télesnd hmotnost pacienta (16 kg) x davka (2 mg/kg) = davka pro pacienta (32 mg).

Davka pro pacienta (32 mg) délena koncentraci pfipravku VIMIZIM® 1 mg/ml = celkovy pocet ml pfipravku
VIMIZIM® (32 ml).

Celkové mnozstvi pfipravku VIMIZIM® (32 ml) déleno objemem 5 ml na jednu injek¢ni lahvicku = celkovy
pocet injek¢nich lahvicek zaokrouhleny nahoru na dalsi celou injekéni lahvicku (7 injek¢nich lahvicek).

Priklad vypoctu davky u pacienta s télesnou hmotnosti = 25 kg

Pacienti s télesnou hmotnosti 25 kg nebo vétsi maji dostat celkovy objem 250 ml.

Télesnd hmotnost pacienta (28 kg) x davka (2 mg/kg) = davka pro pacienta (56 mg).

Davka pro pacienta (56 mg) délena koncentraci pfipravku VIMIZIM® 1 mg/ml = celkovy pocet ml pripravku
VIMIZIM® (56 ml).

Celkové mnozstvi pipravku VIMIZIM® (56 ml) déleno objemem 5 ml na jednu injekéni lahvicku = celkovy
pocet injekcnich lahvicek zaokrouhleny nahoru na dal3i celou injekéni lahvicku (12 injekenich lahvicek).
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VYPOCET RYCHLOSTI INFUZE PODLE 0BJEMU

Priklad vypoctu davky u pacienta s télesnou hmotnosti < 25 kg

PFi nafedéni ve 100 ml musi byt poc¢atec¢ni rychlost infuze 3 ml/h. Rychlost infuze mize byt zvysena podle
tolerance pacientem vzdy po 15 minutach, jak je uvedeno v Tabulce 1: prvni zvyseni na rychlost 6 ml/h,
poté kazdych 15 minut zvy3eni rychlosti vzdy o 6 ml/h, dokud neni dosazeno maximalni rychlosti 36 ml/h.

Priklad vypoctu davky u pacienta s télesnou hmotnosti = 25 kg

PFi nafedéni ve 250 ml musi byt poc¢atec¢ni rychlost infuze 6 ml/h. Rychlost infuze mize byt zvysena podle
tolerance pacientem vzdy po 15 minutach, jak je uvedeno v Tabulce 1: prvni zvyseni na rychlost 12 ml/h,
pak kazdych 15 minut zvy3eni rychlosti vzdy o 12 ml/h, dokud neni dosazeno maximalni rychlosti 72 ml/h.

Tabulka 1: Doporucené objemy a rychlost infuze*

Hmotnost pacienta (kg)
<25 >25

INTERVALY PRO ZVYSENi RYCHLOSTI

iy ;
INFUZE PRIPRAVKU VIMIZIM Celkovy objem infuze (ml)

100 250

Rychlost infuze (ml/h)

1. krok: Pocatecni rychlost infuze 0-15 minut 3 6
2. krok: 15-30 minut 6 12
3. krok: 30-45 minut 12 24
4. krok: 45-60 minut 18 36
5. krok: 60-75 minut 24 48
6. krok: 75-90 minut 30 60
7. krok: 90 a vice minut 36 72

*Rychlost infuze Ize zvySovat v zavislosti na tom, jak je pacientem snasena.
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POTREBNY MATERIAL

e VIMIZIM® 5 ml, injek¢ni lahvicky k jednordzovému pouziti
* injek¢ni roztok chloridu sodného 9 mg/ml (0,9%) 100 ml nebo 250 ml

* |ze pouzit infuzni soupravu vybavenou in-line filtrem 0,2 um

REDENI PRED PODANIM
VIMIZIM® pfipravte k nafedéni za pouziti aseptické techniky

VIMIZIM® musi byt pred podanim infuze nafedén injekénim roztokem chloridu sodného
9 mg/ml (0,9 %) na koneé¢ny objem 100 ml nebo 250 ml (podle télesné hmotnosti pacienta)
a podan intravenézné.

U pacientt s télesnou hmotnosti > 25 kg ma byt VIMIZIM® pfipraven ve 250 ml injek¢niho roztoku chloridu
sodného 9 mg/ml (0,9%). U pacientl s télesnou hmotnosti < 25 kg ma byt VIMIZIM® pfipraven ve 100 ml
injek¢niho roztoku chloridu sodného 9 mg/ml (0,9 %).

UCHOVAVANI A PECE 0 PRIPRAVEK:

injek¢ni lahvi¢ky jsou pouze pro jednorazové pouziti

e chrante pfed mrazem a neprotrepavejte
e chrarite pred svétlem
* vdechen nepouzity pfipravek zlikvidujte

e VIMIZIM® neobsahuje konzerva¢ni latky, proto ma byt pripravek pouzit okamzité po naredéni. Neni-li
pouzit okamzité, mize byt nafedény pripravek uchovavan po dobu az 24 hodin pfi teploté 2—-8 °C
a poté béhem podavani po dobu az 24 hodin pfi teploté 23-27 °C
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VIMIZIM® PRIPRAVUJTE A PODAVEJTE PODLE TECHTO KROKU :

Tento pfipravek ma byt pfipraven a podavan pod dohledem zdravotnického pracovnika,
ktery je schopen zvladat situace vyzadujici naléhavou zdravotni péci.

BEHEM PRIPRAVY ZABRANTE PROTREPAVANI

IYPOCET DAVKY
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PROVEDTE VYPOCET DAVKY vysvétleny na strané 4 a urcete,
kolik injek¢nich lahvicek pfipravku VIMIZIM® budete potfebovat.

VYJMETE pfislusny pocet injekenich lahvicek z chladnicky.
Injekeni lahvicky nezahtivejte ani neohrivejte v mikrovinné troubé.

PRIPRAVTE SI INFUZNi VAK TELESNA OBJEM
obsahuijici injekéni roztok chloridu HMOTNOST = INFUZE
sodného 9 mg/ml (0,9 %). Celkovy <25 kg 100 ml
objem infuze se stanovi podle télesné

hmotnosti pacienta. >25 kg 250 ml

Nez pripravek VIMIZIM® natéhnete z injek¢nf lahvicky, KAZDOU
INJEKCNI LAHVICKU PROHLEDNETE, zda neobsahuje viditelné
Castice a zda obsah neméa zménénou barvu. Protoze se jedna o
proteinovy roztok, maze se vyskytovat mirna flokulace (tenka
prihledna vlakna). Roztok VIMIZIMU® ma byt Ciry az mirné
opalescentni a bezbarvy az svétle zluty. Roztok nepouzivejte,
jestlize je zabarven nebo obsahuje viditelné ¢astice.




SLEDOVATELNOST

Nezapomerite prosim zaznamenat do dokumentace pacienta nazev pfipravku a cislo Sarze.
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Z infuzniho vaku NATAHNETE A ODSTRANTE takovy objem
infuzniho roztoku chloridu sodného o koncentraci 9 mg/ml

(0,9 %), ktery se rovna celkovému objemu koncentratu
VIMIZIMU®, jenz se ma pridat.

POMALU NATAHNETE vypocteny objem pfipravku VIMIZIM®
z prislusného poctu injekcnich lahvicek a pomalu jej pridejte
do infuzniho vaku. Zvolna otacejte infuznim vakem, aby

byla zajisténa fadna distribuce pripravku VIMIZIM®.

Roztok neprotiepavejte.

PODEJTE NAREDENY ROZTOK PRIPRAVKU VIMIZIM®
pacientm pomoci infuzni soupravy. Lze pouZit infuzni
soupravu vybavenou in-line filtrem 0,2 pm.
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Jakékoli podezreni na zadvazny nebo neocekavany nezadouci
ucinek a jiné skutec¢nosti zadvazné pro zdravi lé¢enych osob musi
byt hlaseno Statnimu Ustavu pro kontrolu léciv.

Podrobnosti o hlaseni najdete na:
http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Adresa pro zasilani je Statni ustav pro kontrolu léciv,
oddéleni farmakovigilance, Srobarova 48, Praha 10, 100 41,
email: farmakovigilance@sukl.cz.

Je tfeba doplnit i pfesny obchodni nazev a ¢islo Sarze.

Tato informace mUze byt také hlasena spolec¢nosti
BioMarin emailem na drugsafety@bmrn.com, faxem na cisle:
+1-415-532-3144 nebo telefonicky na ¢isle +1-415-506-6179.

Vyvinuto a financovano spole¢nosti BioMarin.
Verze 2.0 Datum schvaleni SUKL 19.07.2023

Literatura: 1. VIMIZIM® Souhrn 0dajd o pfipravku (SPC).
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