Brineura”

(cerliponase alfa)

Tento liek je predmetom dalsieho monitorovania. VyZaduje sa $pecidlne poddvanie

hldseni v stvislosti s neZiaducimi reakciami.

Skratené informdcie o predpisovani ndjdete na strane 8.




PRIRUCKA PRE DAVKOVANIE A PODAVANIE

Priprava na podanie lieku
BRINEURA®'

Brineura® je indikované na lie¢bu ochorenia
neurondlna ceroidnd lipofuscinéza typu 2 (CLN2),
zndmeho aj ako deficit tripeptidylpeptidazy 1 (TPP1).

Nasledujice kroky sa odporiéaji pre davkovanie
a poddvanie lieku BRINEURA® a vychddzaji zo
sohrnu charakteristickych vlastnosti lieku. Dalsie
informdcie a pokyny néjdete v Gplnom zneni sGhrnu
charakteristickych vlastnosti lieku, v pokynoch
vésho lekéra a predpisoch a postupoch vasho
zdravotnickeho zariadenia.

BRINEURA® sa smie poddvaf len
intracerebroventrikuldrnou cestou. BRINEURA®

smie poddvaf len vyskoleny zdravotnicky pracovnik
s poznatkami o intracerebroventrikuldrnom podévani
v zdravotnickom zariadeni.

Osobitné upozornenia a opatrenia
pri pouzivani’

Komplikécie suvisiace so zariadenim

BRINEURA® sa musi poddvaf aseptickym postupom,
aby sa zniZilo riziko infekcie. V klinickych $todiach
sa pozorovali pripady infekcii stvisiacich so
zariadenim na intracerebroventrikuldrny pristup. V
tychto pripadoch sa podali antibiotikd, zariadenie
na intracerebroventrikularny pristup sa vymenilo

a pokracovalo sa v lie¢be liekom BRINEURA®.

Zdravonicki pracovnici maji pred kazdou inféziou
skontrolovaf celistvost koze pokozky hlavy, aby sa uistili,
Ze zariadenie na intracerebroventrikuldry pristup je
neporuiené. Pred zacatim infizie lieku BRINEURA® sa
musi vykonaf kontrola miesta podania infizie a kontrola
priechodnosti, aby sa zistilo pripadné unikanie tekutiny zo
zariadenia na intracerebroventrikulary pristup a/alebo
ieho porucha. Na potvrdenie neporusenosti zariadenia
mdze byf potrebnd konzultdcia s neurochirurgom. Liecba
liekom BRINEURA® sa md v pripade poruchy zariadenia
prerusif a pred dal3imi infoziami bude mozno potrebné

zariadenie na pristup vymenif.

V pripade komplikécii stvisiacich so zariadenim
na intracerebroventrikularny pristup ndjdete dalsie
pokyny na oznaleni obalu zariadenia od vyrobcu.

Opatrnosf je potrebnd u pacientov nachylnych

na komplikacie v désledku poddvania
intracerebroventrikularneho lieku vrétane pacientov
s ob3trukénym hydrocefalom.

Klinické a laboratérne monitorovanie

Pred zagiatkom poddvania infizie v zdravotnickom
zariadeni, pravidelne pocas nej i po nej sa majd
monitorovaf Zivotné funkcie. Po skonéeni infizie sa
md klinicky vyhodnotif stav pacienta, pricom ak je to
klinicky indikované, méze byf potrebné dlhodobeisie
sledovanie, najmé u pacientov mladsich ako 3 roky.

Pacienti s bradykardiou, poruchou vedenia srdcovych
vzruchov alebo so 3trukturdlnym ochorenim srdca

v anamnéze sa maji poas infizie monitorovaf pomocou
elektrokardiogramu (EKG), pretoze u niektorych pacientov
s ochorenim CLN2 sa mézu rozvinif poruchy vedenia
srdcovych vzruchov alebo ochorenie srdca. U pacientov

s normdlnou funkciou srdca sa mé kazdych 6 mesiacov
vykonat vy3etrenie pomocou 12-zvodového EKG.

Vzorky cerebrospindlneho moku (CSF) sa
maijo pravidelne posielaf na testovanie vyskytu
subklinickych infekcii sovisiacich so zariadenim.

Pediatrické populécia

Do klinickych skusani neboli zaradeni Ziadni pacienti

s pokrocilou progresiou ochorenia na zaéiatku lie¢by

a nie s0 k dispozicii ziadne klinické Udaje o defoch

vo veku < 2 roky. Pacienti s pokrocilym ochorenim
CLN2 a novorodenci mézu matf znizent celistvost
hematoencefalickej bariéry. Uginky potencidlne zvyiene;
expozicie lieku na periférny systém nie si zndme.

Obsah sodika

Tento liek obsahuje 44 mg sodika na injekénd
liekovku lieku BRINEURA® a preplachovacieho
roztoku. To treba vziaf do Gvahy u pacientov na diéte
s kontrolovanym obsahom sodika.

Odporucana davka'

BRINEURA® 150 mg infézny roztok je dostupny

v jednorazovych injekénych liekovkach obsahujicich
5 ml roztoku. Kazdy ml infdzneho roztoku obsahuje
30 mg cerlipondzy alfa.




Odporicand dévka je 300 mg (celkovo 10 ml z
dvoch liekoviek), ktord sa poddva jedenkrét za
dva tyzdne intracerebroventrikuldrnou inféziou.
U pacientov mladsich ako 2 roky sa odporiéaju
nizsie ddvky.

30 az 60 mindt pred zaciatkom infizie sa odporiéa
premedikdcia pacientov antihistaminikami
s antipyretikami alebo bez nich.

Pediatrické populécia

Bezpecnost a G&innost lieku BRINEURA® u deti vo
veku menej ako 3 roky neboli doteraz stanovené.

K dispozicii st obmedzené Gdaje o defoch vo veku

2 roky a nie su k dispozicii Ziadne klinické daje o
defoch mladsich ako 2 roky. Dévkovanie je zalozené
na veku pacientov v ¢ase liecby. U pacientov
mladsich ako 3 roky odpordéand dévka zodpoveda
ddavkovaniu pouzitému v prebiehajicej klinickej studii.
BRINEURA® sa md poddvaf podla nasledujicej
odpori&anej dévky jedenkrdt za dva tyzdne:

Od narodenia do < 6 mesiacov: 100 mg
6 mesiacov az < 1 rok: 150 mg

1 rok az < 2 roky: 200 mg (prvé 4 davky),
300 mg (nasledujice dévky)

> 2 roky: 300 mg
Uprava davky

Upravy dévky budd mozno potrebné u pacientoy,
ktori netolerujd infiziu. Davku mozno znizif 0 50 %
a/alebo je mozné znizif rychlost podévania

infozie. Ak sa infizia prerusi v désledku reakcie z
precitlivenosti, mé sa znova zacaf na drovni priblizne
jednej polovice pévodnej rychlosti poddvania infizie,
pri ktorej doslo k reakcii z precitlivenosti.

Infozia sa mé& prerusif a/alebo rychlosf podévania

sa ma znizif u pacientov, u ktorych podla Gsudku
osetrujiceho lekdra méze pocas infizie dbjst

k zvy3eniu intrakranidlneho tlaku, éomu nasvedéujo
priznaky ako bolest hlavy, nauzea, vracanie alebo
zhor3eny psychicky stav. Tieto opatrenia st mimoriadne
délezité u pacientov vo veku menej ako 3 roky.

Uchovavanie a starostlivost’

Jedna 3katula lieku BRINEURA® obsahuije tri
injekéné liekovky (dve injekéné liekovky BRINEURA®
a jednu injekénd liekovku preplachovacieho
roztoku). Kazdd injekénd liekovka lieku BRINEURA®
a preplachovacieho roztoku je uréend len na
jednorazové pouzitie:

Uchovdavaite vo zvislej polohe v mraznicke
(-25°Caz-15°C).

Uchovévaite v pévodnom obale na ochranu pred
svetlom.

Neotvorené zmrazené injekéné liekovky maji cas
pouzitelnosti az 2 roky, pozri détum exspirdcie na
skatuli.

Pred pouzitim:

Injekéné liekovky sa maji rozmrazit pri izbovej
teplote poéas priblizne 60 minit.

Odporiéa sa rozmrazovat injekéné liekovky
mimo $katule. Poéas rozmrazovania sa objavi
kondenzdcia. Injekéné liekovky nerozmrazujte
ani neohrievajte Ziadnym inym spésobom.

Injekénymi liekovkami netraste.

BRINEURA® a preplachovaci roztok sa

musia Uplne rozmrazif a ihned' pouzit. Liek

sa m& odobraf z neotvorenych injekénych
liekoviek az bezprostredne pred pouzitim. Ak
okamzité pouZzitie nie je mozné, neotvorené
injekéné liekovky lieku BRINEURA® alebo
preplachovacieho roztoku sa majd uchovévaf pri
teplote 2-—8 °C a pouzif do 24 hodin.

Ak sa otvorené liekovky alebo lieky natiahnuté

v striekackdch nepouzij ihned, za podmienky a
¢as uchovdvania pred pouzitim je zodpovedny
pouZivatel.

Neriedte ani nemiesaijte lieck BRINEURA®

s inymi liekmi. Nezmrazujte opakovane injekéné
liekovky ani nezmrazuijte striekacky s obsahom

lieku BRINEURA® alebo preplachovacieho
roztoku.

Brineura’

(cerliponase alfa)




PRIRUCKA PRE DAVKOVANIE A PODAVANIE

Pred podanim

Pri priprave a poddvani je nutné prisne
dodrziavaf aseptické postupy.

BRINEURA® a preplachovaci roztok sa sm0
poddvaf len intracerebroventrikuldrnou cestou.

Zariadenie na intracerebroventrikuldrny
pristup (zdsobnik a katéter) sa musi chirurgicky
implantovat pred prvou infiziou.

Implantované zariadenie na
intracerebroventrikularny pristup ma byt vhodné
na vytvorenie pristupu do mozgovych komér na
0&ely terapeutického poddavania.

Potrebné su nasledujice infozne komponenty
(ale nedoddavaju sa). Vietky infézne
komponenty musia byf sterilné a kompatibilné s
liekom BRINEURA® a preplachovacim roztokom:

Zoznam kompatibilnych infGznych komponentoy
ndjdete v sthrne charakteristickych vlastnosti lieku

BRINEURA®.

Programovatelny linedrny dévkovaé s prislusnym
rozsahom poddvania, presnosfou rychlosti
poddvania a alarmami pri nesprdvnom
poddvani alebo upchani. Davkovaé musi

byf mozné naprogramovaf tak, aby sa liek
poddval kondtantnou rychlosfou 2,5 ml/hod.
Celkovy ¢as poddvania infizie vrétanie lieku

PredlZovacia hadicka

l

BRINEURA® a potrebného preplachovacieho
roztoku je priblizne 2 az 4,5 hodin, v zavislosti od
poddvanej davky a objemu.

Dve jednorazové injekéné striekacky kompatibilné
s vybavenim dévkovaéa. Odporicaji sa
striekaéky s objemom 10 az 20 ml.

Dve jednorazové hypodermické injekéné ihly

(21 G, 25,4 mm).

Jedna jednorazové infizna siprava. V

pripade potreby mozno pridaf predlZzovaciu
hadigku. Odporiéa sa dlzka 150 az 206 cm

(nie viac ako 400 cm) a vnitorny priemer O, 1 cm.

0,2 pm liniovy filter. Liniovy filter méze byt
zabudovany v infiznej siprave. Liniovy filter sa mé
umiestnit o najbliZsie ako je to prakticky mozné

k vstupnej ihle.

Neprerezdvajica vstupnd ihla velkosti 22 G
alebo mensia s odporianou dizkou 16 mm.
Riad'te sa odporiéanim vyrobcu zariadenia na
intracerebroventrikularny pristup v sivislosti so
vstupnou ihlou.

Jedna prazdna sterilnd jednorazovd injekénd
striekacka (na odber cerebrospindlneho moku
(CSF) na kontrolu priechodnosti).

Infizna stprava s
0,2-mikrénovym
liniovym filtrom

{G@m

LEN NA I.C.V. INFUZIU

Striekacka

Linedrny davkovaé

Obrézok 1: Zostavenie infizneho systému

vstupna ihla

zésobnik

katéter

Pomécka na I.C.V
pristup




Priprava lieku BRINEURA® a preplachovacieho roztoku

Skatulu s dvomi injekénymi liekovkami lieku BRINEURA® a s injekénou liekovkou preplachovacieho roztoku
vyberte z mraznicky:

Injekéné liekovky sa maijd rozmrazit pri izbovej teplote poéas priblizne 60 mindt.

Odporica sa rozmrazovat injekéné liekovky mimo $katule. Poéas rozmrazovania sa objavi kondenzdcia.
Injekéné liekovky nerozmrazuijte ani neohrievaijte Ziadnym inym spésobom.

Injekénymi liekovkami netraste.

BRINEURA® a preplachovaci roztok sa musia Gplne rozmrazif a ihned’ pouzif. Liek sa mé& odobraf

z neotvorenych injekénych liekoviek az bezprostredne pred pouzitim. Ak okamzité pouzitie nie je mozné,
neotvorené injekéné liekovky lieku BRINEURA® alebo preplachovacieho roztoku sa majd uchovévaf pri
teplote 2——8 °C a pouzif do 24 hodin.

Skontrolujte vietky rozmrazené injekéné liekovky:
BRINEURA® a preplachovaci roztok maji byt &ire az mierne opaleskujice, bezfarebné az svetlozlté.

Injekéné liekovky BRINEURA® mézu niekedy obsahovaf tenké priesvitné vldkna alebo nepriehladné astice.
Tieto prirodzene sa vyskytujice Castice su cerlipondza alfa. Tieto Eastice sa odstrdnia pomocou 0,2 um
liniového filtra bez toho, aby to malo zistitelny vplyv na Cistotu alebo silu lieku BRINEURA®. Preplachovaci
roztok méze obsahovaf Eastice, ktoré sa po Uplnom rozmrazeni injekénej liekovky rozpustia. NepouzZivajte
roztoky ak zmenili zafarbenie alebo ak sa v nich nachddzaji iné cudzorodé tuhé castice.

ODOBRATIE LIEKU BRINEURA®:

» Oznacte jednu nepouzity sterilnd injekénd striekacku ndpisom , Brineura” a pripojte injekénd ihlu.

 Snimte zelené snimatelné viecka z oboch injekénych liekoviek BRINEURA®.

* S pouzitim aseptického postupu odoberte objem roztoku BRINEURA® zodpovedajici poZadovanej davke
do sterilnej injekénej strieckacky oznacenej ndpisom , Brineura”.

Neriedte liek BRINEURA®. Nemie3aite lieck BRINEURA® so Ziadnym inym liekom.

¢ |hlu a prdzdne injekéné liekovky zlikvidujte v silade s ndrodnymi poZiadavkami.

Stanovte objem preplachovacieho roztoku potrebného na zabezpedenie podania celého mnozstva lieku
BRINEURA® do mozgovych komér. Preplachovaci objem vypocitate tak, Ze pripoéitate plniaci objem
vietkych infoznych komponentov vratane zariadenia na intracerebroventrikuldarny pristup.

Oznaéte jednu nepouzity sterilny injekénd striekacku népisom , preplachovaci roztok” a pripoijte injekéni
ihlu.

Snimte Zlté snimatelné viecko z injekénej liekovky preplachovacieho roztoku.

S pouzitim aseptického postupu odoberte prislusné mnozstvo preplachovacieho roztoku z injekénej liekovky
do novej sterilnej injekénej striekacky oznaéenej ndpisom , preplachovaci roztok”.

lhlu a injekénd liekovku so zvysnym roztokom zlikvidujte.

Brineura’

(cerliponase alfa)




PRIRUCKA PRE DAVKOVANIE A PODAVANIE

Poddavanie lieku BRINEURA®

INTRACEREBROVENTRIKULARNA INFUZIA LIEKU BRINEURA®:

Liek BRINEURA® podaite pred preplachovacim roztokom.

Infdznu hadi¢ku oznaéte népisom , Len na intracerebroventrikularnu inféziv”.

2 Ak pouzivate predlzovaciu hadicky, pripojte k nej injekénd striekacku obsahujicu liek BRINEURA® inak pripojte
injek&ny striekacku k infiznej siprave. Infizna siprava musi byt vybavend 0,2 um liniovym filtrom. Pozri obrézok 1.

3 Naplite infozne komponenty liekom BRINEURA®,

4  Skontrolujte, & sa na pokozke hlavy nenachddzaji zndmky unikania tekutiny alebo poruchy pomécky na
intracerebroventrikuldrny pristup alebo prejavy moznych infekcii (opuch, erytém pokozky hlavy, extravazdcia
tekutiny alebo vydutie pokozky hlavy okolo pomécky na intracerebroventrikulérny pristup alebo nad fou).
Nepoddvaite lieck BRINEURA®, ak sa objavia prejavy a priznaky akdtneho unikania tekutiny zo zariadenia na
intracerebroventrikuldrny pristup, zlyhania zariadenia alebo infekcie sivisiacej so zariadenim.

S Pripravte pokozku hlavy na intracerebroventrikuldrnu inféziu s pouzitim aseptického postupu podla
$tandardov starostlivosti v danom zdravotnickom zariadeni.

6 Zavedte vstupnU ihlu do zariadenia na intracerebroventrikularny pristup.

.....

0,5 ml az 1 ml CSF na kontrolu priechodnosti zariadenia na intracerebroventrikul&rny pristup.

Nevracajte CSF do zariadenia na intracerebroventrikuldrny pristup. Vzorky CSF sa maijd
pravidelne posielaf na monitorovanie infekcie.

8  Pripojte infznu sipravu k vstupnej ihle (pozri obrézok 1).
Zaistite komponenty podla $tandardov starostlivosti v danom zdravotnickom zariadeni.

9  Vlozte injekénd striekacku obsahujicu liek BRINEURA® do linedrneho davkovaéa a naprogramuijte ho na
rychlosf podévania infizie 2,5 ml za hodinu.

Alarmy dévkovaéa naprogramuite tak, aby sa spustili pri najcitlivej$ich medznych hodnotéch tlaku, rychlosti
a objemu. Podrobné informdcie s uvedené v ndvode na pouzitie od vyrobcu linedrneho davkovaca.

Nepoddvaite ako bolus ani ruéne.
10 Inféziu lieku BRINEURA® zaénite rychlostou 2,5 ml za hodinu.

11 Pocas infizie pravidelne kontrolujte, ¢i infézny systém nevykazuje znamky unikania tekutiny alebo zlyhania podévania.

12 Po skonceni infézie sa presvedcte, ¢ije injekénd striekacka oznagend ako ,Brineura” v linedrnom ddvkovaci
prazdna. Odpojte a vyberte prazdnu injekénd striekacku z ddvkovaca a odpoijte ju od hadicky. Prazdnu
injekénd striekaéku zlikvidujte v sdlade s ndrodnymi poziadavkami.




Preplachovaci roztok podévaijte po dokonéeni infizie lieku BRINEURA®.

1 Pripojte injekén0 striekacku obsahujicu vypocitany objem preplachovacieho roztoku k infdznym
komponentom

2 Vlozte injekénd striekaéku obsahujicu preplachovaci roztok do linedrneho dévkovaéa a naprogramujte ho
na rychlost podévania infizie 2,5 ml za hodinu.

Alarmy ddavkovala naprogramuite tak, aby sa spustili pri najcitlivejsich medznych hodnotdach tlaku,
rychlosti a objemu. Podrobné informdcie si uvedené v ndvode na pouzitie od vyrobcu linedrneho
davkovaéa.

Nepoddvaijte ako bolus ani ruéne.
3 Infoziu lieku preplachovacieho roztoku zaénite rychlosfou 2,5 ml za hodinu.

4  Pocas infizie pravidelne kontrolujte, ¢&i infizne komponenty nevykazujo zndmky unikania tekutiny alebo
zlyhania poddvania.

3 Po skonéeni infézie sa presvedcte, ¢ije injekénd striekacka oznagend ako , preplachovaci roztok” v
linedrnom dévkovadi prédzdna. Odpojte a vyberte prazdnu injekénd striekaéku z dédvkovada a odpojte ju
od inféznej hadiky.

6  Odstrante vstupnd ihlu. Jemne stladte a obviazte miesto podania infizie podla standardov starostlivosti
v danom zdravotnickom zariadeni.

7 Infozne komponenty, ihly, nepouZzité roztoky a iné odpadové materidly zlikvidujte v sdlade s ndrodnymi
poziadavkami.

Brineura’

(cerliponase alfa)




Skratené informdcie o predpisovani:
BRINEURA® (cerlipondza alfa)

Kompletné informécie ndjdete v sthre charakteristickych viastnost
lieku.

Wlento liek je predmetom dalsieho monitorovania. To umozni
rychle ziskanie novych informdcii o bezpeé&nosti. Od zdravotnickych
pracovntkov sa vyzaduje, aby hlésili akékolvek podozrenia na
neziaduce reakcie.

Nazov lieku: BRINEURA® (cerlipondza alfa ) 150 mg infézny roztok.
Zlozenie: Kazda injekénd lickovka lieku BRINEURA® obsahuje 150 mg
cerlipondzy alfa v 5 ml roztoku (30 mg/ml). Kazdé balenie obsahuje
2 injekené liekovky s cerlipondzou alfa a jednu injekény liekovku
preplachovacieho roztoku. Cerlipondza alfa je rekombinantnd forma
[udskej tripeptidylpeptidézy 1 (thTPP1). Terapeutické indikdcie:
BRINEURA? " je indikovand na liecbu ochorenia  neurondlna
ceroidnd lipofuscinéza typu 2 (CLN2), znédmeho aj ako deficit
tripeptidylpeptiddzy 1 (TPP1). Dévkovanie a spésob poddavania:
BRINEURA® smie podavaf len vyskoleny zdravotnicky pracovnik s
poznatkami o intracerebroventrikuldrom poddvani v zdravotnickom
zariadeni. Odport&and dévka je 300 mg cerlipondzy alfa, ktord
sa poddva jedenkrdt za dva tyzdne intracerebroventrikuldrnou
infiziou. U pacientov mladsich ako 2 roky sa odpordcaju nizsie
davky, pozri Gplné znenie sthrnu  charakferisfickych  vlasmost
licku. BRINEURA® a preplachovaci roztok sa smu poddvaf len
intracerebroventrikuldrmou  cesfou. Kazdd injekend  liekovka lieku
BRINEURA® a preplachovacieho roztoku je uréend len na jednorazové
pouzitie. BRINEURA® sa poddva do mozgovomiechového moku
(cerebrospinal fluid -CSF) infoziou cez chirurgicky implantovany
zdsobnik a katéter (zariadenie na infracerebroventrikulamy pristup).
Zariadenie nainfracerebroventrikulérny pristup sa musfimplantovaf pred
prvou infoziou. Implanfované zariadenie na intracerebroventrikuldrny
pristup ma byf vhodné na vytvorenie pristupu do mozgovych komér na
Geely terapeutického poddvania. Kontraindikécie: Zivot ohrozujica
anafylakfickd reakcia na lie¢ivo alebo na ktortkolvek z pomocnych
latok, ked pokusy o opdtovné nasadenie boli neuspesné. Pacienti
s CIN2 s ventrikuloperitonedlnymi skratmi. BRINEURA™ sa nesmie
podévaf v pripade zndmok akuineho unikania tekutiny zo zariadenia
na intracerebroventrikulamy pristup, poruchy zariadenia alebo infekcie
sivisiace] so zariadenim. Osobitné upozornenia a opatrenia pri
pouzivani: BRINEURA® sa musi podavaf aseptickym postupom,
aby sa znfzilo riziko infekcie. V klinickych stodiach sa pozorovali
pripady infekcif stvisiacich so zariadenim na intracerebroventrikularny
pristup. V tychto pripadoch sa podali antibiotiké, zariadenie na
intracerebroventrikulary pristup sa vymenilo a pokragovalo sa v liebe
liekom BRINEURA®. Zdravotnicki pracovnici maju pred kazdou inféziou
skontrolovaf celistvost koze pokozky hlavy, aby sa vistili, Ze zariadenie
na infracerebroventrikularny pristup je neporuené. Pred zagatim infozie
licku BRINEURA® sa musi vykonat kontrola miesta podania infozie a
kontrola  priechodnosti, aby sa Zzistilo pripadné unikanie tekutiny
zo zariadenia na intracerebroventrikuldmy pristup a/alebo jeho
porucha. Na potvrdenie neporusenosti zariadenia moze byf potrebné
konzultdcia s neurochirurgom. Liecba liekom BRINEURA® sa md
v pripade poruchy zariadenia prerusif a pred dalsimi inféziami bude
mozno potrebné zariadenie na pristup vymenif. V pripade komplikacif
stvisiacich  so  zariadenim na  intracerebroventrikuldrny  pristup
ndjdete dalsie pokyny na oznageni obalu zariadenia od vyrobcu.
Opatrnosf je potrebné u pacienfov ndchylnych na komplikacie
v désledku podévania infracerebroventrikulérneho  lieku  vratane

pacientov s obstrukénym hydrocefalom. Neziaduce G¢inky: Velmi
Casté neziaduce reakcie zahfriaju infekciu hornych dychacich ciest,
preciflivenosf, podrazdenosf, prihody kfcov, bolesf hlavy, pleocytézu
CSF, vracanie, pyrexiu, zvysent hladinu proteinu v CSF, abnormality
v EKG, pokles proteinu v CSF a problém s ihlou. Casté neZiaduce
reakcie zahfiaju konjukfivitidu, infekciu stvisiacu so  zariadenim,
bradykardiu, syndrém poklesnutej hlavy, bolest brucha, pluzgiere
na Usinej sliznici, pluzgiere na jozyku, porucha gastrointestindlneho
traktu, vyrazka, urtikéria, pocit napdtia, bolesf, unikanie tekutiny zo
zariadenia a upchatie zariadenia. Dislokécia zariadenia bola hldsenia
s nezndmou frekvenciou vyskytu. Kf&e st &astym prejavom ochorenia
CLN2 a ich vyskyt v tejto populdcii sa ocakéva. Celkovo sa udalosf,
kioré zodpovedala standardizovanému z&znamu ,kice” v databdze
MedDRA, vyskytla u 23 (96 %) GEasinikov, kiori dostali cerlipondzu
alfa. Medzi najéastejsie hlésené udalosti ki¢ov patri z&chvat, epilepsia
a celkovy tonicko-klonicky zachvat. Celkovy vyskyt udalosti kicov s
Easovym vzfahom k podaniu cerlipondzy alfa bol 17 %, pri¢om udalosti
boli mierne az stredne zavazné so stupiiom zévaznosti 1 alebo 2. Spolu
6 % v3etkych udalosti ki¢ov sa povazovalo za stvisiace s cerliponédzou
alfa, pricom boli mierne oz zdvazné so stupiiom CTCAE 1-4. Kice
ustupili po podani tandardnych antikonvulziv a neviedli k prerueniu
liecby liekom BRINEURA®. Reakcie z precitlivenosti boli hlasené
u 14 z 24 pacientov (58 %) liecenych liekom BRINEURA®. Zavazné
(stupert 3 podla spolocnych terminologickych kritérii pre neziaduce
udalosti (CTCAE)) reakcie z precitlivenosti sa vyskytli u troch pacientoy,
pricom u Ziadneho pacienta sa lietba neprerusila. Najcastejsie
prejavy zahffiali pyrexiu s vracanim, pleocytézu alebo podrézdenosf,
¢o nezodpovedd klasickej preciflivenosti  vyvolanej  imunitnym
systémom. Tieto neziaduce reakcie sa pozorovali pocas infuzie lieku
BRINEURA” alebo do 24 hodin od jej skon&enia a nenarusili liecbu.
Priznaky usttpili ¢asom alebo po podant antipyrettk, antihistaminik a,/
alebo glukokortikosteroidov. Zoznam pomocnych létok: heptahydrar
hydrogenfosfore&nanu sodného, monohydrdt dihydrogenfosfore¢nanu
sodného, chlorid sodny, chlorid draselny, hexahydrat chloridu
hore&natého, dihydrat chloridu  vépenatého, voda na injekciu.
Inkompatibility: Tento liek sa nesmie miesaf s inymi liekmi. Uchovévanie
a pouzivanie: Uchovdvajte vo zvisle] polohe v mraznicke (-25 °C
to -15 °C). Rozmrazend BRINEURA® a preplachovaci roztok sa
maju ihned pouzif. liek sa m& odobraf z neotvorenych injek&nych
liekoviek az bezprostredne pred pouzitim. Ak okamzité pouzitie
nie je mozné, neotvorené injekéné liekovky lieku BRINEURA™ alebo
preplachovacieho roztoku sa maju uchovévaf pri teplote 2-8 °C a
pouzif do 24 hodin. Priprava infizie lieku BRINEURA®: Pozri tplné
znenie sthmu charakteristickych vlastnostf lieku. Pravna klasifikacia:
Liek je viazany na lekdrsky predpis. Drzitel rozhodnutia o registrécii:
BioMarin International Limited, Shanbally, Ringaskiddy, County Cork,
Irsko. Registraéné &islo (&isla): EU/1/17/1192/001 Déatum prvej
registracie: 30. mdja 2017 Détum revizie textu: jun 2017 BRINEURA™
je ochrannd zndmka spolo&nosti BioMarin Pharmaceutical Inc., u korej
sU dostupné dalsie informdcie.

Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili
neziaduce udalosti v stlade s miestnymi predpismi.
Neziaduce udalosti je potrebné hlésif aj spolocnosti

BioMarin na tel. & +1 415 506 6179 alebo emailom na

drugsafety@bmrn.com

Referencie: 1. SGhrn charakteristickych vlastnosti lieku BRINEURA®.
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