Riskienhallintamateriaali - terveydenhuollon ammattilaisen opas

Tarkeaa tietoa PALYNZIQY (pegvaliaasi)
-valmisteen turvallisesta kaytosta
terveydenhuollon ammattilaisille

VW 7dhdn ladkkeeseen kohdistuu lisadseuranta. Talla tavalla voidaan havaita nopeasti uutta
turvallisuutta koskevaa tietoa. Voit auttaa ilmoittamalla kaikista mahdollisesti kokemistasi
haittavaikutuksista sahkopostilla drugsafety@bmrn.com; faksilla: +1-415-532-3144 tai
puhelimella: +1-415-506-6179. Haittavaikutuksista voit myos ilmoittaa osoitteeseen Lddke-alan
turvallisuus- ja kehittamiskeskus Fimea, Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri, PL 55, 00034
FIMEA (www-sivusto: www.fimea.fi.).

Yliherkkyysreaktioita, akuutit systeemiset yliherkkyysreaktiot mukaan lukien, voi ilmeta milloin
tahansa PALYNZIQ®-hoidon aikana. Lue seuraavat tiedot huolellisesti ennen kuin maaraat
PALYNZIQ®-valmistetta potilaallesi ja katso lisatietoja valmisteyhteenvedosta.

Anna kaikille potilaille potilaan tietopaketti, joka sisaltda seuraavat materiaalit: Tdrkeitd
tietoja PALYNZIQ®-valmisteen turvallisesta kdytoéstd potilaille, PALYNZIQ®-potilaskortti
ja pakkausseloste.

Kayttoéaihe

PALYNZIQ® on tarkoitettu vahintaan le-vuotiaiden fenyyliketonuriaa (PKU) sairastavien potilaiden
hoitoon, kun potilaalla on riittamaton veren fenyylialaniininhallinta (veren fenyylialaniinitasot
> 600 pmol/l) huolimatta aiemmasta hoidosta saatavana olevilla hoitovaihtoehdoilla.

PALYNZIQ®-valmisteen turvallisuutta ja tehoa lasten ja nuorten hoidossa syntymasta alle
16 ikavuoteen ei ole varmistettu.

Akuutti systeeminen yliherkkyysreaktio - kliiniset tiedot

e VYliherkkyysreaktioita, mukaan lukien akuutit systeemiset yliherkkyysreaktiot, angioedeema
ja seerumitauti, on raportoitu PALYNZIQ®-hoitoa saaneilla potilailla, ja niita voi ilmeta milloin
tahansa hoidon aikana. PALYNZIQ® saattaa myos lisata yliherkkyytta muille PEGyloiduille
injektoitaville laakevalmisteille

e Kliinisissa tutkimuksissa 16 potilaalla 285:sta (6 %) ilmeni 25 minka tahansa vaikeusasteen
akuuttia systeemista yliherkkyysreaktiota, jotka diagnosoitiin akillisesti alkaneiden iho- ja/tai
limakalvo-oireiden seka vahintaan joko hengitysvaikeuksien tai alentuneen verenpaineen (tai
loppuvaiheen elimen vajaatoimintaan liittyvien oireiden) perusteella

e Akuutit systeemiset yliherkkyysreaktiot ilmenivat seuraavien akuuttien merkkien ja oireiden
vhdistelmina: pyortyminen, hypotensio, hypoksia, dyspnea, hengityksen vinkuminen,
epamukava tunne rinnassa / rinnan Kkiristys, takykardia, angioedeema (kasvojen, huulten,
silmien ja kielen turvotus), punoitus, ihottuma, nokkosihottuma, kutina ja maha-suolikanavan
oireet (oksentelu, pahoinvointi ja ripuli)
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e Nelj3 potilasta 16:sta (1%, 4/285) sai yhteensa 5 akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion
episodia, jotka katsottiin vaikeiksi seuraavien oireiden ilmenemisen perusteella: syanoosi
tai happisaturaatio (SpO2) enintaan 92 %, hypotensio (systolinen verenpaine alle 90 mmHg
aikuisilla) tai pyortyminen

e Akuutit systeemiset yliherkkyysreaktiot olivat yleisimpia aloitus- ja titrausvaiheessa (5 %
potilaista; 19 episodia keskimaarin 12 kuukautta kestaneen hoidon aikana), ja ne vahentyivat
yllapitovaiheessa (2 % potilaista; 6 episodia keskimaarin 28 kuukautta kestaneen hoidon
aikana). Akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion ilmenemisen riski on 6 kertaa suurempi
hoidon aloitus-/titrausvaiheessa verrattuna yllapitovaiheeseen

e Akuutteja systeemisia ylinerkkyysreaktioita ilmeni yleensa injektion jalkeisen ensimmaisen
tunnin aikana (88 %; 22/25 episodia); naita reaktioita on kuitenkin ilmennyt jopa 24 tuntia
annoksen saamisen jalkeen

e Kymmenelle 16:sta akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion saaneesta potilaasta annettiin
laakevalmistetta uudelleen, ja 4 potilaalla yliherkkyysreaktio uusiutui vahintaan kerran.
Seitseman 16 potilaasta lopetti hoidon. Kaikki episodit korjaantuivat ilman jalkiseuraamuksia

Akuutin systeemisen yliherkkyyden ennaltaehkaisy
1. Esilaakitys
e Aloitus- ja titrausvaiheissa potilaille on annettava esilaakitys ennen jokaista annosta
 Potilaille annetaan esiladkityksena H-antagonistia, H,-antagonistia ja kuumelaaketta
e Yllapitovaiheessa esilaakitysta on harkittava myohempien injektioiden yhteydessa sen
mukaan, miten potilas sietad PALYNZIQ®-valmistetta
2. Adrenaliini

e Tata laakevalmistetta saaville potilaille on maarattava adrenaliinin injektiolaite (autoinjektori
tai esitaytetty ruisku/kyna). Potilaita pitad neuvoa pitamaan adrenaliinin injektiolaite aina
Mmukanaan koko PALYNZIQ®-hoidon ajan

e Potilaat ja koulutetut tarkkailijat on opetettava tunnistamaan akuuttien systeemisten
vliherkkyysreaktioiden merkit ja oireet seka kayttamaan adrenaliinin hatainjektiota
asianmukaisesti. Heille on myos kerrottava, etta injektiolaitteen kayton jalkeen on
hakeuduttava valittomasti laakarin hoitoon

e Adrenaliinin kayttoon liittyvat riskit on huomioitava, kun PALYNZIQ®-valmistetta maarataan
potilaalle. Katso kattavat tiedot adrenaliinin valmistetiedoista
3. Tarkkailija

e Vahintaan 6 ensimmaisen hoitokuukauden ajan potilaan seurassa on oltava tarkkailija, joka
seuraa potilasta taman ottaessa injektion itse (eli kun potilas annostelee laaketta itse ilman
terveydenhuollon ammattilaisen valvontaa) jokaisen injektion aikana ja vahintaan
60 minuutin ajan sen jalkeen

e Kun PALYNZIQ®-hoito on kestanyt 6 kuukautta, tarkkailijan tarvetta on harkittava uudelleen

e Tarkkailija on henkilo, joka osaa tunnistaa akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion merkit ja
oireet, soittaa hatanumeroon ja antaa tarvittaessa adrenaliinia
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4. Ensimmainen injektio
Ennen ensimmaista PALYNZIQ®-annosta potilas ja tarkkailija on opetettava:

e Tunnistamaan akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion merkit ja oireet ja hakeutumaan
valittomasti laakariin

e Kayttadmaan adrenaliinin injektiolaitetta (autoinjektorin tai esitaytetyn ruiskun/kynan)
asianmukaisesti

Ensimmainen injektio (ensimmaiset injektiot) on annettava terveydenhuollon ammattilaisen
valvonnassa, ja talldin potilasta on tarkkailtava huolellisesti vahintaan 60 minuutin ajan
injektion jalkeen.

5. Patevyys omatoimiseen injektion antamiseen

Terveydenhuollon ammattilaisen on varmistettava, etta seuraavat ehdot tayttyvat, ennen kuin
potilas saa antaa itselleen injektioita:

e Potilas on saanut omatoimisen injektion antamiseen asianmukaisen ohjeistuksen

e Potilaalle / hoitavalle henkildlle on annettava Tarkeita tietoja PALYNZIQ®-valmisteen
turvallisesta kaytosta potilaille ja koulutetuille tarkkailijoille -opaslehtinen, potilaskortti seka
pakkausseloste

e Potilaan on osoitettava kykynsa antaa injektio omatoimisesti

e Potilaille / koulutetuille tarkkailijoille on annettava riittava koulutus ja heidan on
tunnistettava akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion merkit ja oireet

e Potilaalle pitdd maaratad adrenaliinin autoinjektori ja potilaan / koulutetun tarkkailijan on
saatava opastusta autoinjektorin kaytdsta ja adrenaliinin antamisesta seka ohje soittaa
hatanumeroon kayton jalkeen

e Potilailla on oltava tarkkailija vahintaan 6 ensimmaisen hoitokuukauden ajan vahintaan
60 minuutin ajan jokaisen injektion antamisen jalkeen. Ensimmaisten 6 hoitokuukauden
jalkeen tarkkailijan tarvetta on harkittava uudelleen kliinisin perustein. Koulutetun
tarkkailijan on oltava paikalla PALYNZIQ®-injektion antamisen aikana ja vahintaan
60 minuutin ajan sen jalkeen. Koulutetun tarkkailijan on osattava tunnistaa akuutin
systeemisen yliherkkyysreaktion merkit ja oireet ja tiedettava, etta tallaisen reaktion
ilmetessa potilaan pitda menna heti [dakariin seka osattava kayttaa adrenaliinin
injektiolaitetta (autoinjektoria tai esitaytettya ruiskua/kynaa) asianmukaisesti

Yliherkkyysreaktioiden hoito, mukaan lukien akuutit systeemiset
yliherkkyysreaktiot

Akuutit systeemiset yliherkkyysreaktiot edellyttavat adrenaliinin antamista. Vaikeiden
systeemisten ylinerkkyysreaktioiden tai akuuttien systeemisten yliherkkyysreaktioiden
uusiutumisen tapauksessa potilaiden on mentava heti laakariin ja PALYNZIQ®-hoito on
lopetettava pysyvasti.

Muiden yliherkkyysreaktioiden hoidon on perustuttava reaktion vaikeusasteeseen.
Kliinisissa tutkimuksissa hoitoon on kuulunut:
e Annoksen muuttaminen

e | aakkeen antamisen keskeyttaminen
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e Ylimaaraisten antihistamiinien antaminen
e Kuumelaakitys

e Kortikosteroidit

Hoidon jatkaminen akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion jalkeen

Potilaiden, jotka saavat vaikean akuutin systeemisen yliherkkyysreaktion tai joiden lieva tai
keskivaikea akuutti systeeminen yliherkkyysreaktio uusiutuu, on lopetettava PALYNZIQ®-hoito
pysyvasti.

Hoitavan ladkarin on harkittava laakevalmisteen antamisen jatkamiseen liittyvia riskeja ja
hyotyja, kun ensimmainen lieva tai keskivaikea akuutti systeeminen ylinerkkyysreaktio on
havinnyt.

Kun antamista jatketaan, ennen ensimmaista annosta potilaalle on annettava esilaakitysta
sellaisen terveydenhuollon ammattilaisen valvonnassa, joka pystyy hoitamaan akuutteja
systeemisia yliherkkyysreaktioita.

Hoitavan laakarin on jatkettava esilaakityksen kayttda tai harkittava sen kaytdon aloittamista
uudelleen.

Rekisterin merkitys

Jotta PALYNZIQ®-valmisteen turvallisuuden valvontaa voidaan jatkaa, BioMarin on aloittanut
havainnoivan monikeskustutkimuksen, jossa arvioidaan PALYNZIQ®-valmisteen ihonalaisten
injektioiden pitkaaikaista turvallisuutta normaalissa kliinisessa kaytossa. Laakareita
kannustetaan osallistumaan rekisteritutkimukseen ja kirjaamaan siihen PALYNZIQ®-hoidon
aloittavat potilaat.

Lisatietoja on saatavilla sahkopostiosoitteesta medinfo@bmrn.com.

[Imoita kaikki haittavaikutukset drugsafety@bmrn.com tai osoitteeseen Laake-alan
turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimea, Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri, PL 55, 00034 FIMEA
(www-sivusto: www.fimea fi).
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