KULLANMA TALIMATI
ELELYSO® 200 U IV infiizyonluk ¢ézelti i¢in liyofilize toz

Damar icine uygulanir.
Steril

o Etkin madde : Taligluseraz alfa.................... 200 U (rekombinant DNA teknolojisi ile bitki
hiicresi kiiltiirii (havug) kullanilarak iiretilmis bir proteindir.)

e Yardimci maddeler: Sitrik asit anhidrus, mannitol (E421), polisorbat 80 (E433), sodyum
sitrat (tribazik dihidrat olarak)

Bu ilaci kullanmaya baslamadan once bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice okuyunuz,
¢iinkii sizin icin 6nemli bilgiler icermektedir.
e  Bu kullanma talimatini saklaywniz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiyag¢ duyabilirsiniz.
o FEger ilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.
o Builag kisisel olarak size recetelendirilmistir, baskalarina vermeyiniz.
e Bu ilacin kullanmimi siwrasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilact
kullandiginizi soyleyiniz.

e Butalimatta yazilanlara aynen uyunuz. flag hakkinda size onerilen dozun disinda yiiksek veya
diigiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

ELELYSO nedir ve ne icin kullanilir?

ELELYSO’yu kullanmadan énce dikkat edilmesi gerekenler
ELELYSO nasu kullanilir?

Olast yan etkiler nelerdir?

ELELYSO’nun saklanmasi
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Bashklar1 yer almaktadir.
1. ELELYSO nedir ve ne i¢in kullanilir?

ELELYSO, Gaucher hastalig1 olan ¢ocuk ve yetiskin hastalar i¢in bir enzim yerine koyma
tedavisidir.

Gaucher hastaligi, glukoserebrosidaz adli enzimin eksikligi veya yetersizliginden kaynaklanan
genetik bir bozukluktur. Bu enzim eksik oldugunda veya yeterli ¢calismadiginda, glukoserebrosit
adi verilen bir substrat (enzim ile etkilesime giren madde) viicut icerisindeki hiicrelerde birikir.
Bu substrat birikimi, Gaucher hastalifinda goriilen belirti ve semptomlara neden olur.

Hastaligin belirtileri asagidakilerden biri veya daha fazlasidir:
e Dalak veya karaciger biiylimesi
e Diisiik kirmizi kan hiicresi sayis1 (anemi)
e Diisiik kan trombosit say1st nedeniyle kolayca kanamaya yatkinlik
e Kemik hastalig

ELELYSO 200 {inite, intravendz inflizyon igin steril, beyaz ila kirli beyaz renkte liyofilize toz
olarak sunulmaktadir. ELELYSO, 13,5 mL’lik flakonda saglanmaktadir.

Taligluseraz alfa, bir lizozomal enzim olan -glukoserebrosidazin havug kok hiicrelerinde iiretilen
aktif rekombinant formudur.



2. ELELYSO’yu kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
ELELYSO’yu asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
Taligluseraz alfaya ya da iirliniin formiiliindeki yardimci maddelerden herhangi birine veya

ambalajinin bilesenine alerjiniz varsa, ELELYSO'yu kullanmayiniz.

ELELYSO’yu asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

UYARI: ANAFILAKSI DAHIL ASIRI DUYARLILIK REAKSIYONLARI

Enzim yerine koyma tedavileri ile tedavi edilen hastalar anafilaksi de dahil olmak iizere
yasam tehdit eden asir1 duyarhlik reaksiyonlar1 yasamistir. Anafilaksi enzim yerine koyma
tedavisinin erken doneminde ve uzun tedavi siiresinden sonra ortaya cikmistir.

ELELYSO kalp masaji-kalp akciger canlandirmasi ekipmanina erisim de dahil olmak iizere
uygun tibbi izleme ve destek onlemlerinin bulundugu bir saghk hizmeti ortaminda
baslatilmahdir. Siddetli bir asir1 duyarhlik reaksiyonu (6rn. anafilaksi) meydana gelirse
ELELYSO birakilmah ve adrenalin de dahil olmak iizere derhal uygun tibbi tedavi
baslatilmahdir. Doktorunuz sizi anafilaksi dahil yasam tehdit eden asir1 duyarhhk
reaksiyonlarinin semptomlar1 ve semptomlarin ortaya c¢ikmasi durumunda derhal tibbi
yardim istemeniz gerektigi konusunda bilgilendirecektir.

Biyoteknolojik tibbi tiriinlerin takip edilebilirliginin saglanmasi i¢in uygulanan {iriiniin ticari ismi
ve seri numarasi mutlaka hasta dosyasina kaydedilmelidir.

ELELYSO'yu kullanmadan once, asagida siralananlardan herhangi birinin olmasi
durumunda doktor veya eczaciniz ile goriisiin:
¢ Daha dnce infiizyon ile ilgili bir yan etki (6rn. asir1 duyarlilik reaksiyonlar1) ya da Gaucher
hastaligina yonelik bagka bir enzim yerine koyma tedavisinde alerjik reaksiyon (6rn.
bulanti, dokiintii, kasint1, diisiik tansiyon, cilt kizarmasi, hiriltili solunum, gogiiste sikisma
hissi, oksiiriik, kusma, bogazda tahris ve bas donmesi) yasadiysaniz
e Havug alerjiniz varsa
e Hamileyseniz veya hamile kalmay1 planliyorsaniz ya da emziriyorsaniz

Cogu zaman bu alerjik belirtilerin oldugu durumlarda doktorunuz uygulama hizin diistirerek
veya tedavinize kisa stireligine ara vererek ve/veya diger ilaglarla (antihistaminikler, ates
diistiriiciiler ve/veya kortikosteroidler gibi) tedavi ederek hafif reaksiyonlarinizi diizenleyebilir.

Ciddi bir alerjik reaksiyon goriilmesi durumunda doktorunuz ELELYSO tedavinizi derhal
sonlandiracaktir.

Eger ELELYSO tedavisi aldiginizda uygulama ya da bagisiklik reaksiyonlar1 gosteriyorsaniz
veya daha once aldiginiz diger enzim yerine koyma tedavilerine bagisiklik reaksiyonlart
gostermisseniz ELELYSO’ya gecis yaptiginizda doktorunuz viicudunuzun taligluseraz alfaya
kars1 savunma amaciyla iirettigi anti-ilag antikoru miktar1 agisindan sizi degerlendirebilir.

Bu uyarilar gecmisteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gegerliyse liitfen doktorunuza
daniginiz.

ELELYSO’nun yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
Gidalarla etkilesim tespit edilmemistir.



Hamilelik
Ilact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.
Hamileyseniz veya hamile kalmay1 planliyorsaniz ya da emziriyorsaniz doktor veya eczaciniz ile

gorusuniz.

ELELYSO'nun gebe bir kadina uygulandiginda anne karnindaki bebege zarar verip vermeyecegi
ya da iireme kapasitesini etkileyip etkilemeyecegi bilinmemektedir. ELELY SO gebelikte sadece
kesinlikle gerekli olmasi halinde kullanilmalidir.

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza
danisiniz.

Emzirme
llaci kullanmadan once doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

ELELYSO’nun anne siitiine gecip gegmedigi, anne siitiiyle beslenen ¢ocuktaki etkileri veya siit
iiretimi lizerine etkisi ile ilgili veri yoktur. Bircok ilag anne siitline gecti§inden, emzirme
doneminde ELELY SO kullanilirken dikkatli olunmalidir.

Emzirmenin gelisimsel ve saglik agisindan yararlari, annenin ELELYSO'ya klinik ihtiyact ve
ELELYSO'dan veya altta yatan anneye bagli durumdan kaynakli anne siitiiyle beslenen ¢ocuk
tizerindeki olas1 olumsuz etkileri ile birlikte diisiiniilmelidir.

Arac¢ ve makine kullanimi
ELELYSO kullandiktan sonra bas donmesi yasiyorsaniz herhangi bir ara¢ ya da makine
kullanmayniz.

ELELYSO’nun icerig@inde bulunan bazi1 yardimc1 maddeler hakkinda onemli bilgiler

Bu tibbi iirlin, sodyum sitrat igerir ve enjeksiyonluk sodyum kloriir (%0,9) soliisyonu i¢inde
uygulanir. Bu durum, kontrollii bir sodyum diyetinde olan hastalara uygulanirken dikkate
alimmalidir.

Diger ilaglar ile birlikte kullanimi
Etkilesim ¢alismalar1 yapilmamistir. Bagka tibbi iiriinler kullaniyorsaniz doktorunuza bildiriniz.

Eger regeteli ya da regetesiz herhangi bir ilact su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. ELELYSO nasil kullanilir?
* Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhig icin talimatlar:

Doz, her hastaya gore ozel olarak belirlenir. ELELYSO sadece bir saglik uzmaninin
denetiminde kullanilir. Anafilaksi dahil asir1 duyarlilik reaksiyonlarinin yonetilebilmesi igin
tedaviniz uygun tibbi izleme ve destek onlemlerinin bulundugu bir saglik hizmeti ortaminda
baslatilacaktir.

Yetiskinlerde kullanim:
ELELYSO baslangi¢ dozlari, viicut agirligina gore 30 tinite/kg ile 60 iinite/kg arasinda degisir.
ELELYSO, iki haftada bir 1-2 saatlik bir siire boyunca damar igine verilir.

* Uygulama yolu ve metodu:
ELELYSO damar i¢ine uygulanir.
Uriin toz halindedir ve kullanmadan &nce sulandirilmasi ve seyreltilmesi gerekmektedir.
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[lacimiz bir saglik uzmani tarafindan uygulanacaktir.

* Degisik yas gruplar:
Cocuklarda ve ergenlerde kullanim
ELELYSO'nun giivenliligi ve etkililigi, cocuk hastalarda belirlenmis olup ELELYSO, klinik
caligmalarda 2 ila 17 yas arasi ¢ocuklara uygulanmistir. Bugiine kadar yapilan ¢alismalar, kusma
ve karin agrisinin ¢ocuk hastalarda daha sik goriilmesi disinda, yetiskin hastalarda hem tedavinin
etkililigi hem de yan etkilerin tiirleri ve siklig1 agisindan benzer sonuglar gostermistir. Veriler 4
yasindan kii¢iik ¢ocuklarda uygulama agisindan yetersizdir.

Yashlarda kullanim:
Sinirli veriler, bu yas grubunda bir doz ayarlamasina gerek oldugunu gostermemistir.

* Ozel kullamm durumlari:
Bobrek yetmezligi:
Bobrek yetmezligi olan Gaucher hastalarinda taligluseraz alfa ¢alismasi yapilmamistir.

Karaciger yetmezligi:
Karaciger yetmezligi olan Gaucher hastalarinda taligluseraz alfa ¢aligmas1 yapilmamustir.

Eger ELELYSO nun etkisinin ¢ok gii¢lii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise
doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmamz gerekenden daha fazla ELEYSO kullandiysaniz:
Taligluseraz alfa tedavisinde 78 tinite/kg dozun iizerindeki doz agimu ile ilgili higbir deneyim
bulunmamaktadir.

ELELYSO’dan kullanmaniz gerekenden fazlasini kullanmissaniz bir doktor veya eczaci ile
konusunuz.

ELELYSO’yu kullanmay1 unutursamz:
Bir ELELYSO uygulamasini atladiysaniz, doktorunuza basvurunuz.

Unutulan dozlar: dengelemek igin ¢ift doz almayiniz.

ELEYSO ile tedavi sonlandirildi@indaki olusabilecek etkiler:
Doktorunuz veya eczaciniz size ELELY SO ile tedavinin sonlandirilmast ile ilgili bilgi verecektir.

4. Olas1 yan etkiler nelerdir?
Herkeste goriilmese bile, tiim ilaglar gibi ELELYSO da yan etkilere neden olabilir.

Asagidakilerden biri olursa, ELELYSO'yu kullanmayr durdurunuz ve DERHAL
doktorunuza bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

Goriilen en ciddi yan etkiler, anafilaksi de dahil alerjik reaksiyonlardir. Urtiker (kasintr),
hipotansiyon (diisiik tansiyon), cilt kizarmasi, hiriltili solunum, gdgiiste sikigsma hissi, mide
bulantisi, kusma ve bas donmesi anafilaksi belirtileridir.

Bunlarin hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir. Eger bunlardan biri sizde mevcut ise ELELYSO'ya kars1
ciddi alerjiniz var demektir. Acil tibbi miidahaleye veya hastaneye yatirilmaniza gerek olabilir.

ELELYSO'yu uyguladiktan sonra alerjik bir reaksiyon yasarsaniz doktorunuz veya hemsireniz
infiizyon hizim1 yavaglatarak ve/veya size alerjiye kars1 kullanilan ilaglar, ates diisiiriicliler veya
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iltihabi durumlara kars1 kullanilan ilaglar gibi ilaglar vererek tedaviye devam edebilir.

Alerjiye kars1 kullanilan ilaglar ve/veya iltihabi durumlara karsi kullanilan ilaglar ile yapilan 6n
tedavi sonraki reaksiyonlar1 onleyebilir.

Cogu yan etki, hafif ve orta siddette olup genellikle infiizyon ile iliskilidir, ancak yan etkiler ciddi
olabilir ve tedavi gerektirebilir.

Yan etkiler goriilme sikliklarina gore asagidaki sekilde siralanmastir:

Cok yaygin : 10 hastanin en az birinde goriilebilir.

Yaygin : 10 hastanin birinden az, fakat 100 hastanin birinden fazla goriilebilir.
Yaygin olmayan : 100 hastanin birinden az, fakat 1,000 hastanin birinden fazla goriilebilir.
Seyrek : 1,000 hastanin birinden az, fakat 10,000 hastanin birinden fazla goriilebilir.
Cok seyrek : 10,000 hastanin 1’inden az goriilebilir.

Bilinmiyor : Eldeki verilerden hareketle tahmin edilemiyor.

Yetiskin ve pedivatrik kisiler

Cok yaygin

Bas agris1

Karin agrisi

Uzuv (ekstremite) agrisi, eklem agrist
Kusma

Sirt agrist

Sersemlik

Yaygin

Alerjik reaksiyonlar, asir1 duyarlilik (hipersensitivite)
Al basmasi

Bogaz tahrisi

Bulant1

Kizariklik

Deri dokiintiisii (piriirit)

Kemik agrisi

Infiizyon ile ilgili reaksiyon

Infiizyon yerinde agr1

Ellerde ve ayaklarda sisme (periferik 6dem)
Kilo alma

Kasimti

Bilinmiyor
e Anafilaktik reaksiyon
e Urtiker
e Cilt, cilt alts doku ve organlarin i¢ yilizeyinin (mukoza) hizli bir sekilde sismesi
(anjiyoddem)

Yetiskin kisiler

Cok yaygin

Bas agrisi

Sersemlik

Karin agrisi

Uzuv (ekstremite) agrisi, eklem agrisi



e Yorgunluk

e Kusma
e Sirt agrisi
o Kaginti

e Infiizyon ile ilgili reaksiyon

Yaygin
e Alerjik reaksiyonlar
e Al basmasi
e Bogaz tahrisi
e Bulant
o Kizariklik
e Deri dokiintiisii
e Kemik agrisi
e Infiizyon yerinde agri
e Ellede ve ayaklarda sisme (periferik 6dem)
e Kilo alma
Bilinmiyor
e Anafilaktik reaksiyon
e Urtiker
e C(ilt, cilt alts doku ve organlarin i¢ yilizeyinin (mukoza) hizli bir sekilde sismesi
(anjiyoddem)

Bu belirtilerden herhangi birini yasarsaniz, derhal doktorunuza sdyleyiniz.

Eger bu kullanma talimatinda bahsi ge¢cmeyen herhangi bir yan etki ile karsilasirsaniz
doktorunuzu veya eczacinizi bilgilendiriniz.

Yan etkilerin raporlanmasi

Kullanma Talimatinda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi durumunda
hekiminiz, eczaciniz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilagtigimiz yan etkileri
www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ilag Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da 0 800 314
00 08 numaral1 yan etki bildirim hattim arayarak Tiirkiye Farmakovijilans Merkezi (TUFAM)’ne
bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin giivenliligi
hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

5. ELELYSO’nun saklanmasi

ELELYSO yu ¢ocuklarin géremeyecegi ve erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayiniz.

Ac¢ilmamis flakonu, buzdolabinda 2°C-8° C arasinda saklayiniz. Isiktan korumak i¢in, flakonu
dis kartonu igerisinde muhafaza ediniz. Sulandirilan ¢6zelti, hemen kullanilmayacak ise 1giktan
korunmasi sartiyla oda sicakliginda 12 saate kadar veya buzdolabinda 2°C ile 8°C'de 24 saate
kadar saklanabilir. Kullanilmayan kisim atilmalidir. Hemen kullanilmayacak ise seyreltilmis
¢oOzelti, 1s1ktan korunmasi sartiyla 2°C ile 8°C'de 24 saate kadar saklanabilir.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullanimz.
Ambalajdaki/flakondaki son kullanma tarihinden sonra ELELYSO’yu kullanmayiniz.

Son kullanma tarihi gecmis veya kullanilmayan ilaglari ¢dpe atmayiniz! Cevre, Sehircilik ve Iklim
Degisikligi Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.

Ruhsat Sahibi: Pfizer PFE Ilaclar1 A.S. Sisli / Istanbul
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http://www.titck.gov.tr/

Uretim yeri: Pharmacia and Upjohn Company LLC,
7000 Portage Road Kalamazoo, Michigan (MI) 49001 ABD

Bu kullanma talimati .......... tarihinde onaylanmistir.



Asagidaki bilgiler bu ilaci uygulayacak saghk personeli i¢cindir

Her ELELYSO flakonu tek kullanimliktir. Kullanilmayan seyreltilmis ¢ozeltiyi atiniz.
ELELYSO, 2 haftada bir, 1-2 saatlik intravendz infiizyon yoluyla uygulanir. infiizyon siiresi,
hasta tarafindan tolere edildigi sekilde ayarlanabilir.

Imigluserazdan ELELYSO’ya gececek olan 4 yas ve daha biiyiik hastalar

Eger stabil bir imigluseraz dozundan ELELYSO'ya gegilecek ise, ELELYSO intravenoz
tedavisini (60 ila 120 dakikalik inflizyon) ayni birim/kg imigluseraz dozu ile baslatiniz ve
ardindan ELELYSO'yu her iki haftada bir uygulaymiz. Her hastanin terapotik hedeflerine
ulasilmasina ve siirdiiriilmesine gére doz ayarlamalar1 yapilabilir.

Asir1 duyarlilik reaksiyon goriilme riskini azaltmak i¢in 6n tedavi
Asirt  duyarhilik  reaksiyon goriilme riskini azaltmak i¢in antihistaminikler ve/veya
kortikosteroidler ile 6n tedavi yapilmasi diisiiniilmelidir.

Sulandirma:

Her enjeksiyon flakonu 5,1 mL Enjeksiyonluk Su (ES) ile sulandirilir. Sulandirmasi ve seyreltme
adimlari, aseptik teknikler kullanilarak tamamlanmalidir. Bu flakonlar isitilmamali ya da
mikrodalgaya konmamalidir. Enjeksiyonluk su, {iriiniin dogru karigsmasini saglamak i¢in akis
flakonun kenarina yonlendirilerek yavas yavas eklenmelidir. Sulandirilmis hacim 5,3 mL'dir.
Flakonlar1 hafifce karistirnmiz. Calkalamaymniz. Cozelti, berrak ve renksiz bir sividir.
Seyreltmeden Once, flakonlardaki ¢ozeltiyi yabanci partikiiller ve renk degisikligi agisindan
gorsel olarak inceleyiniz. Rengi farkliysa ya da icerisinde yabanci partikiiller varsa ¢ozeltiyi
kullanmaymiz. ELELYSO, hig¢bir koruyucu madde icermez, dolayisiyla sulandirildiktan sonra
hemen kullanilmalidir. Hemen kullanilmas1 miimkiin degilse, 12 saate kadar oda sicakliginda ya
da 24 saate kadar 2 ila 8°C'de saklandiginda sulandirilmig {iriiniin stabil kaldig1 gosterilmistir.
Dondurmayimiz. Isiktan koruyunuz ve kullanilmayan {irlinii atiniz.

Nihai konsantrasyonlar ve uygulama hacimleri asagida verilmistir:

200 Unite Flakon
Sulandirma i¢in steril su 5,1 mL
Sulandirilmisg iirliniin nihai hacmi 5,3mL
Sulandirma sonras1 konsantrasyon 40 {inite/mL
Cekme hacmi SmL
Nihai ¢ekilen hacim i¢indeki enzim {initesi sayisi 200 {inite

Seyreltme:

Her flakondan 5 mL sulandirilmis enzim c¢ekilir. Her hasta i¢in uygun ELELYSO miktari,
Enjeksiyonluk %0,9 Sodyum Kloriir (USP) ile 100 ila 200 mL'lik nihai bir hacme kadar seyreltilir.
Hafifce karistiriniz. Calkalamayiniz. Bu bir protein ¢ozeltisi oldugundan, seyreltme sonrasinda
bazen hafif flokiilasyon (seffaf iplik¢ikler) olusur.

Sulandirilan ve seyreltilen ¢ozelti, intravendz yolla en az 60 dakika boyunca hat ici, diisiik protein
baglama ozelligine sahip 0,2 mikronluk bir filtre ile uygulanmalidir.

Seyreltilmis ¢ozeltinin toplam hacminin seyreltildikten sonra miimkiin olan en kisa siirede
uygulanmasi tavsiye edilir. %0,9 sodyum kloriir intravendz ¢ozelti ile seyreltilen {iriin, 24 saate
kadar 2°C ila 8°C'de 1s1ktan korunmasi sartiyla saklanabilir.



Seyreltilmis ve sulandirilmis ¢ozeltinin toplam saklama siiresi 24 saati agsmamalidir. Hazirlik
asamasinin bagindan itibaren 24 saat gecti ise kullanilmayan sulandirilmis veya seyreltilmis
¢Ozelti atilmalidir.



