B. ULOTKA DLA PACJENTA
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Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

BEQVEZ 0,79 — 1,21 x 10® genom6w wektora/ml koncentratu do sporzadzania roztworu do
infuzji
fidanakogen elaparwowek

vNiniej szy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie
zidentyfikowanie nowych informacji o bezpieczenstwie. Uzytkownik leku tez moze w tym pomoc,
zglaszajac wszelkie dziatania niepozadane, ktore wystapity po zastosowaniu leku. Aby dowiedzie¢ sie,
jak zglasza¢ dziatania niepozadane — patrz punkt 4.

Nalezy uwaznie zapoznac si¢ z treScig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

- Nalezy zachowac¢ te ulotke, aby w razie potrzeby mac ja ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwrdci¢ si¢ do lekarza.

- Jesli wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane
niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi. Patrz punkt 4.

- Lekarz wyda pacjentowi karte pacjenta. Nalezy uwaznie zapoznac si¢ z jej trescia i przestrzegac
zawartych tam instrukcji.

Spis tresci ulotki

Co to jest lek BEQVEZ i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku BEQVEZ
Jak stosowa¢ lek BEQVEZ

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac¢ lek BEQVEZ

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

I N

1. Co to jest lek BEQVEZ i w jakim celu si¢ go stosuje

BEQVEZ jest lekiem przeznaczonym do terapii genowej, ktory zawiera substancje czynng o hazwie
fidanakogen elaparwowek. Lek do terapii genowej dziata poprzez dostarczenie genu do organizmu w
celu skorygowania wady genetycznej.

BEQVEZ jest stosowany w leczeniu ciezkiej i umiarkowanie ci¢zkiej hemofilii B (wrodzonego
niedoboru czynnika IX) u os6b dorostych, u ktorych nie wystepuja obecnie ani nie wystepowaty
W przesztosci inhibitory czynnika IX i ktorzy nie maja przeciwciat przeciwko serotypowi Rh74var
wektora wirusowego AAV.

Osoby z hemofilig B rodza si¢ ze zmieniong forma genu potrzebnego do wytwarzania czynnika 1X,
biatka niezbgdnego do krzepniecia krwi i zatrzymywania krwawien. U 0S6b z hemofiliag B wystepuje
niewystarczajaca aktywnos¢ czynnika IX i s one podatne na epizody krwawien zarowno
wewnetrznych, jak i zewngtrznych.

Jak dziala lek BEQVEZ

Substancja czynna leku BEQVEZ, fidanakogen elaparwowek, dostarcza do organizmu ,,dziatajacg”
wersje genu czynnika IX w celu korekty wady genetycznej powodujacej problemy z krwawieniem. Gen
ten jest zintegrowany z wirusem zmodyfikowanym w taki sposob, aby nie mogt rozprzestrzeniaé si¢

W organizmie, ale byt w stanie dostarczy¢ kopie genu czynnika IX do komoérek watroby. Umozliwia to
komoérkom watroby wytwarzanie biatka czynnika IX i zwigkszenie ilo$ci aktywnego czynnika 1X we
krwi. Pomaga to w lepszym krzepnigciu krwi i zapobiega epizodom krwawienia lub je ogranicza.
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2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku BEQVEZ

Kiedy nie stosowa¢ leku BEQVEZ

- jesli pacjent ma uczulenie na fidanakogen elaparwowek lub ktoérykolwiek z pozostatych
sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6).

- jesli u pacjenta wystepuje aktywne zakazenie o przebiegu ostrym (krotkoterminowym)
lub przewlektym (dtugoterminowym), ktore nie jest kontrolowane lekami (patrz punkt 2,
,Ostrzezenia i $rodki ostrozno$ci”).

- jesli pacjent cierpi na zaawansowane zwloknienie watroby (zbliznowacenie i zgrubienie tkanki
watroby) lub zaawansowang marskos$¢ watroby (zbliznowacenie spowodowane dlugotrwatym
uszkodzeniem watroby) (patrz punkt 2, ,,Ostrzezenia i srodki ostroznos$ci”).

Jesli ktorekolwiek z powyzszych kryteriow dotyczy pacjenta lub jesli pacjent nie ma pewnosci
co do ktéregokolwiek z nich, przed rozpoczegciem stosowania leku BEQVEZ nalezy omowié
to z lekarzem.

Ostrzezenia i Srodki ostroznos$ci

Przed zastosowaniem leku BEQVEZ lekarz zleci przeprowadzenie kilku badan.

Badania krwi na obecnosé przeciwciat

Lekarz zleci wczesniej wykonanie odpowiedniego badania krwi w celu sprawdzenia, czy pacjent ma
przeciwciala (biatka) skierowane przeciwko rodzajowi wirusa uzytego do wytworzenia tego leku.
Przeciwciala te moga uniemozliwia¢ prawidtowe dzialanie leku.

Badania oceniajgce stan wgtroby

Czynnik IX jest wytwarzany w komorkach watroby po zastosowaniu leku BEQVEZ. Jesli pacjent ma
lub miat problemy z watroba, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi.

Ten lek moze prowadzi¢ do zwigkszenia aktywnosci pewnych enzymow (biatek obecnych
w organizmie), ktore sg zwykle wytwarzane przez uszkodzona watrobe.

Aby podja¢ decyzje, czy ten lek jest odpowiedni dla pacjenta, przed rozpoczeciem leczenia lekarz

zleci wykonanie badan w celu sprawdzenia stanu watroby. Obejmuje to:

- badania krwi w celu sprawdzenia poziomu enzymow watrobowych i bilirubiny (produktu
rozktadu krwinek czerwonych)

- badania pod katem zwtoknienia (zbliznowacenia i zgrubienia tkanki) watroby.

Nalezy dowiedzie¢ si¢ od lekarza, co mozna zrobi¢, aby poprawi¢ i utrzymac stan zdrowia watroby,
z uwzglednieniem tego, w jaki sposob inne przyjmowane leki mogg wptywac na watrobe (patrz
punkt 2, ,BEQVEZ a inne leki”).

Po zastosowaniu leku BEQVEZ

Drziatania niepozgdane zwigzane z wlewem

Dziatania niepozadane zwigzane z wlewem, w tym reakcje nadwrazliwosci (alergiczne), moga
wystapi¢ w trakcie wlewu (kropléwki) leku BEQVEZ lub wkrétce po him. Lekarz bedzie monitorowat
stan pacjenta podczas wlewu i przez co najmniej 3 godziny po jego zakonczeniu.

Objawy dziatan niepozadanych zwigzanych z wlewem moga obejmowac niskie cisnienie krwi,

goraczke, palpitacje, nudnosci, wymioty, dreszcze lub bdl gtowy. Nalezy niezwlocznie powiedzie¢
lekarzowi, jesli pojawia si¢ te lub inne objawy w trakcie wlewu leku lub wkrétce po jego zakonczeniu.
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W zaleznosci od objawow U pacjenta wlew moze zosta¢ spowolniony lub przerwany. Jezeli wlew
zostanie przerwany, mozna go wznowi¢ w wolniejszym tempie po ustgpieniu reakcji na wlew. Lekarz
moze takze rozwazy¢, czy pacjentowi nalezy podawac leki tagodzace reakcje na wlew.

Regularne badania krwi

Po zakonczeniu stosowania leku BEQVEZ lekarz bedzie nadal kontrolowat stan zdrowia pacjenta.
Istotne jest omowienie z lekarzem harmonogramu tych badan krwi, aby w razie potrzeby mozna

je byto wykona¢. Przez pierwszy rok lekarz bedzie zlecat wykonywanie badan poziomu enzymow
watrobowych i aktywnosci czynnika 1X raz lub dwa razy w tygodniu przez pierwsze 12 tygodni,

a potem, od 13. do 18. Tygodnia - raz w tygodniu, po czym w 24., 32., 42. 1 52. tygodniu. Nastepnie,
od 2. roku do konca 3. roku badania bedg wykonywane raz na kwartat, po czym od 4. roku do konca
6. roku - dwa razy w roku, a po 6. roku - raz na rok.

Enzymy watrobowe

Lek BEQVEZ wywota reakcj¢ uktadu odpornosciowego (naturalnych mechanizmow obronnych
organizmu). Moze to prowadzi¢ do zwigkszenia we krwi poziomu pewnych enzymow watrobowych,
zwanych transaminazami. Lekarz bedzie regularnie monitorowac poziom enzyméw watrobowych, aby
upewnic sig, ze lek dziata prawidlowo:

e Jesli u pacjenta dojdzie do zwigkszenia aktywno$ci enzymoéw watrobowych, moze zaistnie¢
koniecznos¢ czgstszego wykonywania badan krwi w celu monitorowania aktywnos$ci
enzymdw watrobowych, dopoki nie powrdci ona do normy.

o Jesli zajdzie taka potrzeba, lekarz, po konsultacji z hepatologiem, moze tez zleci¢ dodatkowe
badania w celu wykluczenia innych przyczyn zwigkszenia aktywno$ci enzyméw watrobowych.

e Dodatkowe leki: Po rozpoczeciu leczenia moze by¢ konieczne przyjmowanie innego leku
(z grupy kortykosteroidow) przez 2 miesigce lub dtuzej, stosowanego w leczeniu zwigkszonej
aktywnos$ci transaminaz lub zmniejszonej aktywnosci czynnika IX, ktora moze zostac¢
stwierdzona na podstawie wynikow badan laboratoryjnych. Lekarz moze dostosowaé dawke
tego leku w zaleznosci od wynikow badan krwi i reakcji pacjenta na leczenie.

Poziom czynnika IX

Lekarz bedzie regularnie sprawdzat poziom czynnika IX u pacjenta, aby skontrolowac, czy
zastosowanie leku BEQVEZ byto skuteczne. Jesli u pacjenta zwigkszy si¢ aktywno$¢ enzymow
watrobowych lub konieczne bedzie przyjmowanie innego leku (np. z grupy kortykosteroidoéw),
potrzebne bedg czestsze badania krwi w celu sprawdzenia aktywnosci czynnika IX do momentu
powrotu aktywno$ci enzymow watrobowych do normy lub zaprzestania przyjmowania innego leku.

Przeciwciala neutralizujgce przeciwko biatkom czynnika 1X (inhibitory czynnika 1X)

Po podaniu leku BEQVEZ istnieje ryzyko wytworzenia si¢ W organizmie przeciwcial neutralizujacych
przeciwko czynnikowi IX, ktore moga uniemozliwi¢ prawidtowe dziatanie czynnika IX. Jesli nie
mozna kontrolowac epizodow krwawienia, lekarz moze zleci¢ wykonanie badania krwi pod katem
obecnosci tych przeciwciat.

Ryzyko nowotworu ztosliwego potencjalnie zwigzanego ze stosowaniem leku BEQVEZ

Leczenie lekiem BEQVEZ spowoduje wnikanie nowego DNA do komoérek watroby. Chociaz nie ma
dowodow z badan klinicznych dotyczacych leku BEQVEZ, DNA to moze teoretycznie integrowac sie
z DNA komorek watroby lub DNA innych komorek ciata. Moze to zwigksza¢ ryzyko rozwoju
nowotworu ztosliwego, na przyktad raka watroby (raka watrobowokomorkowego). W zwigzku z tym
nalezy omowié t¢ kwestie z lekarzem.

Po zakonczeniu stosowania leku BEQVEZ oczekuje si¢, ze pacjent wezmie udzialt w badaniu
obserwacyjnym, ktorego celem bedzie ocena dtugoterminowego efektu leczenia, przez 15 lat, jego
dalszej skutecznosci oraz wszelkich dziatan niepozadanych, ktoére mogg by¢ zwigzane z leczeniem.
W przypadku rozpoznania nowotworu ztosliwego lekarz moze zleci¢ pobranie probki nowotworu
(biopsje) w celu sprawdzenia, czy lek BEQVEZ wniknat do DNA komorek.
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Jesli u pacjenta istnieja czynniki ryzyka raka watrobowokomorkowego [np. zwtoknienie watroby,
zapalenie watroby typu B, zapalenie watroby typu C lub sttuszczenie watroby (niealkoholowa
sttuszczeniowa choroba watroby)], lekarz bedzie regularnie (na przyktad co roku) monitorowac
dhugoterminowy stan watroby przez co najmniej 5 lat po podaniu leku BEQVEZ i zleca¢ nastepujace
badania:

e badanie ultrasonograficzne watroby, raz na rok, i

e badanie krwi pod katem zwigkszenia st¢zenia alfa-fetoproteiny, raz na rok.

Ryzyko nieprawidtowych zakrzepoéw krwi

Czynnik IX jest biatkiem niezb¢dnym do tworzenia stabilnych skrzepéw we krwi. Po terapii lekiem
BEQVEZ ilos¢ biatka czynnika IX powinna si¢ zwigkszy¢. U niektorych pacjentdéw moze ona si¢
zwigkszy¢ na pewien czas powyzej normy.

Nietypowo zwigkszona aktywnos¢ czynnika IX moze powodowaé nieprawidtowe krzepnigcie krwi,
zwigkszajac ryzyko zakrzepow krwi, na przyktad w ptucach (choroba zakrzepowo-zatorowa ptuc) lub
W naczyniu krwiono$nym konczyny dolnej (zakrzepica zylna lub tetnicza). Pacjent moze by¢ narazony
na ryzyko nieprawidtowej krzepliwosci krwi, jesli mial problemy z sercem i naczyniami krwiono$nymi
[np. chorobe serca (chorobe sercowo-naczyniowa), pogrubienie i stwardnienie tetnic (miazdzyce),
wysokie cisnienie krwi (nadci$nienie) lub jesli ma cukrzyce lub jest w wieku powyzej 50 lat].

Nalezy niezwlocznie skonsultowac si¢ z lekarzem, jesli pacjent zaobserwuje u siebie objawy
nieprawidlowego krzepnigcia Krwi, na przyktad nagty bol w klatce piersiowej, duszno$é, nagte
ostabienie migéni, utrate czucia i (lub) rownowagi, obnizong czujnos¢, trudno$ci w mowieniu
albo opuchlizng jednej lub obu koniczyn dolnych.

Pacjenci z obnizong odpornoscig albo pacjenci zakazeni wirusem HIV lub z innym zakazeniem

Jesli u pacjenta wystepuje obnizona odporno$¢ organizmu (ostabienie uktadu odpornosciowego,
powodujaca zmniejszong zdolnos¢ do zwalczania zakazen), jest on lub bedzie poddawany leczeniu
ostabiajacemu uktad odpornosciowy albo istnieje u niego zakazenie wirusem HIV lub inne nowe
zakazenie (albo niedawno przebyt zakazenie), lekarz zdecyduje, czy pacjent bedzie mogt otrzymac

lek BEQVEZ. Stosowanie leku BEQVEZ jest przeciwwskazane u pacjentow z aktywnymi
zakazeniami, ktére maja charakter ostry (krotkoterminowy) lub przewlekty (dtugotrwaty) i ktore nie sg
kontrolowane lekami (patrz punkt 2, ,,Kiedy nie stosowac leku BEQVEZ”).

Stosowanie innych metod leczenia hemofilii

Po zastosowaniu leku BEQVEZ nalezy porozmawiac z lekarzem na temat tego, czy lub kiedy nalezy
przerwac¢ inne terapie hemofilii i opracowa¢ plan leczenia w przypadku operacji, urazu, krwawien lub
zabiegow mogacych zwigksza¢ ryzyko krwawienia. Bardzo istotne jest kontynuowanie monitorowania
i wizyt lekarskich w celu ustalenia, czy konieczne jest stosowanie innych metod leczenia hemofilii.

W przypadku nawracajacych lub niekontrolowanych epizodow krwawien nalezy natychmiast
skontaktowac si¢ z lekarzem.

Ponowne poddanie sie terapii genowej w przysztosci
Po podaniu leku BEQVEZ uktad odpornosciowy pacjenta bedzie wytwarzaé przeciwciata przeciw
zawartym w leku BEQVEZ biatkom znajdujacym sie na otoczce wirusa zwigzanego Z adenowirusem

(AAV). Nie wiadomo jeszcze, czy i pod jakimi warunkami mozna powtorzy¢ terapi¢ lekiem BEQVEZ.
Jesli organizm pacjenta zostanie narazony na dziatanie tego leku po raz drugi, nie wiadomo, czy te
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przeciwciata rozpoznaja wirusa i uniemozliwig dziatanie leku. Nie wiadomo takze, czy i pod jakimi
warunkami mozliwe bgdzie pozniejsze zastosowanie innej terapii genowej z uzyciem AAV.

Powstrzymanie si¢ od oddawania krwi i narzqdow do transplantaciji

Substancja czynna leku BEQVEZ moze by¢ przejsciowo wydalana z krwig, nasieniem lub wydalinami
ustrojowymi (patrz tez punkt 2 ,,Stosowanie antykoncepcji”).

Aby zagwarantowac, ze osoby bez hemofilii B nie sg narazone na kontakt z DNA zawartym w leku
BEQVEZ, pacjent nie moze oddawa¢ krwi, nasienia ani narzadow, tkanek i komorek do przeszczepien
po terapii lekiem BEQVEZ.

Dzieci i mlodziez
Leku BEQVEZ nie nalezy stosowa¢ u dzieci i mtodziezy w wieku ponizej 18 lat, gdyz nie badano go
jeszcze w tej populaciji.

BEQVEZ a inne leki

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi o wszystkich lekach i (lub) ziotowych suplementach diety stosowanych
przez pacjenta obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje przyjmowaé, gdyz mogag
one wplywac na prawidtowe dzialanie tego leku.

Niektore leki, ziotowe suplementy diety lub alkohol oddziatujg na watrobe, cO moze wptywaé na
reakcje na ten lek i zwigkszaé ryzyko uszkodzenia watroby. Nalezy poinformowac lekarza

0 rozpoczeciu przyjmowania nowych lekoéw po zakonczeniu leczenia, poniewaz leki te moga wptywaé
na watrobe.

Po zastosowaniu leku BEQVEZ moze by¢ konieczne leczenie kortykosteroidami (patrz punkt 2,
,,Ostrzezenia i srodki ostroznosci”). Poniewaz kortykosteroidy moga wptywac na uktad
immunologiczny organizmu, skutecznos¢ szczepionek moze by¢ ostabiona. Wazne jest, aby wszelkie
wymagane szczepienia wykona¢ przed podaniem leku BEQVEZ. Lekarz moze dostosowaé
harmonogram szczepien, jak réwniez zaleci¢ nieprzyjmowanie niektdrych szczepionek podczas
leczenia kortykosteroidami. Na leczenie kortykosteroidami moga mie¢ wplyw takze inne leki. W razie
pytan nalezy porozmawia¢ z lekarzem.

Ciaza, karmienie piersig i wplyw na plodnos¢
Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza, ze moze by¢ w ciazy, lub gdy planuje mie¢
dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza przed otrzymaniem leku BEQVEZ.

e Stosowanie leku BEQVEZ nie jest zalecane u kobiet, ktore moga zajs¢ w ciaze lub sg w cigzy.
Nie wiadomo, czy lek BEQVEZ mozna bezpiecznie stosowaé u tych pacjentek, poniewaz jego
wplyw na cigze i nienarodzone dziecko jest nieznany.

e Stosowanie leku BEQVEZ nie jest zalecane u kobiet w cigzy. Nie wiadomo, czy moze on
zaszkodzi¢ nienarodzonemu dziecku, jesli zostanie podany pacjentce w cigzy.

o Leku BEQVEZ nie nalezy stosowac u kobiet w okresie karmienia piersig. Nie wiadomo, czy
przenika on do mleka ludzkiego. Nie mozna wykluczy¢ ryzyka dla noworodkéw/niemowlat.

Stosowanie antykoncepcji

Mezczyzni powinni stosowaé barierowa metode antykoncepcji przez 6 miesiecy po zakonczeniu
stosowania leku BEQVEZ, a ich partnerki powinny unika¢ kontaktu z nasieniem w tym okresie.
Mezczyzni nie moga takze by¢ dawcami nasienia po zakonczeniu leczenia.

Ma to na celu zapobiezenie teoretycznemu ryzyku przeniesienia genu czynnika IX z ojca leczonego

lekiem BEQVEZ na dziecko lub partnerke seksualng pacjenta, z nieznanymi skutkami. Nalezy omowic
z lekarzem odpowiednie metody antykoncepcji.
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Prowadzenie pojazdow i obstugiwanie maszyn

U o0s6b otrzymujacych lek BEQVEZ wystapily dziatania niepozadane, na przyktad przemijajace bole

i zawroty glowy, mogace wplywaé na zdolno$¢ do prowadzenia pojazdéw i obstugiwania maszyn. Jesli
pojawia si¢ takie objawy, nalezy zachowac ostroznos$¢ do czasu uzyskania pewnosci, ze nie wptywaja
one niekorzystnie na zdolno$¢ prowadzenia pojazdéw i obstugiwania maszyn. W razie pytan nalezy
porozmawiac¢ z lekarzem.

Lek BEQVEZ zawiera sod
Ten lek zawiera mniej niz 1 mmol sodu (23 mg) na fiolke, to znaczy lek uznaje si¢ za ,,wolny od
sodu”.

3. Jak stosowac lek BEQVEZ

Leczenie bedzie prowadzone w szpitalu lub osrodku leczenia hemofilii przez lekarza majacego
doswiadczenie w terapii zaburzen krzepnigcia krwi.

Lekarz okre$li dawke leku w zalezno$ci od masy ciata pacjenta (5 x 10! vg/kg). Terapia lekiem
BEQVEZ polega na jednorazowym podaniu wlewu (kroplowki) do zyty. Wlew bedzie podawany
przez 1 godzine. Infuzja moze zosta¢ spowolniona, jesli u pacjenta wystapia objawy reakcji na wlew
(patrz punkt 2, ,,Ostrzezenia i srodki ostroznosci”).

Dodatkowe leki, ktérych stosowanie moze by¢ konieczne

Lekarz moze przepisa¢ inny lek (z grupy kortykosteroidéw) w celu modulowania odpowiedzi
immunologicznej organizmu na wirusa. Lek ten nalezy przyjmowa¢ zgodnie z zaleceniami lekarza.
Przed wlewem lekarz moze rowniez zleci¢ podawanie czynnika 1X.

Przerwanie leczenia egzogennym czynnikiem 1X
Poprawa w zakresie kontroli krwawien po wlewie leku BEQVEZ moze potrwac kilka tygodni.

Lekarz bedzie monitorowat aktywnos$¢ czynnika IX we krwi pacjenta regularnie, to znaczy raz lub dwa
razy w tygodniu przez pierwszych 12 tygodni, a nastgpnie w regularnych odstepach czasu, i podejmie
decyzje, czy i kiedy pacjent powinien otrzymaé, zmniejszy¢ lub wstrzymac terapi¢ egzogennym
czynnikiem IX (patrz punkt 2, ,,Ostrzezenia i srodki ostroznosci”).

W razie watpliwosci zwigzanych ze stosowaniem leku BEQVEZ nalezy zwrécic si¢ do lekarza.

Podanie wiekszej niz zalecana dawki leku BEQVEZ

Podanie zbyt duzej ilosci leku jest mato prawdopodobne, gdyz dawka jest podawana w szpitalu. Jesli
jednak pacjent otrzyma zbyt duzo leku BEQVEZ, lekarz moze zleci¢ dodatkowe badania krwi

i W razie potrzeby wdrozy¢ odpowiednie leczenie.

4. Mozliwe dzialania niepozadane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowac dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Bardzo czesto: moga wystapié czesciej niz u 1 na 10 os6b
e zwickszenie aktywnosci transaminaz (enzymow watrobowych), stwierdzone w badaniach krwi

Czesto: mogg wystapic nie czeSciej niz u 1 na 10 oséb
e bol glowy

bol w jamie brzusznej

zawroty glowy

nudnosci (mdtosci)

gorgczka

ostabienie (astenia)
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e zwicgkszenie st¢zenia kreatyniny (rozpadowego produktu pochodzacego z migsni),
obserwowane w badaniach krwi

o zwigkszenie stezenia dehydrogenazy mleczanowej (markera uszkodzenia tkanek),
obserwowane w badaniach krwi.

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub pielegniarce, jesli pojawig si¢ jakies$ inne dziatania niepozadane.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie. Dziatania niepozadane mozna
zglasza¢ bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow
Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktow
Biobdjczych

Al. Jerozolimskie 181C

PL-02 222 Warszawa

Tel.: + 48 22 49 21 301

Faks: + 48 22 49 21 309

Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dzieki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywa¢é lek BEQVEZ

Ponizsze informacje sg przeznaczone dla osob nalezacych do fachowego personelu medycznego, ktore
beda przygotowywac i podawac ten lek.

Lek nalezy przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

Nie stosowac¢ tego leku po uplywie terminu wazno$ci zamieszczonego na etykiecie fiolki i pudetku po:
EXP. Termin wazno$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Lek BEQVEZ musi by¢ przechowywany w pozycji pionowej i w oryginalnym opakowaniu, w celu
ochrony przed $wiatlem.

Przechowywa¢ w temperaturze od -90°C do -60°C i transportowa¢ w temperaturze od -100°C

do -60°C. Opakowania wyjete z zamrazarki (0d -90°C do -60°C) mozna przechowywac

w temperaturze pokojowej (do 30°C) przez maksymalnie 5 minut w celu przeniesienia do innego
srodowiska o bardzo niskiej temperaturze.

Po rozmrozeniu nie zamraza¢ ponownie.

Rozmrozenie fiolek w opakowaniu wewnetrznym w temperaturze pokojowej (do 30°C) zajmie do
1 godziny. W temperaturze pokojowej catkowity czas od wyjecia fiolek z zamrazarki do rozpoczgcia
przygotowywania dawki nie powinien przekracza¢ 3 godzin.

Po rozmrozeniu produkt leczniczy nie powinien by¢ zamrazany i moze by¢ przechowywany w lodéwce
w opakowaniu wewngtrznym w temperaturze od 2°C do 8°C przez 24 godziny. Okres waznoS$ci po
rozcienczeniu wynosi 24 godziny.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek BEQVEZ
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- Substancijg czynna jest fidanakogen elaparwowek. Kazda fiolka zawiera w przyblizeniu
0,79 — 1,21 x 10" genom6éw wektora/ml.

- Pozostate sktadniki to: sodu diwodofosforan jednowodny (E339), disodu wodorofosforan
siedmiowodny (E339), sodu chlorek, poloksamer 188 i woda do wstrzykiwan (patrz punkt 2,
,,Lek BEQVEZ zawiera s6d”).

Lek ten zawiera organizmy zmodyfikowane genetycznie.

Jak wyglada lek BEQVEZ i co zawiera opakowanie
Lek BEQVEZ jest koncentratem do sporzadzania roztworu do infuzji (koncentratem jalowym).

Lek BEQVEZ jest dostarczany w plastikowej fiolce o pojemnosci 2 ml i pobieralnej objetosci 1 ml.

Po rozmrozeniu lek BEQVEZ jest roztworem przezroczystym do lekko opalizujgcego, bezbarwny do
lekko brazowego.

Lek BEQVEZ jest dostarczany w pudetku tekturowym zawierajagcym liczbe fiolek wymagang
do podania pacjentowi jednej dawki.

Podmiot odpowiedzialny
Pfizer Europe MA EEIG
Boulevard de la Plaine 17
1050 Bruxelles

Belgia

Wytworca

Wyeth Farma S.A.

Autovia del Norte A-1 Km. 23. Desvio Algete Km. 1
28700 San Sebastian de los Reyes

Madrid

Hiszpania

W celu uzyskania bardziej szczegdétowych informacji dotyczacych tego leku nalezy zwrdci¢ si¢ do
miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Belgique/Belgié/Belgien Lietuva
Luxembourg/Luxemburg Pfizer Luxembourg SARL filialas Lietuvoje
Pfizer NV/SA Tel: + 370 52 51 4000
Tél/Tel: +32 (0)2 554 62 11

Bbnarapus Magyarorszag

[aiizep JlrokcemOypr CAPJI, Kion brirapus Pfizer Kft.

Ten.: +359 2 970 4333 Tel: +36-1-488-37-00
Ceska republika Malta

Pfizer, spol. s r.0. Vivian Corporation Ltd.
Tel: +420 283 004 111 Tel: +356 21344610
Danmark Nederland

Pfizer ApS Pfizer bv

TIf.: +45 44 20 11 00 Tel: +31 (0)800 63 34 636
Deutschland Norge

Pfizer Pharma GmbH Pfizer AS

Tel: +49 (0)30 550055 51000 TIf: +47 67 52 61 00
Eesti Osterreich
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Pfizer Luxembourg SARL Eesti filiaal
Tel: +372 666 7500

EXAado
Pfizer EXLag A.E.
TnA: +30 210 6785 800

Espaiia
Pfizer, S.L.
Tel: +34 91 490 99 00

France
Pfizer
Tel: +33 (0)1 58 07 34 40

Hrvatska
Pfizer Croatia d.o.o.
Tel: + 385 1 3908 777

Ireland

Pfizer Healthcare Ireland
Tel: 1800 633 363 (toll free)
+44 (0)1304 616161

island
Icepharma hf.
Simi: +354 540 8000

Italia
Pfizer S.r.l.
Tel: +39 06 33 18 21

Kvnpog
Pfizer EAMGG A.E. (Cyprus Branch)
TnA: +357 22 817690

Data ostatniej aktualizacji ulotki: 08/2024

Pfizer Corporation Austria Ges.m.b.H.
Tel: +43 (0)1 521 15-0

Polska
Pfizer Polska Sp. z o.0.
Tel: +48 22 335 61 00

Portugal
Laboratorios Pfizer, Lda.
Tel: +351 21 423 5500

Roménia
Pfizer Romania S.R.L.
Tel: +40 (0) 21 207 28 00

Slovenija

Pfizer Luxembourg SARL

Pfizer, podruznica za svetovanje s podrocja
farmacevtske dejavnosti, Ljubljana

Tel: + 386 (0)1 52 11 400

Slovenska republika
Pfizer Luxembourg SARL, organizacna zlozka
Tel: + 421 2 3355 5500

Suomi/Finland
Pfizer Oy
Puh/Tel: +358 (0)9 43 00 40

Sverige
Pfizer AB
Tel: +46 (0)8 550-520 00

United Kingdom (Northern Ireland)
Pfizer Limited
Tel: +44 (0) 1304 616161

Ten lek zostal warunkowo dopuszczony do obrotu. Oznacza to, ze oczekuje si¢ na wigcej danych

dotyczacych leku.

Europejska Agencja Lekéw dokona co najmniej raz w roku przegladu nowych informacji o leku
i w razie koniecznosci tres¢ tej ulotki zostanie zaktualizowana.

Inne Zrédia informacji

Szczegbdlowe informacje o tym leku znajdujg si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow

https://www.ema.europa.eu.

Ta ulotka jest dostepna we wszystkich jezykach UE/EOG na stronie internetowej Europejskiej Agencji

Lekow.

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego:


https://www.ema.europa.eu/

Wazne: Przed uzyciem nalezy zapozna¢ si¢ z Charakterystyka Produktu Leczniczego (ChPL).

Srodki ostroznosci, ktére nalezy podjaé przed uzyciem lub podaniem produktu leczniczego

Produkt leczniczy BEQVEZ musi by¢ transportowany w obrgbie placowki w zamknigtym, odpornym
na uszkodzenia i szczelnym pojemniku.

Ten produkt leczniczy zawiera organizmy zmodyfikowane genetycznie.

Przy obchodzeniu si¢ z produktem leczniczym BEQVEZ nalezy stosowac techniki aseptyczne
w warunkach sterylnych.

Przy obchodzeniu si¢ z produktem leczniczym BEQVEZ lub jego podawaniu nalezy nosi¢ $rodki
ochrony osobistej (w tym rekawice, gogle ochronne, fartuch laboratoryjny i rgkawy).

Rozmrazanie
. Przechowywac¢ w oryginalnym opakowaniu, aby unikna¢ ekspozycji na bezposrednie $wiatto

stoneczne i na promieniowanie ultrafioletowe.

. Produkt leczniczy BEQVEZ nalezy przechowywac w pozycji pionowej w oryginalnym
opakowaniu.

. Wyjaé pudetko wewnetrzne z opakowania zewnetrznego.

. Rozmraza¢ fiolki z produktem leczniczym BEQVEZ w pozycji pionowej w pudetku
wewnetrznym przez 1 godzing w temperaturze pokojowej (od 15°C do 30°C).

. Fiolki mozna delikatnie obracac, ale nie nalezy nimi wstrzasac ani ich odwracac.

o W temperaturze pokojowej catkowity czas od wyjecia fiolek z zamrazarki do rozpoczgcia
przygotowywania dawki nie powinien przekracza¢ 3 godzin.

. Przed uzyciem sprawdzi¢ wzrokowo fiolki pod katem obecnosci czastek statych i przebarwien.
Upewnic¢ sig, ze w roztworze nie ma widocznych krysztatkow lodu. Nie uzywac fiolek
zawierajacych widoczne czastki state. Rozmrozony roztwor w fiolce powinien by¢ przezroczysty
do lekko opalizujacego, bezbarwny do lekko bragzowego.

. Fiolek nie nalezy ponownie zamrazac.

Przygotowanie przed podaniem

Ten produkt leczniczy przygotowuje sie do infuzji dozylnej poprzez rozcienczenie w 0,9% (9 mg/ml)
roztworze chlorku sodu do wstrzykiwan z dodatkiem 0,25% albuminy surowicy ludzkiej (HSA).

Przygotowywanie roztworu rozcienczajgcego [0,9% (9 mg/ml) roztworu chlorku sodu do wstrzykiwan

z dodatkiem 0,25% HSA]

e  HSA stosowany do przygotowania tego produktu leczniczego musi by¢ dostepny w sprzedazy.
Zalecany jest roztwor HSA o stezeniu wagowo-objetosciowym 20% lub 25%.

e Obliczy¢ objetos¢ HSA wymagana do uzyskania koncowego stezenia wagowo-objetosciowego
0,25% HSA w koncowej objetosci infuzji wynoszacej 200 ml.

e  Obliczy¢ objetos¢ produktu leczniczego wymagang do leczenia danego pacjenta.
o Informacje dotyczace st¢zenia genomdw wektora na fiolke oraz etapow obliczania produktu

leczniczego znajduja si¢ w dotaczonym arkuszu informacyjnym dla serii (LIS).
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o Uwaga: Stgzenie genomow wektora w arkuszu LIS jest rzeczywistym stezeniem w kazdej
fiolce, ktore powinno by¢ stosowane do obliczania dawki.

e Obliczy¢ objetosc 0,9% (9 mg/ml) roztworu chlorku sodu do wstrzykiwan potrzebna do uzyskania
koncowej objetosci infuzji wynoszacej 200 ml razem z produktem leczniczym i HSA.

e  Potlaczy¢ obliczona objeto$é HSA z obliczong objetoscig 0,9% (9 mg/ml) roztworu chlorku sodu
do wstrzykiwan w odpowiednim pojemniku do infuzji dozylne;j.

e  Delikatnie wymiesza¢ roztwor rozcienczalnika. Nie wstrzasac. Przed dodaniem produktu BEQVEZ
inkubowa¢ roztwor rozcienczalnika w pojemniku infuzyjnym w temperaturze pokojowej (od 15 do
30°C) przez co najmniej 10 minut.

Przygotowanie roztworu do infuzji

e  Przed podaniem rozmrozony produkt sprawdzi¢ wzrokowo pod katem obecnosci czastek statych.
Nie uzywac fiolek zawierajacych widoczne czastki state.

e  Kazda fiolka jest przeznaczona wylacznie do jednorazowego uzytku.

e  Pobra¢ obliczona objetos¢ produktu BEQVEZ z fiolek przy uzyciu techniki aseptycznej
i sterylnych narzgdzi.

e  Polaczy¢ pobrang objetos¢ produktu BEQVEZ z roztworem rozcienczajacym (0,9% chlorku sodu
z dodatkiem 0,25% HSA), uzyskujac catkowitg objgtos¢ infuzji wynoszacg 200 ml.

o Delikatnie wymiesza¢ roztwoér do infuzji. Nie wstrzgsac.

Przed podaniem pacjentowi roztwor do infuzji doprowadzi¢ do temperatury otoczenia.

Podawanie roztworu do infuzji

e Podanie dozylne.

e Nie podawac w postaci szybkiego wlewu dozylnego ani bolusa.

e Do podawania mozna W linii infuzyjnej uzy¢ filtra o wielkosci poréw 0,2 um.
e  Roztwoér do infuzji nalezy podawac pacjentowi przez okoto 60 minut.

e W przypadku reakcji na infuzje podczas podawania nalezy zmniejszy¢ szybkos¢ infuzji lub
ja zatrzymac (patrz punkt 4.4 Charakterystyki Produktu Leczniczego).

Srodki podejmowane w razie przypadkowego narazenia

Unika¢ przypadkowego narazenia na produkt leczniczy BEQVEZ. W przypadku kontaktu ze skorg
dotknigty obszar doktadnie umy¢ wodg z mydtem, zgodnie z lokalnymi procedurami. W przypadku
kontaktu z oczami dotknigty obszar doktadnie przemywac woda przez co najmniej 15 minut.

Srodki ostroznosci dotyczqce usuwania produktu leczniczego

Niewykorzystany produkt leczniczy oraz materialy jednorazowego uzytku, ktore mogly mie¢ kontakt
z produktem leczniczym BEQVEZ (ha przyktad fiolki, wszystkie materialy uzywane do
wstrzykniecia, W tym igty i caly niezuzyty produkt), nalezy odda¢ do utylizacji, zgodnie z lokalnymi
wytycznymi dotyczacymi odpadow farmaceutycznych.

Wszelkie wycieki produktu leczniczego BEQVEZ wytrze¢ chtonng gaza, po czym obszar wycieku
zdezynfekowac roztworem wybielacza, a nastgpnie $ciereczkami nasagczonymi alkoholem. Wszystkie
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materialy uzyte do czyszczenia musza zosta¢ zapakowane w podwdjne worki i oddane do utylizacji,
zgodnie z lokalnymi wytycznymi dotyczacymi postgpowania z odpadami farmaceutycznymi.
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