KULLANMA TALIMATI

KUVAN 100 mg ¢6zuinebilir tablet
Agizdan alinir.
Etkin madde : Sapropterin dihidrokloriir 100 mg

Yardimct maddeler: Mannitol (E421), dibazik kalsiyum fosfat anhidr, Krospovidon tip A,
askorbik asit (E300), sodyum stearil fumarat ve Riboflavin (E101).

Bu ilac1 kullanmaya baslamadan énce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, ¢tinkd sizin icin 6nemli bilgiler icermektedir.

e Bu kullanma talimatimi saklayiniz. Daha sonra tekrvar okumaya ihtiyag
duyabilirsiniz.

o [Eger ilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

o Builag kisisel olarak sizin icin regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

e Builacin kullanimi sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu
ilact kullandiginizi séyleyiniz.

e Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. lla¢ hakkinda size énerilen dozun disinda
yiiksek veya diigiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. KUVAN nedir ve ne icin kullanilir ?

2. KUVAN’1 kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
3. KUVAN nasil kullanilir ?

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

5. KUVAN’in saklanmasi

Bashklar yer almaktadar.
1. KUVAN nedir ve ne i¢in kullanilir ?

KUVAN, tetrahidrobiopterin (BH4) adi verilen dogal molekiilin sentetik bir kopyasi olan
sapropterin etkin maddesini igerir. BH4, viicudun fenilalanin adi verilen amino asidi kullanarak
tirozin ad1 verilen diger bir amino aside doniismesi i¢in gereklidir.

KUVAN hiperfenilalaninemi (HFA) ya da fenilketoniiri (FKU) tedavisi i¢in yetiskinlerde ve her
yastan c¢ocuklarda kullamlir. HFA ve FKU, kanda zararli olabilecek fenilalanin diizeyinin
yiiksekligi nedeniyle gelisirr KUVAN BH4 tedavisine yanit veren bazi hastalarda kanda
fenilalanin diizeyini diisiiriir ve diyetle alinabilecek fenilalanin miktarinin artirilmasina yardimci
olur.

KUVAN viicudun yeterli BH4 tiretemedigi BH4 eksikligi ad1 verilen kalitsal durumun tedavisinde
de yetigkinlerde ve her yastan ¢ocuklarda kullanilir. BH4 diizeyi diisiikliigli nedeniyle fenilalanin
uygun bicimde kullanilamaz ve fenilalanin diizeyleri zararli olacak bigimde yiikselir. Viicudun
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iiretemedigi BH4 yerine konarak KUV AN tedavisi kandaki ytiksek fenilalanin diizeyinin zararl
etkilerini azaltir ve diyette alinabilecek fenilalanin toleransini artirir.

2. KUVAN’1 kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
KUVAN’1 asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ

Eger Sapropterin dihidroklorir ya da KUVAN’in diger yardimci maddelerinden herhangi birine
kars1 alerjiniz varsa.

Uyarilar ve onlemler
KUVAN’1 asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

KUVAN’1 kullanmadan 6nce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.
Eger;

- 65 yasinda veya daha biiyiik iseniz

- Bobrek ya da karaciger bozuklugunuz var ise

- Hasta iseniz, hastalik kan fenilalanin diizeyini artirabileceginden, hastalik siiresince doktor
kontroll tavsiye edilir.

- Konviilziyona (kasilma ndbetleri) yatkinliginiz var ise
- Midenizde yanma hissi var ise
- Gastritiniz var ise (mide yiizeyinde yangi)

KUVAN kullanirken doktorunuz kaninizdaki fenilalanin ve tirozin diizeyini 6lgecektir ve bunun
sonucuna gore gerekirse KUVAN dozunu ya da diyetinizi degistirmeye karar verebilir.

Doktorunuzun oOnerdigi gibi diyet tedavinize devam etmelisiniz. Doktorunuza danigsmadan
diyetinizi degistirmeyiniz. KUVAN almaniza ragmen kaninizda fenilalanin diizeyi kontrol altinda
degilse, ciddi norolojik problemler gelisebilir. Doktorunuz, KUVAN ile tedaviniz sirasinda
kaninizdaki fenilalanin diizeyinizin ¢ok yiiksek ya da ¢ok diisiik olmamasini saglamak i¢in siklikla
kan fenilalanin dizeyinizi g6zlemlemeye devam etmelidir.

Bu uyarilar gegmisteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gegerliyse liitfen doktorunuza
danisiniz.

KUVAN’In yiyecek ve icecek ile kullanilmasi

KUVAN bir 6giinle birlikte kullanilmalidir.

Diger ilaglar ile birlikte kullanimi

Asagidaki ilaglar1 kullaniyorsaniz, doktorunuza daniginiz:

- levodopa (Parkinson hastaliginin tedavisinde kullanilir)

- kanser tedavisinde kullanilan ilaglar (6rn. metotreksat)

- bakteriyel enfeksiyonlarin tedavisinde kullanilan ilaglar (6rn. Trimetoprim)

- kan damarlarinda genislemeye yol agan ilaglar (6rn. gliseril trinitrat (GTN), izosorbid dinitrat
(ISDN), sodyum nitroprusid (SNP), molsidomin ve minoksidil)

Eger regeteli ya da regetesiz herhangi bir ilaci su anda kullantyorsaniz veya son zamanlarda

kullandniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.
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Hamilelik

Tact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

Hamileyseniz doktorunuz size fenilalanin dizeyini yeterince kontrolde tutmak icin neler
yapacaginizi sdyleyecektir. Kan fenilalanin diizeyleri hamilelik dncesi ve siiresince ¢ok siki bir
sekilde kontrol altinda tutulmazsa, bu durum size ve bebege zarar verebilir.

Doktorunuz, diyetle fenilalanin aliminin kisitlamasini hamilelik 6ncesinde ve hamilelik sirasinda
takip edecektir.

Eger siki diyet kanimizdaki fenilalanin diizeyini yeterince diisiiremiyorsa, doktorunuz ilacin
kullanimini degerlendirecektir.

Eger hamileyseniz veya emziriyorsaniz, hamile olabileceginizi diigiiniiyorsaniz veya hamile
kalmay: planliyorsaniz, ilaci kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

Emzirme

Ilact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.
Emziriyorsaniz KUVAN kullanmamalisiniz.

Arag ve makine kullanimi

KUVAN’1n ara¢ ve makine kullanimini etkilemesi beklenmemektedir.

KUVAN’mn i¢eriginde bulunan bazi yardimcr maddeler hakkinda onemli bilgiler
Bu ilag, uyar1 gerektiren bir yardimer madde icermemektedir.

3. KUVAN nasil kullanilir ?

KUVAN’1 doktorunuzun onerdigi gibi aliniz, emin degilseniz doktorunuza danisiniz.

- Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhigi icin talimatlar:
Fenilketoniri (FKU)

Fenilketoniiri hastas1 yetigkin ve ¢ocuklarda KUVAN’1n 6nerilen baslangi¢ dozu giinde bir kez
olmak tizere 10 mg/kg (kg basina 10 mg)’dir. Coziinebilen tabletleri giinde bir kez olmak {izere,
sabahlar1 olmak iizere her giin ayn1 zamanda ve emilimi artirmak i¢in bir 6giinle birlikte aliniz.
Doktorunuz durumunuza gore dozunuzu 5-20 mg/kg/giin araliginda ayarlayacaktir.

BH4 eksikligi

BH4 eksikligi olan yetiskin ve ¢ocuklarda KUVAN’1n Onerilen baslangi¢ dozu giinde bir kez
olmak lzere 2-5 mg/kg’dir. KUVAN" emilimi artirmak igin bir 6glinle birlikte aliniz. Toplam
gunlik dozu, 2 ya da 3’e bolerek giin igerisinde aliniz. Doktorunuz durumunuza gore dozu en fazla
20 mg/kg/giin olacak sekilde ayarlayacaktir.



Asagidaki tabloda uygun dozun hesaplanma 6rnegi yer almaktadir:

Viicut agirlig (kg) Tablet sayisi Tablet sayisi
(KUVAN dozu 10mg/kg) (KUVAN dozu 20mg/kg)
10 1 2
20 2 4
30 3 6
40 4 8
50 5 10

- Uygulama yolu ve metodu:

FKU hastalar1 icin, KUVAN giinde bir kez ve tercihen sabah olmak iizere her giin ayn1 zamanda
alinir.

BH4 eksikligi olan hastalar i¢in toplam giinliik doz 2 ya da 3’e boliinerek giin icerisinde alinr.

Tum hastalarda kullanima:

Regcetede belirtilen sayida tableti agagida tam olarak tarif edildigi sekilde bir bardak veya bir kap
suya koyup ¢oziinmesi i¢in karistiriniz.

Tabletlerin ¢oziinmesi birkag dakika surebilir. Tabletler daha ¢abuk ¢cozinmeleri icin ezilebilirler.
(Cozeltide kiigiik parcaciklar goriilebilir ve bu ilacin etkinligini degistirmez. Hazirlanan KUVAN
¢ozeltisini, bir 6giin ile birlikte ve hazirlandiktan sonra 15-20 dakika icerisinde iginiz.

Sisedeki nem ¢ekici kapsiilii yutmadiginizdan emin olunuz.

- Degisik yas gruplari:
Yetiskinlerde kullanim:

Tabletleri bir bardak veya bir kap (120-240 ml) suya koyun ve ¢6ziinene kadar karistiriniz.

Cocuklarda kullanim:
Yetigkinlerde ve cocuklarda pozoloji aynidir.

20 kg iistii viicut agirligindaki:
Recetede belirtilen sayida tableti bir bardak veya bir kap (120 ml) suya koyun ve ¢dziinene kadar
karistiriniz.

20 kg’a kadar viicut agirligindaki:

KUVAN’1n dozu viicut agirligina baglidir. Cocugunuz biiytidiikce bu doz degisir. Doktorunuz size
asagidakileri sOyleyecektir;

- Bir doz i¢in kullanmaniz gereken KUV AN tablet sayisini

- Bir doz KUVAN’1 karistirmak i¢in gerekli olan su miktarini

- Regetede belirtilen doz i¢in ¢cocugunuza vermeniz gereken ¢ozelti miktarini

Cocugunuz c¢ozelti haline getirilmis KUVAN’1 bir 6giinle birlikte i¢melidir. Regetelenmis
miktarda ¢Ozeltiyi ¢ozindirildikten sonra 15-20 dakika igerisinde ¢ocugunuza igiriniz. Eger
tabletler ¢ozundurildikten sonra 15-20 dakika igerisinde i¢irilmemisse, kullanilmamis ¢ozeltiyi
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atiniz. Cozeltinin 20 dakikadan sonra kullanilmamasi gerektiginden, yeni bir ¢dzelti hazirlamaniz
gerekecektir.

Cocugunuzun KUVAN dozunu ayarlamak ve dozu vermek icin gerekli olan malzemeler;

- Bir doz igin gereken miktarda KUVAN tablet

- 20, 40, 60 ve 80 ml 6l¢ekli ilag kab1

- Bardak veya kap

- Kanstirmak igin kii¢lik kasik veya temiz bir malzeme

- Oral doz siringast (1 ml’lik 6lgekli) 10 ml ve daha kiigiik hacimlerin uygulamasi i¢in 10 ml
siringa veya 10 ml’den daha biiyiik hacimlerin uygulamasi i¢in 20 ml siringa)

Tabletleri ¢oztndirmek igin ilag kabiniz ve 10 ml veya 20 ml’lik oral doz siringaniz yoksa
doktorunuzdan isteyiniz.

Regetelenmis sayida tableti ilag kabina yerlestiriniz. Doktorunuzun tarif ettigi miktarda suyu ilag
kabina aliniz. (6rn. Doktorunuz bir KUVAN tabletini ¢6ziindiirmek i¢in 20 ml su kullanmanizi
sOyledi.). Sivinin, doktorunuzun sdyledigi miktar ile ayn1 hizada oldugunu kontrol ediniz. Kiigiik
bir kasik veya temiz bir malzeme ile tabletler ¢oziinene kadar karistiriniz.

Eger doktorunuz ¢ozeltinin sadece bir miktarini uygulamanizi sdylediyse, ila¢ kabinin i¢ine oral
doz siringasiin ucunu yerlestirin. Doktorunuzun sdyledigi miktarda ¢ozeltiyi ¢ekmek igin
siringanin pistonunu yavasca geri ¢ekin. Oral doz siringasindaki ¢ozeltinin tamami uygulama i¢in
bardaga veya kaba aktarilincaya kadar pistonu yavasca itiniz. (6rn. Eger doktorunuz 2 adet
KUVAN tableti 40 ml suda ¢oziindiirmenizi ve 30 ml’yi ¢ocugunuza uygulamanizi sdylediyse, 30
ml KUVAN c¢ozeltisini almak i¢in 20 ml oral doz siringasini iki kez kullanmaniz ve uygulama igin
bir bardak veya kaba aktarmaniz gerekecek. (6rn. 20 ml + 10 ml)). 10 ml ve daha kiigiik hacimlerin
uygulamasi i¢in 10 ml oral doz siringas1 veya 10 ml’den biiyiik hacimlerin uygulamasi i¢in 20 ml
oral doz siringasi kullaniniz.

Eger bebeginiz bir bardak veya kaptan igmek icin ¢ok kiiciik ise, ¢oziindiiriilmiis KUVAN’1 oral
doz sirmgast ile uygulayabilirsiniz. Ilag kabinda hazirlanmis olan ¢ozeltiden regetelenmis hacmi
aliniz ve oral doz siringasinin ucunu bebeginizin agzina yerlestiriniz. Oral doz siringasinin ucunu
herhangi bir yanaga dogru yonlendirin. Pistonu yavasca, bir seferde kiiglik bir miktar olacak
sekilde, oral doz siringasindaki tiim ¢ozelti verilinceye kadar itiniz.

Kalan ¢ozeltiyi atiniz. Oral doz siringasinin haznesinden pistonu ¢ikarmiz. Oral doz siringasinin
her iki boliimiinii ve ilag kabini 1lik su ile yikayimiz ve havada kurutunuz. Oral doz siringasi
kuruyunca, pistonu haznenin i¢ine yerlestirin. Oral doz siringasini ve ilag¢ kabini sonraki kullanim
icin muhafaza ediniz.

Yashlarda kullanima:

KUVAN’1n giivenliligi ve etkililigi 65 yas lizerindeki hastalarda degerlendirilmemistir. Yasl
hastalarda KUVAN kullanirken dikkatli olunmalidir.

- Ozel kullanim durumlari:
Bobrek yetmezligi, karaciger yetmezligi:

Bobrek ve karaciger yetmezligi olan hastalarda KUVAN’m giivenliligi ve etkililigi
degerlendirilmemistir. Bu hastalarda kullanilirken dikkatli olunmalidir.



Eger KUVAN '1n etkisinin ¢ok giiglii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise doktorunuz
veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmaniz gerekenden daha fazla KUVAN kullandiysaniz:

Kullanmaniz gerekenden daha fazla KUVAN kullandiysaniz bas agrist ve sersemlik gibi yan
etkiler gordlebilir.

KUVAN’1n 6nerilen en yiiksek dozunun (20 mg/kg/giin) tizerinde kullanan insanlarda bas agrisi
ve sersemlik bildirilmistir. Bir ¢alismada, Kuvan'in 100 mg / kg’lik (maksimum dozun 5 kat1) tek
bir dozunu alan bazi insanlar, QT aralig1 (kalp atimlar1 arasinda sarj olmak i¢in gegen siire)
kisalmasini deneyimlemislerdir. Onceden var olan kisalmis QT araliginiz varsa (6rn. ailevi kisa
QT sendromu) doktorunuza bildiriniz.

KUVAN ‘dan kullanmaniz gerekenden fazlasini kullanmigsaniz derhal bir doktor veya eczaci ile
konusunuz.

KUVAN’1 kullanmay1 unutursaniz

Unutulan dozlar: dengelemek icin ¢ift doz almayiniz. Bir sonraki dozu normal zamaninda aliniz.

KUVAN ile tedavi sonlandirildigindaki olusabilecek etkiler

Kaninizda fenilalanin diizeyi artabileceginden, doktorunuzla konusmadan KUVAN tedavisini
kesmeyiniz.
Bu ilacin kullanimu ile ilgili ilave sorunuz olursa, doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi KUVAN’1n igeriginde bulunan maddelere duyarli olan kisilerde yan etkiler
olabilir.

Asagidakilerden biri olursa, KUVAN’1 kullanmay1 durdurunuz ve DERHAL doktorunuza
bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

- Alerjik reaksiyonlar (deri dokintleri gibi)

Asagidaki bulgu ve belirtilerden herhangi ikisini veya daha fazlasini icerebilen ciddi alerjik
reaksiyonlar: kirmizi, kasintili, kabarik bolgeler, burun akintisi, hizli veya diizensiz nabiz,
dilinizde ve bogazinizda sisme, aksirma, hirilti, nefes almada ciddi giigliik veya bas donmesi

Bunlarin hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir.

Eger bunlardan biri sizde mevcut ise, sizin KUVAN'a karsi ciddi alerjiniz var demektir. Acil tibbi
miidahaleye veya hastaneye yatirilmaniza gerek olabilir.

Bu ¢ok ciddi advers reaksiyonlarin hepsi bilinmeyen bir siklikta goriilmektedir.

Asagidakilerden herhangi birini fark ederseniz, hemen doktorunuza bildiriniz veya size en

yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

- Mide ylizeyinde yangi (gastrit). Belirti ve bulgular bunlar1 icerebilir; st karin bdlgesinde
(abdominal) siddetli rahatsizlik veya agri, bulant1 ve kusma, kusmuk ya da digkida kan, siyah
veya katran tarzi digki.

Bu cok ciddi bir yan etkidir. Acil tibbi miidahale gerekebilir.
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Ciddi yan etkiler ¢cok seyrek goralir.

Asagidakilerden herhangi birini fark ederseniz, doktorunuza soyleyiniz:
- kusma

- 0Ozofajeal agn

- Okslrak

- agiz ve bogazda agr1

- bas agrisi

- karin agris1

- midede yanma hissi

- bulant1

- ishal

- bogaz agrisi

- burun akintisi

- burun tikaniklig1 veya burunda doluluk

- kan fenilalanin diizeyinde asir1 diisiis (Boliim 2 Uyarilar ve 6nlemlere bakiniz)

Bunlar KUVAN’1n hafif yan etkileridir.

Eger bu kullanma talimatinda bahsi ge¢meyen 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 karsilastiginiz yan etkileri
www.titck.gov.tr sitesinde yer alan "Tla¢ Yan Etki Bildirimi’’ ikonuna tiklayarak ya da 0 800 314
00 08 numarali yan etki bildirim hattin1 arayarak Tirkiye Farmakovijilans Merkezi (TUFAM)’ne
bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin giivenliligi
hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

TUFAM’a yapilan bildirim ile paralel olarak, saglik meslegi mensuplarinin herhangi bir siipheli
advers reaksiyonu Biomarin Turkiye Farmakovijilans Birimi’ne bildirmesi beklenmektedir.
(email: turkeypv@bmrn.com; tel: 0 216 681 32 00; fax: 0 216 537 60 06 ).

5. KUVAN’1n saklanmasi

KUVAN 1 cocuklarin géremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayniz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullaniniz.

Sisedeki son kullanma tarihinden sonra KUVAN 1 kullanmayiniz / Son kullanma tarihi o ayin son
gundnl belirtmektedir.

25°C’nin altinda saklayimiz.

Nemden korumak i¢in siseyi siki kapatiniz.

Son kullanma tarihi geg¢mis veya kullanilmayan ilaglar1i ¢Ope atmayimiz! Cevre ve Sehircilik
Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.


http://tureng.com/tr/turkce-ingilizce/%C3%B6zofajeal
mailto:turkeypv@bmrn.com

Ruhsat Sahibi:

BioMarin ilag ve Ticaret Limited Sirketi
Riizgarlibahge Mahallesi, Yeniparseller Mevkii
Yesa Is merkezi, D Blok Kat : 7, Daire : 16
Beykoz

34810 Istanbul

Tel: 0216 6813200

Faks: 0216 5376006

Uretim Yeri:

Excella GmbH & Co. KG
Nuernberger Strafe 12
90537 Feucht /ALMANYA

Bu Kullanma Talimati ........ tarihinde onaylanmistir.



