Przewodnik dotyczacy ograniczenia ryzyka
zwigzanego ze stosowaniem produktu leczniczego

Pacjenci i opiekunowie
VijVEk (geperpavec beremagene)

5 x 10° jednostek tworzacych tysinke (plake) (ang. PFU)/ml,
zawiesina i podfoze zelowe do sporzadzania zelu

Nalezy postepowac zgodnie z instrukcjami dotyczacymi
stosowania leku Vyjuvek przekazanymi przez lekarza lub apteke.

V Niniejszy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie zidentyfikowanie
nowych informacji o bezpieczenstwie. Uzytkownik leku tez moze w tym pomodc, zgtaszajac wszelkie

dziatania niepozadane, ktére wystapity po zastosowaniu leku (informacje na temat sposobu zgtaszania
dziatan niepozadanych znajduja sie na ostatniej stronie).
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Objasnienie terminéw medycznych

Ponizej znajduja sie krotkie objasnienia terminéw medycznych uzytych w przewodniku

(terminy wyréznione pogrubionym tekstem sg rowniez wyjasnione w innych miejscach

niniejszego stownika).

tancuch alfa-1

Nazwa okreslonej formy biatka

Beremagene Sktadnik aktywny leku Vyjuvek; genetycznie zmodyfikowany wirus opryszczki, ktéry
geperpavec przenosi okreslony gen do komorek skéry, umozliwiajac im produkcje kolagenu typu VII.
coL7 Skrét od kolagen typu VI
COL7A1 Nazwa genu kodujacego tancuch alfa-1 biatka kolagenu typu VII.
DEB Akronim od , dystroficzne pecherzowe oddzielanie sie naskérka” (ang. dystrophic
epidermolysis bullosa)
. Chemiczny lub fizyczny srodek higieniczny stuzacy do zabijania lub unieszkodliwiania
Dezynfekcja . " o ; .
patogenéw (bakterii lub wiruséw) na powierzchniach.
Gen Okreslona cze$¢ materiatu genetycznego zawierajaca informacje dotyczace struktury biatka.

Organizm modyfikowany
genetycznie

Organizm, ktérego informacja genetyczna zostata zmieniona w wyniku zewnetrznego
procesu. W przypadku leku Vyjuvek miato to na celu umozliwienie mu petnienia okreslonej
roli w organizmie.

Kolagen typu VII

Kolageny to specyficzny rodzaj biatek strukturalnych. Kolagen typu VII jest budulcem
struktur kotwiczacych w skérze, ktére tacza zewnetrznag warstwe skoéry ze spodnia.

Mutacja

Zmiana informacji genetycznej, ktéra powoduje zmiane struktury biatka. Mutacje moga
powodowac utrate lub zmiane funkcji biatek.

Rak kolczystokomoérkowy

Rodzaj raka skory, ktéry wystepuje czesciej i ma ciezszy przebieg u oséb z DEB.

Jednostka tworzaca plake

Jednostka miary okreslajaca ilo$¢ wiruséw w cieczy.

Substancja odgrywajaca kluczowa role w procesach biologicznych. Biatka sa ,budulcem

Biatko zycia”, tworzacym wazne struktury we wszystkich organizmach i petnigcym role w réznych
funkcjach.
— Ciecz zawierajaca drobne, nierozpuszczone czasteczki. W leku Vyjuvek te drobne czasteczki
Zawiesina -
to wirusy przenoszace gen COL7AT1.
Wirus to niewielka struktura ztozona z biatek i informacji genetycznej. Aby sie namnazag,
Wirus wirusy musza przedostac sie do komoérek i wykorzystac ich mechanizmy. Specjalnie

zmodyfikowane wirusy moga stuzy¢ do wprowadzania okreslonych genéw do komérek.

Wirusobdjczy

Niszczacy wirusy (np. srodek dezynfekujacy o dziataniu wirusobéjczym).




Co to jest Vyjuvek?

Lek Vyjuvek stosuje sie w leczeniu ran u pacjentéw z rzadka chorobg genetyczng o nazwie
dystroficzne pecherzowe oddzielanie sie naskérka (ang. dystrophic epidermolysis bullosa, DEB),
z mutacjg (mutacjami) w genie tancucha alfa 1 kolagenu typu VII (COL7AT), ktéra gtownie
wptywa na skére. Vyjuvek to terapia genowa oparta na zmodyfikowanym genetycznie
wirusie. Zawiera jako substancje czynng beremagene geperpavec, czyli genetycznie
zmodyfikowany wirus, ktéry koduje ludzkie biatko COL7.

Ani zmodyfikowany wirus, ani materiat genetyczny zawarty w tym leku
nie zmieniajg DNA pacjenta.

Vyjuvek jest lekiem w postaci zelu przeznaczonym do naktadania na rany skérne za pomoca
strzykawek. Lek musi by¢ przepisany przez lekarza, a jego mieszanie i przygotowanie do
uzycia odbywa sie w aptece.

Niniejszy przewodnik zostat opracowany w celu dostarczenia informacji dotyczacych
bezpieczenstwa oraz instrukcji prawidtowego podawania leku Vyjuvek pacjentom, ktérym
przepisano ten lek i/lub ich opiekunom.



Podczas podawania leku Vyjuvek nalezy
pamietac o nastepujacych kwestiach

* Lek Vyjuvek zawiera organizmy zmodyfikowane genetycznie. Kazda osoba zajmujaca sie
podawaniem, pomocg w podawaniu leku lub usuwajaca lek powinna stosowac srodki
ochrony osobistej (np. fartuch, rekawiczki jednorazowe, maske i okulary ochronne).

¢ Lek Vyjuvek nalezy stosowac wytacznie na rany wskazane przez lekarza, zgodnie
z planem leczenia.

* Lek Vyjuvek nalezy stosowac raz w tygodniu, na rane wybrana do leczenia przez lekarza.
* Nie nalezy stosowac leku Vyjuvek w przypadku braku ran.

* Nie nalezy stosowac leku Vyjuvek na rany z potwierdzonym lub podejrzewanym rakiem
kolczystokomorkowym, bedgcym odmiana raka skory.

* W przypadku pominiecia dawki leku Vyjuvek nalezy podac jg jak najszybciej
i skonsultowac sie z lekarzem.

* Jesli zastosowano zbyt duzg ilosc¢ leku Vyjuvek, nalezy poinformowac o tym lekarza.

* Nalezy poinformowac zesp6t medyczny, jesli pacjent przyjmuje, przyjmowat ostatnio lub
planuje przyjmowac jakiekolwiek inne leki jednoczesnie z lekiem Vyjuvek.

* Nie nalezy przerywac ani wstrzymywac leczenia bez konsultacji z lekarzem.
* Podawanie leku Vyjuvek moze sie odbywaé w ramach rutynowej zmiany opatrunku.

* Nalezy skonsultowac sie z lekarzem w sprawie sposobu postepowania przy
dokumentowaniu leczonych ran.

w
e Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, moze by¢ w cigzy
lub planuje cigze, przed zastosowaniem leku Vyjuvek powinna
skonsultowac sie z lekarzem.

e Jesli kobieta jest w cigzy, nie moze miec¢ kontaktu z lekiem Vyjuvek ani
ze skorg lub opatrunkami, ktore miaty kontakt z lekiem Vyjuvek.
/ Nie nalezy podawac leku Vyjuvek i pomagac w jego stosowaniu.




Podawanie leku Vyjuvek w szpitalu/gabinecie
lekarskim lub w warunkach domowych

Po konsultacji z lekarzem zostanie ustalone, gdzie i przez kogo bedzie podawany lek
Vyjuvek. Podawanie leku Vyjuvek moze odbywac sie:

g w szpitalach, gabinetach lekarskich lub klinikach przez przeszkolonego fachowego
- pracownika ochrony zdrowia;

g w warunkach domowych przez przeszkolonego pracownika ochrony zdrowia;

w warunkach domowych przez pacjenta lub opiekuna, po konsultacji z lekarzem
@ i odpowiednim przeszkoleniu przez fachowego pracownika ochrony zdrowia.

Podawanie leku Vyjuvek w szpitalu/gabinecie
lekarskim

Jedli lek Vyjuvek jest podawany w warunkach szpitalnych/gabinetach lekarskich przez
fachowego pracownika ochrony zdrowia, stosowane beda odpowiednie opatrunki.

Nalezy pamietac¢ o nastepujacych kwestiach:

* Opatrunek nalezy pozostawi¢ na leczonej ranie przez okoto 24 godziny.

* W tym czasie nalezy unikac dotykania leczonej rany.

* Informacje na temat pierwszej zmiany opatrunku po podaniu leku Vyjuvek (oraz utylizacji

opatrunkéw) znajduja sie w rozdziale , Pierwsza zmiana opatrunku po podaniu leku
Vyjuvek”.



Podawanie leku Vyjuvek w warunkach domowych

przez pracownika ochrony zdrowia

Jesli po konsultacji z lekarzem zdecydowano, ze fachowy pracownik ochrony zdrowia moze
podawac lek Vyjuvek w warunkach domowych, przed pierwszym zastosowaniem leku nalezy:

* przekazac pacjentowi i/lub opiekunowi informacje i porady dotyczace stosowania leku
Vyjuvek w warunkach domowych,

* przeprowadzi¢ szkolenie dla oséb, ktore podajg lub pomagaja przy podawaniu leku
Vyjuvek przez fachowego pracownika ochrony zdrowia,

» opracowac z lekarzem prowadzacym plan leczenia (w tym ustali¢ kolejnos¢ leczenia ran
i dawkowanie),

e dostarczy¢ niniejszy przewodnik i omowi¢ jego tresc.

@ Podawanie leku Vyjuvek w warunkach domowych

— przez pacjentéw lub opiekunéw

Jesli po konsultacji z lekarzem podjeto decyzje, ze pacjent/opiekun moze podawac lek
Vyjuvek w warunkach domowych, przed pierwszym zastosowaniem nalezy:

* przekazac pacjentowi i/lub opiekunowi informacje i porady dotyczace podawania leku
Vyjuvek w warunkach domowych,

* przeprowadzic¢ szkolenie w zakresie prawidtowego podawania leku Vyjuvek dla pacjentow
i opiekunow. Podawanie leku Vyjuvek przez pacjenta/opiekuna powinno odbywac sie pod
nadzorem fachowego pracownika ochrony zdrowia do czasu bezpiecznego opanowania
tej czynnosci przez dang osobe. Dostepny jest zestaw do ¢wiczen, ktory nie zawiera
substancji czynnych.

* opracowac plan leczenia (w tym ustali¢ kolejnos¢ leczenia ran i dawkowanie),

 dostarczy¢ niniejszy przewodnik i omoéwi¢ jego tresc.

Lek Vyjuvek moze by¢ stosowany w warunkach domowych dopiero po
spetnieniu wszystkich tych warunkow!



Podawanie leku Vyjuvek

Poniewaz lek ten zawiera organizmy zmodyfikowane genetycznie, osoby
zajmujace sie przygotowaniem, usuwaniem lub pomoca w podawaniu leku
Vyjuvek powinny stosowac srodki ochrony osobistej (np. fartuch,
rekawiczki jednorazowe, maske i okulary ochronne itp.)

Nalezy pamieta¢, ze potrzebne beda dwa rézne srodki czyszczace/dezynfekujace:

Do ran: Do powierzchni i materiatow, ktére miaty
Preparat do oczyszczania kontakt z lekiem Vyjuvek: wirusobdjczy
bez czynnikéw wirusobojczych srodek do dezynfekgji
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Krok 1: Przygotowanie

Krok 1.1: Przygotowanie miejsca pracy

% * Nalezy wyczysci¢ miejsce pracy srodkiem dezynfekujgcym o dziataniu
wirusobojczym i przygotowac potrzebne materiaty:

W

]

© Strzykawki napetnione lekiem Vyjuvek

@ Niechtonny opatrunek hydrofobowy (ktéry nie wchtania leku Vyjuvek),
troche wiekszy niz wybrana rana

© Opatrunek standardowy, troche wiekszy niz niechtonny opatrunek hydrofobowy
O Nozyczki

© S$rodki ochrony osobistej (np. fartuch, rekawiczki jednorazowe, maska i okulary
ochronne)

@ Preparat do oczyszczania ran (bez czynnika wirusobdjczego)
@ Srodek do dezynfekcji (wirusobéjczy)

© zamykana plastikowa torba do utylizacji



* Osoby podajace lub pomagajace w podawaniu leku Vyjuvek powinny

stosowac srodki ochrony osobistej.

* Nalezy sprawdzic:

e czy liczba strzykawek odpowiada dawce
(1 strzykawka zawiera 0,5 ml leku Vyjuvek)

e date waznosci. Nie stosowac leku po uptywie terminu waznosci.
¢ kolor leku. Kolor moze wahac sie od opalizujgcego zé6ttego do
bezbarwnego. Nie nalezy uzywac w przypadku zauwazenia

jakichkolwiek przebarwien wykraczajgcych poza ten zakres.

Jesli wystgpia nalezy poinformowac lekarza i/lub apteke.

Krok 1.2: Przygotowanie wybranej rany

* Nalezy ostroznie usuna¢ martwy naskorek, strupy i wydzieline
z rany, a takze wszelkie produkty lecznicze i masci z okolicy rany,
a nastepnie delikatnie oczysci¢ rane. Uzy¢ preparatu do oczyszczania
ran BEZ sktadnikéw wirusobojczych, np. sterylnego roztworu

soli fizjologicznej. W razie watpliwosci nalezy skonsultowac sie
z lekarzem.

Krok 1.3: Przygotowanie strzykawki

‘01
02
03

>R

* Przytrzymac strzykawke tak, aby jej koncéwka byta skierowana

do gory.

* Powoli pociggnac ttok strzykawki w doét (ale nie do konca).

* Nastepnie delikatnie nacisnac¢ ttok strzykawki, az do pojawienia sie

niewielkiej kropli leku Vyjuvek na koncu strzykawki.



Krok 2: Podawanie leku Vyjuvek

(1

* Vlyjuvek nalezy stosowac wytacznie na rane, ktéra ma by¢ leczona.

* Lek Vyjuvek nalezy stosowad na te samga rane az do jej catkowitego zamkniecia.
Dopiero wtedy nalezy rozpoczac leczenie nowej rany (zgodnie z planem leczenia).

* W przypadku ponownego otwarcia wcze$niej leczonej rany nalezy najpierw
kontynuowac leczenie tej rany.

* Nie nalezy stosowac zadnych innych lekéw na rane w tym samym czasie co lek
Vyjuvek.

* Nalezy wyobrazi¢ sobie siatke z kwadratami o wymiarach 1 x 1 cm na

wybranej ranie (1 cm to w przyblizeniu szerokos¢ opuszka matego palca)

* Natozy¢ krople leku Vyjuvek na srodek kazdego (zwizualizowanego)
kwadratu.

Bl

* Koncéwka strzykawki nie moze dotykac skory!

Wymagana ilosc¢ leku Vyjuvek moze réznic sie w zaleznosci od rozmiaru rany. Mozliwe jest,
ze jedna dawka leku Vyjuvek moze nie wystarczy¢ do opatrzenia wszystkich ran lub moze
pozostac troche leku Vyjuvek po opatrzeniu ran okreslonych w planie leczenia.

W takim przypadku nalezy poinformowac zesp6t medyczny lub apteke, a nastepnie usunac
wszelkie pozostatosci leku Vyjuvek (patrz ,,Czyszczenie i utylizacja”).

Maksymalna dawka tygodniowa:
* Dorosli i dzieci w wieku od 3 lat:

4 strzykawki napetnione po 0,5 ml leku Vyjuvek kazda
* Dzieci ponizej 3 roku zycia:

2 strzykawki napetnione po 0,5 ml leku Vyjuvek kazda
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Krok 3: Opatrywanie rany

y  * Przycig¢ niechtonny opatrunek hydrofobowy tak, aby byt troche wiekszy
niz leczona rana i umiesci¢ go na ranie tak, aby krawedzie opatrunku
znajdowalty sie poza obszarem rany.

2 * Nastepnie catkowicie przykry¢ opatrunek hydrofobowy standardowym
e opatrunkiem (aby zapobiec zsunieciu sie opatrunku hydrofobowego
i rozprzestrzenianiu sie leku Vyjuvek na inne obszary skéry oraz w celu
wchtoniecia ptynu z rany).

* Opatrunek nalezy pozostawi¢ na ranie przez okoto 24 godziny.
W tym czasie nalezy unika¢ dotykania rany.

Czyszczenie i utylizacja

* Nalezy wyczysci¢ wszystkie powierzchnie, ktore miaty kontakt z lekiem
Vyjuvek, uzywajac srodka dezynfekujacego z czynnikiem wirusobéjczym.

W * Nalezy zdezynfekowac wszystkie przedmioty, ktére miaty lub mogty

" miec kontakt z lekiem Vyjuvek (opatrunki, zuzyte i niezuzyte strzykawki,
zuzyte materiaty), przy uzyciu srodka dezynfekujacego z czynnikiem
wirusobodjczym.

* Nastepnie, nalezy umiesci¢ wczesniej zdezynfekowane zuzyte materiaty
w zamykanej plastikowej torbie. Torbe nalezy zamkngac¢ i wyrzuci¢ do
pojemnika z odpadami domowymi.

w
Lek Vyjuvek zostat przetestowany pod katem sterylnosci. Niemniej jednak

nie mozna catkowicie wykluczy¢ przenoszenia czynnikéw zakaznych. Po podaniu leku
nalezy obserwowac pacjenta pod katem wystgpienia objawéw zakazenia (gorgczka
itp.). Jesli objawy zakazenia wystgpia, nalezy natychmiast poinformowac lekarza.
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Pierwsza zmiana opatrunku
po zastosowaniu leku Vyjuvek

* Nalezy zatozy¢ srodki ochrony osobistej (np. fartuch, rekawiczki jednorazowe, maske
i okulary ochronne).

* Nalezy usunac opatrunki/bandaze w zwykty sposéb.

* Nalezy zdezynfekowa¢ zuzyte opatrunki za pomoca srodka dezynfekujacego
zawierajgcego czynnik wirusobdjczy.

* Zuzyte opatrunki nalezy po dezynfekcji, wyrzuci¢ do oddzielnej zamykanej plastikowej
torby, a nastepnie do pojemnika na odpady domowe.

Po zmianie opatrunku po zastosowaniu leku Vyjuvek mozna przystgpi¢ do zwyktej
pielegnacji rany.

Srodki, ktére nalezy podja¢ w razie
przypadkowego kontaktu z lekiem Vyjuvek

e Unika¢ bezposredniego kontaktu leku Vyjuvek z obszarami skory innymi niz leczona rana.

* Unika¢ bezposredniego kontaktu z leczong rang/opatrunkiem przez okoto 24 godziny po
aplikacji.

* Osoba wykonujaca zabieg lub utylizujgca strzykawki i opatrunki powinna zawsze
nosi¢ srodki ochronny osobistej (np. fartuch, rekawiczki jednorazowe, maske i okulary
ochronne).

W przypadku kontaktu leku Vyjuvek z oczami lub btonami sluzowymi (np. nosa,
ust), nalezy doktadnie przeptuka¢ dotkniete obszary czysta wodg przez co
najmniej 5 minut.

W przypadku kontaktu leku Vyjuvek z nienaruszong skora, nalezy doktadnie
umy¢ dotkniety obszar woda z mydtem i/lub srodkiem dezynfekujgcym
zawierajacym czynnik wirusobojczy.

Jesli lek Vyjuvek przypadkowo wejdzie w kontakt z powierzchnig, nalezy
oczysci¢ to miejsce srodkiem dezynfekujgcym zawierajgcym czynnik
wirusobojczy.




Transport leku Vyjuvek

* Po odebraniu strzykawek zawierajgcych lek Vyjuvek z apteki, nalezy transportowac je
w opakowaniu dostarczonym przez apteke, poniewaz spetnia ono specjalne wymagania
dotyczace transportu produktu leczniczego (np. temperatura chtodnicza).

* Jesli apteka wysyta strzykawki do domu pacjenta, zostang one dostarczone w plastikowe;j
torbie w odpowiednim pojemniku izolacyjnym (pojemniku zewnetrznym), ktéry moze by¢
otwierany wytacznie przez osobe odpowiedzialng za podawanie leku Vyjuvek.

* Po otrzymaniu leku Vyjuvek osoba odpowiedzialna za jego podanie musi sprawdzi¢, czy
opakowanie zewnetrzne jest nienaruszone i nie wykazuje oznak wycieku.

W przypadku stwierdzenia uszkodzenia lub wycieku, nalezy niezwtocznie poinformowa¢
o tym apteke.

Przechowywanie strzykawek
z lekiem Vyjuvek

e Strzykawki z lekiem Vyjuvek nalezy pozostawi¢ w pojemniku zewnetrznym.

e Strzykawki nalezy przechowywac¢ w czystym miejscu, niewidocznym i niedostepnym dla
dzieci, zgodnie z instrukcjami otrzymanymi z apteki.

* Lek Vyjuvek nalezy zuzy¢ przed uptywem terminu waznosci podanym przez apteke.

Zgtaszanie dziatan niepozadanych

v Niniejszy produkt leczniczy podlega dodatkowemu monitorowaniu. Umozliwi to
szybkie zidentyfikowanie nowych informacji dotyczacych bezpieczenstwa.

Dziegki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wiecej informacji na
temat bezpieczenstwa stosowania leku. Uzytkownik leku tez moze w tym pomoc, zgtaszajac
wszelkie dziatania niepozadane, ktore wystapity po zastosowaniu leku. Jesli wystapia
jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozgdane niewymienione
w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie lub pielegniarce. Dziatania
niepozadane mozna zgtaszac bezposrednio do:

Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktéw Leczniczych Urzedu
Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktéw 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

Referencja: Ulotka dotgczona do opakowania: informacja dla pacjenta lub opiekuna
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