FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Kuvan

100 mgq lésliga tabletter
sapropterindihydroklorid

Las noga igenom denna bipacksedel innan du borjar ta detta
likemedel. Den innehaller information som ar viktig for dig.

Spara denna information, du kan behéva lasa den igen.

Om du har ytterligare fragor vand dig till lakare eller apotekspersonal.

Detta lakemedel har ordinerats enbart at dig. Ge det inte till andra. Det kan skada dem, aven om de
uppvisar sjukdomstecken som liknar dina.

Om du far biverkningar, tala med |&kare eller apotekspersonal. Detta galler dven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Kuvan ar och vad det anvands for

2. Vad du behdver veta innan du tar Kuvan

3. Hur du tar Kuvan

4. Eventuella biverkningar

5. Hur Kuvan ska férvaras

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad Kuvan ar och vad det anvands for

Kuvan innehaller den aktiva substansen sapropterin som &r en syntetisk kopia av en kroppsegen substans
som kallas tetrahydrobiopterin (BH4). BH4 kravs for att kroppen ska kunna anvanda aminosyran
fenylalanin, for att bilda en annan aminosyra som heter tyrosin.

Kuvan anvands for att behandla hyperfenylalaninemi (HPA) eller fenylketonuri (PKU) hos patienter i alla
aldrar. HPA och PKU orsakas av onormalt héga nivaer av fenylalanin i blodet, vilket kan vara skadligt. Kuvan
sanker nivaerna av dessa amnen hos vissa patienter som svarar pa behandling med BH4 och kan darfér
bidra till att 6ka den mangd fenylalanin som kan inga i kosten.

Detta lakemedel anvands ocksa for att behandla en arftlig sjukdom som kallas BH4-brist hos patienter i alla
aldrar. Sjukdomen innebar att kroppen inte kan producera tillrackligt med BH4. Med mycket Idga
BH4-nivaer anvands inte fenylalanin pa ratt satt, och nivaerna av det stiger vilket far skadliga effekter.
Genom att ersatta det BH4 som kroppen inte kan producera sanker Kuvan det skadliga éverskottet av
fenylalanin i blodet och hoéjer toleransen for fenylalanin i kosten.
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2. Vad du behover veta innan du tar Kuvan

Ta inte Kuvan

Om du ar allergisk mot sapropterin eller ndgot annat innehallsdmne i detta ldkemedel (anges i avsnitt 6).

Varningar och forsiktighet
Tala med lakare eller apotekspersonal innan du tar Kuvan, sarskilt:

om du ar 65 ar eller aldre

- om du har problem med njurar eller lever

- om du blivit sjuk. Lakarkontakt rekommenderas vid sjukdom, eftersom fenylalaninnivaerna i blodet
da kan stiga

om du har krampbenagenhet

Nar du behandlas med Kuvan kommer din Iakare att ta blodprover pa dig for att se hur mycket fenylalanin
och tyrosin du har i blodet och utifran det besluta om att andra dosen av Kuvan eller din kost om sa behdvs.

Du maste fortsatta med din kostbehandling enligt din lakares rekommendationer. Gor inga kostandringar
utan att férst ha kontaktat din Idkare. Aven om du tar Kuvan, kan du utveckla svéra neurologiska problem
om dina fenylalaninnivaer i blodet inte &r val kontrollerade. Lakaren ska fortsatta kontrollera dina
fenylalaninnivaer i blodet ofta under behandling med Kuvan for att sakerstalla att dina fenylalaninnivaer i
blodet inte ar fér hoga eller for 13ga.

Andra lakemedel och Kuvan

Tala om fér lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.
Tala sarskilt om for lakaren om du tar:

levodopa (anvands fér behandling av Parkinsons sjukdom)

- lakemedel for behandling av cancer (t.ex. metotrexat)

- lakemedel fér behandling av bakteriella infektioner (t.ex. trimetoprim)

- lakemedel som orsakar vidgning (dilatation) av blodkarl (t.ex. glyceryltrinitrat (GTN), isosorbiddinitrat
(ISDN), natriumnitroprussid (SNP), molsidomin, minoxidil).

Graviditet och amning

Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller
apotekspersonal innan du anvander detta lakemedel.

Om du &r gravid kommer din |dkare att tala om fér dig hur du ska géra for att halla fenylalaninnivaerna
under kontroll. Om dessa inte ar strikt kontrollerade innan eller nar du blir gravid kan det vara skadligt for
dig och for barnet. Din lakare kommer att kontrollera begransningarna av intaget av fenylalanin i kosten
fére och under graviditet.

Om den strikta kosten inte ger tillrdcklig sankning av fenylalalinnivaerna i blodet kommer lakaren att
overvaga om du maste ta detta lakemedel.

Du bor inte ta detta [akemedel om du ammar.
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Korformaga och anvandning av maskiner

Kuvan forvantas inte paverka férmagan att framféra fordon och anvéanda maskiner.

Viktig information om andra innehallsamnen i Kuvan

Detta lakemedel innehaller mindre an 1 mmol natrium (23 mg) per tablett, d.v.s. &r nast intill “natriumfritt”.

3. Hur du tar Kuvan

Ta alltid detta Idkemedel enligt Iakarens anvisningar. Radfraga lakare om du ar osaker.

Dosering foér PKU

Rekommenderad startdos av Kuvan for patienter med PKU ar 10 mg per kg kroppsvikt. Ta Kuvan som daglig
engangsdos i samband med maltid for att 6ka upptaget, och vid samma tid varje dag, helst pa

morgonen. Din |lakare kan justera dosen, vanligtvis till mellan 5 och 20 mg per kg kroppsvikt per dag,
beroende pa ditt tillstand.

Dosering for BH4-brist

Rekommenderad startdos av Kuvan for patienter med BH4-brist ar 2 till 5 mg per kg kroppsvikt. Ta Kuvan
med maltid for att 6ka upptaget. Dela den totala dagliga dygnsdosen i 2 eller 3 doser fordelade dver dagen.
Din lakare kan justera dosen upp till 20 mg per kg kroppsvikt per dag, beroende pa ditt tillstand.

Tabellen nedan visar ett exempel pa hur en korrekt dos réknas ut

Kroppsvikt (kg) Antal 100 mg tabletter Antal 100 mg tabletter

(dosering (dosering
10 mg/kg) 20 mg/kg)

10 1 2

20 2 4

30 3 6

40 4 8

50 5 10

Tillférsel av ldkemedlet
For PKU-patienter ges den totala dygnsdosen en gang per dag vid samma tidpunkt varje dag, helst pa
morgonen.

For patienter med BH4-brist fordelas den totala dygnsdosen pa 2 eller 3 doser 6ver dagen.

Anvéndning for alla patienter

Lagg ordinerat antal tabletter i ett glas eller en kopp med vatten enligt beskrivningen nedan och 16s upp
dem under omrérning.

Det kan ta ndgra minuter for tabletterna att 16sa sig. For att fa tabletterna att 16sa sig snabbare kan du
krossa dem. Sma partiklar kan synas i ldsningen, men de paverkar inte ldkemedlets effekt. Drick den
upplosta beredningen av Kuvan i samband med maltid inom 15 till 20 minuter efter fardigstallande.

Kapseln med torkmedel som ligger i burken far ej nedsvaljas.

Texten utskriven fran Fass.se 2024-05-01 05:26



Anvéndning for patienter med en kroppsvikt éver 20 kg
Lagg tabletterna i ett glas eller en kopp (120 till 240 ml) med vatten och 16s upp dem under omrérning.

Anvandning fér barn med en kroppsvikt upp till 20 kg
Dosen baseras pa kroppsvikt. Den dndras nar barnet vaxer. Lakaren kommer att beratta for dig:

® hur madnga tabletter Kuvan som kravs for en dos
® den mangd vatten som behdvs for att blanda en dos Kuvan
® den mangd ldsning du behdver ge barnet for hans/hennes ordinerade dos.

Barnet ska dricka I6sningen i samband med maltid.

Ge barnet ordinerad mangd l6sning inom 15 till 20 minuter efter upplésning. Om du inte kan ge barnet dos
en inom 15 till 20 minuter efter upplosning av tabletterna maste du bereda en ny I6sning eftersom den
oanvanda loésningen inte ska anvandas efter 20 minuter.

Féremal du behéver for att bereda och ge barnets dos av Kuvan

Det antal tabletter Kuvan som kravs foér en dos

En medicinbdgare med markeringar vid 20, 40, 60 och 80 ml

Ett glas eller en kopp

En liten sked eller ett rent redskap att réra om med

Spruta for oral anvandning med gradering vid varje 1 ml) (10 ml spruta for administrering av volymer
upp till 10 ml eller 20 ml spruta fér administrering av volymer éver 10 ml)

Be lakaren om en medicinbagare for att |6sa upp tabletterna och en 10 ml eller 20 ml spruta for oral
anvandning om du inte har dessa.

Steq for att bereda och ta dosen

® | 3gg ordinerat antal tabletter i medicinbdgaren. Hall vatten i medicinbagaren enligt Iakarens
anvisningar (t.ex. lakaren har sagt att du ska anvanda 20 ml for att I6sa upp en tablett Kuvan).
Kontrollera att mangden vatska stdmmer med den mangd lakaren har angett. Rér om med en liten
sked eller ett rent redskap tills tabletterna ar uppldsta.

® Om lakaren har sagt att du bara ska administrera en del av l6sningen, placera spetsen pa sprutan for
oral anvandning i medicinbagaren. Dra Iangsamt tillbaka kolven for att dra upp den méangd som din
lakare har instruerat dig.

® (Overfor Idsningen genom att Idngsamt trycka pa kolven tills all 16sning i sprutan for oral anvandning
har dverforts till glaset eller koppen som ska anvandas for administrering (t.ex. om lakaren har sagt
att du ska l6sa upp tva tabletter Kuvan i 40 ml vatten och administrera 30 ml till barnet, maste du
anvanda 20 ml sprutan tva ganger for att dra upp 30 ml (t.ex. 20 ml + 10 ml) l6sning och 6verféra
det till glaset eller koppen som ska anvandas fér administrering). Anvand en 10 ml spruta for oral
anvandning fér administrering av volymer upp till 10 ml eller en 20 ml spruta fér administrering av
volymer éver 10 ml.

® Om barnet ar for litet for att dricka ur ett glas eller en kopp kan du ge I6sningen via sprutan for oral
anvandning. Dra upp ordinerad volym fran l6sningen som beretts i Idkemedelsbagaren och placera
spetsen pa sprutan for oral anvandning i barnets mun. Rikta sprutspetsen mot ena kinden. Tryck
langsamt pa kolven for att administrera lite i taget, tills all I6sning i sprutan &r slut.

® Kasta kvarvarande 16sning. Ta bort kolven fran cylindern pa sprutan fér oral anvandning. Tvatta bada
delarna pa sprutan och medicinbagaren med varmt vatten och Iat dem lufttorka. Nar sprutan ar torr
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satter du tillbaka kolven i cylindern. Férvara sprutan for oral anvandning och medicinbagaren fram till
nasta anvandning.

Om du har tagit fér stor mangd av Kuvan

Om du tar mer Kuvan an du blivit ordinerad kan du drabbas av biverkningar, exempelvis huvudvark och
yrsel. Kontakta omedelbart lakare eller apotekspersonal om du har tagit mer Kuvan an du blivit ordinerad.

Om du har glomt att ta Kuvan

Ta inte dubbel dos for att kompensera for gldomd dos. Ta nasta dos vid den vanliga tiden.

Om du slutar att ta Kuvan

Sluta inte anvanda Kuvan utan att forst ha samratt med din lakare, eftersom fenylalaninnivaerna i ditt blod
kan stiga.

Om du har ytterligare fragor om detta lakemedel, kontakta lakare eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla Iakemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar, men alla anvandare behdver inte fa dem.

Ett fatal fall av allergiska reaktioner (daribland hudutslag och allvarliga reaktioner) har rapporterats.
Frekvensen av dem &r inte kand (frekvensen kan inte beraknas fran tillgangliga data).

Om du har réda, kliande och upphéjda omraden pa huden (nésselutslag), rinnande nasa, snabb eller ojamn
puls, svullnad i tunga och svalg, nysningar, vasande andning, allvarliga andningssvarigheter eller yrsel kan
du ha drabbats av en allvarlig allergisk reaktion av I1akemedlet. Om du marker dessa tecken ska du
kontakta lakare omedelbart.

Mycket vanliga biverkningar (kan forekomma hos fler an 1 av 10 personer)
Huvudvark och rinnande nasa.

Vanliga biverkningar (kan forekomma hos upp till 1 av 10 personer)
Ont i halsen, nastappa, hosta, diarré, krakningar, magont, alltfor Idga nivaer av fenylalanin i blodprov,
matsmaltningsbesvar och illamaende (se avsnitt 2: "Varningar och forsiktighet”).

Biverkningar utan kand frekvens (kan inte beraknas fran tillgangliga data)
Gastrit (inflammation i magslemhinnan), esofagit (inflammation i matstrupens slemhinna).

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med |dkare, apotekspersonal eller sjukskéterska. Detta galler aven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar direkt till
Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att dka
informationen om lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Kuvan ska forvaras
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http://www.lakemedelsverket.se/

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall fér barn.

Anvénds fore utgangsdatum som anges pa burken och kartongen efter "EXP”. Utgangsdatumet ar den sista
dagen i angiven manad.

Fdrvaras vid hogst 25 °C.
Tillslut burken val. Fuktkansligt.

Lakemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushallsavfall. Frdga apotekspersonalen hur man kastar
lakemedel som inte langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar sapropterindihydroklorid. Varje tablett innehaller 100 mg
sapropterindihydroklorid (vilket motsvarar 77 mg sapropterin).

Ovriga innehallsdmnen &r mannitol (E421), vattenfritt kalciumvatefosfat, krospovidon typ A,
askorbinsyra (E300), natriumstearylfumarat och riboflavin (E101).

Lakemedlets utseende och férpackningsstorlekar
Kuvan 100 mg I6sliga tabletter ar benvita till ljusgula med "177” praglat pa ena sidan.

Lakemedlet ar forpackat i burkar med barnskyddande forslutning om 30, 120 eller 240 16sliga tabletter.
Varje burk innehaller ett litet plastrér med torkmedel (kiselgel).

Eventuellt kommer inte alla férpackningsstorlekar att marknadsféras.

Innehavare av godkannande for forsaljning

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork

Irland

Tillverkare

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork

Irland

Denna bipacksedel andrades senast 01/2020

Ovriga informationskillor

Ytterligare information om detta Idkemedel finns pa Europeiska ldkemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu. Dar finns ocksa lankar till andra webbplatser rérande sallsynta sjukdomar och
behandlingar.
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