Folheto informativo: Informacao para o doente

Loargys 5 mg/ml solucéo injetivel ou para perfusio
pegzilarginase

' Este medicamento esta sujeito a monitorizag@o adicional. Isto ird permitir a rapida identificagdo de
nova informagao de seguranca. Podera ajudar, comunicando quaisquer efeitos indesejaveis que tenha.
Para saber como comunicar efeitos indesejaveis, veja o final da seccao 4.

Leia com atencio todo este folheto antes de lhe ser administrado este medicamento, pois contém

informacao importante para si.

- Conserve este folheto. Pode ter necessidade de o ler novamente.

- Caso ainda tenha davidas, fale com o seu médico ou enfermeiro.

- Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados
neste folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Ver seccao 4.

O que contém este folheto

O que ¢ Loargys e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de lhe ser administrado Loargys
Como ¢ administrado Loargys

Efeitos indesejaveis possiveis

Como conservar Loargys

Conteudo da embalagem e outras informagdes

Instru¢des de utilizagdo
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1. O que é Loargys e para que ¢ utilizado

Loargys contém a substancia ativa pegzilarginase, que ¢ uma enzima humana modificada produzida
por tecnologia de DNArecombinante. O medicamento € utilizado para tratar a deficiéncia de

arginase 1 (ARG1-D), também conhecida como hiperargininemia, em adultos, adolescentes e criangas
com 2 ou mais anos de idade.

Os doentes com ARG1-D tém niveis baixos de uma enzima chamada arginina. Esta enzima ajuda o
organismo a controlar os niveis de arginina, um aminoacido de que o seu organismo necessita para
produzir proteinas. Se a arginina ndo for controlada, pode acumular-se no organismo e causar
sintomas, tais como problemas com o controlo muscular.

Loargys ¢ utilizado em associagdo com outras formas de tratamento da doenca. Estes podem incluir:

. uma dieta pobre em proteinas;

. suplementos alimentares com aminoacidos essenciais;

. medicamentos para gerir outros sintomas da doenga, tais como medicamentos que reduzem os
niveis de amoniaco no seu organismo.

Como funciona Loargys

A pegzilarginase, a substancia ativa de Loargys, atua de forma semelhante & enzima natural arginase,
que esta ausente ou nao funciona adequadamente nos doentes com ARG1-D. Isto reduz os niveis de
arginina no sangue, reduzindo assim os sintomas da doenga.

2. O que precisa de saber antes de lhe ser administrado Loargys
Nio lhe pode ser administrado Loargys
- se teve uma reacao alérgica grave a pegzilarginase ou a qualquer outro componente deste

medicamento (indicados na secgdo 6).

Adverténcias e precaucoes



Loargys pode causar reagdes alérgicas. E mais provavel que tal ocorra apos as primeiras doses mas
pode também ocorrer mais tarde no decurso do tratamento.

Se possivel, pare imediatamente a administragao e siga os conselhos do seu médico, incluindo
procurar cuidados médicos de imediato, se sentir algum dos seguintes sintomas de uma reagao alérgica
grave: urticaria, comichdo generalizada, aperto no peito, dificuldade em respirar ou tensdo arterial
baixa. O seu médico pode decidir que necessita de tratamento médico adicional para prevenir ou tratar
uma reagao alérgica.

Durante o tratamento, o seu médico ira fazer analises ao sangue para verificar qual a dose de Loargys
que lhe ¢ adequada.

Criangas e adolescentes
O medicamento nao deve ser utilizado em criangas com menos de 2 anos de idade, pois desconhece-se
se o Loargys ¢ seguro e eficaz neste grupo etario.

Outros medicamentos e Loargys
Informe o seu médico se estiver a tomar, se tiver tomado recentemente, ou se ¢ possivel que venha a
tomar outros medicamentos.

Gravidez, amamentacio e fertilidade
Se est4 gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
antes de utilizar este medicamento. Loargys ndo é recomendado para utilizagdo em caso de gravidez.

Desconhece-se se 0 medicamento passa para o leite materno. Se estd a amamentar, consulte o seu
médico antes de tomar este medicamento. O seu médico irad ajuda-lo a decidir se deve parar de
amamentar ou interromper o tratamento.

Conducio de veiculos e utilizacdo de maquinas
Os efeitos de Loargys sobre a capacidade de conduzir e utilizar maquinas sdo nulos ou desprezaveis.

Loargys contém sédio e potassio

Este medicamento contém menos do que 1 mmol (23 mg) de sodio por dose, ou seja, € praticamente
«isento de sodio». Este medicamento contém potassio, menos do que 1 mmol (39 mg) por dose, ou
seja, € praticamente «isento de potassio».

3. Como é administrado Loargys

Loargys ser-lhe-a entregue por um profissional de saude. O seu médico decidira qual a quantidade de
Loargys que lhe sera administrada.

A dose inicial recomendada de Loargys é de 0,1 mg por quilograma do seu peso corporal, tomada uma
vez por semana. A dose pode ser aumentada ou reduzida pelo seu médico para manter os seus niveis
de arginina no sangue sob controlo. O seu médico ira fazer analises regulares ao sangue para verificar
0s seus niveis sanguineos de arginina e alterar a sua dose, se necessario.

Loargys ¢ administrado sob a forma de perfusdo (administracdo gota a gota) diretamente na sua veia
ou sob a forma de injegao sob a pele, conforme considerado adequado pelo seu médico.

O seu médico podera decidir que Loargys lhe pode ser administrado em casa, sob a forma de uma
injecdo sob a pele. Depois de receber formacdo do médico ou enfermeiro, pode injetar-se Loargys a si
proprio; ver instrugdes na sec¢do 7 abaixo.

Utilize sempre este medicamento exatamente como descrito no presente folheto ou como lhe disseram
o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro se
tiver duvidas.



Se lhe for administrado mais Loargys do que deveria

O seu médico certificar-se-a de que recebe a quantidade certa de Loargys. Se lhe tiver sido
administrado demasiado Loargys, o seu nivel de arginina no sangue podera tornar-se demasiado baixo.
Os sintomas podem incluir nauseas, vomitos, diarreia e cansago. Se suspeitar, ou o seu médico
suspeitar, de que lhe foi administrado mais Loargys do que deveria, devera ser cuidadosamente
monitorizado e receber o tratamento necessario.

Caso se tenha esquecido de utilizar Loargys

Caso se tenha esquecido de tomar uma dose de Loargys, contacte o seu médico para marcar a dose
seguinte logo que possivel. Nao deve receber uma dose dupla para compensar uma dose esquecida e
deve haver pelo menos 4 dias entre as doses.

Se parar de utilizar Loargys

O seu médico decidira se deve parar de utilizar Loargys. Se parar de utilizar Loargys, ¢ provavel que o

seu nivel de arginina sanguinea aumente novamente.

Caso ainda tenha davidas sobre a utilizagao deste medicamento, fale com o seu médico ou enfermeiro.

4. Efeitos indesejaveis possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos indesejaveis, embora estes nao se
manifestam em todas as pessoas.

Muito frequentes (podem afetar mais de 1 em cada 10 pessoas)

. Reacdo no local da injecdo. Os sintomas podem incluir dor, inchaco, irritagdo, vermelhidao e
erupcdo cutdnea em redor do local da injecao.
o Reagdo alérgica (hipersensibilidade) Os sintomas podem incluir inchago do rosto, erupcao

cutanea, vermelhiddo subita da pele (rubor) e dificuldade em respirar (dispneia).

Comunicacio de efeitos indesejaveis

Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados neste
folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Também podera comunicar efeitos
indesejaveis diretamente através do sistema nacional de notificagdo mencionado no Apéndice V. Ao
comunicar efeitos secundarios, estara a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranga deste
medicamento.

5. Como conservar Loargys

Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize este medicamento apds o prazo de validade impresso no rétulo. O prazo de validade
corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Conservar no frigorifico (2 °C — 8 °C). Nao congelar. Conservar na embalagem de origem para
proteger da luz.

Uma vez retirado do frigorifico, Loargys pode ser conservado durante 2 horas a temperatura ambiente
até 25 °C.

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canaliza¢do ou no lixo doméstico. Estas medidas ajudardo a
proteger o ambiente.

6. Contetido da embalagem e outras informacées


https://www.ema.europa.eu/en/documents/template-form/qrd-appendix-v-adverse-drug-reaction-reporting-details_en.docx

Qual a composicao de Loargys

- A substancia ativa ¢ a pegzilarginase.

- Cada frasco para injetaveis de 0,4 ml contém 2 mg de pegzilarginase.

- Cada frasco para injetaveis de 1 ml contém 5 mg de pegzilarginase.

- Os outros componentes sdo cloreto de sodio, di-hidrogenofosfato de potassio, fosfato
dipotassico, glicerol, acido cloridrico, hidroéxido de sodio e agua para preparagdes injetaveis.
Loargys contém sodio e potassio, ver secgdo 2.

Qual o aspeto de Loargys e contetido da embalagem
Loargys ¢ um liquido incolor a ligeiramente amarelo ou ligeiramente rosa, transparente a ligeiramente
opalescente (pérola), num frasco para injetaveis de vidro transparente.

Cada embalagem contém 1 frasco para injetaveis com 0,4 ml ou 1 ml de solugdo injetavel ou para
perfusdo.

E possivel que ndo sejam comercializadas todas as apresentacdes.

Titular da Autorizacio de Introducao no Mercado e Fabricante
Immedica Pharma AB

113 63 Estocolmo

Suécia

Este folheto foi revisto pela iltima vez em 11/2025.

Foi concedida a este medicamento uma «Autorizagdo de Introducdo no Mercado em circunstancias
excecionaisy. Isto significa que ndo foi possivel obter informagao completa sobre este medicamento
devido a raridade desta doenga.

A Agéncia Europeia de Medicamentos ira analisar todos os anos, qualquer nova informacao sobre este
medicamento e este folheto sera atualizado se necessario.

Outras fontes de informacao
Esta disponivel informagao pormenorizada sobre este medicamento no sitio da internet da Agéncia

Europeia de Medicamentos: https://www.ema.europa.eu. Também existem links para outros sitios da
Internet sobre doengas raras e tratamentos.

Este folheto esta disponivel em todas as linguas da UE/EEE no sitio da internet da Agéncia Europeia
de Medicamentos.

Pode ainda encontrar este folheto e materiais formativos regulamentares aprovados relativos a este
medicamento ao digitalizar o codigo QR abaixo com um smartphone ou através do sitio Web
http://www.loargyspatient.eu

7. Instrucoes de utilizacao

Os passos abaixo descrevem a preparagdo e administragdo de Loargys em casa, sob a forma de inje¢ao


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

subcutanea (sob a pele). Se injetar este medicamento a si proprio, recebera formagao sobre como
preparar ¢ injetar Loargys pelo seu médico ou enfermeiro.

Nao injete este medicamento a si proprio se ndo tiver recebido formagao e compreendido os passos.

O seu médico ira prescrever a dose correta e indicar-lhe o volume (em ml) a injetar. Podera necessitar
de mais do que um frasco para injetaveis para obter a dose correta e podera ter de dividir a dose total
em mais do que uma inje¢do. O seu médico ou enfermeiro dir-lhe-do exatamente o que é adequado
para si.

Cada frasco para injetaveis destina-se a uma Unica utilizacao, utilize sempre novos frascos para
injetaveis para cada dose.

Loargys nao deve ser misturado com outras solugdes injetaveis ou para perfusao.

Nao agitar.

Preparacio:
Certifique-se de que tem tudo o que precisa para a(s) injecao(des):

- Frasco para injetaveis de Loargys

- Uma seringa graduada

- 1 agulha grande (p. ex., calibre 18) por frasco para injetaveis, para retirar a dose
- 1 agulha pequena (p. ex., calibre 26-27) por injecao

- Toalhetes de alcool

- Compressa de gaze

- Pensos, se necessario

- Contentor para material cortante

1. Verifique o nome e a dosagem do(s) frasco(s) para injetaveis para se certificar de que
contém/contém o medicamento correto e que possui o nimero correto de frascos para injetaveis
ao seu alcance. Verifique o prazo de validade na embalagem exterior. Nédo utilize se o
medicamento tiver expirado.

2. Retire o(s) frasco(s) para injetaveis de Loargys ndo aberto(s) do frigorifico 15 a 30 minutos
antes da injecdo prevista, para permitir que a solug@o atinja a temperatura ambiente. Nao utilize
calor externo.
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Lave as maos.

4. A solugdo no frasco para injetaveis deve ser incolor a ligeiramente amarela ou ligeiramente
rosa, transparente a ligeiramente opalescente (pérola). Nao utilizar se a solucdo estiver turva ou
contiver particulas visiveis.

5. Coloque o frasco numa superficie plana e limpa. Retirar a tampa de fecho destacavel de plastico
do frasco para injetaveis.

6. Limpe a parte superior do frasco para injetaveis com um algoddo embebido em 4lcool e deixe
secar ao ar. Nao toque no topo do frasco para injetaveis nem o deixe tocar noutra coisa depois
de limpo.

Retirada da solucfio do frasco para injetaveis:

1. Coloque uma agulha grande na seringa graduada. Retire a tampa da agulha.

2. Puxe o émbolo para tras para introduzir ar na seringa graduada, em
quantidade igual ao volume a retirar do frasco para injetaveis (em ml).




3. Mantenha o frasco para injetaveis sobre uma superficie plana e insira
lentamente a agulha através da capsula de borracha no frasco para
injetaveis.

a) Para um unico frasco para injetdveis ou para o primeiro destes: A
ponta da agulha ndo deve tocar na solugdo para evitar a formagao de v
espuma. Prossiga para o passo 4.

b) Para o(s) frasco(s) para injetaveis subsequente(s): Inverta o frasco
para injetaveis, assegurando que a ponta da agulha se encontra no espago
com ar acima da solug¢@o, para evitar a formacdo de espuma.

4. Empurre lentamente o émbolo para injetar o ar no frasco para injetéveis.

5. Mantenha a agulha no frasco para injetaveis invertido e segure-o nessa
posicdo. Com a agulha na solugdo, puxe lentamente o émbolo até a marca
igual ao volume necessario.

6. Antes de retirar a agulha do frasco para injetaveis, verifique se a solucdo
na seringa contém bolhas de ar. Se existirem bolhas, mantenha o frasco
para injetaveis invertido com a agulha a apontar para cima. Bata
suavemente no corpo da seringa com o dedo. Quando todas as bolhas de
ar estiverem no topo, empurre suavemente o émbolo para empurrar as /;

bolhas através da agulha.
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7. Verifique se o volume (em ml) corresponde as marcagdes na seringa, para garantir que retirou o
volume correto de solucéo.

8. Retire a agulha do frasco para injetaveis, volte a colocar a tampa na agulha e elimine-a no
recipiente para objetos cortantes.

9. Podera ter de utilizar varios frascos para injetaveis para retirar a totalidade do volume (em ml).
Para isso, repita os passos 1-8 em cima para cada frasco para injetdveis necessario a obter a
dose total (em ml) ou conforme lhe for indicado pelo seu médico ou enfermeiro. Siga sempre as
instrugoes que lhe foram dadas pelo seu médico ou enfermeiro. Tenha em atencao que, para
cada novo frasco, devera usar também uma agulha nova.

10. Coloque uma pequena agulha na seringa cheia. Ndo retire a tampa da agulha. Certifique-se de
que a agulha esta bem assente.

Nota: Se a solugdo ndo for utilizada imediatamente, proteja a seringa da luz. Apos a preparagéo,
Loargys pode ser armazenado a temperatura ambiente (até 25 °C) durante um periodo maximo
de 2 horas antes da administragdo. Apds este periodo, Loargys preparado deixa de poder ser
utilizado e deve ser eliminado.

Administracio da dose:

1. Retire a tampa da agulha. Segure a seringa com a agulha virada para cima e bata no corpo da
seringa com o dedo para remover eventuais bolhas de ar.

Controle visualmente se o volume contido na seringa esta correto. O volume por injecao ndo
deve exceder 1 ml. Se for o caso, devem ser administradas varias inje¢cdes em locais diferentes.




doses.

Nao injete em tecido cicatricial ou em areas que estejam avermelhadas,
inflamadas ou inchadas. Se injetar no abdomen, evite a area que rodeia o

Escolha um local de inje¢ao (abdomen, parte lateral da coxa, ou face
lateral ou posterior dos bragos). Alterne os locais de injegdo entre as @
umbigo.

Se for necessaria mais do que 1 inje¢do para uma dose Unica de Loargys,
os locais de injecao devem estar separados entre si por, pelo menos, 3 cm.

W

Limpe o local de injecdo com uma compressa embebida em alcool e deixe a pele secar.

Pegue suavemente na pele do local de injegao escolhido entre o polegar ¢
o dedo indice.

Segure na seringa como um lapis ou uma seta. Eleve a pele e insira a
agulha a um angulo de 45° a 90°.

Enquanto continua a pegar na pele, empurre lentamente o émbolo até ter
injetado o volume pretendido.

Lembrete: Se necessitar de injetar um volume de Loargys superior a 1 ml,
passe a um novo local de injecdo e certifique-se de que este estd afastado
do primeiro mais de 3 cm. Empurre lentamente o &mbolo para baixo até ter
injetado o volume necessario. Repita até ter injetado a totalidade da sua
dose (em ml). Utilize sempre uma agulha pequena nova para cada injegao.

Retire a seringa puxando-a a direito. Liberte a pele e pressione
suavemente uma compressa de gaze sobre o local de inje¢do durante
alguns segundos. Aplique um penso, se necessario.

Coloque a seringa, as agulhas e as tampas usadas no recipiente para
objetos cortantes. Os frascos para injetaveis utilizados, mesmo que nao
estejam vazios, devem ser eliminados de acordo com as diretrizes locais.

Anote a data da injeg@o e todos os locais onde injetou. Isto ajuda-o a selecionar um local de inje¢do
diferente para a injecdo seguinte.

A informacio que se segue destina-se apenas aos profissionais de satde:

Loargys destina-se a perfusdo intravenosa ou inje¢@o subcutanea.
Utilize a técnica assética na preparacdo ¢ administracdo de Loargys.

Nao agite.

Instrugoes de preparacio

Determine o volume total de Loargys a administrar (¢ o nimero de frascos necessarios) com
base no peso e no nivel de dose do doente.

Retire o(s) frasco(s) para injetaveis do frigorifico para atingir a temperatura ambiente.
Inspecione visualmente o frasco para detecdo de particulas e descoloragdo antes da
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administracdo.

o Loargys ¢ um liquido incolor a ligeiramente amarelo ou ligeiramente rosado, limpido a
ligeiramente opalescente, essencialmente isento de particulas estranhas visiveis.
o Elimine o(s) frasco(s) para injetaveis que nao sejam consistentes com esta aparéncia.

Retire a dose pretendida para a seringa.

A estabilidade quimica e fisica para a dose preparada foi demonstrada durante 2 horas, quando
conservada a temperatura ambiente até 25 °C, ou até 4 horas, se conservada refrigerada a 2 °C a
8 °C. Se 0 medicamento ndo for utilizado dentro destes periodos de tempo, deve ser eliminado.
Do ponto de vista microbiolégico, o medicamento deve ser utilizado imediatamente apods a
reconstituicao.

Para administracio intravenosa

Dilua com cloreto de s6dio 9 mg/ml (0,9 %) solugdo injetavel para obter o volume desejado de
perfusdo (concentracdo maxima de pegzilarginase de 0,5 mg/ml).

Administre a perfusdo intravenosa durante, pelo menos, 30 minutos.

Nao misture outros medicamentos com Loargys nem infuse outros medicamentos
concomitantemente através da mesma linha de acesso intravenosa.

Para administracao subcutianea

Administre a solu¢ao ndo diluida por inje¢ao subcutinea no abdémen, na parte lateral da coxa
ou na face lateral ou posterior dos bragos. Alterne os locais de inje¢@o entre as doses.

Nao injete em tecido cicatricial ou em areas que estejam avermelhadas, inflamadas ou inchadas.
Se injetar no abdomen, evite a area que rodeia o umbigo.

Se for necessaria mais do que 1 injecdo para uma dose tnica de Loargys, os locais de injecao
devem estar separados entre si por, pelo menos, 3 cm.

Elimine a por¢édo ndo utilizada do medicamento.

Nao existem requisitos especiais para a eliminacao.
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