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Brineura®

alfacerliponase

APRESENTACAO
Embalagem contendo 3 frascos-ampola: 2 frascos-ampola de Brineura 150 mg/5 mL (30
mg/mL) contendo 150 mg de alfacerliponase em 5 mL de solugdo para infusdo e 1 frasco-

ampola contendo 5 mL de solucdo de lavagem.

USO INTRACEREBROVENTRICULAR
USO ADULTO E PEDIATRICO

COMPOSICAO
Cada frasco-ampola de Brineura contém 150 mg de alfacerliponase em 5 mL de solugdo.

Cada mL de solu¢ao para infusdo contém 30 mg de alfacerliponase.

Excipientes de Brineura e da solucdo de lavagem: fosfato de sodio dibasico
heptaidratado, fosfato de s6dio monobasico monoidratado, cloreto de sodio, cloreto de
potéssio, cloreto de magnésio hexaidratado, cloreto de calcio di-hidratado, 4gua para

injetaveis.
INFORMACOES AO PACIENTE

1. PARA QUE ESTE MEDICAMENTO E INDICADO?
Brineura ¢ indicado para tratar pacientes com lipofuscinose ceroide neuronal tipo 2

(CLN2), também conhecida como deficiéncia de tripeptidil-peptidase 1 (TPP1).

2. COMO ESTE MEDICAMENTO FUNCIONA?

Brineura contém o principio ativo alfacerliponase, que pertence a um grupo de
medicamentos conhecidos como terapias de reposi¢do enzimatica.

Os pacientes diagnosticados com a doenga CLN2 ndo possuem a enzima chamada TPP1
ou tém uma quantidade reduzida dessa enzima, e isso causa um acimulo de substancias
chamadas de materiais de depo6sito lisossdmico. Em pacientes com a doenga CLN2, esses
materiais se acumulam em certas partes do corpo, principalmente no cérebro.

Brineura substitui a enzima ausente (TPP1) que minimiza o acimulo dos materiais de
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deposito lisossdmico. Este medicamento serve para retardar a evolugao da doenga.

3. QUANDO NAO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?

Brineura nao deve ser usado:

- Se vocé tiver apresentado reacdes alérgicas com ameaca a vida causadas pela
alfacerliponase ou por qualquer outro componente deste medicamento, € se as reagdes

continuarem a acontecer quando a alfacerliponase for administrada novamente.
- Se vocé tiver um dispositivo implantado para drenar o fluido adicional do cérebro.

- Se vocé apresentar sinais de infeccao causada pelo dispositivo ou problemas com o
dispositivo usado para o tratamento com Brineura. Seu médico pode decidir continuar o
tratamento quando a infeccdo ou os problemas associados ao dispositivo forem

resolvidos.

4. 0 QUE DEVO SABER ANTES DE USAR ESTE MEDICAMENTO?
Problemas com o dispositivo implantado

Converse com seu médico antes de iniciar o tratamento com Brineura.

Podem ocorrer problemas com o dispositivo implantado durante o tratamento com o
Brineura (vide item “Quais os males que este medicamento pode me causar?”), inclusive
infeccao ou falha no dispositivo. Sinais de que vocé€ pode ter uma infecg¢do incluem febre,
dor de cabeca, rigidez do pescogo, sensibilidade a luz, ndusea, vomito e alteracdo do
estado mental. Sinais de problemas com o dispositivo incluem inchago, vermelhiddo no
couro cabeludo, vazamento de fluidos pelo dispositivo e abaulamento do couro cabeludo.
O tratamento pode ser interrompido se o dispositivo precisar ser substituido ou até que a
infeccdo desapareca. Converse com o seu médico se tiver alguma duvida sobre o
dispositivo. Apos longos periodos de uso, o dispositivo de acesso pode precisar ser

substituido e isso sera determinado pelo seu médico.

Reacdes alérgicas com ameaca a vida

Podem ocorrer reagdes alérgicas com ameaga a vida com o uso de Brineura. Seu médico
ira monitorar para detectar sintomas de reagdes alérgicas com risco a vida, como urticaria,
coceira ou vermelhidado, 14bios, lingua e/ou garganta inchados, calaftrios, ritmo cardiaco
acelerado, falta de ar, rouquidao, pontas dos dedos ou labios azulados, tonus muscular

reduzido, desmaio, diarreia ou incontinéncia. Procure atendimento médico imediato se
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esses sintomas ocorrerem.

Monitoramento

Seu médico ira verificar sua frequéncia cardiaca, pressao sanguinea, frequéncia
respiratoria e temperatura, antes, durante e apos o tratamento. O médico pode decidir
realizar monitoramento adicional, se for necessario.

Seu médico ira verificar possiveis atividades elétricas anormais do coragdo
[(eletrocardiograma (ECG)] a cada 6 meses. Se houver historico de problemas cardiacos,
seu médico ou enfermeiro ird monitorar sua atividade cardiaca durante cada infusao.

Seu médico pode enviar amostras de fluido cerebral para verificar se ha sinais de infec¢ao.

Populacao pediatrica
Brineura ndo foi administrado em pacientes com doenga avangada no inicio do
tratamento ou em criangas menores de 1 ano de idade. Seu médico ira discutir se o

tratamento com Brineura ¢ adequado.

Interacées medicamentosas
Nao ha interagoes conhecidas com Brineura e outros medicamentos. Informe ao seu
médico se estiver fazendo uso, tiver usado recentemente, ou se puder vir a usar outros

medicamentos.

Quantidade de sédio
Este medicamento contém 17,42 mg de sddio/frasco-ampola de Brineura e de solucao
de lavagem. Se vocé faz dieta de restricdo de sal (s6dio) ou toma medicamento para

controlar a pressao arterial, consulte o médico antes de usar este medicamento.

Gravidez

Se vocé estiver gravida ou amamentando, acha que pode estar gravida ou estiver
planejando ter um bebé, consulte seu médico antes do tratamento com este medicamento.
Vocé ndo deve receber o tratamento com Brineura durante a gestagdo, a menos que seja

claramente necessario.

Este medicamento nao deve ser utilizado por mulheres gravidas sem orientacio

meédica ou do cirurgido-dentista.
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Amamentacio
Nao ha dados sobre a presenca de Brineura no leite humano, ou sobre seus efeitos na
producdo de leite. A amamentacdo deve ser interrompida durante o tratamento com

Brineura. Nao se sabe se Brineura afeta a fertilidade humana.

Uso criterioso no aleitamento ou na doacdo de leite humano. O uso deste
medicamento no periodo da lactacio depende da avaliacio e acompanhamento do

seu médico ou cirurgido-dentista.

Efeitos sobre a capacidade de dirigir veiculos e operar maquinas
Nao se sabe se Brineura afetard a capacidade de conduzir veiculos ou operar maquinas.

Consulte seu médico.

Informe ao seu médico ou cirurgiio-dentista se vocé esta fazendo uso de algum outro
medicamento.
Nao use medicamento sem o conhecimento do seu médico. Pode ser perigoso para a

sua saude.

5. ONDE, COMO E POR QUANTO TEMPO POSSO GUARDAR ESTE
MEDICAMENTO?

Armazenar os frascos de Brineura e da solugdo de lavagem em um freezer (de -25°C a -
15°C) em posigao vertical. Proteger do calor. Manter os frascos de Brineura e da solucdo
de lavagem nesta embalagem até o final do uso. Manter na embalagem original para

proteger da luz.

Numero de lote e datas de fabricacio e validade: vide embalagem.
Nao use medicamento com o prazo de validade vencido. Guarde-o em sua

embalagem original.

Brineura e a solucdo de lavagem descongelados devem ser usados imediatamente. O
produto s6 deve ser retirado dos frascos fechados imediatamente antes do uso. Se o uso
imediato ndo for possivel, os frascos fechados de Brineura ou da solugdo de lavagem
devem ser armazenados de 2°C a 8°C e utilizados dentro de 24 horas.

A estabilidade quimica e fisica em uso foi demonstrada por até 12 horas em temperatura
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ambiente (de 19°C a 25°C). Do ponto de vista microbioldgico, o produto mantido nos
frascos abertos ou em seringas deve ser utilizado imediatamente. Se ndo for usado
imediatamente, os tempos e condi¢des de armazenamento em uso antes da utilizacio sao

de responsabilidade da instituigao.
Apos aberto, Brineura deve ser utilizado imediatamente.

Seu médico ou farmacéutico € responsavel por armazenar Brineura. Eles também sao

responsaveis por descartar adequadamente o contetido de Brineura que nao foi utilizado.

Brineura ¢ a solugdo de lavagem sdo solugdes para infusdo. A solugdo de Brineura ¢
clara a ligeiramente opalescente e incolor a amarelo-palida. A solu¢do de Brineura pode
ocasionalmente conter fibras finas translicidas ou particulas opacas. A solugdao de

lavagem ¢ clara e incolor.

Antes de usar, observe o aspecto do medicamento. Caso ele esteja no prazo de
validade e vocé observe alguma mudan¢a no aspecto, consulte o farmacéutico para

saber se podera utiliza-lo.
Todo medicamento deve ser mantido fora do alcance das criancas.

6. COMO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?
Serd necessario que vocé passe por uma cirurgia para implantar o dispositivo para a
administragdo de Brineura. O dispositivo ajuda o medicamento a atingir uma parte

especifica do cérebro.
Brineura serd administrado por um médico com conhecimento em administrar
medicamentos por via intracerebroventricular (infusdo no fluido do cérebro) em um

hospital ou clinica.

Brineura nao foi administrado em pacientes com menos de 1 ano ou mais de 9 anos de

idade (no inicio do estudo clinico).

A dose recomendada de Brineura ¢ baseada na idade do paciente, sendo administrada



B:OMARIN

uma vez a cada duas semanas, da seguinte forma:

- nascimento até 6 meses: 100 mg

- 6 meses a 1 ano: 150 mg

- 1 ano a 2 anos: 200 mg (primeiras 4 doses), 300 mg (demais doses)

- maiores de 2 anos: 300 mg

Seu médico pode ajustar a dose ou o tempo durante o qual o medicamento ¢ administrado
se a infusdo nao for tolerada, se houver uma reagao alérgica ou se houver um possivel
aumento da pressao cerebral.

O medicamento ¢ lentamente infundido através do dispositivo implantado. Depois que o
medicamento tiver sido administrado, uma infusdo mais curta de uma solugdo ¢
administrada para liberar Brineura do sistema de infusdo para que a dose completa
alcance o cérebro. O medicamento e a solugdo serdo administrados durante cerca de 2 a
4 horas e 30 minutos, de acordo com sua dose. Seu médico pode reduzir a dose ou a
velocidade da infusdo com base em sua resposta durante o tratamento.

Seu médico podera receitar medicamentos, como antipiréticos, para reduzir a febre ou
anti-histaminicos para tratar reagdes alérgicas, antes de cada tratamento com Brineura,
para reduzir os efeitos colaterais que podem ocorrer durante ou logo apds o tratamento.

Se tiver outras duvidas sobre o uso deste medicamento, pergunte ao seu médico.

Siga a orientacdo de seu médico, respeitando sempre os horarios, as doses e a
duracao do tratamento.

Nao interrompa o tratamento sem o conhecimento do seu médico.

7. O QUE DEVO FAZER QUANDO EU ME ESQUECER DE USAR ESTE
MEDICAMENTO?

Se vocé perdeu uma infusdo de Brineura, entre em contato com seu médico.

Em caso de duvidas, procure orientacio do farmacéutico ou de seu médico, ou

cirurgiao-dentista.

8. QUAIS OS MALES QUE ESTE MEDICAMENTO PODE ME CAUSAR?
Como todos os medicamentos, Brineura pode causar reacdes adversas. No entanto, nem

todas as pessoas manifestam reacgdes adversas.



B:OMARIN

Converse com seu médico ou enfermeiro imediatamente se tiver alguma das seguintes

reacdes adversas:

Reacdo muito comum (ocorre em mais de 10% dos pacientes que utilizam este
medicamento): infecgdo relacionada ao dispositivo, convulsdes, reacdes durante ou logo
apos receber o medicamento, como urticdria, coceira ou rubor, labios, lingua e/ou
garganta inchados, falta de ar, rouquidao, pontas dos dedos ou labios azulados, tonus

muscular reduzido, desmaio ou incontinéncia.

Reacio comum (ocorre entre 1% e 10% dos pacientes que utilizam este

medicamento): batimento cardiaco mais lento, reagdo anafilatica.

Outras reacoes com frequéncia desconhecida: inflamacdo do cérebro devido a

infecgdes relacionadas ao dispositivo.

Este medicamento pode causar outras reagdes adversas:

Reacdo muito comum (ocorre em mais de 10% dos pacientes que utilizam este
medicamento): febre, vomito, irritabilidade, dor de cabega, aumento de proteina no
fluido cerebral, aumento de células no fluido espinhal detectado por monitoramento
laboratorial, contusdes, hipotensao (pressao sanguinea baixa), vazamento do dispositivo,
problema relacionado a agulha (quando a agulha de infusdo se desconecta do dispositivo

implantado), mau funcionamento do dispositivo.

Reac¢do comum (ocorre entre 1% e 10% dos pacientes que utilizam este
medicamento): erupcao cutinea, urticaria, sentir-se nervoso, disturbios estomacais ou do

intestino, quebra do dispositivo, irritacao no local do dispositivo.

Informe ao seu médico, cirurgido-dentista ou farmacéutico o aparecimento de
reagoes indesejaveis pelo uso do medicamento. Informe também a empresa através

do seu servico de atendimento.
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9.0 QUE FAZER SE ALGUEM USAR UMA QUANTIDADE MAIOR DO QUE A
INDICADA DESDE MEDICAMENTO?

Nao existem dados disponiveis sobre superdose com o uso de Brineura.

Em caso de uso de grande quantidade deste medicamento, procure rapidamente
socorro médico e leve a embalagem ou bula do medicamento, se possivel. Ligue para

0800 722 6001, se vocé precisar de mais orientagoes.

DIZERES LEGAIS
Registro: 1.7333.0003.001-7

Importado por:

BioMarin Brasil Farmacéutica Ltda.
Rua James Joule, n° 92

Sdo Paulo/SP

CEP: 04576-080

CNPIJ: 08.002.360/0001-34

Produzido por:
Vetter Pharma-Fertigung GmbH & Co. KG

Langenargen, Alemanha
SAC: 0800-722-0350

USO SOB PRESCRICAO
USO RESTRITO A ESTABELECIMENTOS DE SAUDE
PROIBIDA VENDA AO COMERCIO

Esta bula foi aprovada pela ANVISA em 09/10/2025.
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Historico de Alteracdo de Bula
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Dados da submissao eletronica

Dados da peticao/notificagdo que altera bula

Dados das alteracdes de bulas

Data do N° do AsSUNIo Data do N° do AsSUNIO Data de ltens de bula VersBes | Apresentacoes
expediente | expediente expediente | expediente aprovacao (VP/VPS) | relacionadas
10456 - 30 MG/ML
PRODUTO 4. 0 QUE DEVO SOL INFUS
BIOLOGICO SABER ANTES DE CT2FAVD
09/10/2025 - - Notificagio N/A N/A N/A N/A USAR ESTE VP TRANS X 5
de Alteragéo MEDICAMENTOQO? ML + 1 FA
de Texto de SOL LAV X5
Bula ML
6. COMO DEVO
10456 - 11973 - USARESTE 30 MG/ML
PRODUTO PRODUTOS MEDICAMENTO? SOL INFUS
BIOLOGICO 0292674/23- BIOLOGICOS CT2FAVD
21/07/2025 | 0943022/25-8 | - Notificagdo | 23/03/2023 1 - 80. Exclusdo | 30/06/2025 8. QUAIS 0OS VP TRANS X 5
de Alteracédo ou alteragdo de MALES QUE ESTE ML +1FA
de Texto de informacoes MEDICAMENTO SOL LAV X 5
Bula de seguranca PODE ME ML
CAUSAR?

Brineura




Dados da submisséo eletrbnica Dados da peticao/notificacdo que altera bula Dados das alterac¢des de bulas
Data do N° do AsSUNIO Data do N° do AsSUNIO Data de ltens de bula VersBes | Apresentacoes
expediente | expediente expediente | expediente aprovacao (VP/VPS) | relacionadas
4.0 QUE DEVO
SABER ANTES DE
USAR ESTE
MEDICAMENTO?
10456 - 5. ONDE, COMOE 30 MG/ML
POR QUANTO
PRODUTO SOL INFUS
- TEMPO POSSO
BIOLOGICO GUARDAR ESTE CT2FAVD
18/06/2025 | 0814884/25-3 | - Notificacdo N/A N/A N/A N/A TRANS X 5
~ MEDICAMENTO?
de Alteragéo ML + 1 FA
de T;:It; de 8. QUAIS OS SOL k/|/_|\_v X5
MALES QUE ESTE
MEDICAMENTO
PODE ME
CAUSAR?
DIZERES LEGAIS
10456 -
BI0L6GICO S0 ML
- Notificacio 8. QUAIS OS SOL INFUS
de Alteragéo MALES QUE ESTE CT2FAVD
21/03/2023 | 0279990/23-5 de Textog de N/A N/A N/A N/A MEDICAMENTO TRANS X 5
Bula PODE ME ML + 1 FA
A CAUSAR? SOL LAV X 5
publicagéo
.- ML
no Bulério
RDC 60/12
EEEEEE—— S —
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Dados da submisséo eletrbnica Dados da peticao/notificacdo que altera bula Dados das alterac¢des de bulas
Data do N° do AsSUNIO Data do N° do AsSUNIO Data de ltens de bula VersBes | Apresentacoes
expediente | expediente expediente | expediente aprovacao (VP/VPS) | relacionadas
10456 -
11979 -
Bﬁg?gglrc?o PRODUTOS 30 MG/ML
e BIOLOGICOS SOL INFUS
- Notificacdo x
de Alteragio 4331251/22- | ~ 41 Alteragao CT2FAVD
07/07/2022 | 4391364/22-1 ¢ 23/06/2022 de instalacdo | 23/06/2022 Dizeres legais VP TRANS X 5
de Texto de 9 L
Bula - de fabricacédo ML + 1 FA
. do produto SOL LAV X5
Publicacéo .
g terminado - ML
no Bulario Menor (*)
RDC 60/12
4. O que devo saber
antes de usar este
i ?
10456 - medicamento: 30 MG/ML
PRODUTO 5. Onde. COMO & por SOL INFUS
BIOLOGICO ﬁanto t,em o osso CT2FAVD
13/12/2019 | 3449280/19-1 | - Notificagdo |  N/A N/A N/A N/A q pop VP TRANS X 5
x guardar este
de Alteragéo medicamento? ML + 1 FA
de Texto de ' SOL LAV X5
Bula 8. Quais os males que ML
este medicamento
pode me causar?
PSS I — ]
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Dados da submisséo eletrbnica Dados da peticao/notificacdo que altera bula Dados das alterac¢des de bulas
Data do N° do AsSUNIO Data do N° do AsSUNIO Data de ltens de bula VersBes | Apresentacoes
expediente | expediente expediente | expediente aprovacao (VP/VPS) | relacionadas
10456 - 30 MG/ML
PRODUTO SOL INFUS
BIOLOGICO CT2FAVD
31/10/2019 | 2651474/19-5 | - Notificagdo N/A N/A N/A N/A Dizeres legais VP TRANS X 5
de Alteracdo ML + 1 FA
de Texto de SOL LAV X5
Bula ML

4. O que devo saber

10456 - antes de usar este 30 MG/ML
PRODUTO .
BIOLOGICO medicamento? SOL INFUS
- Notificacéo CT2FAVD
13/08/2019 | 1972706/19-2 QN N/A N/A N/A N/A 8. Quais os males que VP TRANS X 5
de Alteragéo .
de Texto de este medicamento ML + 1 FA
pode me causar? SOL LAV X5
Bula - RDC ML
60/12 . .
Dizeres legais
10463 -
PRODUTO 30 MG/ML
BIOLOGICO 1528 - SOL INFUS
- Inclusdo 0210538/18- PRODUTO CT2FAVD
18/02/2019 | 0150952/19-7 . 16/03/2018 BIOLOGICO - | 16/07/2018 N/A VP TRANS X 5
Inicial de 1 .
Texto de Registro de ML + 1 FA
Produto Novo SOL LAV X 5
Bula - RDC ML
60/12
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