Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

Fabrazyme 5 mg proszek do sporzadzania koncentratu roztworu do infuzji
agalzydaza beta

Nalezy uwaznie zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

- Nalezy zachowac te¢ ulotke, aby w razie potrzeby moc ja ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwo$ci nalezy zwrocié si¢ do lekarza lub farmaceuty.

- Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywac innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sa takie same.

- Jesli u pacjenta wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie mozliwe objawy
niepozadane niewymienione w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie.

Spis tresci ulotki

Co to jest lek Fabrazyme i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku Fabrazyme
Jak stosowac lek Fabrazyme

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac¢ lek Fabrazyme

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

oarwNE

1. Co to jest lek Fabrazyme i w jakim celu si¢ go stosuje

Lek Fabrazyme zawiera substancje czynng agalzydazg beta i jest stosowany w enzymatycznej terapii
zastepcze] w leczeniu choroby Fabry’ego, ktora charakteryzuje si¢ brakiem lub zmniejszeniem
aktywnosci enzymu a-galaktozydazy. U pacjentdw z chorobg Fabry’ego zwiazek thuszczowy zwany
globotriaozyloceramidem (GL-3) nie jest usuwany z komorek organizmu i zaczyna gromadzi¢ si¢

W $cianach naczyn krwiono$nych réznych narzadow.

Lek Fabrazyme jest wskazany w dlugotrwalej, enzymatycznej terapii zastgpczej u pacjentdw
z potwierdzonym rozpoznaniem choroby Fabry’ego.

Lek Fabrazyme jest wskazany do stosowania u dorostych, dzieci i mtodziezy w wieku 8 lat i starszych.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku Fabrazyme

Kiedy nie stosowaé leku Fabrazyme
- jesli pacjent ma uczulenie na agalzydaze beta lub ktorykolwiek z pozostatych sktadnikow tego
leku (wymienionych w punkcie 6).

Ostrzezenia i SrodKi ostroznoSci
Przed rozpoczgciem stosowania leku Fabrazyme nalezy omowic to z lekarzem lub farmaceuta.

Jesli pacjent jest leczony lekiem Fabrazyme, moga wystapi¢ u niego reakcje zwigzane z infuzja.
Reakcja zwigzana z infuzja to kazde dzialanie niepozadane wystepujace w trakcie infuzji lub przed
koncem dnia, w ktorym podano infuzj¢ (patrz punkt 4). Jesli u pacjenta wystapia takie reakcje, nalezy
niezwlocznie powiadomié o tym lekarza. W celu zapobiezenia wystepowaniu takich reakcji moze
by¢ konieczne podanie dodatkowych lekow.



Dzieci i mlodziez

Nie prowadzono badan klinicznych z udziatem dzieci w wieku 0—4 lat. Nie oceniano stosunku
korzysci do ryzyka stosowania leku Fabrazyme u dzieci w wieku od 5 do 7 lat, dlatego nie mozna
zaleci¢ dawki dla tej grupy wiekowe;j.

Lek Fabrazyme a inne leki

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach stosowanych przez pacjenta
obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje stosowac.

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi, jesli pacjent stosuje jakikolwiek lek zawierajacy chloroching,
amiodaron, monobenzon lub gentamycyne¢. Moze zaistnie¢ ryzyko zmniejszenia aktywno$ci
agalzydazy beta.

Ciaza, karmienie piersig i wplyw na plodnos¢

Doswiadczenie dotyczace stosowania leku Fabrazyme u kobiet w okresie cigzy jest ograniczone.
W celu zachowania ostroznosci nalezy unika¢ stosowania leku Fabrazyme w okresie cigzy. Lek
Fabrazyme przenika do mleka ludzkiego. Nalezy omowi¢ z lekarzem ryzyko i korzysci zwigzane
z karmieniem piersig w poréwnaniu z kontynuacja leczenia lekiem Fabrazyme. Dotychczas nie
przeprowadzono badan dotyczacych wplywu leku Fabrazyme na ptodno$é.

Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w ciazy lub gdy planuje mie¢
dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

Prowadzenie pojazdow i obstugiwanie maszyn

Nie nalezy prowadzi¢ pojazdéw ani obstugiwaé¢ maszyn, jezeli w trakcie podawania leku Fabrazyme
lub wkrotce po jego podaniu wystepuja zawroty gtowy I uczucie wirowania, senno$¢, zawroty glowy i
zaburzenia rownowagi lub omdlenia (patrz punkt 4). Nalezy wcze$niej powiedziec¢ o tym lekarzowi.

Lek Fabrazyme zawiera sod
Ten lek zawiera mniej niz 1 mmol (23 mg) sodu na fiolke, to znaczy lek uznaje si¢ za ,,wolny od
sodu”.

3. Jak stosowa¢ lek Fabrazyme

Lek Fabrazyme jest podawany w kroplowce do zyly (jako infuzja dozylna). Lek ma posta¢ proszku,

ktory przed podaniem pacjentowi zostanie zmieszany z woda do wstrzykiwan (patrz ,,Informacje dla
fachowego personelu medycznego” na koncu tej ulotki).

Ten lek nalezy zawsze stosowac zgodnie z zaleceniami lekarza. W razie watpliwosci nalezy zwrocic
si¢ do lekarza.

Lek Fabrazyme jest stosowany wytacznie pod nadzorem lekarza majacego doswiadczenie w leczeniu
choroby Fabry’ego. Lekarz moze zaleci¢ mozliwos¢ leczenia pacjenta w domu pod warunkiem
spetnienia okreslonych kryteriow. Jesli pacjent chce by¢ leczony w domu, powinien skontaktowac sie
ze swoim lekarzem.

Zalecana dawka leku Fabrazyme dla dorostych to 1 mg/kg mc. co dwa tygodnie. Nie ma koniecznosci
zmiany dawki leku u pacjentéw z choroba nerek.

Stosowanie u dzieci i mlodziezy
Zalecana dawka leku Fabrazyme dla dzieci i mtodziezy w wieku 816 lat to 1 mg/kg mc. co dwa
tygodnie. Nie ma koniecznosci zmiany dawki leku u pacjentdow z chorobg nerek.

Zastosowanie wi¢kszej niz zalecana dawki leku Fabrazyme
Wykazano, ze dawki do 3 mg/kg mc. sg bezpieczne.

Pomini¢cie zastosowania leku Fabrazyme
W przypadku pomini¢cia infuzji leku Fabrazyme nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem prowadzacym.



W razie jakichkolwiek dalszych watpliwos$ci zwigzanych ze stosowaniem tego leku, nalezy zwroci¢
si¢ do lekarza.

4, Mozliwe dzialania niepozadane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowac dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

W badaniach klinicznych obserwowano dziatania niepozadane gléwnie podczas podawania leku
pacjentom lub wkrétce po podaniu (,,dziatania niepozadane zwigzane z infuzjg”). U niektorych
pacjentow obserwowano ci¢zkie, zagrazajace zyciu reakcje alergiczne (,,reakcje anafilaktoidalne”).
Jesli u pacjenta wystapi ktorykolwiek z ciezkich objawdw niepozadanych, nalezy natychmiast
skontaktowac sie z lekarzem.

Do bardzo czestych objawéw (mogacych wystgpi¢ u wiecej niz 1 na 10 pacjentéw) nalezg: dreszcze,
goraczka, uczucie zimna, nudno$ci, wymioty, bol gtowy i zaburzenia odczuwania dotyku, takie jak
dretwienie i mrowienie. Lekarz moze zdecydowa¢ o zmniejszeniu szybkos$ci infuzji lub podaé
dodatkowe leki zapobiegajace wystepowaniu takich reakc;ji.

Lista innych dziatan niepozadanych:

Czeste (moga wystapi¢ u nie wiecej niz 1 na 10 pacjentow):

e bol w klatce e sennos¢ e zmgczenie
piersiowej
o trudnosci w e przyspieszenie akcji serca e nagle zaczerwienienie twarzy
oddychaniu
e blado$¢ e bol brzucha e bol
o Swigd e bol plecow e uczucie ucisku w gardle
e zaburzenie e wysypka e zawroty gtowy I uczucie wirowania
wydzielania tez
e uczucie ostabienia e spowolnienie czestosci o kotatanie serca
akcji serca
e sSzum uszny e letarg e zmniejszenie wrazliwo$ci na bol
e niedroznos¢ nosa ¢ omdlenia e uczucie pieczenia
¢ biegunka o kaszel e $wiszczacy oddech
e zaczerwienienie o dyskomfort w jamie e pokrzywka
brzusznej
e bol migsni e obrzek twarzy e bol konczyn
o podwyzszone e bol stawow ¢ zapalenie jamy nosowo-gardtowe;
ci$nienie tetnicze krwi
e nagly obrzek twarzy e obnizone ci$nienie e uderzenia goraca
lub gardta tetnicze Krwi
e obrzek konczyn o dyskomfort w klatce e uczucie gorgca
piersiowej
e zawroty glowy i e obrzek twarzy e podwyzszona temperatura
zaburzenia rownowagi
e dolegliwosci e nasilenie trudnosci e zmniejszenie wrazliwo$ci jamy ustnej
zotadkowe w oddychaniu
e kurcze mig¢$ni e napigcie migsni e sztywno$¢ migsniowo-szkieletowa

Niezbyt czeste (moga wystapi¢ u nie wiecej niz 1 na 100 pacjentow):

o drzenie e swedzenie oczu o spowolnienie czgstosci akcji serca

w zwiazku z zaburzeniami przewodzenia
e przekrwienie oczu e obrzgk ucha e zwigkszenie wrazliwosci na bol
e bol ucha e skurcz oskrzeli e przekrwienie gornych drog oddechowych



e bol gardia e Kkatar e Czerwona wysypka

e przyspieszony oddech e zgaga o (plamiste purpurowawe) odbarwienie
skory
e wysypka powodujaca e dyskomfort skory e uczucie zimna w konczynach
swiad
e uczucie gorgcaizimna e bdl migsniowo- e krzepnigcie krwi w miejscu wstrzyknigcia
szkieletowy
e trudno$ci w przelykaniu e niezyt nosa e odbarwienie skory
¢ bdl w miejscu podania e objawy grypopodobne e obrzek
infuzji
e odczyn w miejscu ® zmgczenie

podania infuzji

Nieznana (czesto$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych):
e zmniejszone stezenie e cigzkie zapalenie naczyn
tlenu we krwi

U niektérych pacjentdw wstepnie leczonych zalecang dawka oraz u pacjentow, ktérym zmniejszono
dawke przyjmowanag przez dtugi czas, czgsciej obserwowano niektdre objawy choroby Fabry’ego.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie. Dziatania niepozadane mozna
zglasza¢ bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow
Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktow
Biobojczych, Al Jerozolimskie 181C, 02-222 Warszawa, Tel.: + 48 22 49 21 301,

Faks: + 48 22 49 21 309, Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl.

Dzigki zglaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywa¢ lek Fabrazyme
Lek nalezy przechowywaé¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Nie stosowa¢ tego leku po uptywie terminu waznosci zamieszczonego na etykiecie po: ”EXP”. Termin
waznos$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Fiolki zamkniete
Przechowywa¢ w lodowce (2°C—8°C).

Roztwory rekonstytuowane i rozciernczone
Rekonstytuowany roztwor nie moze by¢ przechowywany i nalezy go natychmiast rozcienczyc.
Rozcienczony roztwor moze by¢ przechowywany przez 24 godziny w temperaturze 2°C—8°C.

Lekéw nie nalezy wyrzuca¢ do kanalizacji lub domowych pojemnikéw na odpadki. Nalezy zapytac
farmaceutg, jak usung¢ leki, ktorych si¢ juz nie uzywa. Takie postepowanie pomoze chroni¢
srodowisko.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje
Co zawiera lek Fabrazyme

- Substancja czynng jest agalzydaza beta, jedna fiolka zawiera 5 mg. Po rekonstytucji kazda fiolka
zawiera 5 mg agalzydazy betaw 1 ml.


https://smz.ezdrowie.gov.pl/

- Pozostate sktadniki to:
- mannitol (E421)
- sodu diwodorofosforan jednowodny (E339)
- disodu fosforan siedmiowodny (E339).

Jak wyglada lek Fabrazyme i co zawiera opakowanie

Lek Fabrazyme jest dostarczany w postaci proszku o barwie biatej lub biatawej. Po rekonstytucji jest
to przezroczysty, bezbarwny plyn, niezawierajacy czastek statych. Rekonstytuowany lek musi by¢
nastepnie rozcienczony.

Wielkosci opakowan: 1, 51 10 fiolek w opakowaniu. Nie wszystkie wielkosci opakowan musza
znajdowac si¢ w obrocie.

Podmiot odpowiedzialny i wytworca

Podmiot odpowiedzialny
Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Holandia

Wytwoérca
Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irlandia

W celu uzyskania bardziej szczegdtowych informacji dotyczacych tego leku nalezy zwrécic si¢ do
miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Polska
Sanofi Sp. z o.0.
Tel.: +48 22 280 00 00

Data ostatniej aktualizacji ulotki: lipiec 2024

Inne Zrodta informacji

Szczegodtowe informacje 0 tym leku znajduja si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow
http://www.ema.europa.eu. Znajdujg si¢ tam réwniez linki do stron internetowych o rzadkich
chorobach i sposobach leczenia.

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego:
Instrukcja stosowania — rekonstytucja, rozcienczenie i podawanie

Proszek do sporzadzania koncentratu roztworu do infuzji musi by¢ rekonstytuowany w wodzie do
wstrzykiwan, nastgpnie rozcienczony 0,9% roztworem chlorku sodu do wstrzykiwan i podany w
infuzji dozylnej.

Z mikrobiologicznego punktu widzenia produkt nalezy zuzy¢ natychmiast. Jesli produkt nie zostanie
zuzyty hatychmiast, odpowiedzialno$¢ za okres i warunki przechowywania przed uzyciem ponosi
uzytkownik. Rekonstytuowany roztwor nie moze by¢ przechowywany i nalezy go natychmiast
rozcienczy¢; tylko rozcienczony roztwor moze by¢ przechowywany do 24 godzin w temperaturze
2°C-8°C.

Wykonywa¢ w warunkach aseptycznych

1. Na podstawie masy ciata pacjenta nalezy okresli¢ ilo§¢ potrzebnych fiolek do rekonstytucji,
a nastepnie nalezy wyjac je z lodowki, aby osiagnety temperature pokojowa (okoto 30 minut).
Kazda fiolka produktu leczniczego Fabrazyme przeznaczona jest do jednorazowego uzytku.


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

Rekonstytucja

2.

Do kazdej fiolki produktu leczniczego Fabrazyme 5 mg nalezy doda¢ 1,1 ml wody do
wstrzykiwan. Nalezy unika¢ gwaltownego wstrzykiwania wody do fiolki z proszkiem oraz
spienienia roztworu. W tym celu nalezy dodawac¢ wodg do wstrzykiwan do fiolki pojedynczymi
kroplami, a nie bezposrednio na liofilizat. Kazdg fiolkg nalezy delikatnie okrgcac i przechylac.
Fiolki nie nalezy odwracaé¢, wirowa¢, ani wstrzasac.

Rekonstytuowany koncentrat zawiera 5 mg agalzydazy beta w 1 ml i jest przezroczystym,
bezbarwnym roztworem o pH okoto 7,0. Przed rozcienczaniem rekonstytuowanego roztworu
nalezy sprawdzi¢ rekonstytuowany roztwor w kazdej fiolce, czy nie zawiera on jakichkolwiek
czastek statych lub czy nie zmienit barwy. Nie nalezy uzywac roztworu, jesli zauwazy si¢
obecnos$¢ czastek statych w roztworze lub zmiane zabarwienia roztworu.

Po rekonstytucji zaleca si¢ natychmiastowe rozcienczenie roztworu w celu zminimalizowania
tworzenia sie czgstek stalych w miarg uptywu czasu.

Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usunaé zgodnie
z lokalnymi przepisami.

Rozcienczenie

6.

Przed dodaniem rekonstytuowanego produktu leczniczego Fabrazyme w objetosci koniecznej do
uzyskania dawki dla pacjenta, zaleca sie usuniecie rownowaznej objetosci 0,9% roztworu chlorku
sodu do wstrzykiwan z worka do infuzji.

Powietrze z worka do infuzji nalezy usunaé, aby zminimalizowaé powierzchnig¢ oddzialywania
powietrza i ptynu.

Z kazdej fiolki nalezy powoli pobra¢ 1 ml (rownowartos¢ 5 mg) rekonstytuowanego roztworu do
uzyskania catkowitej objetosci koniecznej do otrzymania dawki dla pacjenta. Nie nalezy uzywaé
igiet z filtrem i nalezy unika¢ tworzenia si¢ piany.

Nastepnie rekonstytuowany roztwor nalezy powoli wstrzyknaé bezposrednio do 0,9% roztworu
chlorku sodu do wstrzykiwan (nie do ewentualnej przestrzeni powietrznej) az do uzyskania
koncowego stezenia W zakresie od 0,05 mg/ml do 0,7 mg/ml. Laczna objetos¢ 0,9% roztworu
chlorku sodu do infuzji (od 50 do 500 ml) nalezy okre$li¢ na podstawie indywidualnej dawki.
W przypadku dawek mniejszych niz 35 mg nalezy stosowaé¢ minimum 50 ml, w przypadku
dawek od 35 mg do 70 mg nalezy stosowa¢ minimum 100 ml, w przypadku dawek od 70 mg do
100 mg nalezy stosowa¢ minimum 250 ml, a w przypadku dawek przekraczajacych 100 mg
nalezy stosowac tylko 500 ml. Worek do infuzji nalezy delikatnie odwroci¢ lub masowac, aby
zmieszac rozcienczony roztwor. Nie nalezy wstrzasac, ani porusza¢ nadmiernie workiem do
infuzji.

Podawanie

10. Zaleca si¢ podawanie rozcienczonego roztworu przez wbudowany filtr 0,2 um o matej zdolnos$ci

wigzania biatek, aby usuna¢ wszystkie czasteczki biatkowe ktore nie powoduja jakiejkolwiek
utraty aktywnosci agalzydazy beta. Poczatkowa szybkos¢ infuzji (iv.) nie moze przekraczac
0,25 mg/min (15 mg/godzing). Szybkos¢ infuzji mozna zmniejszy¢ w przypadku wystapienia
reakcji zwigzanych z infuzja.

Po ustaleniu tolerancji pacjenta, szybkos¢ podawania mozna zwigksza¢ w zakresie od 0,05 do
0,083 mg/min (zakres od 3 do 5 mg/godz.) podczas kazdej kolejnej infuzji. W badaniach
klinicznych z udziatem pacjentéw z klasyczng postacig choroby, szybko$¢ infuzji zwigkszano
stopniowo, az do osiagnigcia minimalnego czas trwania infuzji wynoszacego 2 godziny.
Osiagnieto go po podaniu 8 poczatkowych infuzji z szybkoscig 0,25 mg/min (15 mg/godz.), bez



zadnych IARS, zmiany szybkosci infuzji lub przerwania infuzji. Dalsze skrocenie czasu infuzji do
1,5 godziny bylo mozliwe u pacjentow, u ktorych nie wystapity nowe IARs podczas ostatnich 10
infuzji lub nie zgtoszono cig¢zkich dziatan niepozadanych podczas ostatnich 5 infuzji. Kazdy
wzrost szybkosci o 0,083 mg/min (~5 mg/godz.) byt utrzymywany przez 3 kolejne infuzje, bez
zadnych nowych 1ARS, zmiany szybkosci infuzji lub przerwania infuzji przed kolejnym
zwigkszeniem szybkosci infuz;ji.

U pacjentéw o masie ciata <30 kg, maksymalna szybko$¢ infuzji powinna wynosi¢ 0,25 mg/min
(15 mg/godz.).



