Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

Myozyme 50 mg proszek do sporzadzania koncentratu roztworu do infuzji
Alglukozydaza alfa

Nalezy uwaznie zapoznac¢ sie z trescig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

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

- W razie jakichkolwiek watpliwo$ci, nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza, farmaceuty lub pielegniarki.

- Jesli u pacjenta wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie lub
pielegniarce. Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki

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

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywa¢ lek Myozyme

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje
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1. Co to jest lek Myozyme i w jakim celu si¢ go stosuje

Lek Myozyme stosuje si¢ w leczeniu dorostych, dzieci i mtodziezy w kazdym wieku, u ktorych
potwierdzono rozpoznanie choroby Pompego.

U os6b z choroba Pompego wystepuje niedobdr enzymu zwanego alfa-glukozydaza. Enzym ten
utatwia kontrolg ilosci glikogenu (jednego z wegglowodanow) w organizmie. Glikogen jest zrodlem
energii, jednak u pacjentdw z chorobg Pompego glikogen wystepuje w nadmierne;j ilo$ci.

Lek Myozyme zawiera sztucznie otrzymywany enzym zwany alglukozydazg alfa, ktory umozliwia
uzupetnienie niedoboru naturalnego enzymu u pacjentéw z choroba Pompego.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku Myozyme

Kiedy nie stosowa¢é leku Myozyme:

Jesli u pacjenta wystapily zagrazajace zyciu reakcje alergiczne (nadwrazliwosci) na alglukozydaze alfa
lub ktorykolwiek z pozostatych sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6), a ponowne
podanie leku nie powiodto si¢. Do zagrazajacych zyciu objawow reakcji alergicznych naleza miedzy
innymi niskie ci$nienie t¢tnicze, bardzo szybki rytm serca, trudnosci w oddychaniu, wymioty,
opuchlizna twarzy, pokrzywka lub wysypka.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Podczas leczenia lekiem Myozyme lub przez kilka godzin od zakonczenia jego podawania moze
wystapi¢ reakcja zwigzana z infuzja. Reakcje te charakteryzuja rézne objawy, takie jak niskie cisnienie
tetnicze, dyskomfort w klatce piersiowej, uczucie ucisku w gardle, obrzek twarzy, warg lub jezyka
(obrzek naczynioworuchowy), pokrzywka, zawroty gtowy, wysypka, swiad skory, nudnosci, wymioty,
kaszel i skurcz oskrzeli (wykaz wszystkich reakcji zwigzanych z infuzja, patrz punkt 4). Reakcja
zwigzana z infuzjg niekiedy moze by¢ bardzo ci¢zka. Jesli u pacjenta wystapi tego rodzaju reakcja,
nalezy o niej bezzwlocznie powiadomi¢ lekarza. Aby zapobiec reakcji alergicznej, konieczna moze
by¢ premedykacja, np. podanie lekow przeciwhistaminowych i (lub) kortykosteroidow badz lekow
obnizajacych goraczke (przeciwgoraczkowych).

Podczas badan, lekarze stosowali leki hamujgce dziatanie uktadu odporno$ciowego w celu
zmniejszenia produkcji przeciwciat. Ze wzgledu na chorobe Pompego istnieje ryzyko wystapienia



cigzkiego zakazenia drog oddechowych lub ptuc. Stosowanie tych lekow immunosupresyjnych moze
dodatkowo zwigkszy¢ to ryzyko.

W przypadku wystgpienia na skoérze cigzkich zmian wrzodziejacych, nalezy powiadomi¢ o tym
lekarza. W przypadku wystapienia obrzgku konczyn dolnych lub obrzeku uogélnionego, nalezy
powiadomi¢ o tym lekarza. Lekarz powinien rozwazy¢ przerwanie stosowania leku Myozyme

i rozpocza¢ odpowiednie leczenie. Lekarz powinien rozwazy¢ zagrozenia i korzys$ci wynikajace

z ponownego zastosowania leku Myozyme.

Lek Myozyme a inne leki
Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach przyjmowanych przez pacjenta
obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktdre pacjent planuje przyjmowac.

Ciaza, karmienie piersia i wplyw na plodnos$¢

Doswiadczenie dotyczgce stosowania leku Myozyme u kobiet w cigzy jest ograniczone. Nie nalezy
stosowac leku Myozyme w okresie cigzy, jesli nie jest to bezwzglednie konieczne. Nalezy
poinformowac lekarza, jesli pacjentka karmi piersia. Istnieje ograniczone doswiadczenie sugerujace,
ze lek Myozyme przenika do mleka kobiecego w bardzo matych ilosciach. Nie przewiduje si¢ wptywu
na niemowle karmione piersig. Dlatego podczas leczenia mozna rozwazy¢ karmienie piersig. Mozna
jednak omowic¢ z lekarzem czy nalezy przerwaé karmienie piersig jako srodek ostroznosci przez
pierwsze 24 godziny po otrzymaniu kazdej dawki leku Myozyme. Jesli pacjentka jest w cigzy lub
karmi piersia, przypuszcza, ze moze by¢ w cigzy lub gdy planuje mie¢ dziecko, powinna poradzic sig¢
lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn

Po infuzji leku Myozyme nalezy zachowac¢ ostrozno$¢ podczas prowadzenia pojazdow i obstugiwania
maszyn, gdyz mozliwe jest odczuwanie zawrotow gtowy, senno$¢, drzenie i (lub) niskie ci$nienie
krwi.

Lek Myozyme zawiera s6d
Ten lek zawiera mniej niz 1 mmol sodu (23 mg) w fiolce, jest wiec zasadniczo ,,wolny od sodu”.

3. Jak stosowa¢ lek Myozyme

Lek Myozyme bedzie podawany pod nadzorem lekarza posiadajacego doswiadczenie w leczeniu
choroby Pompego.

Podawana dawka zalezy od masy ciata. Zalecana dawka leku Myozyme wynosi 20 mg/kg masy ciata.
Dawka ta bedzie podawana raz na 2 tygodnie.

Infuzja domowa

Lekarz moze rozwazy¢ wykonywanie infuzji leku Myozyme w domu, jesli bedzie to bezpieczne i
wygodne dla pacjenta. Jezeli u pacjenta wystapia jakiekolwiek dziatania niepozadane w trakcie infuzji
leku Myozyme, osoba podajgca infuzj¢ domowg moze przerwa¢ infuzje i rozpoczaé odpowiednie
leczenie.

Stosowanie u dzieci i mlodziezy
Zalecana dawka leku Myozyme u dzieci i mtodziezy jest taka sama jak u dorostych.

Instrukcja wlasciwego uzycia
Lek Myozyme podaje si¢ w kroplowce (infuzji dozylnej). Lek jest dostarczany w postaci proszku,
ktory przed podaniem miesza si¢ z woda do wstrzykiwan.

Zastosowanie wigkszej niz zalecana dawki leku Myozyme

W przypadku podania leku Myozyme w wickszej dawce lub szybszej infuzji niz zalecane, moga
wystapi¢ reakcje zwigzane z infuzjg. Taka reakcja moze obejmowac objawy takie jak:

o zasinienie skory i ust z powodu braku tlenu w tkankach, przyspieszenie rytmu serca, kotatanie
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Serca

trudnosci w oddychaniu, kaszel

zawroty glowy, bol glowy, zaburzenia smaku

wysokie cis$nienie krwi, uderzenia goraca

obrzek jezyka, wymioty, biegunka, nudnosci

bol w klatce piersiowej, dyskomfort w klatce piersiowej, ucisk w gardle, goragczka, dreszcze,
uczucie zimna, zaczerwienienie w miejscu podania infuzji

b6l miesni

o zaczerwienienie skory

Jesli u pacjenta wystgpi taka reakcja, nalezy natychmiast poinformowac o tym lekarza (patrz punkt 2).
Szybkos$¢ infuzji zostanie zmniejszona lub infuzja zostanie wstrzymana, a w razie potrzeby pacjent
moze otrzymac¢ odpowiednie leczenie objawowe.

Pominiecie zastosowania leku Myozyme
W przypadku pominigcia infuzji nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem.

W razie jakichkolwiek dalszych watpliwosci zwigzanych ze stosowaniem tego leku, nalezy zwrocic¢
si¢ do lekarza, farmaceuty lub pielegniarki.

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

Dziatania niepozadane najczgsciej obserwowano podczas leczenia lub krotko po jego zakonczeniu
(,,reakcje zwigzane z infuzja”). Niektére dziatania niepozgdane zwigzane z infuzja miaty znaczne
nasilenie lub zagrazaty zyciu. U niektorych pacjentow opisywano reakcje zagrazajace zyciu, w tym
bardzo cigzkie, uogolnione reakcje alergiczne i wstrzgs anafilaktyczny. Do objawow takich reakcji
nalezg niskie ci$nienie tgtnicze, bardzo szybki rytm serca, trudnosci w oddychaniu, wymioty,
opuchlizna twarzy, warg lub jezyka, pokrzywka lub wysypka. U niektorych pacjentow wystapity
dzialania niepozadane zwigzane z wlewem leku, pod postacia objawdw grypopodobnych, ktore trwaty
przez kilka dni od zakonczenia wlewu.

Jesli u pacjenta wystapi ktorykolwiek z nizej wymienionych objawow, nalezy bezzwlocznie
powiadomié lekarza. Aby zapobiec reakcji alergicznej, konieczna moze by¢ premedykacja,

np. podanie lekow przeciwhistaminowych i (lub) kortykosteroidow badz lekow obnizajacych goraczke
(przeciwgoraczkowych).

Bardzo czesto: moga wystapié czesSciej niz u 1 na 10 oséb

. Pokrzywka

. Wysypka

. Przyspieszenie rytmu serca

. Nagle zaczerwienienie twarzy (,,uderzenia gorgca”)
. Goraczka lub podwyzszona temperatura ciala

. Kaszel

. Zwigkszenie czgstosci oddychania

. Wymioty

. Male stezenie tlenu we krwi

Czesto: moga wystapié nie czeSciej niz u 1 na 10 oséb

. Blados¢

. Zwigkszone lub nieprawidlowo wysokie ci$nienie tetnicze
. Sinawe zabarwienie skory

. Dreszcze

. Pobudzenie

. Drzenia



Bol glowy

Mrowienie

B0l lub miejscowy odczyn wokot miejsca podawania infuzji
Zawroty glowy

Drazliwos$¢

Swiad skory

Odruchy wymiotne

Obrzek twarzy, obrzegk gardla lub silny obrzgk obejmujacy twarz, gardto i jezyk w nastepstwie
ciezkiej reakcji alergiczne;j

Obrzek konczyn gornych i dolnych

Nudnosci

Dyskomfort w klatce piersiowej

Ucisk w gardle

Biegunka

Zmeczenie

Bo6l migsni

Skurcze migsni

Ciezkie wrzodziejace zmiany skorne

Zaczerwienienie skory

Czestos$¢ nieznana: czestos$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych

Obrzek wokot oczu

Astma

Nieprawidtowe szmery oddechowe, w tym $wist

Trudno$ci w oddychaniu (w tym duszno$c)

Zimne konczyny (np. dtonie, stopy)

Obnizone lub niskie ci$nienie tetnicze

Zwezenie naczyn krwiono$nych zmniejszajace przepltyw krwi

Nagty skurcz oskrzeli ograniczajacy przeplyw gazéw oddechowych (skurcz oskrzeli)
Uczucie goragca

Uczucie zimna

Ogolne zte samopoczucie

Uczucie ostabienia

Senno$¢

Omdlenie

Uczucie pieczenia

Zwigkszona potliwos¢

L.zawienie

Marmurkowatos$¢ skory

Niepokoj

Swiszczacy oddech

Podraznienie gardta

Niedobor tlenu w tkankach ciala

Spowolnienie rytmu serca

Zatrzymanie akcji serca

Silne bicie serca, ktore moze by¢ szybkie lub nieregularne (kotatanie serca)
Bol w klatce piersiowej (nie serca)

Zapalenie bton okrywajgcych gatke oczng i powieke

Bol brzucha

Niestrawno$¢

Trudno$ci w potykaniu

Bol stawow

Chwilowe wstrzymanie lub nagte zatrzymanie oddychania

Utrata biatka z moczem

Zespot nerczycowy: obrzek konczyn dolnych, uogdlniony obrzek i utrata biatka z moczem
Obrzgk 1 zgrubienie skory w miejscu infuzji w przypadku wydostania si¢ leku poza naczynia
krwiono$ne



. Zaczerwienienie dioni

. Przemijajace przebarwienia skory

. Zaczerwienienia w miejscu podania infuzji

. Pokrzywka (wysypka) w miejscu podania infuzji
. Swedzenie w miejscu podania infuzji

. Pecherzyk

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie lub pielegniarce. Dziatania niepozadane
mozna zgtasza¢ bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow
Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktéw 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.qgov.pl.

Dzigki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wiecej informacji na temat
bezpieczenistwa stosowania leku.

5. Jak przechowywac lek Myozyme
Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Nie stosowac¢ tego leku po uptywie terminu waznosci zamieszczonego na etykiecie po napisie ,,EXP”.
Termin waznoS$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Przechowywac¢ w lodowce (2°C — 8°C).

Po rozcienczeniu zaleca si¢ bezposrednie wykorzystanie, jednakze stabilno§¢ chemiczna i biologiczna
zostata wykazana dla okresu 24-godzinnego w temperaturze od 2°C do 8°C podczas przechowywania
produktu leczniczego w miejscu chronionym przed $wiatlem.

Lekow nie nalezy wyrzucaé¢ do kanalizacji ani domowych pojemnikow na odpadki. Nalezy zapytaé
farmaceutg, jak usuna¢ leki, ktorych si¢ juz nie uzywa. Takie postgpowanie pomoze chronié
srodowisko.

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

-Substancjg czynng leku jest alglukozydaza alfa. Jedna fiolka zawiera 50 mg alglukozydazy alfa. Po
rekonstytucji roztwor zawiera 5 mg alglukozydazy alfa na ml, natomiast po rozcieficzeniu stezenie
wynosi od 0,5 mg do 4 mg/ml.

-Pozostate sktadniki to:

mannitol (E421)

sodu diwodorofosforan jednowodny (E339)

disodu fosforan siedmiowodny (E339)

polisorbat 80 (E433).

Jak wyglada lek Myozyme i co zawiera opakowanie

Lek Myozyme to proszek do sporzgdzania koncentratu roztworu do infuzji znajdujacy si¢ w fiolce
(50 mg w fiolce). Kazde opakowanie zawiera 1, 10 lub 25 fiolek. Nie wszystkie rodzaje opakowan
muszg znajdowac si¢ w obrocie.

Proszek jest biaty lub prawie bialy. Po rekonstytucji roztwor jest przezroczysty, bezbarwny lub
bladozolty i moze zawierac czastki stale. Roztwor po rekonstytucji nalezy nastepnie dalej rozcienczyc.
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Podmiot odpowiedzialny i wytworca

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

Wytwérca
Genzyme Ireland Ltd., IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irlandia

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

Polska
Sanofi Sp. z 0.0.
Tel.: +48 22 280 00 00

Data ostatniej aktualizacji ulotki: sierpien 2024
Szczegotowe informacje o tym leku znajdujg si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow

http://www.ema.europa.eu. Znajduja si¢ tam réwniez linki do stron internetowych o rzadkich
chorobach i sposobach leczenia.

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego:
Instrukcja uzycia — Rekonstytucja, rozcienczenie i podanie

Lek Myozyme nalezy rekonstytuowaé w wodzie do wstrzykiwan, a nast¢pnie rozcienczy¢ roztworem
chlorku sodu do wstrzykiwan o stezeniu 9 mg/ml (0,9%). Otrzymany roztwor podaje si¢ w infuzji
dozylnej. Rekonstytucje i rozcienczanie nalezy prowadzi¢ w warunkach jatowych, zgodnie z
zaleceniami dobrej praktyki.

Poniewaz opisywany produkt jest substancjg biatkowa, w koncentracie po rekonstytucji i w worku
zawierajacym gotowy do podania roztwor moga wytracac si¢ czasteczki. Dlatego przed podaniem nalezy
przepuscic¢ roztwor przez filtr 0,2 um o niskiej zdolnosci wigzacej biatka znajdujacy si¢ w linii dozylne;.
Wykazano, ze filtr 0,2 pm w linii dozylnej usuwa widoczne czasteczki i nie powoduje widocznej utraty lub
zmniejszenia aktywno§ci biatek.

Nalezy wyliczy¢ liczbe fiolek przeznaczonych do rekonstytucji na podstawie indywidualnego schematu
dawkowania (mg/kg) dla danego pacjenta i wyja¢ potrzebng liczbe fiolek z lodowki, aby osiagnety
temperatur¢ pokojowa (okoto 30 minut). Kazda fiolka zawierajaca lek Myozyme jest przeznaczona
wylacznie do jednorazowego uzycia.

Wykonywaé w warunkach aseptycznych

* Rekonstytucja

Kazdg fiolke zawierajaca 50 mg leku Myozyme nalezy rekonstytuowa¢ w 10,3 ml wody do wstrzykiwan
przy uzyciu strzykawki z igla o $rednicy nie wiekszej niz 20 G.

Wode do wstrzykiwan nalezy dodawac¢ powoli kroplami po $ciance fiolki, nie bezposrednio na
liofilizowang masg. Delikatnie przechyli¢ i obroci¢ kazda fiolke. Nie odwracac, nie wirowac i nie wstrzgsac
fiolki. Po rekonstytucji koncentrat o objetosci 10,5 ml zawiera 5 mg enzymu w 1 ml i jest przezroczystym,
bezbarwnym lub bladozoéttym roztworem, ktory moze zawierac czastki state w ksztatcie cienkich bialych
nitek lub przezroczystych wtokienek. Po rekonstytucji nalezy sprawdzi¢ koncentrat w kazdej fiolce, czy nie
zawiera jakichkolwiek czastek statych lub czy nie zmienit barwy. Jezeli podczas bezposredniej kontroli
zauwazone zostang czastki state inne niz opisane powyzej lub zmieni si¢ barwa roztworu, nie nalezy
uzywac koncentratu. Odczyn pH roztworu po rekonstytucji wynosi okoto 6,2.


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

Po rekonstytucji koncentratu w fiolkach zaleca si¢ jego natychmiastowe rozcienczenie (patrz ponizej).

* Rozcienczenie

Po rekonstytucji zgodnie z powyzszym zaleceniem koncentrat w fiolce zawiera 5 mg alglukozydazy
alfaw 1 ml. Z kazdej fiolki nalezy pobra¢ doktadnie 10,0 ml (co odpowiada 50 mg alglukozydazy

alfa) koncentratu po rekonstytucji. Nastepnie wykona¢ dalsze rozcienczenie wedtug nastepujacego
schematu:

Z kazdej fiolki nalezy, przy uzyciu strzykawki z igla o $rednicy nie wigkszej niz 20 G, powoli pobraé
koncentrat po rekonstytucji az do otrzymania objetosci zawierajacej dawke dla danego pacjenta. Zalecane
stezenie koncowe alglukozydazy w worku do infuzji wynosi od 0,5 mg/ml do 4 mg/ml. Z workéw do
infuzji nalezy usung¢ powietrze. Nastepnie nalezy usung¢ rownowazng objetos¢ roztworu chlorku sodu do
wstrzykiwan 9 mg/ml (0,9%), ktéra zostanie zastgpiona koncentratem leku Myozyme po rekonstytucji.
Powoli wstrzykng¢ koncentrat leku Myozyme po rekonstytucji bezposrednio do roztworu chlorku sodu do
wstrzykiwan 9 mg/ml (0,9%). Delikatnie odwroci¢ lub masowaé worek, aby wymiesza¢ rozcienczony
roztwor. Nie wstrzgsa¢ i nie wykonywac¢ nadmiernych ruchow workiem.

Roztwor do infuzji nalezy poda¢ natychmiast po przygotowaniu.

Wszelkie resztki niewykorzystanego produktu lub jego odpady nalezy usung¢ w sposob zgodny z
lokalnymi przepisami.

+ Podawanie
Zaleca sig, aby rozcienczony roztwor poda¢ w ciggu 3 godzin. Czas pomigdzy rekonstytucja leku a
zakonczeniem infuzji nie moze przekroczy¢ 24 godzin.

Zalecana dawka leku Myozyme wynosi 20 mg/kg masy ciata. Dawka jest podawana raz na 2 tygodnie
w postaci infuzji dozylne;j.

Lek nalezy podawac stopniowo. Zaleca si¢ rozpoczecie infuzji z szybkoscig poczatkowa 1 mg/kg
mc./h i stopniowe jej zwigkszanie o 2 mg/kg mc./h, co 30 minut, az do osiaggniecia maksymalnej
szybkosci 7 mg/kg mc./h., o ile nie wystapig objawy reakcji zwigzane z infuzjg.



