Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla pacjenta

Nexviadyme 100 mg proszek do przygotowania koncentratu do sporzadzania roztworu do
infuzji
awalglukozydaza alfa

vNiniej szy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie
zidentyfikowanie nowych informacji o bezpieczenstwie. Uzytkownik leku tez moze w tym pomoc,
zglaszajac wszelkie dziatania niepozadane, ktore wystapity po zastosowaniu leku. Aby dowiedzie¢
sig, jak zglasza¢ dziatania niepozadane — patrz punkt 4.

Nalezy uwaznie zapoznac si¢ z treScia ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

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

- W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwrdcic 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 Nexviadyme i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku Nexviadyme
Jak stosowac lek Nexviadyme

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac¢ lek Nexviadyme

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

Co to jest lek Nexviadyme
Lek Nexviadyme zawiera enzym zwany awalglukozydazg alfa — zastgpuje naturalny enzym zwany
kwasng alfa-glukozydaza (GAA), ktérego niedobdr wystepuje u 0soéb z choroba Pompego.

W jakim celu stosuje si¢ lek Nexviadyme
Lek Nexviadyme jest stosowany w leczeniu 0s6b w kazdym wieku z chorobg Pompego.

U pacjentow z chorobg Pompego wystepuje mata aktywnos¢ enzymu kwasnej alfa-glukozydazy.
Enzym ten pomaga kontrolowa¢ zawartos¢ glikogenu (rodzaj weglowodanu) w organizmie. Glikogen
jest zrodtem energii, jednak u pacjentow z choroba Pompego kumuluje si¢ w roznych mig$niach, co
prowadzi do ich uszkodzenia. Lek zastepuje brakujacy enzym, dzieki czemu mozna zmniejszy¢
gromadzenie si¢ glikogenu w organizmie.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku Nexviadyme

Kiedy nie stosowa¢ leku Nexviadyme

Jesli u pacjenta wystapily zagrazajace zyciu reakcje alergiczne (nadwrazliwos$ci) na awalglukozydaze
alfa lub ktorykolwiek z pozostatych sktadnikéw tego leku (wymienionych w punkcie 6) i te reakcje
wystgpity ponownie po odstawieniu i ponownym zastosowaniu leku.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci
Przed rozpoczeciem stosowania leku Nexviadyme nalezy omowic to z lekarzem, farmaceutg lub

pielegniarka.

Nalezy natychmiast powiadomic lekarza, jesli leczenie lekiem Nexviadyme spowoduje wystgpienie:



o reakcji alergicznych, w szczegoInosci anafilaksji (cigzka reakcja alergiczna) — objawy opisano
ponizej w punkcie ,,Mozliwe dziatania niepozadane”

o reakcji zwigzanej z infuzja, podczas podawania leku pacjentowi lub w ciaggu kilku nastepnych
godzin — objawy opisano ponizej w punkcie ,,Mozliwe dziatania niepozadane”

Nalezy poinformowac lekarza, jesli u pacjenta wystapi obrzgk nog lub rozlegly obrzek ciata. Lekarz
zdecyduje, czy istnieje konieczno$¢ przerwania podawania infuzji leku Nexviadyme, a ponadto
zastosuje odpowiednie leczenie. Lekarz zdecyduje takze, czy pacjent bedzie mogt nadal otrzymywac
awalglukozydaze alfa.

Lek Nexviadyme 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.

Ciaza, karmienie piersia i wplyw na plodnos¢

Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza, ze moze by¢ w cigzy, lub gdy planuje mie¢
dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku. Nie ma
dostepnych informacji na temat bezpieczenstwa stosowania leku Nexviadyme u kobiet w cigzy. Nie
mozna stosowa¢ leku Nexviadyme w czasie cigzy, chyba ze lekarz wyraznie to zaleci. Pacjentka i
lekarz prowadzacy powinni zadecydowaé czy mozna zastosowaé lek Nexviadyme, jesli pacjentka
karmi piersia.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn

Lek Nexviadyme moze wywiera¢ niewielki wptyw na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow i obstugiwania
maszyn. Poniewaz wérdd reakceji zwigzanych z infuzja moga wystapic¢ zawroty glowy, niedocisnienie i
sennos$¢, lek moze wptywaé na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow i obstugiwania maszyn w dniu infuzji.

3. Jak stosowacé lek Nexviadyme

Lek Nexviadyme bedzie podawany pod nadzorem fachowego personelu medycznego posiadajacego
doswiadczenie w leczeniu choroby Pompego.

Przed przyjeciem leku Nexviadyme pacjent moze otrzymac inne leki, aby zmniejszy¢ pewne dziatania
niepozadane. Do takich lekow nalezg leki przeciwhistaminowe, steroidy i leki obnizajace goragczke
(np. paracetamol).

Dawka leku Nexviadyme jest ustalana na podstawie masy ciata pacjenta. Bedzie podawana raz na
2 tygodnie.

o Zalecana dawka leku Nexviadyme to 20 mg/kg masy ciala.

Infuzja domowa
Lekarz moze rozwazy¢ wykonywanie infuzji leku Nexviadyme w domu, jesli bedzie to bezpieczne i

wygodne dla pacjenta. Jezeli u pacjenta wystapia jakiekolwiek dzialania niepozadane w trakcie infuzji
leku Nexviadyme, pracownik personelu medycznego moze przerwac infuzje¢ i rozpocza¢ odpowiednie
leczenie.

Instrukcja prawidlowego stosowania

Lek Nexviadyme podaje sie we wlewie kroplowym do zyty (w infuzji dozylnej). Jest dostarczany
pracownikom fachowego personelu medycznego w postaci proszku, ktory miesza si¢ z jatowa woda i
rozciencza glukoza przed podaniem w infuz;i.

Zastosowanie wi¢kszej niz zalecana dawki leku Nexviadyme
Nadmierna szybkos$¢ infuzji leku Nexviadyme moze spowodowac¢ uderzenia goraca.



Pominiecie zastosowania leku Nexviadyme

W przypadku pominigcia infuzji nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem. W razie jakichkolwiek dalszych
watpliwosci zwigzanych ze stosowaniem tego leku nalezy zwrdcic sie do lekarza, farmaceuty lub
pielegniarki.

Przerwanie stosowania leku Nexviadyme
Nalezy porozmawia¢ z lekarzem, jesli pacjent chce przerwac leczenie lekiem Nexviadyme. W razie
przerwania leczenia objawy choroby moga ulec nasileniu.

4. Mozliwe dzialania niepozadane

Dziatania niepozadane najczgsciej wystgpuja u pacjentow w trakcie podawania wlewu leku
Nexviadyme lub wkroétce po jego zakonczeniu. Nalezy natychmiast powiedzie¢ lekarzowi, jesli u
pacjenta wystapi reakcja zwiazana z infuzjg lub reakcja alergiczna. Przed podaniem infuzji, lekarz
moze poda¢ pacjentowi odpowiednie leki, aby zapobiec tym reakcjom.

Reakcje zwigzane z infuzjg

Reakcje zwigzane z infuzjg zazwyczaj miaty nasilenie tagodne lub umiarkowane. Do objawow reakcji
zwiazanych z infuzja naleza: dyskomfort w klatce piersiowej, podwyzszone ci$nienie tgtnicze,
przyspieszenie rytmu serca, dreszcze, kaszel, biegunka, zmeczenie, bol glowy, objawy grypopodobne,
nudnosci, wymioty, bol rak i ndg, zaczerwienienie skory, §wiad skory, wysypka i pokrzywka.

Reakcje alergiczne

Do objawow reakcji alergicznych naleza: trudnosci z oddychaniem, uczucie ucisku w Klatce
piersiowej, naglte zaczerwienienie, kaszel, zawroty gtowy, nudnosci, zaczerwienienie dloni i stop,
$wiad dtoni i stop, obrzgk dolnej wargi i jezyka, zmniejszone nasycenie krwi tlenem i wysypka.

Bardzo czesto (moga wystapi¢ u wigcej niz 1 na 10 osob)
e Nadwrazliwos$¢

Bol glowy

Nudnosci

Swiad skory

Wysypka

Czesto (moga wystapic nie czesciej niz u 1 na 10 osdb)
Anafilaksja (cigzka reakcja alergiczna)
Zawroty gtowy

Sennos¢

Drzenie

Uczucie pieczenia
Zaczerwienienie oczu

Swiad oka

Obrzek powiek

Przyspieszone bicie serca
Nagle zaczerwienienie
Podwyzszone cisnienie tetnicze
Obnizone ci$nienie tetnicze
Zasinienie skory i warg
Uderzenia gorgca

Blados¢ skory

Kaszel

Trudnosci z oddychaniem
Podraznienie gardta

BOl jamy ustnej 1 gardia
Biegunka



Wymioty

Obrzegk wargi

Obrzek jezyka

B4l brzucha

Bol w nadbrzuszu
Niestrawno$¢

Pokrzywka
Zaczerwienienie rak
Zaczerwienienie skory
Czerwona wysypka
Nadmierna potliwo$¢
Swedzaca wysypka
Luszczenie skory

Skurcze mig$ni

Bol migséni

Bole rak i nog

Bole w okolicy ledzwiowej
Zmeczenie

Dreszcze

Goraczka

Dyskomfort w klatce piersiowej
Bol

Objawy grypopodobne

Bol w miegjscu infuzji
Zmniejszone nasycenie krwi tlenem
Ostabienie

Obrzek twarzy

Uczucie zimna lub gorgca

Niezbyt czesto (moga wystapi¢ nie czgsciej niz u 1 na 100 oséb)

Zapalenie oczu

Dretwienie lub mrowienie

L.zawienie oczu

Dodatkowe skurcze serca

Przyspieszenie oddechu

Obrzek gardta

Dretwienie ust, jezyka lub wargi

Mrowienie ust, jezyka lub wargi

Trudnosci w potykaniu

Obrzek skory

Przebarwienia skory

Bol twarzy

Podwyzszona temperatura ciata
Wynaczynienie w miejscu infuzji

Bol stawow w miejscu infuzji

Wysypka w miejscu infuzji

Odczyn w miejscu infuzji

Swiagd w miejscu infuzji

Miejscowy obrzek

Obrzek rak i nog

Nieprawidtowe szmery oddechowe ($wisty oddechowe)
Badanie krwi pod katem stanu zapalnego
Zaburzenia czucia dotyku, bolu i temperatury
Dyskomfort w jamie ustnej (w tym uczucie pieczenia wargi)
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Zgtoszone dziatania niepozadane u dzieci i mtodziezy byty podobne do tych obserwowanych u
dorostych.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

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

Dzieki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywac lek Nexviadyme
Lek nalezy przechowywaé¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

Nie stosowac tego leku po uptywie terminu waznos$ci zamieszczonego na opakowaniu po: EXP.
Termin waznos$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Nieotwarte fiolki:
Przechowywa¢ w lodowce (2°C - 8°C).

Roztwor po rekonstytucji:
Po rekonstytucji zaleca si¢ natychmiastowe rozcienczenie roztworu. Roztwor po rekonstytucji mozna
przechowywac¢ przez maksymalnie 24 godziny w lodowce w temperaturze od 2 do §°C.

Roztwor po rozcienczeniu:

Po rozcienczeniu zaleca si¢ natychmiastowe uzycie leku. Roztwor po rozcienczeniu mozna
przechowywac przez 24 godziny w temperaturze od 2°C do 8°C, a nastgpnie przez 9 godzin
w temperaturze pokojowej (do 25°C).

Lekow nie nalezy wyrzucac¢ do kanalizacji ani domowych pojemnikéw na odpadki. Nalezy zapytacé
lekarza, farmaceute lub pielegniarke, jak usuna¢ leki, ktérych si¢ juz nie uzywa. Takie postepowanie
pomoze chroni¢ srodowisko.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek Nexviadyme

Substancja czynng leku jest awalglukozydaza alfa. Jedna fiolka zawiera 100 mg awalglukozydazy alfa.
Po rekonstytucji roztwor zawiera 10 mg awalglukozydazy alfa na ml, a po rozcienczeniu stezenie

roztworu wynosi od 0,5 mg/ml do 4 mg/ml.

Pozostate sktadniki to:

e Histydyna

e Histydyny chlorowodorek jednowodny
e Glicyna

e Mannitol

e Polisorbat 80


https://smz.ezdrowie.gov/

Jak wyglada lek Nexviadyme i co zawiera opakowanie

Awalglukozydaza alfa jest proszkiem do przygotowania koncentratu do sporzadzania roztworu do
infuzji w fiolce (100 mg/fiolka). Kazde opakowanie zawiera 1, 5, 10 lub 25 fiolek. Nie wszystkie
wielko$ci opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.

Proszek o barwie biatej do bladozottej. Po rekonstytucji roztwor jest przezroczysty, bezbarwny lub
bladozotty. Roztwor po rekonstytucji nalezy rozcienczy¢.

Podmiot odpowiedzialny
Sanofi B.V.
Paasheuvelweg 25

1105 BP Amsterdam
Holandia

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

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

Polska
Sanofi Sp. z o.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 rowniez linki do stron internetowych o rzadkich
chorobach i sposobach leczenia.
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Informacje przeznaczone wytacznie dla fachowego personelu medycznego:

Rekonstytucja

Nalezy wykonywa¢ w warunkach aseptycznych.

1. Liczbe fiolek do rekonstytucji nalezy okresli¢ na podstawie masy ciata pacjenta oraz

zalecanego dawkowania: 20 mg/kg mc. lub 40 mg/kg mc.

Masa ciata pacjenta (kg) x dawka (mg/kg mc.) = dawka dla pacjenta (w mg).

Dawka dla pacjenta (w mg) podzielona przez 100 mg/fiolka = liczba fiolek do rekonstytucji.
Jesli liczba fiolek bedzie zawierata utamek, nalezy zaokragli¢ ja w gore do najblizszej liczby
catkowite;j.

Przyktad: masa ciata pacjenta (16 kg) x dawka (20 mg/kg mc.) = dawka dla pacjenta

(320 mg). 320 mg podzielone przez 100 mg/fiolke = 3,2 fiolki — nalezy uzy¢ 4 fiolki.
Przyktad: masa ciata pacjenta (16 kg) x dawka (40 mg/kg mc.) = dawka dla pacjenta

(640 mg).

640 mg podzielone przez 100 mg/fiolke = 6,4 fiolki — nalezy uzy¢ 7 fiolek.

2. Wyjac liczbg fiolek potrzebng do wykonania infuzji z lodowki i odstawi¢ na okoto 30 minut
do osiggniecia temperatury pokojowe;.

3. Zawartos¢ kazdej fiolki nalezy rekonstytuowac poprzez powolne wstrzyknigcie do kazdej z
nich 10,0 ml wody do wstrzykiwan (ang. water for injections, WFI). Z kazdej fiolki zostanie
uzyskane stezenie 100 mg/10 ml (10 mg/ml). Nalezy unikaé kierowania silnego strumienia
wody do wstrzykiwan na proszek, a takze unika¢ spieniania. W tym celu nalezy powoli,
kroplami dodawac¢ wode do wstrzykiwan po wewngtrznej $cianie fiolki, a nie bezposrednio na
liofilizowany proszek. Delikatnie przechylac i obraca¢ kazda fiolka. Fiolek nie nalezy
odwraca¢, wirowac ani wstrzasac.


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

4.

Nalezy sprawdzi¢ fiolki z rekonstytuowang zawarto$cig pod katem obecnosci czastek statych i
zmian barwy. W przypadku zaobserwowania czastek statych lub zmian barwy podczas
bezposredniej kontroli wzrokowej, nie nalezy uzywac roztworu. Nalezy poczekaé na
rozpuszczenie roztwordu.

Rozcienczanie

1.

Rekonstytuowany roztwor nalezy rozcienczy¢ w 5% wodnym roztworze glukozy do
ostatecznego stezenia od 0,5 mg/ml do 4 mg/ml. W tabeli 1 podano zalecang catkowitg
objetos¢ roztworu do infuzji w przeliczeniu na mase ciala pacjenta.

Nalezy powoli pobra¢ do strzykawki obj¢tos¢ rekonstytuowanego roztworu z kazdej fiolki
(obliczong w przeliczeniu na masg ciata pacjenta).

Rekonstytuowany roztwor nalezy powoli dodawaé bezposrednio do 5% roztworu glukozy.
Nalezy unika¢ spieniania czy wstrzgsania workiem infuzyjnym. Nie nalezy dopusci¢ do
wprowadzenia powietrza do worka infuzyjnego.

Delikatnie odwrdci¢ lub masowaé worek infuzyjny, aby wymiesza¢ jego zawartos¢. Nie
wstrzasac.

Aby unikng¢ dostania si¢ czastek statych, przypadkowo wprowadzonych podczas
przygotowywania infuzji dozylnej, zaleca si¢ podawanie produktu leczniczego Nexviadyme
przez wbudowany filtr o $rednicy porow 0,2 pum i niskiej zdolnosci wigzania biatek. Po
zakonczeniu infuzji zestaw infuzyjny nalezy przeptukac¢ 5% wodnym roztworem glukozy.
Produktu leczniczego Nexviadyme nie nalezy podawac réwnoczesnie z innymi lekami w tym
samym zestawie infuzyjnym.

Tabela 1: Przewidywane objetosci roztworu do infuzji dozylnej produktu leczniczego
Nexviadyme w dawkach 20 i 40 mg/kg mc., w przeliczeniu na mase ciala pacjenta

Zakres masy ciata pacjenta Catkowita objetos¢ infuzji dla Catkowita objetos¢ infuzji dla
(kg) dawki 20 mg/kg mc. (ml) dawki 40 mg/kg mc. (ml)

od 1,25do 5 50 50
od 5,1do 10 50 100
od 10,1 do 20 100 200
od 20,1 do 30 150 300
od 30,1 do 35 200 400
od 35,1 do 50 250 500
od 50,1 do 60 300 600

od 60,1 do 100 500 1000

od 100,1 do 120 600 1200

od 120,1 do 140 700 1400

od 140,1 do 160 800 1600

od 160,1 do 180 900 1800

od 180,1 do 200 1000 2000

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

Infuzja domowa
WIlewy produktu leczniczego Nexviadyme w domu mozna rozwazy¢ u pacjentow, ktorzy dobrze je

tolerujg i u ktorych w okresie kilku miesiecy nie wystapity umiarkowane lub ciezkie IAR. Decyzja o
przeprowadzeniu infuzji domowych powinna zosta¢ podjeta zgodnie z oceng i zaleceniami lekarza
prowadzacego. W ramach kwalifikacji pacjenta do otrzymywania infuzji domowych, nalezy wzigé¢
pod uwage jego choroby wspotistniejgce i zdolnos¢ do przestrzegania wymagan zwigzanych z
infuzjami domowymi. Nalezy rozwazy¢ nastgpujace Kryteria:

U pacjenta nie moze wystepowac zadna choroba, ktoéra w opinii lekarza mogtaby pogorszy¢
tolerancje infuzji.

Stan kliniczny pacjenta zostat uznany za stabilny. Przed rozpoczeciem infuzji domowych
nalezy przeprowadzi¢ kompleksowa ocene stanu zdrowia pacjenta.

Wymagane jest, aby pacjent przez kilka miesiecy otrzymywat infuzje produktu leczniczego
Nexviadyme pod nadzorem lekarza doswiadczonego w leczeniu pacjentdow z choroba
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Pompego, w szpitalu lub w odpowiednich warunkach leczenia ambulatoryjnego. Warunkiem
rozpoczgcia infuzji domowych jest udokumentowanie dobrej tolerancji wezesniejszych infuzji
bez IAR lub z tagodnymi AR, ktore udato si¢ kontrolowaé dzigki premedykacji.

e Pacjent musi zobowigzac¢ si¢ i przestrzega¢ zasad wykonywania infuzji domowych.

e Konieczne jest zapewnienie fachowemu personelowi medycznemu sprzetu, zasobow i
procedur, w tym przeszkolenia, niezb¢dnych do wykonywania infuzji domowych. Pomoc
pracownika fachowego personelu medycznego powinna by¢ dostepna przez caty czas w
trakcie infuzji domowych oraz przez okreslony czas po infuzji, w zaleznosci od tolerancji
leczenia pacjenta przed rozpoczeciem infuzji domowych.

Jezeli u pacjenta wystapig dziatania niepozadane w trakcie infuzji domowych, wlew nalezy
natychmiast przerwac i rozpocza¢ wlasciwe leczenie. Moze by¢ konieczne wykonywanie kolejnych
wlewow w szpitalu lub w odpowiednich warunkach leczenia ambulatoryjnego, do czasu, gdy dane
dziatanie niepozadane nie ustgpi. Nie nalezy zmienia¢ dawki i szybkosci wlewu bez konsultacji z
lekarzem prowadzacym.



