FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Fabrazyme

5 mg pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning.
agalsidas beta

Las noga igenom denna bipacksedel innan du borjar anvanda detta
likemedel. Den innehaller information som ar viktig for dig.

Spara denna bipacksedel, du kan behéva lasa den igen.

Om du har ytterligare fragor vand dig till lakare eller apotekspersonal.

Detta lakemedel har ordinerats enbart at dig. Ge det inte till andra. Det kan skada dem, aven om de
uppvisar sjukdomstecken som liknar dina.

- Om du far biverkningar, tala med lakare eller apotekspersonal. Detta galler &ven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Fabrazyme ar och vad det anvands for

2. Vad du behdver veta innan du anvander Fabrazyme
3. Hur du anvander Fabrazyme

4. Eventuella biverkningar

5. Hur Fabrazyme ska férvaras

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad Fabrazyme ar och vad det anvands for

Fabrazyme innehaller den aktiva substansen agalsidas beta och anvands som enzymersattningsbehandling
vid Fabrys sjukdom, dar enzymaktivitet av a-galaktosidas saknas eller ar lagre an normalt. Om du lider av
Fabrys sjukdom avlagsnas inte ett fettdmne, som heter globotriaosylceramid (GL-3), fran cellerna i din
kropp och ansamlas i stallet i dina organs blodkarlsvaggar.

Fabrazyme ar avsett som enzymersattningsbehandling under Iang tid hos patienter dar diagnos pa Fabrys
sjukdom ar faststalld.

Fabrazyme ar avsedd for vuxna, barn och ungdomar 8 ar och aldre.

2.Vad du behover veta innan du anvander Fabrazyme
Anvand inte Fabrazyme
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om du ar allergisk mot agalsidas beta eller ndgot annat innehallsamne i detta ldkemedel (anges i
avsnitt 6).

Varningar och férsiktighet

Tala med din |akare eller apotekspersonal innan du anvander Fabrazyme.

Om du behandlas med Fabrazyme kan du raka ut for infusionsrelaterade reaktioner. En infusionsrelaterad
reaktion ar en biverkning som upptrader under infusionen eller fram till infusionsdagens slut (se avsnitt 4).
Om du far en sadan reaktion maste du omedelbart kontakta lakare. Du kan behova ytterligare mediciner for
att forhindra att en sadan reaktion uppstar.

Barn och ungdomar

Inga kliniska studier har utférts pa barn 0 - 4 ar. Riskerna och férdelarna med Fabrazyme hos barn i aldern
5 till 7 &r har annu inte faststallts och ingen dos kan darfér rekommenderas fér denna aldersgrupp.

Andra lakemedel och Fabrazyme

Tala om for lakare eller apotekspersonal om du anvander, nyligen har anvant eller kan tankas anvanda
andra ldkemedel.

Tala om for lakare om du anvander lakemedel som innehaller klorokin, amiodaron, benoquin eller
gentamicin. Det finns en teoretisk risk fér minskad agalsidas beta-aktivitet

Graviditet, amning och fertilitet

Anvandning av Fabrazyme under graviditet rekommenderas ej. Erfarenheter saknas av anvandning av
Fabrazyme bland gravida kvinnor. Fabrazyme kan tankas utséndras i brostmjélk. Anvandning av Fabrazyme
under amning rekommenderas inte. Studier har inte utférts for att undersoka effekten av Fabrazyme pa
fertilitet.

Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller
apotekspersonal innan du tar detta Idkemedel.

Korformaga och anvandning av maskiner

Kor inte bil och anvand inte verktyg eller maskiner om du kanner dig yr, sémnig, svimfardig eller far svindel
under eller kort efter administreringen av Fabrazyme (se avsnitt 4). Radfraga lakare forst.

Fabrazyme innehaller natrium

Detta lakemedel innehaller mindre an 1 mmol natrium (23 mg) per injektionsflaska d.v.s. &r nast intill
"natriumfritt’.

3. Hur du anvdnder Fabrazyme

Fabrazyme ges genom ett dropp i en ven (genom intravends infusion). Det levereras som ett pulver som
ska blandas med sterilt vatten innan det ges (se Information for Iakare och sjukvardspersonal i slutet av
denna bipacksedel).

Anvand alltid detta lakemedel enligt Idkarens anvisningar. Radfraga lakare om du ar osaker.
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Fabrazyme ges endast under dvervakning av en ldkare med erfarenhet av att behandla Fabrys sjukdom.
Lakaren kan rekommendera att du kan behandlas i hemmet férutsatt att du uppfyller vissa kriterier.
Kontakta lakaren om du vill fa behandlingen i hemmet.

Den rekommenderade dosen Fabrazyme for vuxna ar 1 mg/kg kroppsvikt, en gang varannan vecka. Inga
forandringar av dosen ar nédvandiga for patienter med njursjukdom.

Anvandning for barn och ungdomar

Den rekommenderade dosen Fabrazyme fér barn och ungdomar 8 - 16 ar ar 1 mg/kg kroppsvikt, en gang
varannan vecka. Inga férandringar i dosen ar nédvandiga for patienter med njursjukdom.

Om du anvant for stor mangd av Fabrazyme

Doser pa upp till 3 mg/kg kroppsvikt har visat sig vara ofarliga.

Om du har glomt att anvanda Fabrazyme

Om du har missat en infusion med Fabrazyme ska du kontakta din doktor.

Om du har ytterligare fragor om detta lakemedel kontakta I&kare eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla Iakemedel kan detta Idkemedel orsaka biverkningar men alla anvandare behéver inte fa dem.

| kliniska studier sags biverkningar i huvudsak under det att patienterna fick medicinen eller kort darefter
("infusionsrelaterade reaktioner”). Svara livshotande allergiska reaktioner ("anafylaktiska reaktioner”) har
rapporteras hos vissa patienter. Om du upplever nagon allvarlig biverkning ska du omedelbart kontakta
lakare.

Mycket vanliga symptom (kan férekomma hos upp till 1 av 10 anvandare) ar bland annat frossa, feber,
koéldkanslor, illamaende, krakningar, huvudvark och kanselférnimmelser i huden som bréannande eller
stickande kansla. Lakaren kan besluta att sanka infusionshastigheten eller ge ytterligare lakemedel for att
forhindra sddana reaktioner fran att ske.

Lista dver andra biverkningar:
Vanlig (kan forekomma hos upp till 1 av 10 anvandare):

svullet ansikte smarta i armar och ben

ledsmarta

muskelsmarta
hojt blodtryck

® Dprostsmarta ® somnighet ® trotthet

® andningssvarigheter ® ¢kad hjartrytm ® uppblossande rodnad

® blekhet ® buksmarta ® smarta

® klada ® ryggsmarta ® tranghetskansla i halsen
® onormal tarutséndring ® hudutslag ® yrsel

® svaghetskansla ® |49 hjartrytm ® hjartklappning

® tinnitus (6ronsusningar) ® extrem trotthet ® minskad smartkanslighet
® nastappa ® svimningsattacker ® prannande kansla

® diarré ® hosta ® vasande andning

® rodnad ® obehag i buken ® nasselutslag
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® pl6tslig svullnad av ansikte ® sdnkt blodtryck ® inflammation i ndsa och
eller svalg ® obehag i brostet svalg

® 6dem (svullnad) i armar och ® ansiktsodem ® varmevallning
ben ® frvarrad svarighet att ® varmekansla
svindelkansla andas ® hypertermi
magbesvar ® muskelspanningar ® (kad kanslighet i munnen
muskelkramp ® muskuloskeletal stelhet

Mindre vanlig (kan férekomma hos upp till 1 av 100 anvandare):

® darrning ® Kldda i 6gonen ® |39 hjartrytm beroende pa

® ro6da 6gon ® svullna 6ron storningar i hjartats

® Gronsmarta ® Dbronkospasm (kramp i retledningssystem

® halsont luftréren) ® Gkad smartkanslighet

® snabb andning ® rinnande nasa ® tadppta dvre luftvagar

® kliande utslag ® halsbranna ® roda utslag

® varme- och kéldkénsla ® obehag fran huden ® (flackig blarod)

® svaljsvarigheter ® muskuloskeletal smarta hudmissfargning

® smarta vid infusionsstallet ® rinit (inflammation i nasan) ® kalla armar och ben

® reaktion pa infusionsstallet ® influensaliknande sjukdom ® blodkoagulering vid

® allman sjukdomskansla injektionsstallet

hudmissfargning
6dem (svullnad)

Har rapporterats (forekommer hos ett okant antal anvandare):

® allvarlig inflammation i

® sankt syreniva i blodet blodkarlen

F6r nagra patienter som inledde behandling med den rekommenderade dosen och som sedan fick en
reducerad dos under en langre tid rapporterades nagra symtom for Fabrys sjukdom oftare.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Detta galler &ven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar direkt till
Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att 6ka
informationen om lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Fabrazyme ska férvaras

Forvara detta ldkemedel utom syn- och rackhall fér barn.
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http://www.lakemedelsverket.se/

Anvands fére utgangsdatum som anges pa etiketten efter "EXP”. Utgangsdatumet ar den sista dagen i
angiven manad.

Odppnade flaskor
Forvaras i kylskap (2 °C - 8 °C)

Beredda och utspadda lésningar
Den rekonstituerade ldsningen kan inte lagras utan ska spadas omedelbart. Den utspadda |6sningen kan
férvaras i upp till 24 timmar vid 2 °C -8 °C.

Lakemedel ska inte kastas i avioppet eller bland hushallsavfall. Fraga apotekspersonalen hur man kastar
mediciner som inte langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration

Det aktiva innehallsamnet ar agalsidas beta, en flaska innehaller 5 mg. Efter beredning innehaller
varje flaska 5 mg agalsidas beta per ml.
De 6vriga innehallsdmnena ar:

- Mannitol (E 421)

- Natriumdivatefosfatmonohydrat (E 339)

- Dinatriumfosfatheptahydrat (E 339)

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Fabrazyme levereras som ett vitt till benvitt pulver. Efter spadning ar det en klar, fargl6s vatska, fri fran
frammande partiklar. Den fardigberedda I6sningen maste spadas ytterligare.

Férpackningsstorlekar: 1, 5 och 10 flaskor per kartong. Eventuellt kommer inte alla férpackningsstorlekar
att marknadsforas.

Innehavare av godkannande for forsaljning och tillverkare

Innehavare av godkannande for forsaljning
Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nederlanderna.

Tillverkare
Genzyme Ireland Limited IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irland

Kontakta ombudet fér innehavaren av godkannandet for férsaljning om du vill veta mer om detta
lakemedel:

Sanofi AB
Tel: +46 (0)8 634 50 00

Denna bipacksedel andrades senast 03 april 2023

Ovriga informationskéllor
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Ytterligare information om detta Idkemedel finns pd Europeiska ldkemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu/. Dar finns ocksa lankar till andra webbplatser rérande sallsynta sjukdomar och
behandlingar.

Foljande uppgifter ar endast avsedda for halso- och
sjukvardspersonal:

Bruksanvisning - rekonstitution, spadning och administrering

Pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning, maste beredas med vatten for injektionsvatskor, spadas
med natriumklorid 9 mg/ml injektionsvatska, 16sning och sedan ges som intravends infusion.

Fran mikrobiologisk synpunkt, bér produkten anvandas omedelbart. Om den inte anvénds omedelbart, ar
lagringstid under anvandning och férvaringsbetingelser fére anvéandning anvandarens ansvar. Den
rekonstituerade I6sningen kan inte lagras och maste genast spadas. Det ar bara den utspadda I6sningen
som kan forvaras i upp till 24 timmar vid 2°C till 8°C.

Anvand aseptisk teknik

1. Berakna det antal flaskor som skall rekonstitueras baserat pa patientens vikt och ta ut erforderligt
antal flaskor ur kylskapet sa att de far rumstemperatur (ungefar 30 minuter). Fabrazymeflaskorna ar
endast avsedda f6r engangsbruk.

Rekonstitution

2. Varje flaska med Fabrazyme 5 mg ska beredas med 1,1 ml vatten for injektionsvatskor. Undvik att
tillsatta vattnet for haftigt till pulvret och att I6sningen skummar genom att Idangsamt droppa vattnet
for injektionsvatskor nedfér flaskans insida och inte direkt pa det frystorkade pulvret. Varje flaska ska
rullas och lutas forsiktigt. Flaskan ska inte vandas upp och ned pa, snurras runt eller skakas.

3. Den rekonstituerade l6sningen innehaller 5 mg agalsidas beta per ml, och ser ut som en klar, farglos
I6sning. Den beredda 16sningens pH ar ungefar 7,0. Fore ytterligare spadning skall den beredda
l6sningen i varje flaska granskas visuellt med avseende pa frammande partiklar och missfargning.
Lésningen ska inte anvandas om frammande partiklar syns eller om Iésningen ar missfargad.

4. Efter beredning skall flaskorna omedelbart spadas ytterligare for att minimera risken for att
proteinpartiklar med tiden bildas.

5. Ej anvant lakemedel och avfall ska kasseras enligt gallande anvisningar.

Spadning

6. Innan man tillsatter den rekonstituerade volym Fabrazyme som erfordras for patientens dos bor man
ur infusionspasen ta bort motsvarande volym natriumklorid 9 mg/ml injektionsvatska, 16sning.

7. Luftutrymmet i infusionspasen ska avlagsnas for att minimera gransytan mellan luft och vatska.
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8. 1,0 ml (motsvarar 5 mg) rekonstituerad I6sning fran varje beredd flaska upp till den totala volym som

10.

erfordras ska langsamt dras upp for patientens dos. Filternalar ska inte anvandas och skumbildning
ska undvikas.

Den rekonstituerade Idsningen ska sedan langsamt injiceras direkt ner i infusionspasen med
natriumklorid 9 mg/ml injektionsvatska, |6sning (inte i ndgot kvarvarande luftutrymme) till en
slutkoncentration pa mellan 0,05 mg/ml och 0,7 mg/ml. Faststall den totala volymen natriumklorid

9 mg/ml infusionsvatska, 16sning (mellan 50 och 500 ml) baserat pa den individuella dosen. Foér doser
som ar lagre an 35 mg ska minst 50 ml anvandas, for doser som ar pa 35 till 70 mg ska minst 100 ml
anvandas, for doser som ar pa 70 till 100 mg ska minst 250 ml anvandas och for doser som &r storre
an 100 mg ska endast 500 ml anvandas. Infusionspasen ska forsiktigt vandas upp och ned eller
masseras |att for att blanda den utspadda lésningen. Kraftig skakning av infusionspasen ska
undvikas.

Administrering

Vi rekommenderar att man administrerar den utspadda ldsningen genom ett inneliggande
lagproteinbindande filter pd 0,2 um for att avlagsna eventuella partiklar, vilket inte kommer att
resultera i nagon forlust av agalsidas beta-aktivitet. Den intravendsa infusionshastigheten ska i
bérjan inte 6verstiga 0,25 mg/min (15 mg/timme). Infusionshastigheten kan sankas vid uppkomst av
infusionsrelaterade reaktioner.

Nar patientens tolerans ar val faststalld kan infusionshastigheten 6kas i steg om 0,05 till 0,083
mg/min (steg om 3 till 5 mg/timme) under varje f6ljande infusion. | kliniska prévningar med klassiska
patienter 6kades infusionshastigheten stegvis till dess en minsta infusionstid pa 2 timmar
uppnaddes. Detta kunde genomféras efter att patienten initialt fatt 8 infusioner med 0,25 mg/min
(15 mg/timme) utan nagra infusionsrelaterade reaktioner, andring av infusionshastigheten eller
avbrott i infusionen. En ytterligare minskning av infusionstiden till 1,5 timme tillats fér patienter som
inte hade nya infusionsrelaterade reaktioner under de senaste 10 infusionerna eller inte rapporterade
allvarliga biverkningar under de senaste 5 infusionerna. Efter varje 6kning om 0,083 mg/min

(~5 mg/timme) bibehdlls infusionshastigheten under 3 pa varandra féljande infusioner. Efterféljande
okningar av infusionshastigheten gjordes om patienten inte hade nagra nya infusionsrelaterade
reaktioner, inte behdvde andra infusionshastigheten eller géra avbrott i infusionen.

Hos patienter som vager < 30 kg ska den maximala infusionshastigheten inte 6verstiga 0,25 mg/min
(15 mg/timme).
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