FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Myozyme

50 mg pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning
alglukosidas alfa

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

-~ Spara denna bipacksedel, du kan behdva lasa den igen.

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

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

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Myozyme ar och vad det anvands for

. Vad du behover veta innan du far Myozyme

. Hur Myozyme ges

. Eventuella biverkningar

. Hur Myozyme ska forvaras

. Forpackningens innehall och évriga upplysningar
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. Vad Myozyme ar och vad det anvands for
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Myozyme anvands for behandling av vuxna, barn och tonaringar i
alla aldrar dar diagnos pa Pompes sjukdom ar faststalld.

Personer med Pompes sjukdom har laga nivaer av ett enzym som
kallas alfa-glukosidas. Detta enzym hjalper till att kontrollera
glykogennivaer (en typ av kolhydrat) i kroppen. Glykogenet forser
kroppen med energi, men om du lider av Pompes sjukdom kan
glykogennivaerna bli fér hoga.

Myozyme innehaller ett konstgjort enzym som kallas alglukosidas
alfa som kan ersatta det humana enzymet som saknas vid Pompes
sjukdom.

2. Vad du behdver veta innan du far Myozyme

Anvand inte Myozyme

Om du har upplevt livshotande allergiska (6verkanslighets-)
reaktioner mot alglukosidas alfa eller nagot annat innehallsamne i
detta ldkemedel (anges i avsnitt 6) och om ateradministrering av
lakemedlet inte lyckades. Symtom pa livshotande allergiska
reaktioner inkluderar (men ar inte begransade till) lagt blodtryck,
mycket snabb hjartfrekvens, andningssvarigheter, krakningar,
svullnad i ansiktet, nasselfeber eller utslag.

Varningar och forsiktighet

Om du behandlas med Myozyme kan du fa en infusionsrelaterad
biverkning nar du far medicinen eller under de ndrmaste timmarna
efter infusionen. En sadan biverkning kan besta av olika symtom
som lagt blodtryck, obehag i brostet, svullnad i halsen, svullnad av
ansikte, l[appar eller tunga (angioodem), nasselutslag (urtikaria),
yrsel, hudutslag, kliande hud, illamaende, krakningar, hosta och
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bronkospasm (se avsnitt 4 for en dversikt over alla
infusionsrelaterade biverkningar). En sadan infusionsrelaterad
biverkning kan i vissa fall vara valdigt allvarlig. Om du upplever en
liknande biverkning boér du genast kontakta lakare. Du kan vara i
behov av medicinering fore behandling for att forhindra en allergisk
reaktion (t.ex. antihistaminer och/eller kortikosteroider) eller
febernedsattande lakemedel.

For att minska produktionen av antikroppar har lakare i studier
anvant [akemedel som hammar immunfdrsvaret. Eftersom du har
Pompes sjukdom finns det en risk att du far en allvarlig infektion i
andningsvagarna eller lungorna. Genom att anvanda lakemedel
som hammar immunforsvaret kan risken oka ytterligare.

Om du upplever allvarliga sarskador pa huden ska du kontakta
lakare. Om dina ben svullnar eller om du kanner dig allmant svullen
ska du kontakta lakare. Lakaren bor overvaga att avbryta
Myozyme-behandlingen och pabdrja lamplig medicinsk behandling.
Lakaren skall 6vervaga risker och fordelar med att aterinsatta
Myozyme.

Andra lakemedel och Myozyme

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

Graviditet, amning och fertilitet

Det finns begransad erfarenhet fran anvandningen av Myozyme
hos gravida kvinnor. Du bor inte anvanda Myozyme under
graviditet om det inte ar absolut nddvandigt. Tala om for din lakare
om du ammar. Begransad erfarenhet tyder pa att Myozyme
utsdndras i brostmjolk i mycket sma mangder. Inga effekter pa det
ammade spadbarnet forvantas. Darfor kan amning under
behandlingen dvervagas. Du kan é&nda diskutera med din lakare om
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du bor avbryta amningen som en forsiktighetsatgard under de
forsta 24 timmarna efter varje dos av Myozyme. Om du ar gravid
eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa
barn, radfraga lakare eller apotekspersonal innan du anvander
detta lakemedel.

Korformaga och anvandning av maskiner

Var forsiktig nar du kor bil eller anvander maskiner strax efter
infusion med Myozome. Du kan uppleva yrsel, somnighet,
darrningar och/eller 1agt blodtryck.

Myozyme innehaller natrium

Detta lakemedel innehaller mindre an 1 mmol natrium (23 mg) per
injektionsflaska och &r darmed sa gott som “natriumfritt".

3. Hur Myozyme ges

Du kommer att fa Myozyme av en ldkare med erfarenhet av att
behandla patienter med Pompes sjukdom.

Du far en dos som ar baserad pa din kroppsvikt. Rekommenderad
dosering for Myozyme ar 20 mg/kg kroppsvikt varannan vecka.

Infusion i hemmet

Lakaren kan dvervaga att lata dig 6verga till infusion med
Myozyme i hemmet, om det ar sakert och bekvamt for dig. Om du
far biverkningar under en infusion med Myozyme, kan
vardpersonalen som ger infusionen i hemmet avbryta infusionen
och paborja lamplig medicinsk behandling.

Anvandning for barn och ungdomar

Den rekommenderade dosen for barn och ungdomar ar samma
som for vuxna.
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Anvisningar for korrekt anvandning

Myozyme ges med dropp i en ven (som intravenos infusion). Det
tillhandahalls i pulverform och maste blandas med sterilt vatten
innan anvandning.

Om du har fatt for stor mangd av Myozyme

Om du far Myozyme med en hogre dos eller infusionshastighet an
den rekommenderade, kan du uppleva infusionsrelaterade
reaktioner. En sadan reaktion kan inkludera symtom som:

® Dbld hud och blda lappar pa grund av syrebrist i
kroppsvavnader, dkad puls, palpitationer
andningssvarigheter, hosta

yrsel, huvudvark, smakstorningar

hogt blodtryck, rodnad

svullnad av tunga, krakningar, diarré, illamaende
brostsmarta, obehag i brostet, tranghet i halsen, feber, frossa,
koldkansla, rodnad vid infusionsstallet

muskelsmarta

hudrodnad

Tala omedelbart om for din ldkare om du far nagon av de ovan
namnda reaktionerna (se avsnitt 2). Da minskas
infusionshastigheten eller sa avbryts infusionen och du kan vid
behov fa korrigerande behandling.

Om du har glomt att anvanda Myozyme

Om du har missat en infusion, kontakta din lakare.

Om du har ytterligare fragor om detta lakemedel kontakta lakare,
apotekspersonal eller sjukskoterska.
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4. Eventuella biverkningar

Liksom alla [akemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar,
men alla anvéndare behdver inte fa dem.

Biverkningar rapporterades huvudsakligen nar patienterna var
under behandling eller en kort tid darefter (infusionsrelaterade
biverkningar). Nagra av dessa biverkningar var allvarliga eller
livshotande. Livshotande biverkningar, inklusive mycket allvarliga
allmanna allergiska reaktioner och anafylaktisk chock, har
rapporterats hos vissa patienter. Symtom pa sadana reaktioner
inkluderar lagt blodtryck, mycket snabb hjartfrekvens,
andningssvarigheter, krakning, svullnad av ansikte, |appar eller
tunga, nasselfeber eller utslag. Nagra patienter har fatt biverkning
ar med influensaliknande symtom i samband med infusionen.
Symtomen kvarstod nagra fa dagar efter att infusionen avslutats.
Om du far en liknande biverkning b6r du genast kontakta lakare.
Du kan vara i behov av medicinering fore behandlingen for att
forhindra en allergisk reaktion (t.ex. antihistaminer och/eller
kortikosteroider) eller febernedsattande lakemedel.

Mycket vanliga: kan forekomma hos fler an 1 av 10 personer

nasselfeber

utslag

okad puls

ansiktsrodnad

feber eller forhojd kroppstemperatur
hosta

snabbare andning

krakningar

lag syreniva i blodet
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Vanliga: kan férekomma hos upp till 1 av 10 personer

blekhet

forhojt eller hogt blodtryck

blaaktig missfargning av huden

frossa

upprordhet

darrningar

huvudvark

stickningar

smarta eller lokala reaktioner pa infusionsstallet
yrsel

irritabilitet

klada

kvaljningar

svullet ansikte, svullet svalg eller kraftig, kombinerad svullnad
av ansikte, svalg eller tunga pa grund av en allvarlig allergisk
reaktion

svullnad i armar och ben

illamaende

obehag i brostet

tranghet i halsen

diarré

trotthet

muskelsmarta

muskelspasmer

allvarliga sarskador pa huden

hudrodnad

Ingen kand frekvens: kan inte beraknas fran tillgangliga data.

svullnad runt 6gonen
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onormala andningsljud, inklusive ett visslande ljud
andningssvarigheter (inklusive andfaddhet)

kyla i extremiteter (t.ex. hander, fotter)

sankt eller 1agt blodtryck

fortrangda blodkarl som gor att blodflodet minskar

plotslig sammandragning av bronkerna vilket begransar den
mangd luft som passerar in i och ut ur lungorna (bronkspasm)
varmekansla

koldkansla

allman sjukdomskansla

svaghetskansla

somnighet

svettningar

Okat tarflode

flackig hud

rastloshet

pipande andningsljud

irritation i halsen

syrebrist i vavnad

sankt puls

hjartstopp

kraftiga hjartslag som kan vara snabba eller oregelbundna (
palpitationer)

brostsmarta (inte i hjartat)

inflammation i hinnorna som tacker ogonglob och 6gonlock
buksmarta

matsmaltningsbesvar

svaljsvarigheter

ledsmarta

tillfalligt andningsuppehall eller plétsligt andningsstillestand
proteinforlust i urinen
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® nefrotiskt syndrom: svullnad i benen, allman svullnad och
proteinforlust i urinen

® svullnad och fortjockning av huden vid infusionsstallet vid

lackage av produkten utanfor blodkarlen

roda handflator

overgaende hudmissfargning

rodnad vid infusionsstallet

nasselutslag (hudutslag) vid infusionsstallet

kldda vid infusionsstallet

blasa

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. Detta galler aven 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 oka informationen om
lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Myozyme ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.

Anvands fore utgangsdatum som anges pa etiketten efter "EXP".
Utgangsdatumet &r den sista dagen i angiven manad.

Forvaras i kylskap (2 oC - 8 eC).
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Efter spadning bor produkten anvandas omedelbart. Kemisk och
fysikalisk stabilitet under anvandning har emellertid visat
hallbarhet upp till 24 timmar vid 2 till 8 °C samt vid forvaring i
skydd mot ljus.

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

6. Forpackningens innehall och 6vriga
upplysningar

Innehallsdeklaration

- Den aktiva substansen ar alglukosidas alfa. En injektionsflaska
innehaller 50 mg alglukosidas alfa. Efter rekonstituering
innehaller l16sningen 5 mg alglukosidas alfa/ml och efter
spadning varierar koncentrationen mellan 0,5 mg och 4 mg per
ml.

- Ovriga innehallsamnen ar

- Mannitol (E421)

- Natriumvatefosfatmonohydrat (E339)

- Natriumdivatefosfatheptahydrat (E339)
-~ Polysorbat 80 (E433).

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Myozyme ar ett pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning |
en injektionsflaska (50 mg/flaska). Varje férpackning innehaller 1,
10 eller 25 injektionsflaskor. Eventuellt kommer inte alla
forpackningsstorlekar att marknadsforas.

10 Texten utskriven fran Fass.se 2024-04-28 04:04



Pulvret ar vitt till benvitt. Efter beredning ar det en klar, farglos till
ljusgul I6sning, som kan innehalla partiklar. Den beredda l6sningen
maste spadas ytterligare.

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

Ytterligare upplysningar om detta ldkemedel kan erhallas hos
ombudet for innehavaren av godkannandet for forsaljning:

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

Denna bipacksedel andrades senast 2024-01-25

Ovriga informationskéllor

Ytterligare information om detta lakemedel finns pa Europeiska
lakemedelsmyndighetens 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
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Myozyme skall beredas med vatten for injektionsvatskor, utspatt
med natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, 16sning innan
det ges som intravenos infusion. Rekonstitution och spadning skall
genomforas enligt godkanda rutiner och med sarskild hansyn till
aseptik.

Pa grund av produktens aggvitehaltiga natur kan partikelbildning
forekomma i den rekonstituerade I0sningen och de slutliga
infusionspasarna. Darfor bor ett inloppsfilter med lagprotein
bindningsgrad och en porstorlek pa 0,2 mikrometer anvandas vid
administrering. Det har visat sig att ett sadant filter avlagsnar
synliga partiklar utan att féljden blir nagon markbar forlust av
protein eller aktivitet.

Berakna det antal injektionsflaskor som skall rekonstitueras
baserat pa patientens individuella dosering (mg/kg) och ta ut
erforderligt antal injektionsflaskor ur kylskapet sa att de nar
rumstemperatur (ungefar 30 minuter). Varje injektionsflaska
Myozyme ar endast avsedd for engangsbruk.

Anvand aseptisk teknik

® Rekonstitution

Bered varje injektionsflaska Myozyme 50 mg med 10,3 ml vatten
for injektionsvatskor med hjalp av en nal vars diameter inte
overstiger 20 gauge. Tillsatt vatten for injektionsvatskor langsamt
och droppvis langs flaskans sida och inte direkt pa den frystorkade
kakan. Luta och rulla varje injektionsflaska forsiktigt.
Injektionsflaskan far inte vandas upp och ned, snurras eller skakas.
Den rekonstituerade volymen ar 10,5 ml innehaller 5 mg/ml, och
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ser ut som en klar, farglos till ljusgul 16sning som kan innehalla
partiklar i form av tunna vita strimmor eller genomskinliga fibrer.
Inspektera omedelbart de rekonstituerade injektionsflaskorna med
tanke pa frammande féremal och missfargning. Om andra
frammande partiklar an de ovan beskrivna kan ses, eller om
|0sningen ar missfargad, skall den inte anvandas. Den beredda
|osningens pH ar ungefar 6,2.

Efter beredning skall flaskorna omedelbart spadas ytterligare (se
nedan).

® Spéadning

Efter rekonstitution enligt ovan innehaller den rekonstituerade
|0sningen i injektionsflaskan 5 mg alglukosidas alfa per ml. Den
rekonstituerade volymen gor att man kan dra upp exakt 10,0 ml
(motsvarar 50 mg) fran varje injektionsflaska. Detta skall sedan
spadas ytterligare enligt foljande: Dra langsamt upp den
rekonstituerade I6sningen fran varje injektionsflaska tills den volym
som behdvs for patientens dos erhallits med hjalp av en nal vars
diameter inte dverstiger 20 gauge. Den rekommenderade
slutkoncentrationen alglukosidas i infusionspasarna varierar mellan
0,5 mg/ml och 4 mg/ml. Avlagsna luften i infusionspasen. Ta ocksa
bort en lika stor volym natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %)
injektionsvatska, [6sning som skall ersattas med rekonstituerat
Myozyme. Injicera langsamt rekonstituerat Myozyme direkt i
natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, l6sning. Vand
forsiktigt upp och ned pa eller massera infusionspasen for att
blanda den utspadda losningen. Skaka inte infusionspasen.
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Den fardiga losningen skall administreras sa snart som mojligt efter
beredning.

Ej anvant lakemedel och avfall skall kasseras enligt gallande
anvisningar.

® Administrering

Det rekommenderas att man paborjar administreringen av den
utspadda Iosningen inom tre timmar. Den totala tiden mellan
rekonstitution och slutforande av infusionen bor inte overstiga 24
timmar.

Den rekommenderade dosregimen for Myozyme ar 20 mg/kg
kroppsvikt administrerat en gang varannan vecka som intravends
infusion.

Infusionerna skall 6kas gradvis. Man rekommenderar att infusionen
borjar med en hastighet av 1 mg/kg/timme och gradvis okas med

2 mg/kg/timme var 30:e minut om det inte finns nagra tecken pa
IAR (infusionsrelaterade reaktioner) tills en maximumbhastighet pa
7 mg/kg/timme nas.
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