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I. MELLÉKLET 
 

ALKALMAZÁSI ELŐÍRÁS 
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Ez a gyógyszer fokozott felügyelet alatt áll, mely lehetővé teszi az új gyógyszerbiztonsági 
információk gyors azonosítását. Az egészségügyi szakembereket arra kérjük, hogy jelentsenek 
bármilyen feltételezett mellékhatást. A mellékhatások jelentésének módjairól a 4.8 pontban kaphatnak 
további tájékoztatást. 
 
 
1. A GYÓGYSZER NEVE 
 
Lamzede 10 mg por oldatos infúzióhoz 
 
 
2. MINŐSÉGI ÉS MENNYISÉGI ÖSSZETÉTEL 
 
10 mg alfa-velmanázt* tartalmaz injekciós üvegenként. 
Feloldás után az oldat 2 mg alfa-velmanázt tartalmaz milliliterenként (10 mg/5 ml). 
 
A segédanyagok teljes listáját lásd a 6.1 pontban. 
 
*Az alfa-velmanáz előállítása emlős kínai hörcsög ováriumsejtekben (Chinese Hamster Ovary, CHO) 
rekombináns DNS-technológiával történik. 
 
 
3. GYÓGYSZERFORMA 
 
Por oldatos infúzióhoz 
 
Fehér vagy törtfehér por. 
 
 
4. KLINIKAI JELLEMZŐK 
 
4.1 Terápiás javallatok 
 
Enyhe-közepesen súlyos alfa-mannosidosisban szenvedő betegek enzimpótló terápiájára javallott a 
betegség nem neurológiai jellegű megnyilvánulási formáinak kezelésére. Lásd 4.4 és 5.1 pont. 
 
4.2 Adagolás és alkalmazás 
 
A kezelést az alfa-mannosidosisban szenvedő betegek kezelésében, illetve a lizoszomális tárolási 
betegségek kezelésére szolgáló egyéb enzimpótló terápiák alkalmazásában jártas orvosnak kell 
felügyelnie. A Lamzede beadását az enzimpótló terápiában, valamint a sürgősségi esetek ellátásában 
jártas egészségügyi szakembernek kell végeznie. 
 
Adagolás 
 
Az ajánlott adagolási rend 1 mg/testtömegkilogramm hetente egyszer, szabályozott sebességű 
intravénás infúzió formájában beadva. 
 
Az alfa-velmanázzal végzett kezelés hatásait rendszeres időközönként értékelni kell, és azokban az 
esetekben, amikor egyértelmű előny nem figyelhető meg, megfontolandó a kezelés leállítása. 
 
Különleges populációk 
 
Idősek 
Időseknél nincsenek rendelkezésre álló adatok, és a készítmény releváns alkalmazását nem írták le. 
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Vese- vagy májkárosodás 
Vese- vagy májkárosodásban szenvedő betegeknél dózismódosítás nem szükséges. 
 
Gyermekek és serdülők 
A gyermeknél és serdülőknél dózismódosítás nem szükséges. 
 
Az alkalmazás módja 
 
Kizárólag intravénás infúzióban történő alkalmazásra. 
 
A gyógyszer alkalmazás előtti feloldására vonatkozó utasítások 
 
Az elkészített oldatnak tisztának kell lennie. Nem használható fel, ha átlátszatlan részecskék 
figyelhetők meg benne, vagy ha az oldat elszíneződött (lásd 6.6 pont). 
 
A Lamzede elkészített oldatát infúziós pumpához csatlakoztatott infúziós szerelékkel kell beadni, 
melynek csövébe alacsony fehérjekötő képességű, 0,22 µm-es filter van beépítve. Az infúzió 
időtartamát egyénileg kell kiszámítani, a fehérjeterhelés szabályozása érdekében 25 ml/órás maximális 
infúziós sebesség figyelembe vételével. Az infúzió időtartamának legalább 50 percnek kell lennie. 
Klinikailag indokolt esetben az orvos megítélése szerint alacsonyabb infúziós sebesség is előírható, 
például a kezelés kezdetén vagy infúziós reakciók korábbi előfordulása esetén. 
Az infúzió sebességének és az infúzió időtartamának testtömeg alapján történő kiszámítását illetően 
lásd a 6.6 pontban szereplő táblázatot. 
 
A beteget klinikai állapottól és az orvos megítélésétől függően az infúzió után legalább egy órán át 
megfigyelés alatt kell tartani az infúziós reakciók tekintetében. A további utasításokat lásd a 
4.4 pontban. 
 
Otthoni infúzió 
 
A Lamzede infúzió otthoni alkalmazása megfontolható azon betegeknél, akik jól tolerálják az infúziót. 
Az otthoni kezelésről a kezelőorvos értékelése és javaslata alapján kell meghozni a döntést. 
Amennyiben a beteg az otthoni infúziós kezelésnél infúziós reakciót tapasztal, túlérzékenységi vagy 
anaphylaxiás reakciókat is beleértve, az infúzió sebességét azonnal le kell csökkentenie vagy az 
infúziót le kell állítania, figyelembe véve a reakció súlyosságát egészségügyi szakember segítségét 
kell kérnie. Otthoni körülmények között a dózisnak és az infúziós sebességnek meg kell egyeznie a 
kórházi körülmények közöttivel és csak egészségügyi szakember vagy kezelőorvos felügyelete mellett 
változtathatók meg. 
 
Az infúzió otthoni alkalmazása előtt a kezelőorvosnak és/vagy a gondozást végző egészségügyi 
szakembernek megfelelően be kell tanítania a beteget és/vagy a gondozót.  
 
4.3 Ellenjavallatok 
 
A készítmény hatóanyagával vagy a 6.1 pontban felsorolt bármely segédanyagával szembeni súlyos 
allergiás reakció. 
 
4.4 Különleges figyelmeztetések és az alkalmazással kapcsolatos óvintézkedések 
 
Nyomonkövethetőség 
 
A biológiai készítmények könnyebb nyomonkövethetősége érdekében az alkalmazott készítmény 
nevét és gyártási tételszámát egyértelműen kell dokumentálni. 
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A kezelés általános szempontjai 
 
Mivel a célszerv-károsodás idővel halmozódik, a kezelés egyre nehezebben fordítja vissza a 
károsodást, vagy ér el javulást. Az egyéb enzimpótló terápiákhoz hasonlóan az alfa-velmanáz sem jut 
át a vér-agy gáton. A kezelőorvosnak szem előtt kell tartania, hogy az alfa-velmanáz alkalmazása nem 
befolyásolja az irreverzibilis szövődményeket (pl. a csontváz-deformitásokat, a dysostosis multiplexet, 
a neurológiai jellegű megnyilvánulási formákat és a kognitív működészavart). 
 
Túlérzékenység 
 
Klinikai vizsgálatokban túlérzékenységi reakciókról számoltak be. Az alfa-velmanáz beadásakor 
azonnal rendelkezésre kell állnia megfelelő orvosi ellátásnak. Ha súlyos allergiás vagy anaphylaxiás 
típusú reakciók fordulnak elő, az alfa-velmanáz beadásának azonnali leállítása javasolt, és a sürgősségi 
kórképek kezelésére vonatkozó aktuális orvosi protokollokat kell követni. 
 
Infúziós reakció 
 
Az alfa-velmanáz beadása infúziós reakciót okozhat, az anaphylactoid reakciót is beleértve (lásd 
4.8 pont). Az alfa-velmanázzal végzett klinikai vizsgálatok során megfigyelt infúziós reakciókat a 
tünetek gyors kezdete jellemezte, és enyhék vagy közepes súlyosságúak voltak. 
 
Az infúziós reakciók kezelését a reakció súlyossága határozza meg, és a következők tartoznak bele: az 
infúzió sebességének csökkentése, gyógyszeres kezelés például antihisztaminokkal, lázcsillapítókkal 
és/vagy kortikoszteroidokkal és/vagy a kezelés leállítása és újrakezdése megnövelt infúziós 
időtartammal. Azokban az esetekben, amelyek tüneti kezelést igényeltek, antihisztamin és/vagy 
kortikoszteroid premedikáció megelőzheti a későbbi reakciókat. A klinikai vizsgálatok során a betegek 
többségénél az alfa-velmanáz infúzió előtt rutinszerű premedikációt nem alkalmaztak. 
 
Abban az esetben, ha angiooedema (nyelv- vagy torokduzzanat), felső légúti obstrukció vagy 
hypotensio jelentkezik az infúzió alatt vagy közvetlenül azt követően, anaphylaxiás vagy 
anaphylactoid reakciót kell feltételezni. Ilyen esetben az antihisztaminnal vagy kortikoszteroidokkal 
végzett kezelés megfelelőnek tartható. A legsúlyosabb esetekben a sürgősségi kórképek kezelésére 
vonatkozó aktuális orvosi protokollokat kell követni. 
 
A beteget az infúziós reakciók tekintetében az infúzió után egy órán át vagy – a kezelőorvos 
megítélése szerint – hosszabb ideig megfigyelés alatt kell tartani. 
 
Immunogenitás 
 
Az antitestek szerepet játszhatnak az alfa-velmanáz alkalmazása kapcsán megfigyelt, kezeléssel 
összefüggő reakciók kialakulásában. Azokban az esetekben, amikor súlyos infúziós reakciók lépnek 
fel, vagy elmarad vagy megszűnik a kezelés hatása, az összefüggés további értékelése érdekében 
vizsgálni kell a betegeknél az alfa-velmanáz elleni antitestek jelenlétét. Amennyiben a beteg állapota 
az enzimpótló terápia során romlik, megfontolandó a kezelés abbahagyása. 
 
Az immunogenitás lehetősége fennáll. 
A feltáró és kulcsfontosságú klinikai vizsgálatok során 33 közül 8 betegnél (24%) alakultak ki az 
alfa-velmanáz elleni IgG osztályú antitestek a kezelés bármely szakaszában. 
Egy 6 évesnél fiatalabb betegek bevonásával végzett klinikai vizsgálatban 5 közül 4 betegnél (80%) 
alakultak ki az alfa-velmanáz elleni IgG típusú antitestek. Ebben a vizsgálatban az immunogenitási 
tesztet egy másik típusú, érzékenyebb módszerrel végezték el, ezért magasabb volt azon betegek 
előfordulása, akiknél kialakultak az alfa-velmanáz elleni IgG osztályú antitestek, viszont ezek az 
adatok nem összehasonlíthatók a korábbi vizsgálatokból származó adatokkal. 
Az antitest-titer (alfa-velmanáz elleni IgG antitestszint) és a hatásosság csökkenése vagy az 
anaphylaxiás, illetve egyéb túlérzékenységi reakciók fellépése között egyértelmű összefüggést nem 
találtak. 
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Nem igazolódott, hogy az antitestek kialakulása befolyásolja a klinikai hatásosságot vagy a 
biztonságosságot. 
 
Nátriumtartalom 
 
A gyógyszer kevesebb mint 1 mmol (23 mg) nátriumot tartalmaz dózisonként, azaz gyakorlatilag 
„nátriummentes”. 
 
4.5 Gyógyszerkölcsönhatások és egyéb interakciók 
 
Interakciós vizsgálatokat nem végeztek. 
 
4.6 Termékenység, terhesség és szoptatás 
 
Terhesség 
 
Az alfa-velmanáz terhes nőknél történő alkalmazása tekintetében nem áll rendelkezésre információ. 
Állatkísérletek nem igazoltak direkt vagy indirekt káros hatásokat a terhesség, az embrionális/magzati 
fejlődés, az ellés vagy a születés utáni fejlődés tekintetében (lásd 5.3 pont). Az alfa-velmanáz célja az 
alfa-mannozidáz normalizálása alfa-mannosidosisban szenvedő betegeknél, a Lamzede alkalmazása 
nem javasolt terhesség alatt, kivéve, ha a nő klinikai állapota szükségessé teszi az alfa-velmanázzal 
történő kezelést. 
 
Szoptatás 
 
Nem ismert, hogy az alfa-velmanáz vagy metabolitjai kiválasztódnak-e a humán anyatejbe. 
Mindazonáltal, a szoptatott gyermek által lenyelt anyatejben lévő alfa-velmanáz felszívódását 
elenyészőnek tekintik, ezért nem várható semmiféle káros hatás. A Lamzede alkalmazható a szoptatás 
során. 
 
Termékenység 
 
Az alfa-velmanáz termékenységre gyakorolt hatásáráról nincsenek klinikai adatok. Állatkísérletek nem 
mutattak ki a termékenység romlására utaló jeleket. 
 
4.7 A készítmény hatásai a gépjárművezetéshez és a gépek kezeléséhez szükséges képességekre 
 
A Lamzede nem, vagy csak elhanyagolható mértékben befolyásolja a gépjárművezetéshez és a gépek 
kezeléséhez szükséges képességeket. 
 
4.8 Nemkívánatos hatások, mellékhatások 
 
A biztonságossági profil összefoglalása 
 
A leggyakoribb megfigyelt mellékhatások a következők voltak: testtömeg-gyarapodás (15%), infúziós 
reakciók (13%), hasmenés (10%), fejfájás (7%), arthralgia (7%), fokozott étvágy (5%) és 
végtagfájdalom (5%). 
Ezen mellékhatások legtöbbje nem volt súlyos. Infúziós reakcióként túlérzékenységet jelentettek 
3 betegnél, és anaphylactoid reakciót 1 betegnél. Ezeknek a reakcióknak az intenzitása enyhe-
mérsékelt volt. 
Összesen 4 esetben figyeltek meg súlyos mellékhatást (1 betegnél eszméletvesztést, 1 betegnél akut 
veseelégtelenséget és 1 betegnél hidegrázást és hipertermiát). Mindegyik esetben a betegek 
szövődmények nélkül gyógyultak. 
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A mellékhatások táblázatos felsorolása 
 
A klinikai vizsgálatok során alfa-velmanázzal kezelt 38 beteg expozícióját tükröző mellékhatások 
felsorolása az alábbi, 1. táblázatban található. A mellékhatások osztályozása szervrendszerenként és a 
preferált kifejezések alkalmazásával, a MedDRA szerinti gyakorisági kategóriák alapján történt. Az 
egyes gyakorisági csoportokon belül a mellékhatások súlyosság szerinti csökkenő sorrendben vannak 
felsorolva. A gyakoriság meghatározása a következő: nagyon gyakori (≥ 1/10), gyakori (≥ 1/100 – 
< 1/10), nem gyakori (≥ 1/1000 – < 1/100), ritka (≥ 1/10 000 – < 1/1000), nagyon ritka (< 1/10 000), 
illetve nem ismert (a gyakoriság a rendelkezésre álló adatokból nem állapítható meg). 
 
1. táblázat: Az alfa-mannosidosisban szenvedő, alfa-velmanázzal kezelt betegekkel végzett 
klinikai vizsgálatokból, a forgalomba hozatali engedélyezés utáni gyógyszerbiztonsági 
vizsgálatokból és spontán bejelentésekből származó mellékhatások 
 

Szervrendszer Mellékhatás Gyakoriság 
Fertőző betegségek és 
parazitafertőzések 

Bacterialis betegség hordozója Nem ismert 
Endocarditis Nem ismert 
Furunculus Nem ismert 
Staphylococcus fertőzés Nem ismert 

Immunrendszeri betegségek és 
tünetek 

Túlérzékenység(1) Gyakori 
Anaphylactoid reakció(1) Gyakori 

Anyagcsere- és táplálkozási 
betegségek és tünetek 

Fokozott étvágy Gyakori 
Csökkent étvágy Nem ismert 

Pszichiátriai kórképek Pszichotikus viselkedés Gyakori 
Kezdeti insomnia Gyakori 
Agitatio Nem ismert 
Encopresis Nem ismert 
Pszichotikus zavar Nem ismert 
Idegesség Nem ismert 

Idegrendszeri betegségek és tünetek Eszméletvesztés(2) Gyakori 
Tremor Gyakori 
Zavart tudatállapot Gyakori 
Syncope Gyakori 
Fejfájás Gyakori 
Szédülés Gyakori 
Ataxia Nem ismert 
Idegrendszeri betegség Nem ismert 
Somnolentia Nem ismert 

Szembetegségek és szemészeti 
tünetek 

Szemhéjoedema Gyakori 
Szemirritáció Gyakori 
Ocularis hyperaemia Gyakori 
Fokozott könnytermelés Nem ismert 

A fül és az egyensúly-érzékelő szerv 
betegségei és tünetei  

Süketség Nem ismert 

Szívbetegségek és a szívvel 
kapcsolatos tünetek 

Cianózis(1) Gyakori 
Bradycardia Gyakori 
Aortabillentyű-elégtelenség Nem ismert 
Palpitatio Nem ismert 
Tachycardia Nem ismert 

Érbetegségek és tünetek Hypotensio Nem ismert 
Vascularis törékenység Nem ismert 

Légzőrendszeri, mellkasi és 
mediastinalis betegségek és tünetek 

Orrvérzés Gyakori 
Oropharyngealis fájdalom Nem ismert 
Pharyngealis oedema Nem ismert 
Sípoló légzés Nem ismert 
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Szervrendszer Mellékhatás Gyakoriság 
Emésztőrendszeri betegségek és 
tünetek 

Hasmenés Nagyon gyakori 
Hányás(1) Gyakori 
Felhasi fájdalom Gyakori 
Hányinger(1) Gyakori 
Hasi fájdalom Gyakori 
Reflux gastritis Gyakori 
Odynophagia Nem ismert 

A bőr és a bőr alatti szövet 
betegségei és tünetei 

Urticaria(1) Gyakori 
Hyperhidrosis(1) Gyakori 
Angiooedema Nem ismert 
Eryhtema Nem ismert 
Bőrkiütés Nem ismert 

A csont- és izomrendszer, valamint a 
kötőszövet betegségei és tünetei 

Arthralgia Gyakori 
Végtagfájdalom Gyakori 
Ízületi merevség Gyakori 
Myalgia Gyakori 
Hátfájás Gyakori 
Ízületi duzzanat Nem ismert 
Ízületi melegség Nem ismert 

Vese- és húgyúti betegségek és 
tünetek 

Akut veseelégtelenség(2) Gyakori 

Általános tünetek, az alkalmazás 
helyén fellépő reakciók 

Láz(1) Nagyon gyakori 
Hidegrázás(1) Gyakori 
Fájdalom a kanül bevezetésének helyén Gyakori 
Forróság érzése(1) Gyakori 
Fáradtság Gyakori 
Rosszullét(1) Gyakori 
Asthenia Nem ismert 

Laboratóriumi és egyéb vizsgálatok 
eredményei 

Testtömeg-gyarapodás Nagyon gyakori 

Sérülés, mérgezés és a 
beavatkozással kapcsolatos 
szövődmények 

A beavatkozás során jelentkező fejfájás Gyakori 
Infúziós reakció Nem ismert 

(1) Az infúziós reakciónak tekintett preferált kifejezések az alábbi pontban leírtak szerint. 
(2) Kiválasztott mellékhatás az alábbi pontban leírtak szerint. 
 
Kiválasztott mellékhatások ismertetése 
 
Infúziós reakció 
Klinikai vizsgálatok során a betegek 13%-ánál (38 beteg közül 5-nél) számoltak be infúziós 
reakciókról (beleértve a túlérzékenységet, a cianózist, a hányingert, a hányás, a lázat, a hidegrázást, a 
forróság érzését, a rosszullétet, a csalánkiütést, az anaphylactoid reakciót és a hyperhidrosist). Mind 
enyhe vagy közepes súlyosságú volt, és 2 esetet jelentettek súlyos mellékhatásként (lásd 5.1 pont). Az 
összes beteg, aki infúziós reakciót tapasztalt, felépült. 
 
Akut veseelégtelenség 
A klinikai vizsgálatok során egy betegnél akut veseelégtelenség lépett fel, amelyet a vizsgálati 
kezeléssel esetlegesen összefüggésben állónak tekintettek. Az akut veseelégtelenség közepes 
súlyosságú volt, a vizsgálati kezelés átmeneti leállításához vezetett, és 3 hónapon belül teljesen 
rendeződött. Egyidejű, hosszú távú, nagy dózisú ibuprofén kezelést észleltek az esemény fellépésének 
ideje alatt. 
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Eszméletvesztés 
Egy betegnél, egy esetben eszméletvesztésről számoltak be a klinikai vizsgálatok kezelései során. Az 
esemény 8 nappal az utolsó infúzió után és 14 hónap kezelést követően lépett fel. A vizsgálati 
készítménnyel való összefüggést nem lehetett kizárni annak ellenére, hogy hosszú idő telt el az utolsó 
infúzió beadása és az esemény bekövetkezése között. A beteg állapota néhány másodperc elteltével 
rendeződött, ezután kórházba szállították, ahol 9 mg/ml-es (0,9%-os) nátrium-klorid infúziós oldatot 
kapott, majd 6 órás megfigyelés után hazaengedték. A beteg az adagolási szint módosítása nélkül 
folytatta a vizsgálatot. 
Nem számoltak be eszméletvesztéssel járó, további kapcsolódó eseményről sem klinikai, sem 
kereskedelmi forgalomban történő alkalmazás során. 
 
Gyermekek és serdülők 
 
6 évesnél fiatalabb gyermekek 
Egy klinikai vizsgálatban összesen 5, alfa-mannosidosisban szenvedő 6 évesnél fiatalabb beteget 
kezeltek alfa-velmanázzal. A biztonságossági profil a korábbi vizsgálatokban megfigyelthez hasonló 
volt, a nemkívánatos események gyakorisága, típusa és súlyossága hasonló volt. 
 
6 és 17 éves kor közötti gyermekek és serdülők 
Gyermekek és serdülők bevonásával végzett klinikai vizsgálatok során az alfa-velmanáz 
biztonságossági profilja a felnőtt betegeknél megfigyelthez hasonló volt. A klinikai vizsgálatokban 
alfa-velmanázzal kezelt, alfa-mannosidosisban szenvedő betegek összesen 58%-a (33-ból 19) volt 6 és 
17 év közötti életkorú a vizsgálat megkezdésekor. 
 
Feltételezett mellékhatások bejelentése 
 
A gyógyszer engedélyezését követően lényeges a feltételezett mellékhatások bejelentése, mert ez 
fontos eszköze annak, hogy a gyógyszer előny/kockázat profilját folyamatosan figyelemmel lehessen 
kísérni. 
Az egészségügyi szakembereket kérjük, hogy jelentsék be a feltételezett mellékhatásokat a hatóság 
részére az V. függelékben található elérhetőségek valamelyikén keresztül. 
 
4.9 Túladagolás 
 
Az alfa-velmanáz túladagolásával kapcsolatban nincs tapasztalat. Az alfa-velmanáz klinikai 
vizsgálatokban alkalmazott maximális dózisa 100 egység/ttkg volt (körülbelül 3,2 mg/ttkg-nak felel 
meg), egyszeri dózisban beadva. Ennek a nagyobb dózisnak az infúzióban történt beadása alatt egy 
betegnél enyhe intenzitású és rövid ideig (5 óra) tartó lázat figyeltek meg. Kezelést nem alkalmaztak. 
 
A mellékhatások kezelését illetően lásd 4.4 és 4.8 pont. 
 
 
5. FARMAKOLÓGIAI TULAJDONSÁGOK 
 
5.1 Farmakodinámiás tulajdonságok 
 
Farmakoterápiás csoport: Tápcsatorna és az anyagcsere egyéb gyógyszerei, enzimek. 
ATC kód: A16AB15. 
 
Hatásmechanizmus 
 
A Lamzede hatóanyaga, az alfa-velmanáz a humán alfa-mannozidáz rekombináns formája. A 
monomer fehérje aminosav-szekvenciája megegyezik a természetesen előforduló humán enzimével, az 
alfa-mannozidázéval. 

http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc
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Az alfa-velmanáz a természetes alfa-mannozidáz pótlására vagy helyettesítésére szolgál, mely egy 
olyan enzim, amely a lizoszómákban a magas mannóztartalmú hibrid és összetett oligoszacharidok 
szekvenciális lebontását katalizálja, csökkentve ezáltal a mannózban gazdag felhalmozódott 
oligoszacharidok mennyiségét. 
 
Klinikai hatásosság és biztonságosság 
 
A feltáró és kulcsfontosságú vizsgálatokba bevont összesen 33 beteget (20 férfit és 13 nőt, 
életkortartomány: 6-35 év) kezeltek alfa-velmanázzal, 5 klinikai vizsgálatban. A betegeknél annak 
alapján állították fel a diagnózist, hogy a fehérvérsejtjeikben az alfa-mannozidáz aktivitása a normál 
aktivitás <10%-a volt. A vizsgálatból kizárták azokat a betegeket, akiknél a legsúlyosabb, gyorsan 
progrediáló fenotípus (egy éven belüli rosszabbodás és központi idegrendszeri érintettség) állt fenn. 
Ezen kritériumok alapján a betegség enyhe-közepesen súlyos formáiban szenvedő betegeket vontak 
be, akiknél különböző erősségű tünetek álltak fenn, de képesek voltak a fizikai állóképességet felmérő 
tesztek teljesítésére, és akik a klinikai megnyilvánulási formák és a betegség kezdetekori életkor 
tekintetében nagyfokú változékonyságot mutattak. 
 
A kezelés összesített hatásainak értékelése a farmakodinámiás részterületen (a szérum 
oligoszacharid-koncentráció csökkenése), a funkcionális részterületen (háromperces lépcsőzési teszt 
[3MSCT], hatperces járáspróba [6MWT], továbbá a forszírozott vitálkapacitás [FVC] várt %-a), 
valamint az életminőségi részterületen (gyermekkori egészségfelmérő kérdőív [CHAQ] rokkantsági 
index [DI], fájdalmat felmérő CHAQ-VAS [vizuális analóg skála]) történt. 
 
A III. fázisú multicentrikus, kettős vak, randomizált, placebo-kontrollos, párhuzamos csoportos 
pivotális rhLAMAN-05 vizsgálatban az 52 héten át hetente, 1 mg/ttkg-os dózisban, intravénás infúzió 
formájában adott alfa-velmanáz ismételt alkalmazásának hatásosságát és biztonságosságát vizsgálták. 
Összesen 25 beteget vontak be, köztük 12 gyermekgyógyászati alanyt (életkortartomány: 6-17 év; 
átlag: 10,9 év) és 13 felnőtt vizsgálati alanyt (életkortartomány: 18-35 év; átlag: 24,6 év). Egy 
kivétellel egyik beteg sem részesült korábban alfa-velmanáz-kezelésben. Összesen 15 beteg 
(7 gyermekgyógyászati és 8 felnőtt beteg) kapott aktív kezelést és 10 beteg (5 gyermekgyógyászati és 
5 felnőtt beteg) kapott placebót. Az eredményeket (szérum oligoszacharid-koncentráció, 3MSCT, 
6MWT és FVC%) a 2. táblázat mutatja be. Az oligoszacharidok szérumszintjének statisztikailag 
szignifikáns csökkenését mutatták ki a placebóhoz képest. A 18 évesnél fiatalabb betegeknél 
megfigyelt eredmények javulást mutattak. A 18 évesnél idősebb betegeknél stabilizációt igazoltak. A 
legtöbb klinikai végpont esetében a megfigyelés évében a placebóhoz képest észlelt számszerű javulás 
(2-8%) azt jelezheti, hogy az alfa-velmanáz a betegség progresszióját lassítani képes. 
 
2. táblázat: A placebokontrollos rhLAMAN-05 klinikai vizsgálatból származó eredmények 
(forrásadatok: rhLAMAN-05) 
 

 Alfa-velmanázzal 12 hónapon 
át végzett kezelés 

(n = 15) 

Placebóval 12 hónapon át 
végzett kezelés 

(n = 10) 

Alfa-velmanáz 
vs. placebo 

Betegek Tényleges 
érték 

kiinduláskor 
Átlag (szórás) 

Abszolút 
változás a 

kiinduláshoz 
képest 
Átlag 

Tényleges 
érték 

kiinduláskor 
Átlag (szórás) 

Abszolút 
változás a 

kiinduláshoz 
képest 
Átlag 

Korrigált 
átlagos 

különbség 

Szérum oligoszacharid koncentráció (μmol/l) 
Összesítve(1) 

 
[95%-os CI] 
p-érték 

6,8 (1,2) -5,11 
 

[-5,66; -4,56] 
 

6,6 (1,9) -1,61 
 

[-2,28; -0,94] 
 

-3,50 
 

[-4,37; -2,62] 
p < 0,001 

< 18 év(2) 7,3 (1,1) -5,2 (1,5) 6,0 (2,4) -0,8 (1,7) - 

≥ 18 év(2) 6,3 (1,1) -5,1 (1,0) 7,2 (1,0) -2,4 (1,4) 
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 Alfa-velmanázzal 12 hónapon 
át végzett kezelés 

(n = 15) 

Placebóval 12 hónapon át 
végzett kezelés 

(n = 10) 

Alfa-velmanáz 
vs. placebo 

Betegek Tényleges 
érték 

kiinduláskor 
Átlag (szórás) 

Abszolút 
változás a 

kiinduláshoz 
képest 
Átlag 

Tényleges 
érték 

kiinduláskor 
Átlag (szórás) 

Abszolút 
változás a 

kiinduláshoz 
képest 
Átlag 

Korrigált 
átlagos 

különbség 

3MSCT (lépés/perc) 
Összesítve(1) 

 
[95%-os CI] 
p-érték 

52,9 (11,2) 0,46 
 

[-3,58; 4,50] 
 

55,5 (16,0) -2,16 
 

[-7,12; 2,80] 
 

2,62 
 

[-3,81; 9,05] 
p = 0,406 

< 18 év(2) 56,2 (12,5) 3,5 (10,0) 57,8 (12,6) -2,3 (5,4) - 

≥ 18 év(2) 50,0 (9,8) -1,9 (6,7) 53,2 (20,1) -2,5 (6,2) 

6MWT (méter) 
Összesítve(1) 

 
[95%-os CI] 
p-érték 

459,6 (72,26) 3,74 
 

[-20,32; 
27,80] 

 

465,7 (140,5) -3,61 
 

[-33,10; 
25,87] 

 

7,35 
 

[-30,76; 45,46] 
p = 0,692 

< 18 év(2) 452,4 (63,9) 12,3 (43,2) 468,8 (79,5) 3,6 (43,0) - 
≥ 18 év(2) 465,9 (82,7) -2,5 (50,4) 462,6 (195,1) -12,8 (41,6) 
FVC (a várt érték %-a) 
Összesítve(1) 

 
[95%-os CI] 
p-érték 

81,67 (20,66) 8,20 
 

[1,79; 14,63] 
 

90,44 (10,39) 2,30 
 

[-6,19; 10,79] 
 

5,91 
 

[-4,78; 16,60] 
p = 0,278 

< 18 év(2) 69,7 (16,8) 14,2 (8,7) 88,0 (10,9) 8,0 (4,2) - 
≥ 18 év(2) 93,7 (17,7) 2,2 (7,2) 92,4 (10,8) -2,8 (15,5) 

(1) Az összesített értéknél: az ANCOVA-modellel meghatározott korrigált átlagos változás és korrigált 
átlagos különbség van megadva. 
(2) Életkor szerint: a nem korrigált átlag- és szórásértékek vannak megadva. 
 
Az alfa-velmanáz hosszú távú hatásosságát és biztonságosságát a nem kontrollos, nyílt elrendezésű, 
III. fázisú rhLAMAN-10 klinikai vizsgálatban értékelték 33 olyan vizsgálati alany 
(19 gyermekgyógyászati és 14 felnőtt beteg, akiknek életkora a kezelés megkezdésekor 6 és 35 év 
között volt) bevonásával, akik korábban részt vettek az alfa-velmanázzal végzett klinikai 
vizsgálatokban. Létrehoztak egy integrált adatbázist az alfa-velmanázzal végzett összes vizsgálatból 
származó kumulatív adatbázisok összevonásával. Statisztikailag szignifikáns javulást észleltek az 
oligoszacharidok szérumszintjében, valamint a 3MSCT, a légzésfunkciós eredmények, az IgG 
szérumszint, és az EQ-5D-5L (euro quality of life 5-dimensions) pontszám időbeli alakulásában az 
utolsó megfigyelt értékig (3. táblázat). Az alfa-velmanáz hatásai a 18 évesnél fiatalabb betegeknél 
szembetűnőbbek voltak.  
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3. táblázat: A kiindulástól az utolsó megfigyelésig bekövetkezett változás a klinikai 
végpontokban a rhLAMAN-10 vizsgálatban (forrásadatok: rhLAMAN-10) 
 

Paraméter Betegek 
n = 33 

Tényleges 
érték 

kiinduláskor 
Átlag 
(SD) 

Az utolsó megfigyelt 
érték %-os változása a 

kiinduláshoz képest 
(SD) 

p-érték 
[95%-os CI] 

Szérum oligoszacharid 
koncentráció (µmol/l) 

Összesítve 6,90 
(2,30) 

-62,8 
(33,61) 

< 0,001 
[-74,7; -50,8] 

3MSCT (lépés/perc) Összesítve 53,60 
(12,53) 

13,77 
(25,83) 

0,004 
[4,609; 22,92] 

6MWT (méter) Összesítve 466,6 
(90,1) 

7,1 
(22,0) 

0,071 
[-0,7; 14,9] 

FVC (a várt érték %-a) Összesítve 84,9 
(18,6) 

10,5 
(20,9) 

0,011 
[2,6; 18,5] 

 
Az adatok arra utalnak, hogy az alfa-velmanáz kezelés előnyös hatásai a betegségteher növekedésével, 
ill. a betegséggel összefüggő légzőszervi fertőzések jelentkezése miatt csökkennek. 
 
Egy post hoc többparaméteres reszponder elemzés a kezelésre reagálók 87,5%-ánál legalább 
2 részterületen alátámasztja a hosszabb távú alfa-velmanáz kezelés előnyeit az utolsó megfigyelés 
időpontjában (4. táblázat). 
 
4. táblázat: Többparaméteres reszponder elemzés: MCID(1) reszponder arányok végpontonként 
és részterületenként (forrásadatok: rhLAMAN-05; rhLAMAN-10) 
 

Részterület Kritérium 

Reszponder arányok 

rhLAMAN-05 vizsgálat 
n = 25 

rhLAMAN-10 
vizsgálat 

n = 33 
Placebo 

12 hónap 
Lamzede 
12 hónap 

Lamzede 
Utolsó megfigyelés 

Farmakodinámiás Oligoszacharidok 20,0% 100% 91,0% 
Farmakodinámiás 
részterületi válasz Oligoszacharidok 20,0% 100% 91,0% 

Funkcionális 3MSCT 10,0% 20,0% 48,5% 
6MWT 10,0% 20,0% 48,5% 
FVC (%) 20,0% 33,3% 39,4% 

Funkcionális részterületi 
válasz Összevontan 30,0% 60,0% 72,7% 

Életminőség CHAQ-DI 20,0% 20,0% 42,2% 
CHAQ-VAS 33,3% 40,0% 45,5% 

Életminőségi részterület Összevontan 40,0% 40,0% 66,7% 
Összesített válasz Három részterületen 0 13,3% 45,5% 

Két részterületen 30,0% 73,3% 42,4% 
Egy részterületen 30,0% 13,3% 9,1% 
Egy részterületen sem 40,0% 0 3,0% 

(1) MCID: a legkisebb, klinikai szempontból számottevő különbség (minimal clinically important 
difference) 
 
Gyermekek és serdülők 
 
6 évesnél fiatalabb gyermekek 
Az alfa-velmanáz 6 évesnél fiatalabb gyermekeknél történő alkalmazását az rhLAMAN08 klinikai 
vizsgálatból származó bizonyítékok támasztják alá. 
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Az alfa-velmanáz alkalmazása során 6 évesnél fiatalabb, alfa-mannosidosisban szenvedő 
gyermekeknél összességében nem merültek fel biztonságosságot érintő problémák. A vizsgálat során 
5 betegből négynél alakultak ki alfa-velmanáz elleni antitestek, 3 betegnél pedig neutralizáló/gátló 
antitestek. Két beteg (mindketten alfa-velmanáz elleni antitestre pozitívak) összesen 12 féle infúziós 
reakciót tapasztalt, melyek mindegyike kezelhető volt, és egyik esemény sem vezetett a vizsgálati 
kezelés megszakításához. Két infúziós reakciót súlyosnak értékeltek, és még a megjelenése napján 
kezeltek. Szükség esetén az infúziót megelőzően premedikációt alkalmaztak az infúziós reakciókkal 
társuló kockázatok további csökkentése érdekében. A hatásossági analízis az oligoszacharidok 
szérumkoncentrációjának csökkenését és az IgG-szintek emelkedését mutatta ki, valamint az 
állóképesség és hallás javulására utalt. Dinamikus egyensúlyi állapotban az alfa-velmanáz nem 
akkumulálódik, valamint a biztonságossági/hatásossági eredmények megerősítik, hogy az 1 mg/ttkg-os 
dózis megfelelő a gyermekkorú (6 évesnél fiatalabb) betegek számára. A vizsgálat arra utal, hogy az 
alfa-velmanázzal történő korai kezelés jótékony hatásokkal rendelkezik a 6 évesnél fiatalabb 
gyermekeknél. 
 
6 és 17 éves kor közötti gyermekek és serdülők 
Az alfa-velmanáz 6-17 éves korcsoportban történő alkalmazását gyermek, serdülő (a feltáró és 
kulcsfontosságú vizsgálatokba bevont 33 beteg közül 19) és felnőtt betegekkel végzett klinikai 
vizsgálatokból származó bizonyítékok támasztják alá. 
 
Kivételes körülmények közötti engedélyezés 
 
Ezt a gyógyszert „kivételes körülmények” között engedélyezték, ami azt jelenti, hogy a gyógyszer 
alkalmazására vonatkozóan – a betegség ritka előfordulása miatt – nem lehetett teljes körű információt 
gyűjteni. 
Az Európai Gyógyszerügynökség minden rendelkezésére bocsátott új információt évente felülvizsgál, 
és szükség esetén ez az alkalmazási előírás is módosul. 
 
5.2 Farmakokinetikai tulajdonságok 
 
Alfa-mannosidosisban szenvedő betegeknél nyilvánvaló nemhez kötött különbségek nem voltak a 
farmakokinetikában. 
 
Felszívódás 
 
A Lamzede-t intravénás infúzió formájában kell beadni. Hetente adott 1 mg/ttkg alfa-velmanáz 
infúziók után kialakult dinamikus egyensúlyi állapotban az átlagos maximális plazmakoncentráció 
körülbelül 8 µg/ml volt, amely a beadás megkezdésétől számított 1,8 óra elteltével alakult ki. Ez 
megfelelt az infúzió átlagos időtartamának. 
 
Eloszlás 
 
Ahogyan az ilyen méretű fehérjék esetében várható, a dinamikus egyensúlyi eloszlási térfogat 
alacsony (0,27 l/kg) volt, ami a plazmára korlátozódó eloszlást jelez. Az alfa-velmanáz plazma 
clearance-e (átlagosan 6,7 ml/óra/kg) összhangban van az alfa-velmanáz mannózreceptorokon 
keresztül történő gyors felvételével a sejtekbe. 
 
Biotranszformáció 
 
Az alfa-velmanáz anyagcsereútja előreláthatóan hasonló a többi természetesen előforduló fehérjééhez, 
amelyek kis méretű peptidekké, majd végül aminosavakká bomlanak le. 
 
Elimináció 
 
Az infúzió befejeződése után az alfa-velmanáz plazmakoncentrációja kétfázisú csökkenést mutatott, 
körülbelül 30 órás átlagos terminális eliminációs felezési idő mellett. 
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Linearitás/nonlinearitás 
 
Az alfa-velmanáz lineáris (vagyis elsőrendű) farmakokinetikai profilt mutatott, és a Cmax, valamint az 
AUC a 0,8 mg/ttkg-tól 3,2 mg/ttkg-ig (megfelel 25, illetve 100 egység/ttkg-nak) terjedő 
dózistartományban dózisarányosan növekedett. 
 
Különleges populációk 
 
Vese- vagy májkárosodás 
 
Az alfa-velmanáz egy fehérje, amely előreláthatóan aminosavakká bomlik le az anyagcsere-
folyamatok során. Az 50 000 Da-t meghaladó méretű fehérjék, mint amilyen az alfa-velmanáz, nem 
ürülnek a vesén keresztül. Következésképp a máj- és vesekárosodás várhatóan nem befolyásolja az 
alfa-velmanáz farmakokinetikáját.  
 
Idősek (legalább 65 évesek) 
 
Mivel 41 évesnél idősebb beteget Európa-szerte nem azonosítottak, időseknél releváns alkalmazás 
nem várható. 
 
Gyermekek és serdülők 
 
A gyermek és serdülő betegek farmakokinetikai adatai a felnőtt populáció adatait tükrözik. Különösen 
az alfa-velmanáz felhalmozódásának hiánya dinamikus egyensúlyi állapotban, valamint a 
biztonságossági/hatásossági adatok igazolják, hogy az 1 mg/ttkg dózis 6 évesnél fiatalabb betegek 
számára is megfelelő. 
 
5.3 A preklinikai biztonságossági vizsgálatok eredményei 
 
A hagyományos – farmakológiai biztonságossági, ismételt adagolású dózistoxicitási, juvenilis 
toxicitási, valamint reprodukcióra és fejlődésre kifejtett toxicitási – vizsgálatokból származó nem 
klinikai jellegű adatok azt igazolták, hogy a készítmény alkalmazásakor humán vonatkozásban 
különleges kockázat nem várható. 
 
 
6. GYÓGYSZERÉSZETI JELLEMZŐK 
 
6.1 Segédanyagok felsorolása 
 
dinátrium-hidrogén-foszfát-dihidrát 
nátrium-dihidrogén-foszfát-dihidrát 
mannit (E 421) 
glicin 
 
6.2 Inkompatibilitások 
 
Kompatibilitási vizsgálatok hiányában ez a gyógyszer nem keverhető más gyógyszerekkel. 
 
6.3 Felhasználhatósági időtartam 
 
3 év. 
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Elkészített oldatos infúzió 
 
Elkészítése után a készítmény 2 °C – 8 °C-on 24 órán át igazoltan megőrzi kémiai és fizikai 
stabilitását. 
Mikrobiológiai szempontból a gyógyszert azonnal fel kell használni. Ha nem használják fel azonnal, a 
felhasználás előtti tárolás idejéért és körülményeiért a felhasználó felelős, és ez 2 °C - 8 °C-on 
általában nem haladhatja meg a 24 órát. 
 
6.4 Különleges tárolási előírások 
 
Hűtve (2 °C - 8 °C) tárolandó és szállítandó. Nem fagyasztható! 
A fénytől való védelem érdekében az eredeti csomagolásban tárolandó. 
A gyógyszer feloldás utáni tárolására vonatkozó előírásokat lásd a 6.3 pontban. 
 
6.5 Csomagolás típusa és kiszerelése 
 
10 ml-es injekciós üveg (I-es típusú üveg) brómbutil gumidugóval, alumíniumzárral, valamint 
lepattintható polipropilén kupakkal. 
10 mg alfa-velmanázt tartalmaz injekciós üvegenként. 
 
Dobozonként 1, 5 vagy 10 db injekciós üveget tartalmazó kiszerelések. 
Nem feltétlenül mindegyik kiszerelés kerül kereskedelmi forgalomba. 
 
6.6 A megsemmisítésre vonatkozó különleges óvintézkedések és egyéb, a készítmény 

kezelésével kapcsolatos információk 
 
A Lamzede feloldást igényel, és kizárólag intravénás infúzióban alkalmazható. 
Minden egyes injekciós üveg kizárólag egyszeri használatra szolgál. 
 
A feloldásra és a beadásra vonatkozó utasítások 
 
A Lamzede feloldását és beadását egészségügyi szakembernek kell végeznie. 
Az elkészítés során be kell tartani az aszepszis szabályait. Az elkészítés során szűrővel ellátott tűket 
tilos használni. 
 
a) A felhasználandó injekciós üvegek számát az adott beteg testtömege alapján kell kiszámolni. Az 

1 mg/ttkg-os ajánlott dózist a következő számítással kell meghatározni: 
- Beteg testtömege (kg) × dózis (mg/ttkg) = Beteg adagja (mg-ban kifejezve). 
- A beteg (mg-ban kifejezett) adagja osztva 10 mg/injekciós üveggel (egy injekciós üveg 

tartalma) = a feloldandó injekciós üvegek száma. Ha az injekciós üvegek kalkulált száma 
törtszám, akkor azt a legközelebbi egész számra fel kell kerekíteni. 

- A szükséges számú injekciós üveget körülbelül 30 perccel a feloldás előtt ki kell venni a 
hűtőszekrényből. Feloldás előtt az injekciós üvegeknek el kell érniük a 
szobahőmérsékletet (15 °C és 25 °C között). 

 Az injekciós üvegek tartalmát 5 ml injekcióhoz való vízzel kell feloldani. Az injekcióhoz való 
vizet lassú, az injekciós üveg belső falára irányított sugárral kell az üvegekbe fecskendezni. Az 
elkészített oldat 2 mg alfa-velmanázt tartalmaz milliliterenként. Csak az ajánlott dózisnak 
megfelelő térfogatot szabad beadni. 

 Például: 
- Beteg testtömege (44 kg) × dózis (1 mg/ttkg) = Beteg adagja (44 mg). 
- 44 mg osztva 10 mg/injekciós üveggel = 4,4 injekciós üveg, ezért 5 injekciós üveg 

tartalmát kell feloldani. 
- A teljes feloldott térfogatból csak 22 ml-t (ez felel meg 44 mg-nak) kell beadni. 
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b) A port az injekciós üvegben kell feloldani az injekcióhoz való víz lassú, cseppenkénti 
hozzáadásával,az injekciós üveg belső falán lefelé, és nem közvetlenül a liofilizált porra 
irányítva a vízsugarat. A habképződés minimálisra csökkentése érdekében kerülendő az 
injekcióhoz való víz erőteljes kinyomása a porra. Az így elkészített injekciós üvegeknek 
körülbelül 5-10 percen át az asztalon kell állniuk. Ezután a feloldódási folyamat elősegítése 
érdekében mindegyik injekciós üveget óvatosan döntögetni és görgetni kell 15-20 másodpercen 
át. Az injekciós üveget nem szabad átforgatni, körkörösen mozgatni vagy rázni. 
 

c) Feloldás után azonnal szemügyre kell venni az oldatot, és ellenőrizni kell, hogy nem látható-e 
benne szilárd részecske vagy elszíneződés. Az oldatnak tisztának kell lennie, és nem 
használható fel, ha átlátszatlan részecskék figyelhetők meg benne, vagy ha az oldat 
elszíneződött. A gyógyszer jellege miatt az elkészített oldat vékony fehér szálak vagy áttetsző 
rostok formájában alkalmanként tartalmazhat némi fehérjeszerű részecskét, amely az infúzió 
alatt a csőbe épített filterrel eltávolítható (lásd e) pont). 
 

d) Az elkészített oldatot lassan fel kell szívni az injekciós üvegekből, ügyelve a fecskendőben 
történő habképződés elkerülésére. Ha az oldat térfogata meghaladja egy fecskendő kapacitását, 
elő kell készíteni a szükséges számú fecskendőt, hogy az infúzió alatt gyorsan ki lehessen 
azokat cserélni. 
 

e) Az elkészített oldatot infúziós pumpához csatlakoztatott infúziós szerelékkel kell beadni, 
melynek csövébe alacsony fehérjekötő képességű, 0,22 µm-es filter van beépítve. 
Az infúzió össztérfogatát a beteg testtömege alapján kell meghatározni, és legalább 50 perc alatt 
kell beadni. Mindig ugyanazt a hígítást (2 mg/ml) javasolt alkalmazni. A 18 kg-nál alacsonyabb 
testtömegű és 9 ml-nél kevesebb feloldott oldatot kapó betegek esetében az infúzió sebességét 
úgy kell kiszámítani, hogy az infúzió ideje legalább 50 perc legyen. Az infúzió maximális 
sebessége 25 ml/óra (lásd 4.2 pont). Az infúzió beadásának ideje a következő táblázatból 
számítható ki: 
 

Testtömeg 
(kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

 Testtömeg 
(kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

5 2,5 3 50  53 26,5 25 64 
6 3 3,6 50  54 27 25 65 
7 3,5 4,2 50  55 27,5 25 67 
8 4 4,8 50  56 28 25 67 
9 4,5 5,4 50  57 28,5 25 68 
10 5 6 50  58 29 25 70 
11 5,5 6,6 50  59 29,5 25 71 
12 6 7,2 50  60 30 25 72 
13 6,5 7,8 50  61 30,5 25 73 
14 7 8,4 50  62 31 25 74 
15 7,5 9 50  63 31,5 25 76 
16 8 9,6 50  64 32 25 77 
17 8,5 10,2 50  65 32,5 25 78 
18 9 10,8 50  66 33 25 79 
19 9,5 11,4 50  67 33,5 25 80 
20 10 12 50  68 34 25 82 
21 10,5 12,6 50  69 34,5 25 83 
22 11 13,2 50  70 35 25 84 
23 11,5 13,8 50  71 35,5 25 85 
24 12 14,4 50  72 36 25 86 
25 12,5 15 50  73 36,5 25 88 
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Testtömeg 
(kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

 Testtömeg 
(kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

26 13 15,6 50  74 37 25 89 
27 13,5 16,2 50  75 37,5 25 90 
28 14 16,8 50  76 38 25 91 
29 14,5 17,4 50  77 38,5 25 92 
30 15 18 50  78 39 25 94 
31 15,5 18,6 50  79 39,5 25 95 
32 16 19,2 50  80 40 25 96 
33 16,5 19,8 50  81 40,5 25 97 
34 17 20,4 50  82 41 25 98 
35 17,5 21 50  83 41,5 25 100 
36 18 21,6 50  84 42 25 101 
37 18,5 22,2 50  85 42,5 25 102 
38 19 22,8 50  86 43 25 103 
39 19,5 23,4 50  87 43,5 25 104 
40 20 24 50  88 44 25 106 
41 20,5 24,6 50  89 44,5 25 107 
42 21 25 50  90 45 25 108 
43 21,5 25 52  91 45,5 25 109 
44 22 25 53  92 46 25 110 
45 22,5 25 54  93 46,5 25 112 
46 23 25 55  94 47 25 113 
47 23,5 25 56  95 47,5 25 114 
48 24 25 58  96 48 25 115 
49 24,5 25 59  97 48,5 25 116 
50 25 25 60  98 49 25 118 
51 25,5 25 61  99 49,5 25 119 
52 26 25 62      

 
f) Amikor az utolsó fecskendő kiürült, az adagolófecskendő helyére 20 ml-es, 9 mg/ml (0,9%) 

koncentrációjú nátrium-klorid oldatos injekcióval feltöltött fecskendőt kell helyezni. Az 
infúziós rendszeren keresztül 10 ml nátrium-klorid oldatot kell beadni a Lamzede infúziós 
szerelékben fennmaradó mennyiségének beadása érdekében. 

 
Megsemmisítés 
 
Bármilyen fel nem használt gyógyszer, illetve hulladékanyag megsemmisítését a gyógyszerekre 
vonatkozó előírások szerint kell végrehajtani. 
 
 
7. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY JOGOSULTJA 
 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Via Palermo 26/A 
43122 Parma 
Olaszország 
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8. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY SZÁMA 
 
EU/1/17/1258/001 
EU/1/17/1258/002 
EU/1/17/1258/003 
 
 
9. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY ELSŐ KIADÁSÁNAK/ 

MEGÚJÍTÁSÁNAK DÁTUMA 
 
A forgalomba hozatali engedély első kiadásának dátuma: 2018. március 23. 
A forgalomba hozatali engedély legutóbbi megújításának dátuma: 
 
 
10. A SZÖVEG ELLENŐRZÉSÉNEK DÁTUMA 
 
 
 
A gyógyszerről részletes információ az Európai Gyógyszerügynökség internetes honlapján 
(http://www.ema.europa.eu) található. 
 

  

http://www.ema.europa.eu/
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A. A BIOLÓGIAI EREDETŰ HATÓANYAG GYÁRTÓJA ÉS A GYÁRTÁSI TÉTELEK 
VÉGFELSZABADÍTÁSÁÉRT FELELŐS GYÁRTÓ 

 
A biológiai eredetű hatóanyag gyártójának neve és címe 
 
Rentschler Biopharma SE 
Erwin-Rentschler-Strasse 21 
88471 Laupheim 
Németország 
 
A gyártási tételek végfelszabadításáért felelős gyártó neve és címe 
 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Via San Leonardo, 96 
43122 Parma 
Olaszország 
 
 
B. A KIADÁSRA ÉS A FELHASZNÁLÁSRA VONATKOZÓ FELTÉTELEK VAGY 

KORLÁTOZÁSOK 
 
Korlátozott érvényű orvosi rendelvényhez kötött gyógyszer (lásd I. Melléklet: Alkalmazási előírás, 
4.2 pont). 
 
 
C. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLYBEN FOGLALT EGYÉB FELTÉTELEK 

ÉS KÖVETELMÉNYEK 
 
• Időszakos gyógyszerbiztonsági jelentések (Periodic safety update report, PSUR) 
 
Erre a készítményre a PSUR-okat a 2001/83/EK irányelv 107c. cikkének (7) bekezdésében 
megállapított és az európai internetes gyógyszerportálon nyilvánosságra hozott uniós referencia 
időpontok listája (EURD lista), illetve annak bármely későbbi frissített változata szerinti 
követelményeknek megfelelően kell benyújtani. 
 
 
D. A GYÓGYSZER BIZTONSÁGOS ÉS HATÉKONY ALKALMAZÁSÁRA 

VONATKOZÓ FELTÉTELEK VAGY KORLÁTOZÁSOK 
 
• Kockázatkezelési terv 
 
A forgalomba hozatali engedély jogosultja kötelezi magát, hogy a forgalomba hozatali engedély 
1.8.2 moduljában leírt, jóváhagyott kockázatkezelési tervben, illetve annak jóváhagyott frissített 
verzióiban részletezett, kötelező farmakovigilanciai tevékenységeket és beavatkozásokat elvégzi. 
 
A frissített kockázatkezelési terv benyújtandó a következő esetekben: 

• ha az Európai Gyógyszerügynökség ezt indítványozza; 
• ha a kockázatkezelési rendszerben változás történik, főként azt követően, hogy olyan új 

információ érkezik, amely az előny/kockázat profil jelentős változásához vezethet, illetve (a 
biztonságos gyógyszeralkalmazásra vagy kockázatminimalizálásra irányuló) újabb, 
meghatározó eredmények születnek. 

 
• Kockázatminimalizálásra irányuló további intézkedések 
 
A Lamzede infúzió otthoni alkalmazásának bevezetése előtt a forgalomba hozatali engedély 
jogosultjának minden tagállamban egyeztetnie kell az oktatóprogram tartalmát és formáját, beleértve a 
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kommunikációs csatornákat, a terjesztés módját és a program bármely egyéb aspektusát az illetékes 
nemzeti hatósággal. 
A forgalomba hozatali engedély jogosultjának biztosítania kell, hogy minden tagállamban, ahol a 
Lamzede forgalomban van, az összes egészségügyi szakember, aki várhatóan felírja a Lamzede-t, 
megkapja az alábbi oktatócsomagot, melynek részét képezi egy „Útmutató alfa-mannosidosisban 
szenvedő betegek kezelését végző egészségügyi szakembereknek (Egészségügyi szakembereknek 
szóló útmutató)” is. 
 
Egészségügyi szakembereknek szóló oktatóanyag: 
Az egészségügyi szakembereknek szóló oktatóanyag a következő elemeket tartalmazza:  

• Egészségügyi szakembereknek szóló útmutató, 
• Alkalmazási előírás. 

 
Egészségügyi szakembereknek szóló útmutató 
Az infúzió otthoni alkalmazásakor előforduló túlérzékenységi reakciók és a gyógyszerelési hibák 
kockázatának minimalizálása érdekében a (Lamzede-t felíró és/vagy beadó) egészségügyi 
szakembereknek szóló útmutató a következő, az egészségügyi szakembereket támogató, 
biztonságosságra vonatkozó kulcsfontosságú információkat tartalmazza a betegek otthoni 
környezetben történő Lamzede-kezelésére vonatkozóan: 
 
A Lamzede-t felíró egészségügyi szakembereknek szóló információk: 

• Információk a Lamzede otthoni alkalmazásával kapcsolatos esetleges gyógyszerelési hibák 
kockázatáról; 

• Az otthoni infúziós kezelés létjogosultságát meghatározó feltételek; 
• Információ arról, hogy minden otthoni infúziós Lamzede-kezelést kapó beteg számára 

biztosítani kell a betegeknek szóló oktatóanyagot. 
 
A Lamzede-t beadó egészségügyi szakembereknek szóló információk:  

• Információk a Lamzede otthoni környezetben történő alkalmazás kapcsolatos esetleges 
gyógyszerelési hibák kockázatáról, kihangsúlyozva az otthoni körülmények között esetlegesen 
előforduló gyógyszerelési hibák megelőzését célzó tennivalókat; 

• A túlérzékenységi reakciók kockázatára vonatkozó információk, beleértve a túlérzékenységi 
reakciók jeleit és tüneteit, valamint a tünetek megjelenése estén javasolt tennivalókat is; 

• Információk a Lamzede infúzió előkészítéséről és beadásáról; 
• Információ arról, hogy minden otthoni, infúziós Lamzede-kezelést kapó beteg számára 

biztosítani kell a betegeknek szóló oktatóanyagot. 
 
 
E. KÜLÖNLEGES KÖTELEZETTSÉGVÁLLALÁS FORGALOMBA HOZATALT 

KÖVETŐ INTÉZKEDÉSEK TELJESÍTÉSÉRE KIVÉTELES KÖRÜLMÉNYEK 
KÖZÖTT MEGADOTT FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY ESETÉN 

 
Miután ezt a gyógyszert a kivételes körülmények fennállása miatt hagyták jóvá a 726/2004/EK 
rendelet 14. cikkének (8) bekezdése szerint, a forgalomba hozatali engedély jogosultjának a megadott 
határidőn belül meg kell tennie az alábbi intézkedéseket: 
 

Leírás Lejárat napja 
A Lamzede-kezelés eredményességére és biztonságosságára vonatkozó hosszú 
távú adatok beszerzése és az alfa-mannosidosisban szenvedő teljes populáció 
jellemzése – a klinikai megnyilvánulási formák, a progresszió és a természetes 
lefolyás változékonyságát is beleértve – érdekében a forgalomba hozatali 
engedély jogosultjának be kell nyújtania egy vizsgálat eredményeit, amely 
alfa-mannosidosisban szenvedő betegek regiszteréből származó megfelelő 
adatforráson alapul. 

Az éves 
újraértékelések 
részeként 
benyújtandó 
éves jelentés 
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CÍMKESZÖVEG ÉS BETEGTÁJÉKOZTATÓ 
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A KÜLSŐ CSOMAGOLÁSON FELTÜNTETENDŐ ADATOK 
 
DOBOZ 
 
 
1. A GYÓGYSZER NEVE 
 
Lamzede 10 mg por oldatos infúzióhoz 
alfa-velmanáz 
 
 
2. HATÓANYAG(OK) MEGNEVEZÉSE 
 
10 mg alfa-velmanáz injekciós üvegenként. 
Feloldás után az oldat 2 mg alfa-velmanázt tartalmaz milliliterenként (10 mg/5 ml). 
 
 
3. SEGÉDANYAGOK FELSOROLÁSA 
 
dinátrium-hidrogén-foszfát-dihidrát 
nátrium-dihidrogén-foszfát-dihidrát 
mannit 
glicin 
További információkért olvassa el a betegtájékoztatót. 
 
 
4. GYÓGYSZERFORMA ÉS TARTALOM 
 
Por oldatos infúzióhoz 
1 db injekciós üveg 
5 db injekciós üveg 
10 db injekciós üveg 
 
 
5. AZ ALKALMAZÁSSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALÓK ÉS AZ ALKALMAZÁS 

MÓDJA(I) 
 
Alkalmazás előtt olvassa el a mellékelt betegtájékoztatót! 
Intravénás alkalmazás. 
 
 
6. KÜLÖN FIGYELMEZTETÉS, MELY SZERINT A GYÓGYSZERT 

GYERMEKEKTŐL ELZÁRVA KELL TARTANI 
 
A gyógyszer gyermekektől elzárva tartandó! 
 
 
7. TOVÁBBI FIGYELMEZTETÉS(EK), AMENNYIBEN SZÜKSÉGES 
 
 
8. LEJÁRATI IDŐ 
 
EXP 
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9. KÜLÖNLEGES TÁROLÁSI ELŐÍRÁSOK 
 
Hűtve tárolandó és szállítandó. 
Nem fagyasztható! 
A fénytől való védelem érdekében az eredeti csomagolásban tárolandó. 
A gyógyszert feloldás után azonnal fel kell használni. Ha nem használják fel azonnal, az elkészített 
oldatot hűtőszekrényben kell tárolni, legfeljebb 24 órán át. 
 
 
10. KÜLÖNLEGES ÓVINTÉZKEDÉSEK A FEL NEM HASZNÁLT GYÓGYSZEREK 

VAGY AZ ILYEN TERMÉKEKBŐL KELETKEZETT HULLADÉKANYAGOK 
ÁRTALMATLANNÁ TÉTELÉRE, HA ILYENEKRE SZÜKSÉG VAN 

 
 
11. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY JOGOSULTJÁNAK NEVE ÉS CÍME 
 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Via Palermo 26/A 
43122 Parma 
Olaszország 
 
 
12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDÉLY SZÁMA(I) 
 
EU/1/17/1258/001 
EU/1/17/1258/002 
EU/1/17/1258/003 
 
 
13. A GYÁRTÁSI TÉTEL SZÁMA 
 
Lot 
 
 
14. A GYÓGYSZER ÁLTALÁNOS BESOROLÁSA RENDELHETŐSÉG 

SZEMPONTJÁBÓL 
 
 
15. AZ ALKALMAZÁSRA VONATKOZÓ UTASÍTÁSOK 
 
 
16. BRAILLE ÍRÁSSAL FELTÜNTETETT INFORMÁCIÓK 
 
Braille-írás feltüntetése alól felmentve. 
 
 
17. EGYEDI AZONOSÍTÓ – 2D VONALKÓD 
 
Egyedi azonosítójú 2D vonalkóddal ellátva. 
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18. EGYEDI AZONOSÍTÓ OLVASHATÓ FORMÁTUMA 
 
PC 
SN 
NN 
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A KIS KÖZVETLEN CSOMAGOLÁSI EGYSÉGEKEN MINIMÁLISAN FELTÜNTETENDŐ 
ADATOK 
 
AZ INJEKCIÓS ÜVEG CÍMKÉJE 
 
 
1. A GYÓGYSZER NEVE ÉS AZ ALKALMAZÁS MÓDJA(I) 
 
Lamzede 10 mg por oldatos infúzióhoz 
alfa-velmanáz 
Intravénás alkalmazás 
 
 
2. AZ ALKALMAZÁSSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALÓK 
 
Alkalmazás előtt olvassa el a mellékelt betegtájékoztatót! 
 
 
3. LEJÁRATI IDŐ 
 
EXP 
 
 
4. A GYÁRTÁSI TÉTEL SZÁMA 
 
Lot 
 
 
5. A TARTALOM TÖMEGRE, TÉRFOGATRA, VAGY EGYSÉGRE 

VONATKOZTATVA 
 
10 mg 
 
 
6. EGYÉB INFORMÁCIÓK 
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B. BETEGTÁJÉKOZTATÓ 
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Betegtájékoztató: Információk a beteg számára 
 

Lamzede 10 mg por oldatos infúzióhoz 
alfa-velmanáz 

 
Ez a gyógyszer fokozott felügyelet alatt áll, mely lehetővé teszi az új gyógyszerbiztonsági 

információk gyors azonosítását. Ehhez Ön is hozzájárulhat a tudomására jutó bármilyen mellékhatás 
bejelentésével. 
A mellékhatások jelentésének módjairól a 4. pont végén (Mellékhatások bejelentése) talál további 
tájékoztatást. 
 
Mielőtt elkezdi alkalmazni ezt a gyógyszert, olvassa el figyelmesen az alábbi betegtájékoztatót, 
mert az Ön számára fontos információkat tartalmaz. 
- Tartsa meg a betegtájékoztatót, mert a benne szereplő információkra a későbbiekben is szüksége 

lehet. 
- További kérdéseivel forduljon kezelőorvosához. 
- Ha Önnél bármilyen mellékhatás jelentkezik, tájékoztassa erről kezelőorvosát, a gondozását 

végző egészségügyi szakembert vagy gyógyszerészét. Ez a betegtájékoztatóban fel nem sorolt 
bármilyen lehetséges mellékhatásra is vonatkozik. Lásd 4. pont. 

 
A betegtájékoztató tartalma: 
 
1. Milyen típusú gyógyszer a Lamzede és milyen betegségek esetén alkalmazható? 
2. Tudnivalók a Lamzede alkalmazása előtt 
3. Hogyan kell alkalmazni a Lamzede-t? 
4. Lehetséges mellékhatások 
5. Hogyan kell a Lamzede-t tárolni? 
6. A csomagolás tartalma és egyéb információk 
 
 
1. Milyen típusú gyógyszer a Lamzede és milyen betegségek esetén alkalmazható? 
 
A Lamzede az alfa-velmanáz nevű hatóanyagot tartalmazza, amely az úgynevezett enzimpótló 
terápiák csoportjába tartozó gyógyszer. Az enyhe-közepesen súlyos alfa-mannozidózis betegségben 
szenvedő betegek kezelésére szolgál. A betegség nem ideggyógyászati jellegű tüneteinek kezelésére 
adják. 
 
Az alfa-mannozidózis ritka genetikai betegség, amelyet a szervezetben megtalálható bizonyos 
cukorvegyületek (úgynevezett „magas mannóztartalmú oligoszacharidok”) lebontásához szükséges, 
alfa-mannozidáz nevű enzim hiánya okoz. Ha ez az enzim hiányzik vagy nem működik megfelelően, 
ezek a cukorvegyületek felhalmozódnak a sejtekben és a betegségre jellemző jeleket és tüneteket 
idézik elő. A betegség tipikus jellemzői közé tartoznak a jellegzetes arcvonások, az értelmi fejlődés 
elmaradása, a mozgások szabályozásának nehézsége, a nagyothallás és a beszédzavar, a gyakori 
fertőzések, a csontrendszeri problémák, az izomfájdalom és -gyengeség. 
 
Az alfa-velmanázt az alfa-mannozidózisban szenvedő betegeknél hiányzó enzim, az alfa-mannozidáz 
pótlására fejlesztették ki. 
 
 
2. Tudnivalók a Lamzede alkalmazása előtt 
 
Ne alkalmazza a Lamzede-t 
- ha allergiás az alfa-velmanázra vagy a gyógyszer (6. pontban felsorolt) egyéb összetevőjére. 
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Figyelmeztetések és óvintézkedések 
A Lamzede alkalmazása előtt beszéljen kezelőorvosával. 
A Lamzede beadása során túlérzékenységi reakciók léphetnek fel. Ezek a reakciók rendszerint az 
infúzió beadása közben vagy nem sokkal azt követően lépnek fel, és változatos tünetek formájában 
jelentkezhetnek, mint például helyi vagy kiterjedt bőrreakciók, gyomor-bélrendszeri tünetek vagy a 
torok, az arc, az ajak vagy a nyelv duzzanata (lásd 4. pont „Lehetséges mellékhatások”). Súlyos 
túlérzékenységi reakció esetén a Lamzede azonnali abbahagyása ajánlott és a sürgősségi kezelésre 
vonatkozó aktuális orvostudományi szabványok szerint kell eljárni. A kevésbé súlyos túlérzékenységi 
reakciók kezelhetők az infúzió átmeneti megszakításával vagy az infúzió sebességének 
csökkentésével; az orvos fontolóra veheti allergia kezelésére alkalmazott gyógyszerek igénybevételét. 
 
Ha Lamzede-vel kezelik Önt, mellékhatást tapasztalhat a gyógyszer beadására alkalmazott 
cseppinfúzió során vagy közvetlenül azt követően (lásd 4. pont „Lehetséges mellékhatások”). Ez az 
úgynevezett infúziós reakció, amely néha súlyos lehet. 
- Kezelőorvosa dönthet úgy, hogy az infúzió után egy órán át vagy hosszabb ideig megfigyelés 

alatt tartja Önt az infúziós reakciók miatt. 
- Az infúziós reakciók közé tartozik a szédülés, a fejfájás, a hányinger, vérnyomáscsökkenés, a 

fáradtság és a láz. Ha infúziós reakciót tapasztal, erről azonnal tájékoztatnia kell 
kezelőorvosát. 

- Ha infúziós reakció lépett fel Önnél, akkor a kezelés céljára vagy a későbbi reakciók 
megelőzése érdekében további gyógyszereket adhatnak Önnek. Ezek közé tartozhatnak az 
allergia kezelésére szolgáló gyógyszerek (antihisztaminok), a lázcsillapítók (antipiretikumok), 
valamint a gyulladásgátló gyógyszerek (kortikoszteroidok). 

- Ha az infúziós reakció súlyos, kezelőorvosa azonnal leállítja az infúziót, és megfelelő orvosi 
kezelést fog megkezdeni Önnél. 

- Ha az infúziós reakciók súlyosak és/vagy megszűnik a gyógyszer hatása, kezelőorvosa 
vérvizsgálat elvégzésével ellenőrzi, hogy jelen vannak-e olyan ellenanyagok (antitestek), 
amelyek befolyásolhatják a kezelése eredményét. 

- A Lamzede általában akkor is alkalmazható, ha Önnél infúziós reakció lépett fel. 
 
A Lamzede alkalmazása kapcsán észlelt túlérzékenységi és infúziós reakciókban antitestek is szerepet 
játszhatnak. Noha a Lamzede klinikai fejlesztése során a betegek 24%-ánál alakultak ki a Lamzede 
elleni antitestek, nem figyeltek meg egyértelmű összefüggést az antitestek szintje, illetve a hatásosság 
csökkenése vagy a túlérzékenységi reakciók bekövetkezése között. 
 
Egyéb gyógyszerek és a Lamzede 
Feltétlenül tájékoztassa kezelőorvosát a jelenleg vagy nemrégiben szedett, valamint szedni tervezett 
egyéb gyógyszereiről. 
 
Terhesség és szoptatás 
Ha Ön terhes vagy szoptat, illetve ha fennáll Önnél a terhesség lehetősége vagy gyermeket szeretne, a 
gyógyszer alkalmazása előtt beszéljen kezelőorvosával. 
 
Ne alkalmazza ezt a gyógyszert terhesség alatt, kivéve, ha kezelőorvosa egyértelműen szükségesnek 
tartja. Kezelőorvosa ezt meg fogja beszélni Önnel. 
 
Nem ismert, hogy az alfa-velmanáz kiválasztódik-e az anyatejbe. A Lamzede alkalmazható a szoptatás 
során, ugyanis az alfa-velmanáz nem szívódik fel a szoptatott gyermek szervezetébe. 
 
A készítmény hatásai a gépjárművezetéshez és a gépek kezeléséhez szükséges képességekre 
A Lamzede nem, vagy csak elhanyagolható mértékben befolyásolja a gépjárművezetéshez és a gépek 
kezeléséhez szükséges képességeket. 
 
A Lamzede nátriumot tartalmaz 
A készítmény kevesebb mint 1 mmol (23 mg) nátriumot tartalmaz adagolási egységenként, azaz 
gyakorlatilag „nátriummentes”. 
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3. Hogyan kell alkalmazni a Lamzede-t? 
 
Ez a gyógyszer kizárólag az alfa-mannozidózis, illetve az egyéb hasonló betegségek kezelésében jártas 
orvos felügyelete alatt alkalmazható; kizárólag egészségügyi szakember adhatja be. 
 
A Lamzede kizárólag olyan orvos felügyelete mellett alkalmazható, aki gyakorlott az 
alfa-mannozidózis kezelésében. Kezelőorvosa javasolhatja, hogy Ön otthon kapja meg a kezelést, ha 
megfelel bizonyos feltételeknek. Ha szeretné otthon megkapni az infúziót, kérdezze meg 
kezelőorvosát erről a lehetőségről. 
 
Adag 
A Lamzede ajánlott adagja 1 mg/testtömegkilogramm, hetente egyszer. 
 
Alkalmazása gyermekeknél és serdülőknél 
A Lamzede a felnőttekével megegyező adagban és gyakorisággal adható gyermekeknek és 
serdülőknek. 
 
Beadás 
A Lamzede injekciós üvegben, infúzióhoz való por formájában kerül forgalomba, amelyet beadás előtt 
injekcióhoz való vízzel fel kell oldani. 
Elkészítése után a gyógyszert infúziós pumpával, gyűjtőérbe (vénába) fogják beadni legalább 
50 percig tartó (csepp)infúzióban, kezelőorvosa felügyelete alatt. 
 
Ha bármilyen további kérdése van a gyógyszer alkalmazásával kapcsolatban, kérdezze meg 
kezelőorvosát, a gondozását végző egészségügyi szakembert vagy gyógyszerészét. 
 
 
4. Lehetséges mellékhatások 
 
Mint minden gyógyszer, így ez a gyógyszer is okozhat mellékhatásokat, amelyek azonban nem 
mindenkinél jelentkeznek. A legtöbb mellékhatás az infúzió alatt vagy röviddel utána lép fel („infúziós 
reakció”, lásd 2. pont: „Figyelmeztetések és óvintézkedések”). 
 
A Lamzede-kezelés alatt a következő reakciók némelyike fordulhat elő: 
 
Súlyos mellékhatások 
 
Gyakori mellékhatások (10 beteg közül legfeljebb 1 beteget érinthet) 
- eszméletvesztés (ájulás, melyet szédülés, kábultság vagy zavartság előzhet meg); 
- heveny veseelégtelenség (folyadék-visszatartásban, a lábszár, a boka és a lábfej dagadásában, 

aluszékonyságban, légszomjban, illetve fáradékonyságban megnyilvánuló veseprobléma); 
- túlérzékenység és súlyos allergiás reakció (tünetei többek között: körülírt vagy elszórtan 

jelentkező bőrviszketés, szédülés, nehézlégzés, mellkasi fájdalom, hidegrázás, láz, gyomor-bél 
tünetek – például hányinger, hányás, hasmenés, tápcsatornai fájdalom, a torok, az arc, az ajkak 
vagy a nyelv duzzanata). 

 
Ha bármilyen ilyen jellegű mellékhatást észlel, azonnal tájékoztassa erről kezelőorvosát. 
 
Egyéb mellékhatások 
 
Nagyon gyakori mellékhatások (10 beteg közül több mint 1 beteget érinthet) 
- hasmenés; 
- testtömeg-gyarapodás; 
- láz/hőemelkedés. 
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Gyakori mellékhatások (10 beteg közül legfeljebb 1 beteget érinthet) 
- lassú szívverés (bradikardia); 
- elkékült bőr és ajkak (cianózis); 
- pszichotikus viselkedés (hallucinációkkal, a világos gondolkodás és a valóság felfogásának 

nehezítettségével, valamint szorongással járó mentális betegség), kezdeti alvászavar; 
- zavart tudatállapot, ájulás, remegés, szédülés, fejfájás; 
- hasi fájdalom, az emésztést végző savak általi gyomorirritáció (reflux gasztritisz), hányinger, 

hányás; 
- fájdalom az infúzió beadásának helyén, hidegrázás, forróságérzés, rosszullét, fáradtság 

(kimerültség); 
- bőrkiütés (csalánkiütés), fokozott verejtékezés (hiperhidrózis); 
- orrvérzés; 
- ízületi fájdalom, hátfájás, ízületi merevség, izomfájdalom, a végtagokban (kezekben, lábakban) 

jelentkező fájdalom; 
- szemirritáció, szemhéjduzzanat (szemhéjödéma), szemvörösség; 
- fokozott étvágy. 
 
Mellékhatások nem ismert gyakorisággal (a gyakoriság a rendelkezésre álló adatokból nem 
állapítható meg) 
- a szívet burkoló hártya belső falának fertőzése (endokarditisz); 
- kelés; 
- a Staphylococcusoknak nevezett baktériumok által okozott fertőzés; 
- csökkent étvágy; 
- izgatottság, széklettartási képtelenség, idegesség; 
- az izommozgások koordinálhatatlansága; 
- aluszékonyság; 
- fokozott könnytermelés; 
- süketség; 
- az aortabillentyű elégtelensége (olyan állapot, amelyben az aortabillentyű nem záródik 

megfelelően); 
- gyors és/vagy szapora szívverés; 
- alacsony vérnyomás; 
- az erek törékenysége; 
- szájfájdalom és torokfájdalom; 
- sípoló légzés; 
- fájdalom nyeléskor; 
- bőrpír; 
- ízületi duzzanat, ízületi melegség; 
- gyengeség. 
 
Mellékhatások bejelentése 
Ha Önnél bármilyen mellékhatás jelentkezik, tájékoztassa kezelőorvosát. Ez a betegtájékoztatóban fel 
nem sorolt bármilyen lehetséges mellékhatásra is vonatkozik. A mellékhatásokat közvetlenül a hatóság 
részére is bejelentheti az V. függelékben található elérhetőségeken keresztül. 
A mellékhatások bejelentésével Ön is hozzájárulhat ahhoz, hogy minél több információ álljon 
rendelkezésre a gyógyszer biztonságos alkalmazásával kapcsolatban. 
 
 
5. Hogyan kell a Lamzede-t tárolni? 
 
A gyógyszer gyermekektől elzárva tartandó! 
 
A címkén és a dobozon feltüntetett lejárati idő „EXP” után ne alkalmazza ezt a gyógyszert. A lejárati 
idő az adott hónap utolsó napjára vonatkozik. 
 
Hűtve (2 °C - 8 °C) tárolandó és szállítandó. Nem fagyasztható! 
A fénytől való védelem érdekében az eredeti csomagolásban tárolandó. 

http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc
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A gyógyszert feloldás után azonnal fel kell használni. Ha nem használják fel azonnal, az elkészített 
oldat 2 °C – 8 °C-on legfeljebb 24 órán át tárolható. 
 
Ezt a gyógyszert tilos felhasználni, ha az elkészített oldat átlátszatlan részecskéket tartalmaz vagy 
elszíneződött. 
 
Semmilyen gyógyszert ne dobjon a szennyvízbe vagy a háztartási hulladékba. Kérdezze meg 
gyógyszerészét, hogy mit tegyen a már nem használt gyógyszereivel. Ezek az intézkedések elősegítik 
a környezet védelmét. 
 
 
6. A csomagolás tartalma és egyéb információk 
 
Mit tartalmaz a Lamzede? 
- A készítmény hatóanyaga az alfa-velmanáz. 

10 mg alfa-velmanáz injekciós üvegenként. 
Feloldás után az oldat 2 mg alfa-velmanázt tartalmaz milliliterenként (10 mg/5 ml). 
 

- Egyéb összetevők: dinátrium-hidrogén-foszfát-dihidrát, nátrium-dihidrogén-foszfát-dihidrát 
(lásd 2. pont: „A Lamzede nátriumot tartalmaz”), mannit (E 421) és glicin. 

 
Milyen a Lamzede külleme és mit tartalmaz a csomagolás? 
A Lamzede fehér vagy törtfehér por oldatos infúzióhoz, amely üvegből készült injekciós üvegekben 
kerül forgalomba. 
1, 5 vagy 10 db injekciós üveget tartalmaz dobozonként. 
Nem feltétlenül mindegyik kiszerelés kerül kereskedelmi forgalomba. 
 
A forgalomba hozatali engedély jogosultja 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Via Palermo 26/A 
43122 Parma 
Olaszország 
 
Gyártó 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Via San Leonardo, 96 
43122 Parma 
Olaszország 
 
A készítményhez kapcsolódó további kérdéseivel forduljon a forgalomba hozatali engedély 
jogosultjának helyi képviseletéhez: 
 

België/Belgique/Belgien 
Chiesi sa/nv 
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00 
 

Lietuva 
Chiesi Pharmaceuticals GmbH 
Tel: + 43 1 4073919 
 

България 
Chiesi Bulgaria EOOD 
Teл.: + 359 29201205 
 

Luxembourg/Luxemburg 
Chiesi sa/nv 
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00 
 

Česká republika 
Chiesi CZ s.r.o. 
Tel: + 420 261221745 
 

Magyarország 
Chiesi Hungary Kft. 
Tel.: + 36-1-429 1060 
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Danmark 
Chiesi Pharma AB 
Tlf: + 46 8 753 35 20 
 

Malta 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Tel: + 39 0521 2791 
 

Deutschland 
Chiesi GmbH 
Tel: + 49 40 89724-0 
 

Nederland 
Chiesi Pharmaceuticals B.V. 
Tel: + 31 88 501 64 00 
 

Eesti 
Chiesi Pharmaceuticals GmbH 
Tel: + 43 1 4073919 
 

Norge 
Chiesi Pharma AB 
Tlf: + 46 8 753 35 20 
 

Ελλάδα 
Chiesi Hellas AEBE 
Τηλ: + 30 210 6179763 
 

Österreich 
Chiesi Pharmaceuticals GmbH 
Tel: + 43 1 4073919 
 

España 
Chiesi España, S.A.U. 
Tel: + 34 93 494 8000 
 

Polska 
Chiesi Poland Sp. z.o.o. 
Tel.: + 48 22 620 1421 
 

France 
Chiesi S.A.S. 
Tél: + 33 1 47688899 
 

Portugal 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Tel: + 39 0521 2791 
 

Hrvatska 
Chiesi Pharmaceuticals GmbH 
Tel: + 43 1 4073919 
 

România 
Chiesi Romania S.R.L. 
Tel: + 40 212023642 
 

Ireland 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Tel: + 39 0521 2791 
 

Slovenija 
CHIESI SLOVENIJA, d.o.o. 
Tel: + 386-1-43 00 901 
 

Ísland 
Chiesi Pharma AB 
Sími: +46 8 753 35 20 
 

Slovenská republika 
Chiesi Slovakia s.r.o. 
Tel: + 421 259300060 
 

Italia 
Chiesi Italia S.p.A. 
Tel: + 39 0521 2791 
 

Suomi/Finland 
Chiesi Pharma AB 
Puh/Tel: +46 8 753 35 20 
 

Κύπρος 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Τηλ: + 39 0521 2791 
 

Sverige 
Chiesi Pharma AB 
Tel: +46 8 753 35 20 
 

Latvija 
Chiesi Pharmaceuticals GmbH 
Tel: + 43 1 4073919 

United Kingdom (Northern Ireland) 
Chiesi Farmaceutici S.p.A. 
Tel: + 39 0521 2791 

  
 
A betegtájékoztató legutóbbi felülvizsgálatának dátuma . 
 
Ezt a gyógyszert „kivételes körülmények” között engedélyezték, ami azt jelenti, hogy a gyógyszer 
alkalmazására vonatkozóan – a betegség ritka előfordulása miatt – nem lehetett teljes körű információt 
gyűjteni. 
Az Európai Gyógyszerügynökség évente felülvizsgál minden, erre a gyógyszerre vonatkozó új 
információt, és szükség esetén ez a betegtájékoztató is módosul. 
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Egyéb információforrások 
 
A gyógyszerről részletes információ az Európai Gyógyszerügynökség internetes honlapján 
(http://www.ema.europa.eu/) található. Ugyanitt más, a ritka betegségekre és kezelésükre vonatkozó 
információt tartalmazó honlapok címei is megtalálhatók. 
 
--------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------- 
Az alábbi információk kizárólag egészségügyi szakembereknek szólnak. 
 
A Lamzede feloldást igényel, és kizárólag intravénás infúzióban alkalmazható. 
Minden egyes injekciós üveg kizárólag egyszeri használatra szolgál. 
 
A feloldásra és a beadásra vonatkozó utasítások 
 
A Lamzede feloldását és beadását egészségügyi szakembernek kell végeznie. 
Az elkészítés során be kell tartani az aszepszis szabályait. Az elkészítés során szűrővel ellátott tűket 
tilos használni. 
 
a) A felhasználandó injekciós üvegek számát az adott beteg testtömege alapján kell kiszámolni. Az 

1 mg/kg-os ajánlott dózist a következő számítással kell meghatározni: 
- Beteg testtömege (kg) × dózis (mg/ttkg) = Beteg adagja (mg-ban kifejezve). 
- A beteg (mg-ban kifejezett) adagja osztva 10 mg/injekciós üveggel (egy injekciós üveg 

tartalma) = a feloldandó injekciós üvegek száma. Ha az injekciós üvegek kalkulált száma 
törtszám, akkor azt a legközelebbi egész számra fel kell kerekíteni. 

- A szükséges számú injekciós üveget körülbelül 30 perccel a feloldás előtt ki kell venni a 
hűtőszekrényből. Feloldás előtt az injekciós üvegeknek el kell érniük a 
szobahőmérsékletet (15 °C és 25 °C között). 

 Az injekciós üvegek tartalmát 5 ml injekcióhoz való vízzel kell feloldani. Az injekcióhoz való 
vizet lassú, az injekciós üveg belső falára irányított sugárral kell az üvegekbe fecskendezni. Az 
elkészített oldat 2 mg alfa-velmanázt tartalmaz milliliterenként. Csak az ajánlott dózisnak 
megfelelő térfogatot szabad beadni. 

 Például: 
- Beteg testtömege (44 kg) × dózis (1 mg/ttkg) = Beteg adagja (44 mg). 
- 44 mg osztva 10 mg/injekciós üveggel = 4,4 injekciós üveg, ezért 5 injekciós üveg 

tartalmát kell feloldani. 
- A teljes feloldott térfogatból csak 22 ml-t (ez felel meg 44 mg-nak) kell beadni. 

 
b) A port az injekciós üvegben kell feloldani az injekcióhoz való víz lassú, cseppenkénti 

hozzáadásával,az injekciós üveg belső falán lefelé, és nem közvetlenül a liofilizált porra 
irányítva a vízsugarat. A habképződés minimálisra csökkentése érdekében kerülendő az 
injekcióhoz való víz erőteljes kinyomása a porra. Az így elkészített injekciós üvegeknek 
körülbelül 5-10 percen át az asztalon kell állniuk. Ezután a feloldódási folyamat elősegítése 
érdekében mindegyik injekciós üveget óvatosan döntögetni és görgetni kell 15-20 másodpercen 
át. Az injekciós üveget nem szabad átforgatni, körkörösen mozgatni vagy rázni. 
 

c) Feloldás után azonnal szemügyre kell venni az oldatot, és ellenőrizni kell, hogy nem látható-e 
benne szilárd részecske vagy elszíneződés. Az oldatnak tisztának kell lennie, és nem 
használható fel, ha átlátszatlan részecskék figyelhetők meg benne, vagy ha az oldat 
elszíneződött. A gyógyszer jellege miatt az elkészített oldat vékony fehér szálak vagy áttetsző 
rostok formájában alkalmanként tartalmazhat némi fehérjeszerű részecskét, amely az infúzió 
alatt a csőbe épített filterrel eltávolítható (lásd e) pont). 
 

d) Az elkészített oldatot lassan fel kell szívni az injekciós üvegekből, ügyelve a fecskendőben 
történő habképződés elkerülésére. Ha az oldat térfogata meghaladja egy fecskendő kapacitását, 
elő kell készíteni a szükséges számú fecskendőt, hogy az infúzió alatt gyorsan ki lehessen 
azokat cserélni. 
 

http://www.ema.europa.eu/
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e) Az elkészített oldatot infúziós pumpához csatlakoztatott infúziós szerelékkel kell beadni, 
melynek csövébe alacsony fehérjekötő képességű, 0,22 µm-es filter van beépítve. 
Az infúzió össztérfogatát a beteg testtömege alapján kell meghatározni, és legalább 50 perc alatt 
kell beadni. Mindig ugyanazt a hígítást (2 mg/ml) javasolt alkalmazni. A 18 kg-nál alacsonyabb 
testtömegű és 9 ml-nél kevesebb feloldott oldatot kapó betegek esetében az infúzió sebességét 
úgy kell kiszámítani, hogy az infúzió ideje legalább 50 perc legyen. Az infúzió maximális 
sebessége 25 ml/óra. Az infúzió beadásának ideje a következő táblázatból számítható ki: 

 
Testtöm
eg (kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

 Testtöm
eg (kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

5 2,5 3 50  53 26,5 25 64 
6 3 3,6 50  54 27 25 65 
7 3,5 4,2 50  55 27,5 25 67 
8 4 4,8 50  56 28 25 67 
9 4,5 5,4 50  57 28,5 25 68 
10 5 6 50  58 29 25 70 
11 5,5 6,6 50  59 29,5 25 71 
12 6 7,2 50  60 30 25 72 
13 6,5 7,8 50  61 30,5 25 73 
14 7 8,4 50  62 31 25 74 
15 7,5 9 50  63 31,5 25 76 
16 8 9,6 50  64 32 25 77 
17 8,5 10,2 50  65 32,5 25 78 
18 9 10,8 50  66 33 25 79 
19 9,5 11,4 50  67 33,5 25 80 
20 10 12 50  68 34 25 82 
21 10,5 12,6 50  69 34,5 25 83 
22 11 13,2 50  70 35 25 84 
23 11,5 13,8 50  71 35,5 25 85 
24 12 14,4 50  72 36 25 86 
25 12,5 15 50  73 36,5 25 88 
26 13 15,6 50  74 37 25 89 
27 13,5 16,2 50  75 37,5 25 90 
28 14 16,8 50  76 38 25 91 
29 14,5 17,4 50  77 38,5 25 92 
30 15 18 50  78 39 25 94 
31 15,5 18,6 50  79 39,5 25 95 
32 16 19,2 50  80 40 25 96 
33 16,5 19,8 50  81 40,5 25 97 
34 17 20,4 50  82 41 25 98 
35 17,5 21 50  83 41,5 25 100 
36 18 21,6 50  84 42 25 101 
37 18,5 22,2 50  85 42,5 25 102 
38 19 22,8 50  86 43 25 103 
39 19,5 23,4 50  87 43,5 25 104 
40 20 24 50  88 44 25 106 
41 20,5 24,6 50  89 44,5 25 107 
42 21 25 50  90 45 25 108 
43 21,5 25 52  91 45,5 25 109 
44 22 25 53  92 46 25 110 
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Testtöm
eg (kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

 Testtöm
eg (kg) 

Adag 
(ml) 

Maximális 
infúziós 
sebesség 
(ml/óra) 

Minimális 
infúziós 
idő (perc) 

45 22,5 25 54  93 46,5 25 112 
46 23 25 55  94 47 25 113 
47 23,5 25 56  95 47,5 25 114 
48 24 25 58  96 48 25 115 
49 24,5 25 59  97 48,5 25 116 
50 25 25 60  98 49 25 118 
51 25,5 25 61  99 49,5 25 119 
52 26 25 62      

 
f) Amikor az utolsó fecskendő kiürült, az adagolófecskendő helyére 20 ml-es, 9 mg/ml (0,9%) 

koncentrációjú nátrium-klorid oldatos injekcióval feltöltött fecskendőt kell helyezni. Az 
infúziós rendszeren keresztül 10 ml nátrium-klorid oldatot kell beadni a Lamzede infúziós 
szerelékben fennmaradó mennyiségének beadása érdekében. 

 
Megsemmisítés 
 
Bármilyen fel nem használt gyógyszer, illetve hulladékanyag megsemmisítését a gyógyszerekre 
vonatkozó előírások szerint kell végrehajtani. 
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