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PREPARATO CHARAKTERISTIKU SANTRAUKA



1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Cerezyme 400 Vienety milteliai infuzinio tirpalo koncentratui

2.  KOKYBINE IR KIEKYBINE SUDETIS
Kiekviename flakone yra 400 vienety* imigliucerazés (Imiglucerasum)**.

Po tirpinimo viename tirpalo ml yra 40 vienety (apytikriai 1,0 mg) imigliucerazés (400 vienety/10 ml).
Pries vartojimg kiekvieno flakono turinj reikia papildomai praskiesti (zr. 6.6 skyriy).

* Fermento vienetas (V) - tai fermento kiekis, kuris 37 °C temperatiiroje per minut¢ katalizuoja vieno
mikromolio sintetinio substrato paranitrofenilbeta-D-gliukopiranozido (p-NP-Glc) hidrolizg.

** Imigliucerazé — tai modifikuota Zzmogaus riigstinés beta-gliukozidazés forma ir ji gaminama
rekombinantinés DNR technologijos biidu naudojant kinisko Ziurkéno kiausidziy (KZK) lasteliy
kulttira su modifikuota manoze makrofagy Zyméjimui.

Pagalbinés medziagos, kuriy poveikis Zinomas:

Kiekviename flakone yra 41 mg natrio.

Visos pagalbinés medziagos iSvardytos 6.1 skyriuje.

3.  FARMACINE FORMA

Milteliai infuzinio tirpalo koncentratui.

Cerezyme yra baltos ar balk§vos spalvos milteliai.

4.  KLINIKINE INFORMACIJA

4.1 Terapinés indikacijos

Cerezyme (imigliuceraze) skiriamas ilgalaikiam fermenty pakei¢iamajam gydymui ty ligoniy, kuriems
patvirtinta Gosé I tipo (be neuronopatijos) bei III tipo (chroninés neuronopatijos) liga ir kuriems

reiskiasi kliniSkai reikSmingi neneurologiniai ligos simptomai.

Ne neurologiniams Gosé ligos poZymiams budingi vienas ar keli i§ $iy simptomy:

o anemija (jei néra kity priezasciy, taip pat jei organizmui netriksta gelezies);

o trombocitopenija;

o kauly pazeidimai (jei néra kity priezasciy, taip pat jei organizmui netriiksta vitamino D);
o padidéjusios kepenys ar bluznis.

4.2 Dozavimas ir vartojimo metodas
Gydyma skirti gali tik Gosé ligos gydyma iSmanantys specialistai.
Dozavimas

Kadangi Gosé liga - daugialypé ir pazeidzia daugelj organizmo sistemy, kiekvienam pacientui biitina
parinkti individualig doze, pries tai visapusiskai jvertinus visus klinikinius ligos pozZymius. Tik kai
paciento atsakas j vaistinj preparatg pagal visus svarbius klinikinius pozymius visiskai nusistovi,
vaistinio preparato dozé ir skyrimo daznis gali biiti koreguojami taip, kad biity palaikomas klinikinis



Gydymo patirtis, nustatant skirtingas §io vaistinio preparato dozes rodo, kad toks gydymo biidas yra
veiksmingas kai kurioms ar netgi visoms $ios ligos apraiSkoms (iSskyrus neurologines) gydyti.
Skiriant pradine 60 V/kg kiino masés dozg karta per dvi savaites, per 6 ménesius pageréjo
hematologiniai rodikliai ir sumazéjo vidaus organy pazeidimai, o vartojant $ig doze¢ ilgiau sustabdoma
arba palengvéja kauly ligos eiga. Vartojant mazas 15 V/kg kiino masés dozes vieng kartg per dvi
savaites, pageréjo hematologiniai rodikliai ir sumazéjo padidéj¢ vidaus organai, taciau kauly btklé
nepasitaisé. Infuzijos paprastai atlickamos viena kartg per 2 savaites; apie tokiu dazniu atlickamas
infuzijas turima daugiausiai duomeny.

Vaiky populiacija
Nereikia koreguoti dozés gydant vaikus.

Cerezyme veiksmingumas létine neuronopatine Gosé¢ liga serganciy pacienty neurologiniams
simptomams nebuvo vertinamas ir §iy simptomy gydymui néra jokio specialaus rekomenduojamo

dozavimo rezimo (zr. 5.1 skyriy).

Vartojimo metodas

IStirpinus ir atskiedus intraveniniu tirpalu, vaistinis preparatas sulaSinamas j veng. Pradzioje Cerezyme
turi buti skiriamas ne greiciau nei 0,5 vieneto vienam kiino masés kilogramui per minute. Kity infuzijy
greitis gali buti padidintas, taciau neturéty buti didesnis nei 1 vienetas 1 kilogramui kiino masés per

tv e —

Cerezyme infuzija pacientui gali biti atliekama namuose, jei pacientas keleta ménesiy gerai toleruoja
§io vaistinio preparato infuzijas. Sprendimas dél infuzijos namuose turéty bati priimtas jvertinus ir
rekomendavus paciento gydytojui. Kad pacientas arba slaugytojas galéty namuose atlikti Cerezyme
infuzija, butinas mokymas gydymo jstaigoje, kurj suteikia sveikatos prieZziiiros specialistas. Pacientui
arba slaugytojui bus parodytas infuzijos buidas ir kaip pildyti gydymo dienorastj. Jei pacientas
infuzijos metu patiria nepageidaujama poveikj, jis turi nedelsiant nutraukti infuzijg ir kreiptis j
sveikatos prieziiiros specialista. Tolesnes infuzijas gali tekti atlikti gydymo jstaigoje. Doz¢ ir infuzijos
greitis leidziant namuose turi i$likti pastovis, nieko negalima keisti be sveikatos priezitiros specialisto
nurodymo.

Vaistinio preparato ruoSimo ir skiedimo prie§ vartojant instrukcija pateikiama 6.6 skyriuje.

Gydytojai ir sveikatos priezitiros personalas skatinami registruoti Gosé liga sergancius ligonius,
iskaitant ir tuos, kuriems pasireiskia chroni$ki neuronopatiniai ligos simptomai, ,,JCGG Gos¢ registre*
(zr. 5.1 skyriy).

4.3 Kontraindikacijos

Padidéjes jautrumas veikliajai arba bet kuriai 6.1 skyriuje nurodytai pagalbinei medziagai.

4.4 Specialiis ispéjimai ir atsargumo priemonés

Padidéjes jautrumas

Duomenys, gauti atliekant atrankinius tyrimus ELISA metodu ir patvirtinti atlickant
radioimunoprecipitacijos tyrima, rodo, kad apie 15 % Cerezyme (imigliuceraze) gydomy ligoniy
pirmaisiais gydymo metais susidaro IgG antikliny prie§ imigliuceraze. Jy dazniausiai atsiranda per
pirmuosius 6 gydymo ménesius. Antikiiny Cerezyme vaistui retai susidaro po 12 gydymo ménesiy.
Patartina periodiskai stebéti pacienty, kuriems jtariamas atsako j gydyma sumazéjimas, IgG antikiiny
pries imigliuceraze susidaryma.

Pacientams, kuriy organizme susidaro imigliucerazés antikiiny, kyla didesnis padidéjusio jautrumo
pavojus (zr. 4.8 skyriy). Jei pacientui atsiranda poZymiy, rodan¢iy padidéjusj jautruma, reikia nustatyti
imigliucerazés antikiiny kiekj. Kaip ir skiriant bet kokius baltyminius produktus vartoti i vena, galimos



sunkios alerginio tipo padidéjusio jautrumo reakcijos, taciau jos nedaznos. Jei tokios reakcijos
atsiranda, Cerezyme infuzijg reikia nedelsiant nutraukti bei taikyti reikalingg gydyma. Reikia
atsizvelgti  Siuvolaikinius neatidéliotiny biikliy gydymo standartus.

Ligonius, kuriems vartojant Ceredase (algliuceraze) susidaré antiktiny arba kilo padidéjusio jautrumo
reakcijy, Cerezyme (imigliuceraze) butina gydyti atsargiai.

Natris

Sio vaistinio preparato viename flakone yra 41 mg natrio, tai atitinka 2 % didziausios PSO
rekomenduojamos paros normos suaugusiesiems, kuri yra 2 g natrio. Flakono turinys yra skiedziamas
0,9 % natrio chlorido intraveniniu tirpalu (Zr. 6.6 skyriy). | tai biitina atsizvelgti pacientams,
kontroliuojantiems natrio kiekj maiste.

Atsekamumas

Siekiant pagerinti biologiniy vaistiniy preparaty atsekamuma, reikia aiskiai uzrasyti paskirto vaistinio
preparato pavadinimg ir serijos numerj.

4.5 Saveika su Kitais vaistiniais preparatais ir kitokia saveika
Saveikos tyrimy neatlikta.

4.6  Vaisingumas, néStumo ir Zindymo laikotarpis

NeéStumas

Nedaugelio 150 néstumy stebéjimy duomenys (daugiausia besiremiantys spontaniniais pranesimais ir
literattiros apzvalga) rodo, kad Cerezyme vartojimas naudingas reguliuoti gretuting Gosé ligg néStumo
metu. Be to, Sie duomenys nerodo, kad Cerezyme toksiSkumas sukelia apsigimimy vaisiui, ta¢iau
statistinis patikimumas maZzas. Apie vaisiaus mirtj praneSama retokai, nors néra aisku, ar ji susijusi su
Cerezyme vartojimu, ar su gretutine Gosé liga.

Tyrimy su gyvinais neatlikta, kad biity galima nustatyti Cerezyme poveikj néstumo eigai, embriono ar
vaisiaus vystymuisi, gimdymui ir postnataliniam vystymuisi. Nezinoma, ar Cerezyme patenka pro
placentos barjerg j besivystantj vaisiy.

Gosé liga sergancioms nés¢iosioms ir ketinan¢ioms pastoti moterims kiekvienam néStumui reikia
jvertinti gydymo rizika ir naudg. Sergan¢ioms Gosé liga ir pastojusioms pacientéms gali pasireiksti
padidéjusio ligos aktyvumo laikotarpis né$tumo ir pogimdyminiu periodu, jskaitant padidéjusig kauly
sutrikimy, citopenijos paiiméjimo, hemoragijos ir didesnio kraujo perpylimy poreikio rizika. Zinoma,
kad néStumo ir zindymo laikotarpiu aktyvinama motinos kalcio homeostazé ir greit¢ja kaulinio audinio
apykaita. Dél to gali pasunkéti Goseé ligos kauly sistemos simptomai.

Kad sveikata biity optimali, prie$ pastojant anks¢iau negydytoms moterims, turi biiti rekomenduojama
apsvarstyti, ar pradéti gydyma. Moterims, gydomoms Cerezyme, reikia apsvarstyti gydymo tgsima
néstumo metu. Atidus néStumo ir klinikiniy Gosé ligos simptomy stebéjimas biitinas dozei
individualizuoti atsizvelgiant j pacientés poreikius ir gydymo atsaka.

Zindymas

Neéra zinoma, ar §i veiklioji medziaga yra iSskiriama su Zzmogaus pienu, taciau fermentas greiciausiai
bus suvirSkinamas vaiko virskinimo trakte.

4.7 Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti mechanizmus

Cerezyme gebéjimo vairuoti ir valdyti mechanizmus neveikia arba veikia nereikSmingai.



4.8 Nepageidaujamas poveikis

Nepageidaujamy reakcijuy sarasas lenteléje

Duomenys apie nepageidaujamas reakcijas yra pateikiami lenteléje zemiau pagal organy sistemy
klases ir daznj (dazni (=1/100 — <1/10), nedazni (=1/1000 — <1/100) ir reti (=1/10000 — <1/1000)).
Kiekvienoje daznio grupéje nepageidaujamas poveikis pateikiamas mazéjancio sunkumo tvarka.

Organy sistemy klasé Dazni Nedazni Reti

pagal MedDRA

Nervy sistemos Galvos svaigimas,

sutrikimai galvos skausmas,
parestezija*

Sirdies sutrikimai Tachikardija*,
cianozé*

Kraujagysliy sutrikimai Veido paraudimas®,
hipotenzija*

Kvépavimo sistemos, Dusulys*, kosulys*

kriitinés lgstos ir
tarpuplaucio sutrikimai

Virskinimo trakto Vémimas,
sutrikimai pykinimas, pilvo
spazmai,
viduriavimas
Imuninés sistemos Padidé&jusio jautrumo Anafilaksinés reakcijos
sutrikimai reakcijos
Odos ir poodinio Dilgéline /
audinio sutrikimai angioneuroziné
edema*, niez€jimas*,
iSbérimas*
Skeleto, raumeny ir Artralgija, nugaros
jungiamojo audinio skausmas*
sutrikimai
Bendrieji sutrikimai ir Nemalonus pojiitis
vartojimo vietos infuzijos vietoje,
pazeidimai deginimas infuzijos

vietoje, patinimas
infuzijos vietoje,
sterilusis abscesas
infuzijos vietoje,
nemalonus pojltis
kriitinés srityje*,
kar§¢iavimas,
sastingis, nuovargis

Simptomy, rodan¢iy padidéjusio jautrumo reakeijg (pazyméta * anks¢iau pateiktoje lenteléje),
pastebéta bendrai apytikriai 3 % pacienty. Sie pozymiai atsiranda per infuzija arba netrukus po jos. Sie
simptomai paprastai iSnyksta gydant antihistamininiais vaistiniais preparatais ir (arba)
kortikosteroidais. Pacientg reikia informuoti, kad atsiradus Siems pozymiams liautysi vaistinj preparata
vartoti ir kreiptysi | savo gydytoja.

Prane$imas apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas

Svarbu pranesti apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas po vaistinio preparato registracijos, nes tai
leidzia nuolat stebéti vaistinio preparato naudos ir rizikos santykj. Sveikatos priezitiros specialistai turi



pranesti apie bet kokias jtariamas nepageidaujamas reakcijas naudodamiesi V priede nurodyta
nacionaline pranesimo sistema.

4.9 Perdozavimas

Pranesimy apie perdozavimg negauta. Pacientai vartojo dozes iki 240 V/kg kiino masés vieng kartg per
dvi savaites.

5. FARMAKOLOGINES SAVYBES

5.1 Farmakodinaminés savybés

Farmakoterapiné grupé: fermentas imigliucerazé (rekombinantiné betagliukocerebrozidaze, veikianti
makrofagus). ATC kodas: A16A B02.

Veikimo mechanizmas

Gosé liga — tai retas recesyviniu biidu paveldimas metabolinis sutrikimas, pasireiSkiantis dél lizosomy
fermento riigitinés beta-gliukozidazés stokos. Sis fermentas skaido gliukozilceramida, esminj Igsteliy
membranos lipidinés struktiiros komponentg j gliukozg ir ceramidg. Gosé liga serganciy pacienty
gliukozilceramido skaidymas yra nepakankamas, dél ko dideli substrato kiekiai kaupiasi makrofagy
(vadinamy ,,Gos¢ Igstelémis*) lizosomose ir salygoja gausig antring patologija.

Paprastai Gosé lasteliy sankaupos susidaro kepenyse, bluznyje ir kauly ¢iulpuose, retai - plau¢iuose,
inkstuose ir zarnyne. Kliniskai Gos§é liga turi heterogeninj fenotipinj vaizdg. Dazniausiai liga
pasireiskia kepeny ir bluznies padidéjimu (hepatosplenomegalija), trombocitopenija, mazakraujyste ir
griauciy patologija. Griauciy patologija sergantiems Gosé liga dazniausiai sukelia nejgaluma. Ligai
budingas griau¢iy pakenkimas — kauly ¢iulpy infiltracija, kauly audinio nekrozé, kauly skausmas ir itin
stiprus kauly skausmas, osteopenija, osteoporozé, patologiniai kauly liziai, augimo sutrikimai. Go§é
liga susijusi su padidinta gliukozés gamyba ir greitesniu energijos atsargy suvartojimu, kas gali sukelti
nuovarg] ir iSsekimg. Sergantiems Gosé liga taip pat gali pasireiksti nedidelio laipsnio uzdegiminiai
procesai. Be to, Gosé liga susijusi su padidinta imunoglobuliny sutrikimy rizika, pavyzdZziui,
hiperimunoglobulinemija, polikloniné gamapatija, nenustatytos reik§més monokloniné gamapatija
(NRMGQG), dauginé mieloma. Esant nattiraliai Gosé ligos eigai, budingas ligos progresavimas vis
didéjant negrjztamy komplikacijy jvairiuose organuose rizikai. Klinikiné Gos§é ligos iSraiska neigiamai
jtakoja gyvenimo kokybe. Goseé liga susijusi su didéjanciu sergamumu bei ankstyvu mirtingumu.
Vaikystéje atsirade ligos poZymiai ir simptomai dazniausiai byloja apie sunkesnés eigos Gosé liga.
Vaikams Gosé liga gali salygoti augimo sulétéjimg ir uzdelstg brendima.

Plautiné hipertenzija — zinoma Gos¢ ligos komplikacija. Pacientai, kuriems atliktas bluznies
pasalinimas turi didesng¢ plautinés hipertenzijos rizikag. Gydymas Cerezyme daugeliu atvejy sumazina
splenektomijos poreikj, o ankstyva gydymo Cerezyme pradzia susijusi su mazesne plautinés
hipertenzijos rizika. Diagnozavus Gosé liga ir véliau rekomenduojama planiskai tirti dél plautinés
hipertenzijos. Siekiant uztikrinti Go$é ligos kontrolg, ypatingai tie pacientai, kuriems diagnozuota
plautiné hipertenzija, turéty buti gydomi adekvaciomis Cerezyme dozémis ir taip pat turi buiti
jvertinamas specifinio plautinés hipertenzijos gydymo poreikis.

Farmakodinaminis poveikis

Imigliucerazé (rekombinantiné beta-gliukozidazé, veikianti makrofagus) pakeicia stokojamg fermenta,
hidrolizuoja gliukozilceramida taip koreguodama prading patofiziologijg bei uzkirsdama kelig antrinei
patologijai. Cerezyme sumazina kepeny ir bluznies dydj, pagerina arba visiskai koreguoja
trombocitopenijg ir anemija, pagerina arba normalizuoja mineralinj kauly tankj ir kauly ¢iulpy
slopinimg, sumazina ar panaikina kauly skausmus. Cerezyme sulétina energijos atsargy suvartojima.
Cerezyme pagerina serganciyjy Gosé liga gyvenimo kokybe tiek psichiniu, tiek ir fiziniu aspektu.
Cerezyme sumazina chitotriozidazes, gliukozilceramido kaupimosi makrofaguose ir atsako | gydyma
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biomarkerio, kiekj. Cerezyme sglygoja normaly vaiky lytinj brendimg, skatina greito augimo perioda,
dél ko suaugusiame amziuje jie biina normalaus tigio, o kauly mineralinis tankis yra normos ribose.

Klinikinis veiksmingumas ir saugumas

Atsako j gydymo Cerezyme lygis ir mastas priklauso nuo dozés. Paprastai organy sistemose su
greitesniu atsinaujinimu, tokiais kaip kraujas, gydymo rezultatai pastebimi grei¢iau nei tose organy
sistemose, kur atsinaujinimas létas, pvz., kauluose.

ICGG Gosé Registro didelés pacienty, serganciy I tipo Gosé liga, kohortos (n=528) analizéje vertintas
Cerezyme nuo laiko ir dozés priklausomas poveikis hematologiniams ir visceraliniams rodikliams
(trombocity skaicius, hemoglobino koncentracija, kepeny ir bluznies tiiris), skiriant 15, 30 ir 60 V/kg
kiino masés vieng kartg per dvi savaites. 60 V/kg dozémis kartg per dvi savaites gydomiems
pacientams teigiamas atsakas gautas greiciau, stebétas geresnis gydymo efektas, lyginant su
mazesnémis dozémis gydytais pacientais.

Panasiai, ICGG Gosé Registro mineralinio kauly tankio analizéje taikant dvigubos energijos rentgeno
spinduliy absorbciometrija (DRSA) 342 pacientams po 8 gydymo mety, normalus mineralinis kauly
tankis pasiektas gydant Cerezyme 60 V/kg kiino masés dozémis vieng kartg per dvi savaites, taciau ne
mazesnémis dozémis, kuomet buvo skiriama 15 V ar 30 V/kg kiino masés dozémis vieng kartg per dvi
savaites. (Wenstrup et al, 2007)

Tyrime, apimanciame dvi pacienty kohortas, gydant vidutinémis dozémis 80 V/kg kiino masés kas

4 savaites ir 30 V/kg kiino masés kas 4 savaites, tarp pacienty, kuriy kauly ¢iulpy slopinimo indeksas
>6, daugiau pacienty esanciy didesnés dozés kohortoje (33 %; n=22) po 24 gydymo Cerezyme
ménesiy pasieké indekso sumazéjimg 2 balais, lyginant su mazesng dozg vartojusiy pacienty kohorta
(10 %; n=13) (de Fost et al, 2006).

Skiriant Cerezyme po 60 V/kg kiino masés vieng karta per dvi savaites, kauly skausmai sumazéjo po
3 gydymo ménesiy, itin stipriis kauly skausmai sumazéjo per 12 gydymo ménesiy, o mineralinis kauly
tankis pageréjo po 24 ménesiy (Sims et al, 2008).

Vaistinio preparato infuzijos paprastai atlickamos kartg per dvi savaites (zr. 4.2 skyriy). Buvo tirtas
palaikomasis gydymas tokiomis paciomis kumuliacinémis dozémis vartojant vaista kas 4 (Q4) ir kas

2 savaites (Q2) pacientams, sergantiems stabilia rezidualine I tipo Gosé ligos forma. I$ anksto
nustatytg, sudétinj baigiamajj rezultatg sudaré¢ hemoglobino, trombocity kiekio, kepeny ir bluznies
dydzio pokyciai, bei kauly skausmas (,,kauly krizé*) ir kauly pazaidy atsiradimas, lyginant su pradine
biukle. Pasireiskusios Gosé ligos terapiniy tiksly pasiekimas arba pasiekimy palaikymas, atsizvelgiant |
hematologinius ir visceralinius parametrus, sudaré¢ papildoma baigiamajj rezultata. Sesiasdesimt trys
procentai pacienty, gydyty Q4 ir 100 % gydyty Q2 atitiko sudétinj baigiamajj rezultata po 24 ménesiy;
remiantis 95 % PI (-0,357; 0,058), skirtumas nebuvo statistiSkai patikimas. AStuoniasdeSimt devyni
procentai pacienty, gydyty Q4 ir 81 % gydyty Q2 atitiko terapiniy tiksly baigiamajj rezultata po

24 ménesiy; remiantis 95 % PI (-0,231; 0,060), skirtumas nebuvo statistiskai patikimas. Nors
klinikiniy domeny nepakanka, taciau infuzinis Q4 gydymo rezimas gali buti tinkamas terapinis
pasirinkimas gydant kai kuriuos suaugusius pacientus, sergancius I tipo stabilia liekamaja Gosé liga.

Cerezyme veiksmingumas neurologiniams ligos simptomams kontroliuojamy klinikiniy tyrimy metu
tirtas nebuvo. Todél negalima daryti ir jokiy iSvady apie fermenty papildymo terapijos poveikij
neurologiniams Gos§¢ ligos poZymiams.

Gydytojai ir sveikatos prieziliros personalas skatinami registruoti Gosé liga sergancius ligonius,
jskaitant ir tuos, kuriems pasireiSkia chroniski neuronopatiniai ligos simptomai, ICGG Gosé registre.
Informacija apie pacientus Siame registre bus kaupiama anonimiskai. ICGG Gos¢ registro tikslas —
kaupti zinias apie Gos¢ ligg ir jvertinti fermenty papildymo terapijos veiksminguma, siekiant
saugesnio ir veiksmingesnio Cerezyme vartojimo.

5.2 Farmakokinetinés savybés



Per valandg laSinant j veng 4 dozes (7,5; 15; 30 ir 60 V/kg kiino masés) Cerezyme (imigliucerazés),
pastovus fermento aktyvumo lygis kraujyje pasiekiamas per 30 minuéiy. Po infuzijos fermento
aktyvumas plazmoje sparciai mazéjo, pusinés eliminacijos periodas svyravo nuo 3,6 iki 10,4 minuciy.
Plazmos klirensas buvo nuo 9,8 iki 20,3 ml/min/kg (vidurkis + standartiné paklaida - 14,5 +

4,0 ml/min/kg). Turinis pasiskirstymas, koreguotas pagal svorj, buvo 0,09 - 0,15 1/kg (vidurkis +
standartiné paklaida - 0,12 + 0,02 1/kg). Sie rodmenys nepriklauso nuo dozés ir infuzijos trukmés,
taciau tik 1 ar 2 pacientai buvo tirti, taikant kiekvieng doze¢ bei infuzijos greit].

5.3 Ikiklinikiniy saugumo tyrimuy duomenys

Iprasty farmakologinio saugumo, vienos ir kartotiniy doziy toksiSkumo bei genotoksiskumo
ikiklinikiniy tyrimy duomenys specifinio pavojaus zmogui nerodo.

6. FARMACINE INFORMACIJA

6.1 Pagalbiniy medziagy sarasas

Manitolis,

Natrio citratas (pH reguliatorius),

Citriny rtgstis monohidratas (pH reguliatorius),

Polisorbatas 80.

6.2 Nesuderinamumas

Suderinamumo tyrimy neatlikta, todél Sio vaistinio preparato maisyti su kitais vaistiniais preparatais
negalima.

6.3 Tinkamumo laikas

Neatidaryti flakonai:
3 metai.

Atskiestas tirpalas:

Mikrobiologinio saugumo poziiiriu, preparatg biitina suvartoti i§ karto. Iskart nesuvartojus, uz paruosto
tirpalo laikymo bei vartojimo sglygas atsako vartotojas. Atskiestg tirpalg draudziama laikyti ilgiau
negu 24 valandas, jis turi biiti apsaugotas nuo Sviesos ir laikomas 2 °C — 8 °C temperatiiroje.

6.4 Specialios laikymo salygos

Laikyti Saldytuve (2 °C — 8 °C).

Praskiesto vaistinio preparato laikymo salygos pateikiamos 6.3 skyriuje.
6.5 Talpyklés pobudis, jos turinys

Cerezyme tieckiamas skaidraus I tipo boro silikato stiklo 20 ml flakonuose. Jie uzdaryti silikonizuotais
butilo kams¢iais su apsauginiu dangteliu.

Tiksliam tirpalo kiekiui paruosti kiekvienas flakonas turi preparato 0,6 ml papildomo tiirio.

Pakuotés dydis: 1, 5 arba 25 flakonai dézutéje.
Gali biti tiekiamos ne visy dydziy pakuotés.

6.6  Specialiis reikalavimai atliekoms tvarkyti ir vaistiniam preparatui ruoSti

Kiekvienas Cerezyme flakonas skirtas vienkartiniam naudojimui.



Flakone esantys milteliai iStirpinami injekcijoms skirtame vandenyje, atskiedziami 0,9 % intraveniniu
natrio chlorido tirpalu ir laSinami j veng infuzijos budu.

Flakony skaicius, reikalingas infuzijos tirpalui paruosti, nustatomas atsizvelgiant j individualig
paciento doze. Tada tikslus flakony kiekis iSimamas i§ Saldytuvo.

Kad nereikéty i8mesti dalies nesuvartoto vaisto, doze galima Siek tiek koreguoti. Dozés apvalinamos
iki pilno flakono kiekio, laikantis principo, kad per ménesj suvartojamo vaisto kiekis nesikeisty.

Privalomos aseptikos priemonés

Tirpinimas

Kiekviename flakone esantys milteliai iStirpinami 10,2 ml injekcijoms skirto vandens. Vandens }
flakona nesvirkskite per smarkiai, maiSykite pamazu, kad nesusidaryty putos. Tokiu biidu istirpinto
vaisto turis yra 10,6 ml, o pH - apie 6,2.

Po tirpinimo tai yra skaidrus, bespalvis skystis, be pasaliniy daleliy. Po tirpinimo tirpalas privalo bti
toliau skiedziamas. Prie$ skiedziant gautg tirpalg reikia apzitiréti ir jvertinti jo skaidrumg (ar néra
netirpiy daleliy) ir spalva. Pakitus spalvai, esant nuosédoms, tirpalo vartoti negalima. Paruosta tirpala
reikia nedelsiant atskiesti, nepalikti vélesniam vartojimui.

Skiedimas

1 ml tirpalo yra 40 vienety imigliucerazés. Pagal paruosto tirpalo kiekj i§ flakono galima tiksliai
pritraukti 10,0 ml (atitinka 400 vienety). I$ kiekvieno flakono pritraukite po 10,0 ml tirpalo j vieng
sterily indg ir gauta tirpalg atskieskite injekcijoms j veng skirtu 0,9 % natrio chlorido tirpalu iki bendro
100 ml ar 200 ml kiekio. Tirpalg buitina maisyti Svelniai.

Vartojimas

Praskiestg tirpalg rekomenduojama sulaSinti per infuzing sistema, kurioje jstatytas silpnai baltymus
suriSantis 0,2 um filtras, tuo biidu pasalinant bet kokias baltymy daleles. D¢l to imigliucerazés
aktyvumas nesumazés. Atskiesta vaistg rekomenduojama suvartoti per 3 val. Atskiestas 0,9 % natrio
chlorido tirpalu vaistas chemiskai stabilus islicka 24 valandas, laikant jj 2 °C — 8 °C temperatiiroje,
apsaugota nuo $viesos; taciau jo sterilumas priklauso nuo to, kaip tirpinant ir skiedziant buvo
laikomasi aseptikos salygy.

Cerezyme sudétyje néra konservanty. Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikéty sunaikinti
laikantis vietiniy reikalavimy.

7.  REGISTRUOTOJAS

Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nyderlandai.

8. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI)
EU/1/97/053/003

EU/1/97/053/004

EU/1/97/053/005

9. REGISTRAVIMO / PERREGISTRAVIMO DATA

Registravimo data 1997 m. lapkricio 17 d.
Paskutinio perregistravimo data 2007 m. rugséjo 17 d.



10. TEKSTO PERZIUROS DATA

Issami informacija apie $j vaistinj preparata pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje
http://www.ema.europa.cu
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I1 PRIEDAS

BIOLOGINES VEIKLIOSIOS MEDZIAGOS GAMINTOJAI
IR GAMINTOJAI, ATSAKINGI UZ SERIJU ISLEIDIMA

TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI
KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI

SALYGOS AR APRIBOJIMAI SAUGIAM IR VEIKSMINGAM VAISTINIO
PREPARATO VARTOJIMUI UZTIKRINTI
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A. BIOLOGINES VEIKLIOSIOS MEDZIAGOS GAMINTOJAI IR GAMINTOJAL,
ATSAKINGI UZ SERIJU ISLEIDIMA

Biologinés veikliosios medziagos gamintoju pavadinimas (-ai) ir adresas (-ai

Resilience US, Inc., 500 Soldiers Field Road — Allston, MA 02134 — Jungtinés Amerikos Valstijos
Lonza Biologics Inc., 101 International Drive, Portsmouth, NH 03801-2815, Jungtinés Amerikos
Valstijos

Genzyme Corporation, 8, 45, 68, 74, 80 New York Avenue, Framingham, MA 01701, Jungtinés
Amerikos Valstijos

Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Airija

B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

Riboto iSrasymo receptinis vaistinis preparatas (zZr. I priedo [preparato charakteristiky santraukos]

4.2 skyriy).

C. KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI

. Periodiskai atnaujinami saugumo protokolai (PASP)

Sio vaistinio preparato PASP pateikimo reikalavimai iddéstyti Direktyvos 2001/83/EB 107c straipsnio

7 dalyje numatytame Sajungos referenciniy daty sarase (EURD sarase), kuris skelbiamas Europos
vaisty tinklalapyje.

D. SALYGOS AR APRIBOJIMALI, SKIRTI SAUGIAM IR VEIKSMINGAM VAISTINIO
PREPARATO VARTOJIMUI UZTIKRINTI

. Rizikos valdymo planas (RVP)

Registruotojas atlieka reikalaujama farmakologinio budrumo veiklg ir veiksmus, kurie i§samiai
aprasyti registracijos bylos 1.8.2 modulyje pateiktame RVP ir suderintose tolesnése jo versijose.

Be to, atnaujintas RVP turi biiti pateikiamas:
e pareikalavus Europos vaisty agentirai,
e kai keiciama rizikos valdymo sistema, ypa¢ gavus naujos informacijos, kuri gali lemti didelj
naudos ir rizikos santykio pokyti arba pasiekus svarby (farmakologinio budrumo ar rizikos
mazinimo) etapa.

o Papildomos rizikos maZinimo priemonés
Cerezyme infuzijos atlikimo namuose mokomoji medziaga, kurig sudaro:

o Instrukcija sergantiems Gosé liga ir gaunantiems infuzijg namuose pacientams.
e (Gosé liga serganciy pacienty gydymo vadovas sveikatos priezitiros specialistams.
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IIT PRIEDAS

ZENKLINIMAS IR PAKUOTES LAPELIS
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A. ZENKLINIMAS
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

ISORINE DEZUTE (1 FLAKONAS, 5 FLAKONALI, 25 FLAKONAI)

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Cerezyme 400 Vienety milteliai infuzinio tirpalo koncentratui
Imiglucerasum

2. VEIKLIOJI (-SIOS) MEDZIAGA (-OS) IR JOS (-U) KIEKIS (-IAI)

Kiekviename Cerezyme flakone yra 400 vienety imigliucerazés.

3.  PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

Pagalbinés medZiagos: manitolis, natrio citratas, citriny rtigstis monohidratas, polisorbatas 80.

4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE

1 flakonas milteliy infuzinio tirpalo koncentratui
5 flakonai milteliy infuzinio tirpalo koncentratui
25 flakonai milteliy infuzinio tirpalo koncentratui

5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-Al)

Leisti j veng.
Pries vartojimg perskaitykite pakuotés lapelj.

6. SPECIALUS ISPEJIMAS, KAD VAISTIN] PREPARATA BUTINA LAIKYTI
VAIKAMS NEPASTEBIMOJE IR NEPASIEKTIAMOJE VIETOJE

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

| 7. KITAS (-I) SPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-Al) (JEI REIKIA)

Tik vienkartiniam vartojimui.

8. TINKAMUMO LAIKAS

Tinka iki

‘ 9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti Saldytuve.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

VAISTINIO

Bet koks nesuvartotas tirpalo kiekis turi biiti sunaikintas.

11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

Sanofi B.V.
Paasheuvelweg 25
1105 BP Amsterdam
Nyderlandai

12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI)

EU/1/97/053/003 1 flakonas milteliy infuzinio tirpalo koncentratui
EU/1/97/053/004 5 flakonai milteliy infuzinio tirpalo koncentratui
EU/1/97/053/005 25 flakonai milteliy infuzinio tirpalo koncentratui

13. SERIJOS NUMERIS

Serija:

| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

‘ 15. VARTOJIMO INSTRUKCIJA

‘ 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU

Cerezyme 400 V

17. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — 2D BRUKSNINIS KODAS

2D briiksninis kodas su nurodytu unikaliu identifikatoriumi.

18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS

PC:
SN:
NN:
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MINIMALI INFORMACIJA ANT MAZU VIDINIU PAKUOCIU

FLAKONO ETIKETE

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS (-Al)

Cerezyme 400 Vienety milteliai infuzinio tirpalo koncentratui
Imiglucerasum

2. VARTOJIMO METODAS

Leisti j veng.

3. TINKAMUMO LAIKAS

EXP

4. SERIJOS NUMERIS

Lot:

S. KIEKIS (MASE, TURIS ARBA VIENETAI)

Kiekviename flakone yra 400 vienety imigliucerazes.

6. KITA

Sanofi B.V., Nyderlandai

Laikyti Saldytuve.
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B. PAKUOTES LAPELIS
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Pakuotés lapelis: informacija vartotojui

Cerezyme 400 Vienety milteliai infuzinio tirpalo koncentratui
Imigliucerazé (Imiglucerasum)

Atidziai perskaitykite visg §j lapeli, prie§ pradédami vartoti vaista, nes jame pateikiama Jums

svarbi informacija.

- Neismeskite §io lapelio, nes vél gali prireikti jj perskaityti.

- Jeigu kilty daugiau klausimy, kreipkités j gydytoja arba vaistininka.

- Sis vaistas skirtas tik Jums, todél kitiems zmonéms jo duoti negalima. Vaistas gali jiems
pakenkti (net tiems, kuriy ligos pozymiai yra tokie patys kaip Jusy).

- Jeigu pasireiské Salutinis poveikis (net jeigu jis Siame lapelyje nenurodytas), kreipkités j
gydytojg arba vaistininkg. Zr. 4 skyriy.

Apie ka raSoma Siame lapelyje

Kas yra Cerezyme ir kam jis vartojamas
Kas zinotina prie§ vartojant Cerezyme
Kaip vartoti Cerezyme

Galimas $alutinis poveikis

Kaip laikyti Cerezyme

Pakuotés turinys ir kita informacija

AN e

1.  Kas yra Cerezyme ir kam jis vartojamas

Cerezyme sudétyje yra veikliosios medziagos imigliucerazés. Cerezyme vartojamas gydyti ligonius,
sergancius patvirtinta I ir III tipo Gosé liga ir kuriems pasireiskia vienas ar keli ligos pozymiai:
mazakraujysté (kraujyje mazai raudonyjy kraujo Iasteliy), padidéjes polinkis kraujavimui (dél
sumazejusio trombocity — tam tikry kraujo lasteliy — skaiciaus), padidéjusios kepenys arba bluznis,
kauly pazeidimas.

Sergantieji Gosé liga turi per mazai fermento, vadinamo riigitine beta-gliukozidaze. Sis fermentas
padeda organizmui reguliuoti gliukoceramidy kiekj. Gliukoceramidas yra natiirali organizmo
medziaga, sudaryta i$ angliavandeniy ir riebaly. Gosé ligos atveju gliukoceramidy kiekis gali labai
padidéti.

Cerezyme yra dirbtinis fermentas, vadinamas imigliuceraze, galintis pakeisti nattiraly fermenta
rugsting beta-gliukozidaze, kurio néra arba jis yra nepakankamai aktyvus pacientams, sergantiems
Gose liga.

Informacija Siame lapelyje yra taikoma visoms pacienty grupéms, tarp jy vaikams, paaugliams,
suaugusiesiems ir senyviems pacientams.

2.  Kas Zinotina prie§ vartojant Cerezyme

Cerezyme vartoti negalima:
- jeigu yra alergija imigliucerazei arba bet kuriai pagalbinei §io vaisto medziagai (jos iSvardytos
6 skyriuje).

Ispéjimai ir atsargumo priemonés

Pasitarkite su gydytoju arba vaistininku, pries pradédami vartoti Cerezyme:

- jeigu Jis esate gydomas Cerezyme, infuzijos metu ar i§ karto po jos Jums gali pasireiksti
alerginé reakcija. Jei pasireiSké tokia reakcija, pasakykite tai gydytojui nedelsiant. Jisy
gydytojas gali atlikti tyrima, ar Jus esate alergiskas imigliucerazei;
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- kai kuriems Gosé liga sergantiems pacientams yra padidéjes kraujospiidis plauciy kraujagyslése
(plautiné hipertenzija). Priezastis gali biiti nezinoma arba tai gali bati dél Sirdies, plauciy ar
kepeny sutrikimy. Jis gali atsirasti nepriklausomai nuo to, ar pacientas gydomas Cerezyme, ar
ne. Jei Jums pasireiskia dusulys, apie tai pasakykite savo gydytojui.

Kiti vaistai ir Cerezyme
Jeigu vartojate ar neseniai vartojote kity vaisty arba dél to nesate tikri, apie tai pasakykite gydytojui
arba vaistininkui.

Cerezyme negali buiti laSinamas kartu su kitais vaistais toje pacioje infuzijoje (lasingje).

Néstumo ir Zindymo laikotarpis

Jeigu esate néscia, zindote kiidikj, manote, kad galbiit esate néscia arba planuojate pastoti, tai pries
vartodama §j vaistg pasitarkite su gydytoju arba vaistininku. Rekomenduojama vartoti Cerezyme
atsargiai néStumo ir zindymo laikotarpiu.

Cerezyme sudétyje yra natrio

Sio vaisto viename flakone yra 41 mg natrio (valgomosios druskos sudedamosios dalies). Tai atitinka
2 % didziausios rekomenduojamos natrio paros normos suaugusiesiems. Flakono turinys yra
skiedziamas 0,9 % natrio chlorido intraveniniu tirpalu. | tai biitina atsizvelgti pacientams,
kontroliuojantiems natrio kiekj maiste.

3.  Kaip vartoti Cerezyme

Tinkamo vartojimo instrukcijos
Cerezyme yra skiriamas laSine infuzija j veng.

Jis tickiamas milteliy pavidalu, kurie prie$ infuzijg sumaiSomi su steriliu vandeniu.

patarti gydytis namuose, jei atitinkate tam tikrus kriterijus. Jeigu norite gydytis namuose, kreipkités j
savo gydytoja.

Dozé bus pritaikyta specialiai Jums. Jusy gydytojas paskirs Jums dozg, priklausomai nuo simptomy
sunkumo ir kity faktoriy. Rekomenduojama dozé yra 60 vienety kilogramui kiino svorio,
sulasinama kas 2 savaites.

Gydytojas atidZiai stebés Jusy atsakg | gydyma ir galbiit keis doze¢ (padidins ar sumazins), kol suras
geriausiai Jusy ligos simptomus kontroliuojancig doze.

Dozé bus nustatyta, Jusy gydytojas vis tiek tikrins Jiisy atsakg j gydymg, norédamas jsitikinti, kad
vartojate tinkama doze. Tai gali buti atliekama kas 6-12 ménesiy.

Neéra jokios informacijos apie Cerezyme poveikj serganciyjy létine neuronopatine Gosé liga smegeny
simptomams. Siems ligoniams néra jokiy specialiy dozavimo rekomendacijy.

ICGG Gosé registras

Js galite papraSyti savo gydytojo, kad bty uzregistruota Jiisy paciento informacija ,,JCGG Gos§é
registre”. Sio registro tikslai yra padidinti supratimg apie Gosé liga ir stebéti, kaip veikia pakei¢iamoji
terapija fermentais, tokiais kaip Cerezyme. Tai leis pagerinti saugy ir veiksmingg Cerezyme vartojima.
Jasy kaip paciento duomenys bus registruojami anonimiskai — nickas nezinos, kad informacija yra
bitent apie Jus.

Ka daryti pavartojus per didele Cerezyme doze?
Cerezyme perdozavimo atvejy nepastebéta.
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PamirSus pavartoti Cerezyme
Jei Js praleidote infuzija, kreipkités j savo gydytoja.

Jeigu kilty daugiau klausimy dél $io vaisto vartojimo, kreipkités j gydytoja arba vaistininka.

4.  Galimas Salutinis poveikis
Sis vaistas, kaip ir visi kiti, gali sukelti Salutinj poveikj, nors jis pasireiSkia ne visiems Zmonéms.

Dazni (gali pasireiksti iki 1 i§ 10 zmoniy)

- oro trikumas

- kosulys

- dilgéliné ar lokalus odos arba burnos ar gerklés gleivinés tinimas
- niez¢jimas

- bérimas

Nedazni (gali pasireiksti iki 1 i§ 100 zmoniy)
- svaigulys

- galvos skausmas

- dilgs¢jimo, badymo, deginimo ar nejautrumo pojitis odoje
- padidéjes Sirdies susitraukimy daznis
- odos pamélynavimas

- veido ir kaklo odos paraudimas

- kraujosptidzio kritimas

- vémimas

- pykinimas

- pilvo diegliai

- viduriavimas

- sgnariy skausmas

- nemalonus pojiitis infuzijos vietoje

- deginimo pojiitis infuzijos vietoje

- patinimas infuzijos vietoje

- sterilus abscesas infuzijos vietoje

- nemalonus jutimas kriitinéje

- kars¢iavimas

- raumeny sustingimas

- silpnumas

- nugaros skausmas

Reti (gali pasireiksti iki 1 i§ 1000 zmoniy)
- anafilaksinés reakcijos

Kai kurie $alutiniai poveikiai pasireiské iSkart po vaisto suvartojimo, kai kurie truputj véliau, jskaitant
niez¢jima, paraudima, dilgéling ar lokaly odos arba burnos ar gerklés gleivinés tinima, nemalonius
pojucius kriitinéje, padidéjusj Sirdies susitraukimy daznj, odos pamélynavima, oro tritkuma,
dilgséjimo, badymo, deginimo ar nejautrumo pojitj odoje, kraujospiidzio kritimg ir nugaros skausma.
Jei Jums atsirado bent vienas i§ $iy simptomy, nedelsiant praneskite apie tai savo gydytojui. Jums
gali prireikti papildomy vaisty alerginei reakcijai iSvengti (pvz., antihistamininiy ir (arba)
kortikosteroidy).

PranesSimas apie Salutinj poveiki

Jeigu pasireiSké Salutinis poveikis, jskaitant Siame lapelyje nenurodyta, pasakykite gydytojui arba
vaistininkui. Apie Salutinj poveikj taip pat galite pranesti tiesiogiai naudodamiesi V_priede nurodyta
nacionaline praneSimo sistema. PraneSdami apie Salutinj poveikj galite mums padéti gauti daugiau
informacijos apie $io vaisto sauguma.
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5. Kaip laikyti Cerezyme
Si vaistg laikykite vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

Ant etiketés ir déZutés po ,,Tinka iki/EXP* nurodytam tinkamumo laikui pasibaigus, $io vaisto vartoti
negalima. Vaistas tinkamas vartoti iki paskutinés nurodyto ménesio dienos.

Neatidaryti flakonai:
Laikyti $aldytuve (2 °C — 8 °C)

Atskiestas tirpalas:

Rekomenduojama Cerezyme suvartoti i§ karto po jo sumaiSymo su steriliu vandeniu. SumaisSytas
tirpalas flakone negali biiti laikomas ir turi biiti i§ karto atskiedziamas infuzijos maise, tik praskiestas
tirpalas gali buti laikomas iki 24 valandy vésioje (2 °C — 8 °C) ir tamsioje vietoje.

Vaisty negalima iSmesti | kanalizacijg arba su buitinémis atlieckomis. Kaip tvarkyti nereikalingus
vaistus, klauskite vaistininko. Sios priemonés padés apsaugoti aplinka.

6. Pakuotés turinys ir kita informacija

Cerezyme sudétis

- Veiklioji medziaga yra imigliucerazé. Imigliucerazé yra modifikuota Zzmogaus fermento
rugstinés beta-gliukozidazés forma, pagaminta rekombinantinés DNR technologijos biidu.
Viename flakone yra 400 vienety imigliucerazés. Po tirpinimo viename tirpalo mililitre yra
40 vienety imigliucerazeés.

- Pagalbinés medziagos yra manitolis, natrio citratas, citriny riig§tis monohidratas, polisorbatas
80.

Cerezyme iSvaizda ir kiekis pakuotéje
Cerezyme 400 Vienetyi, yra tiekiamas milteliy infuzinio tirpalo koncentratui pavidalu (flakonuose,

pakuotése po 1, 5 ar 25). Gali biti tiekiamos ne visy dydziy pakuotés.

Cerezyme yra tiekiamas baltos arba beveik baltos spalvos milteliy pavidalu. Po tirpinimo jis yra
skaidrus, bespalvis skystis, be nuosédy. Paruostas tirpalas toliau turi buti skiedziamas.

Registruotojas ir gamintojas

Registruotojas
Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nyderlandai

Gamintojas
Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Airija
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Jeigu apie §j vaistg norite suzinoti daugiau, kreipkités j vietinj registruotojo atstova.

Belgié/Belgique/Belgien/
Luxembourg/Luxemburg
Sanofi Belgium

Teél/Tel: +322 710 54 00

bbarapus
Swixx Biopharma EOOD
Ten: +359 (0)2 4942 480

Ceska republika
Sanofi s.r.o.
Tel: +420 233 086 111

Danmark
Sanofi A/S
TIf: +45 45 16 70 00

Deutschland

Sanofi-Aventis Deutschland GmbH

Tel: 0800 04 36 996

Tel. aus dem Ausland: +49 69 305 70 13

Eesti
Swixx Biopharma OU
Tel: +372 640 10 30

EArada
Sanofi-Aventis Movonpocwnn AEBE
TnA: +30 210 900 1600

Espaiia
sanofi-aventis, S.A.
Tel: +34 93 485 94 00

France

Sanofi Winthrop Industrie

Tél: 0 800 222 555

Appel depuis I’étranger : +33 1 57 63 23 23

Hrvatska
Swixx Biopharma d.o.o.
Tel: +385 1 2078 500

Ireland
sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A SANOFI
Tel: +353 (0) 1 403 56 00

Island
Vistor hf.
Simi: +354 535 7000
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Magyarorszag
SANOFI-AVENTIS Zrt.
Tel: +36 1 505 0050

Malta
Sanofi S.r.l.
+39 02 39394275

Nederland
Sanofi B.V.
Tel: +31 20 245 4000

Norge
sanofi-aventis Norge AS
TIf: +47 67 10 71 00

Osterreich
sanofi-aventis GmbH
Tel: +43180185-0

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

Portugal
Sanofi — Produtos Farmacéuticos, Lda.
Tel: +351 21 35 89 400

Roménia
Sanofi Romania SRL
Tel: +40 (0) 21 317 31 36

Slovenija
Swixx Biopharma d.o.o.
Tel: +386 1 235 51 00

Slovenska republika
Swixx Biopharma s.r.0.
Tel: +421 2 208 33 600

Suomi/Finland
Sanofi Oy
Puh/Tel: + 358 201 200 300

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



Italia United Kingdom

Sanofi S.r.1. sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A
Tel: 800 536 389 SANOFI
Tel: +44 (0) 800 035 2525
Kvbmpog Lietuva
C.A. Papaellinas Ltd. Swixx Biopharma UAB
TnA: +357 22 741741 Tel: +370 5 236 91 40
Latvija
Swixx Biopharma SIA

Tel: +371 6 616 47 50

Sis pakuotés lapelis paskutinj karta perZiirétas

ISsami informacija apie $j vaistg pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje:
http://www.ema.europa.cu/. Joje taip pat rasite nuorodas j kitus tinklalapius apie retas ligas ir jy

gydyma.

Toliau pateikiama informacija skirta tik sveikatos prieziiiros specialistams:

Vartojimo instrukcija — tirpinimas, skiedimas ir laSinimas
Kiekvienas Cerezyme flakonas skirtas tik vienkartiniam vartojimui. Atskiedus, kiekviename 10,0 ml
Cerezyme flakone yra 400 imigliucerazés vienety (40 vienety kiekviename mililitre).

Pagal kiekvienam pacientui paskirtg individualig doz¢ nuspreskite, kiek flakony prireiks ir tada
reikiama jy kiekj iSimkite i§ Saldytuvo.

Laikykités aseptikos priemoniy

Tirpinimas

Kiekviename flakone esantys milteliai iStirpinami 10,2 ml injekcinio vandens. Vandens j flakona
nesvirkskite per smarkiai, maiSykite pamazu, kad nesusidaryty putos. Tokiu budu iStirpinto vaisto ttris
yra 10,6 ml, o pH - apie 6,2.

Po tirpinimo tai yra skaidrus, bespalvis skystis, be pasaliniy daleliy. Po tirpinimo tirpalas privalo biiti
toliau skiedziamas. Prie$ skiedziant gautg tirpalg reikia apzitiréti ir jvertinti jo skaidrumg (ar néra
netirpiy daleliy) ir spalvg. Pakitus spalvai, esant nuosédoms, tirpalo vartoti negalima. Paruostg tirpala
reikia nedelsiant atskiesti, nepalikti vélesniam vartojimui.

Skiedimas

1 ml tirpalo yra 40 vienety imigliucerazés. Pagal paruosto tirpalo kiekj i§ flakono galima tiksliai
pritraukti 10,0 ml (atitinka 400 vienety). IS kiekvieno flakono pritraukite po 10,0 ml tirpalo j viena
sterily indg ir gauta tirpalg atskieskite injekcijoms j vena skirtu 0,9 % natrio chlorido tirpalu iki bendro
100 ml ar 200 ml kiekio. Tirpalg $velniai i§maiSykite.
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Vartojimas

Praskiestg tirpalag rekomenduojama sulasinti per infuzing sistema, kurioje jstatytas silpnai baltymus
surisantis 0,2 um filtras, tuo biidu, pasalinant bet kokias baltymy daleles. Dél to imigliucerazés
aktyvumas nesumazes. Atskiestg vaistg rekomenduojama sulasinti per 3 valandas. Atskiestas 0,9 %
natrio chlorido tirpalu vaistas chemiskai stabilus i§licka 24 valandas, laikant jj 2 °C — 8 °C
temperatiiroje, tamsioje vietoje; taciau jo sterilumas priklauso nuo to, kaip tirpinant ir skiedziant buvo
laikomasi aseptikos salygy.

Cerezyme sudétyje néra konservanty. Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikéty sunaikinti
laikantis vietiniy reikalavimy.
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