1 PRIEDAS

PREPARATO CHARAKTERISTIKU SANTRAUKA



1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Naglazyme 1 mg/ml koncentratas infuziniam tirpalui

2.  KOKYBINE IR KIEKYBINE SUDETIS
Kiekviename mililitre tirpalo yra 1 mg galsulfazés. Viename 5 ml flakone yra 5 mg galsulfazés.

Galsulfazé yra rekombinantine Zzmogaus N-acetilgalaktozamino 4-sulfatazés forma, gaminama
rekombinantinés DNR technologijos biidu naudojant kiny ziurkéno kiausidés (KZK) Iasteliy kulttra.

Pagalbinés medziagos
Kiekviename 5 ml flakone yra 0,8 mmol (18,4 mg) natrio.

Visos pagalbinés medziagos iSvardytos 6.1 skyriuje.

3. FARMACINE FORMA

Koncentratas infuziniam tirpalui.

Skaidrus arba lengvai opalinis, bespalvis arba $velniai gelsvas tirpalas.

4, KLINIKINE INFORMACIJA

4.1 Terapinés indikacijos

Naglazyme skirtas ilgalaikei fermenty papildymo terapijai pacientams, kuriems patvirtinta VI tipo
mukopolisacharidozés (MPS VI; N-acetilgalaktozamino 4-sulfatazés trikumas; Maroteaux-Lamy
sindromas) diagnoze (zr. 5.1 skyriy).

4.2 Dozavimas ir vartojimo metodas

Kaip ir visy lizosomy genetiniy sutrikimy atveju, itin svarbu (ypac sergant sunkia forma) kuo anksc¢iau
pradéti gydyma, kol dar néra negrjztamy ligos klinikiniy apraisky.

Gydyma vaistu Naglazyme turi stebéti gydytojas, turintis MPS VI ar kitomis paveldimomis
metabolizmo ligomis serganciy pacienty gydymo patirties. Naglazyme turi buti leidZziamas tinkamoje
mediciningje aplinkoje, kur klinikinio pavojaus atveju galima biity pasinaudoti gaivinimo jranga.

Dozavimas

Rekomenduojama galsulfazés dozé yra 1 mg/kg kiino masés infuzija, karta per savaite suleidziama j
veng per 4 valandas.

Specialios pacienty grupés

Pagyveng Zmonés
Naglazyme saugumas ir efektyvumas pacientams, vyresniems negu 65 metai, nebuvo nustatytas, Siems
pacientams néra rekomenduojamos alternatyvios dozés.

Inksty ir kepeny sutrikimai
Naglazyme saugumas ir efektyvumas pacientams su inksty ir kepeny nepakankamumu nebuvo
jvertintas (Zr. 5.2 skyriy), Siems pacientams néra rekomenduojamos alternatyvios dozés.



Vaikai
Skiriant Naglazyme vaikams specialiy reikalavimy néra. Siuo metu turimi duomenys yra aprasyti 5.1
skyriuje.

Vartojimo metodas

Pradinis infuzijos greitis sureguliuojamas taip, kad mazdaug 2,5% viso tirpalo biity suleista per pirmg
valanda, o likusi dalis (apie 97,5%) — per kitas tris valandas.

Pacientams, kuriems galimas skyscio pertekliaus pavojus ir sveriantiems maziau nei 20 kg, patariama
vartoti 100 ml infuzinius maiselius; $iuo atveju infuzijos suleidimo greitis (ml/min) turéty biti
sumazintas, kad bendra trukmé iSlikty ne trumpesné kaip 4 valandos.

Informacija apie pasirengima gydymui zr. 4.4 skyriuje, kitas nuorodas zr. 6.6 skyriuje.

4.3 Kontraindikacijos

Sunkus arba gyvybei pavojingas padidéjes jautrumas veikliajai medziagai arba bet kuriai pagalbinei
medZiagai, jeigu padidéjes jautrumas yra nekontroliuojamas.

4.4  Specialis jspéjimai ir atsargumo priemonés
Atsekamumas

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

Pacientai, turintys kvépavimo taky sutrikimy

Pacientai, turintys kvépavimo taky sutrikimy, turi biiti gydomi atsargiai: jiems apribojamas arba
atidziai kontroliuojamas antihistamininiy bei kity raminamyjy vaistiniy preparaty vartojimas. Taip pat
bitina atkreipti démesj i teigiamo slégio kvépavimo takuose uztikrinimg miego metu, o atitinkamais
klinikiniais atvejais apsvarstyti tracheostomijos galimybe.

Pacientams, kuriems yra Giminis kar$¢iavimas ar sergantiems kvépavimo taky ligomis, gydyma
Naglazyme infuzijomis gali prireikti atidéti.

Su infuzija susijusios reakcijos

Vaistu Naglazyme gydytiems pacientams buvo su infuzija susijusiy reakcijy, kurios apibréziamos kaip
bet kokios nepageidaujamos reakcijos, pasireiskusios infuzijos metu ar iki infuzijos dienos pabaigos
(zr. 4.8 skyriy).

Remiantis Naglazyme klinikiniy tyrimy duomenimis, didziajai daliai pacienty per 4-8 savaites nuo
gydymo pradzios gali atsirasti IgG antikiiny prie$ galsulfazg. Naglazyme klinikiniy tyrimy metu
nepageidaujamas Salutinis poveikis paprastai pranykdavo nutraukus infuzijg ar sulétinus jos greitj bei
(i§ anksto) skiriant pacientui antihistamininiy ar antipiretiniy vaisty (paracetamolio). Siuo badu
pacientas galédavo testi gydyma.

Kadangi néra sukaupta daug gydymo atnaujinimo po ilgesniy nutraukimo periody patirties, dél
teoriskai galimo jautrumo padidéjimo reakcijy pavojaus tokiais atvejais reikia elgtis atsargiai.

Skiriant Naglazyme, 30—60 minuéiy pries infuzijos pradzig rekomenduojama pacientams skirti
premedikacijg vaistiniais preparatais (antihistamininiais preparatais su ar be antipiretiniy vaisty),
siekiant sumazinti galimy su infuzija susijusiy reakcijy i$sivystyma.



Lengvy ar vidutinio sunkumo su infuzija susijusiy reakcijy atvejais reikia apsvarstyti antihistamininiy
preparaty ir paracetamolio skyrimo galimybg ir (arba) sulétinti infuzijos greitj taip, kad greitis biity
perpus mazesnis uz ta, kurio metu pasireiské reakcija.

Sunkios su infuzija susijusios reakcijos atveju infuzija reikia nutraukti, kol i8nyks simptomai, ir
apsvarstyti antihistamininiy preparaty ir paracetamolio skyrimo galimybe. Infuzijg galima pratesti,
sumazinus jos greitj 50% — 25% nuo greicio, kurio metu pasireiské reakcija.

Kartojantis vidutinio sunkumo su infuzija susijusioms reakcijoms ar po vienos sunkios su infuzija
susijusios reakcijos reikia apsvarstyti premedikacijos galimybe (antihistamininiais preparatais su
paracetamoliu ir (arba) kortikosteroidais) ir sulétinti infuzijos greitj 50% — 25% nuo greicio, kurio
metu pasireiské reakcija.

Kaip ir kiti j veng skiriami baltymy vaistiniai preparatai, $is vaistas gali sukelti sunkiy alerginio
pobiidzio jautrumo padidéjimo reakcijy. Pasireiskus Sioms reakcijoms, rekomenduojama nedelsiant
nutraukti Naglazyme skyrima ir pradéti atitinkama gydyma. Bitina laikytis pazangiy neatidéliotinos
pagalbos suteikimo standarty. Pacientams, kuriems Naglazyme infuzijos metu buvo pasireiske
alerginiy reakcijy, po gydymo pertraukos vaisto reikia skirti atsargiai; infuzijy metu turi biiti tinkamai
apmokyti darbuotojai ir parengta jranga skubiajam gaivinimui (jskaitant epinefring). Sunki arba
pavojinga gyvybei padidéjusio jautrumo reakcija yra kontraindikacija gydymo tgsimui pertraukos
draudZiama, jeigu padidéjusio jautrumo reakcija yra nekontroliuojama. Taip pat zr. 4.3 skyriy.

Stuburo ar nugaros smegeny kaklo srities kompresija

Stuburo / nugaros smegeny kaklo srities kompresija (SSK) ir dél jos atsirandanti mielopatija — tai
zinoma ir sunki komplikacija, kuri pasireiSkia dél MPS V1. Buvo gauta pranesimy po vaistinio
preparato patekimo j rinkg apie pacientus, vartojusius Naglazyme, kuriems prasidéjo arba pablogéjo
SSK ir kuriems reikéjo dekompresinés operacijos. Pacientus reikia stebéti dél stuburo / nugaros
smegeny kaklo srities kompresijos (jskaitant nugaros skausma, galiiniy Zemiau kompresijos srities
paralyziy, Slapimo ir iSmaty nelaikyma) bei suteikti tinkama kliniking prieziiira.

Uminio Sirdies ir kvépavimo nepakankamumo rizika

Naglazyme reikia skirti atsargiai pacientams, kuriems galimas skys¢io pertekliaus pavojus;
pacientams, sveriantiems 20 kg ar maziau, pacientams, sergantiems sunkia kvépavimo sistemos liga,
ar pacientams, turintiems $irdies ir (arba) kvépavimo funkcijos sutrikimy, nes gali pasireiksti stazinis
Sirdies nepakankamumas. Naglazyme infuzijos metu turi biiti prieinama reikiama medicininé pagalba
ir stebéjimo priemonés, kai kuriems pacientams gali buti reikalingas ilgalaikis stebéjimas, paremtas
individualiais paciento poreikiais (zr. 4.2 skyriy).

Imuninés reakcijos

Vartojant Naglazyme buvo nustatytos Il tipo imuninés kompleksinés reakcijos, jskaitant membraninj
glomeruloneftita. Jei atsiranda imuninés reakcijos, reikia apsvarstyti Naglazyme vartojimo nutraukima
ir pradéti atitinkamg gydyma. Naglazyme pakartotinai skiriant po imuninés reakcijos reikia jvertinti
rizika ir nauda (zr. 4.2 skyriy).

Kai ribojamas natrio kiekis maiste

Sio vaistinio preparato kiekviename flakone yra 0,8 mmol (18,4 mg) natrio. Prie$ suleidZiant jis
praskiedZziamas natrio chlorido 9 mg/ml injekciniu tirpalu (Zr. 6.6 skyriy). Bitina atsizvelgti, jei
kontroliuojamas natrio kiekis maiste.

4.5 Sagveika su Kkitais vaistiniais preparatais ir kitokia sgveika

Saveika netirta.



4.6 Vaisingumas, néstumo ir Zindymo laikotarpis

Néstumas

Klinikiniy duomeny apie Naglazyme vartojimg néstumo metu néra. Tyrimai su gyviinais tiesioginio ar
netiesioginio kenksmingo poveikio néStumo eigai, embriono ar vaisiaus vystymuisi neparodé (Zr.

5.3 skyriy). Naglazyme néStumo metu vartoti negalima, i§skyrus neabejotinai biitinus atvejus.

Zindymas
Neéra zinoma, ar galsulfazé iSsiskiria  piena, todél Zindyma gydymo vaistu Naglazyme metu reikia
nutraukti.

Vaisingumas
Reprodukciniai tyrimai buvo atlikti su ziurkémis ir triusiais skiriant Naglazyme dozes iki

3 mg/kg/dienai. Tyrimai neparodé jokiy sutrikusio vaisingumo poZymiy arba Zalos embrionui ar
gemalui.

4.7  Poveikis gebéjimui vairueoti ir valdyti mechanizmus
Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti mechanizmus netirtas.
4.8 Nepageidaujamas poveikis

Dél mazo tyrimuose dalyvavusiy pacienty skaiciaus, visy Naglazyme studijy metu pasireiskusiy
nepageidaujamy reiSkiniy duomenys buvo sujungti ir jvertinti atlikus vieng klinikinio tyrimo saugos
analizg.

Visi NAGLAZYME gydyti pacientai (59/59) pranesé apie bent vieng nepageidaujama reiskinj.
Didziajai daliai pacienty (42/59; 71 %) pasireiské bent viena nepageidaujama reakcija j vaista.
Dazniausiai pasireiSkusios nepageidaujamos reakcijos buvo kars¢iavimas, iSbérimas, niezulys,
dilgéling, saltkrétis arba sastingis, pykinimas, galvos skausmas, pilvo skausmas, vémimas ir dusulys.
Sunkios nepageidaujamos reakcijos buvo tokios: gerkly edema, kvépavimo sustojimas, kar§¢iavimas,
dilgéliné, kvépavimo distresas, angioneuroziné edema, astma ir anafilaktoidiné reakcija.

Su infuzija susijusiy reakcijy, kurios priskirtos nepageidaujamoms reakcijoms ir pasireiskeé
NAGLAZYME infuzijos metu arba iki infuzijos dienos pabaigos, pasireiské 33 (56 %) i§ 59 pacienty,
gydyty NAGLAZYME penkiose klinikinése studijose. Infuzijos reakcijos pradédavo reikstis 1-3ja
NAGLAZYME skyrimo savaite ir reik§davosi iki pat 146-osios gydymo savaités. Jos pasireik§davo
keleto infuzijy metu, taciau ne visuomet kelias savaites paeiliui. Labai dazni $iy infuzijos reakcijy
simptomai buvo kar$¢iavimas, Saltkrétis arba sgstingis, iSbérimas, dilgéliné ir dusulys. Dazni infuzijos
reakcijy simptomai buvo niezulys, vémimas, pilvo skausmas, pykinimas, hipertenzija, galvos
skausmas, kriitinés skausmas, eritema, kosulys, hipotenzija, angioneuroziné edema, kvépavimo
distresas, tremoras, konjunktyvitas, bloga savijauta, bronchy spazmas ir artralgija.

Nepageidaujamy reakcijy sarasas pateikiamas 1 lenteléje pagal organy sistemy klases.

Reakcijos isvardintos pagal MedDRA sutartinius daznio apibtidinimus. Labai daznomis vadinamos
reakcijos, pasireiskusios 1 i§ 10 pacienty arba dazniau, daznomis vadinamos reakcijos, pasireiskusios
1 1§ 100 pacienty arba dazniau, bet reciau kaip 1 i§ 10 pacienty. Dél mazos pacienty populiacijos
vienam pacientui pasireiskusi reakcija buvo laikoma dazna.

Kiekvienoje daznio grupéje nepageidaujamos reakcijos pateikiamos mazéjanéio sunkumo tvarka.

Nepageidaujamos reakcijos, apie kurias pranesta vaistui patekus j rinka, priskirtos nezinomo daznio
kategorijai.

Visose klinikinése studijose pasireiskeé i$ viso vienas kvépavimo sustojimo miego metu atvejis.



1 lentelé. Nepageidaujamy reakciju j vaista daznis gydant NAGLAZYME

MedDRA MedDRA Daznis
Organy sistemy Kklasé teiktinas terminas
Imuninés sistemos sutrikimai Anafilaksija, Sokas Nezinomas

Infekcijos ir infestacijos

Faringitas®, gastroenteritas*

Labai dazni

Nervy sistemos sutrikimai

Arefleksija’, galvos skausmas

Labai dazni

Tremoras

Dazni

Parestezija

Nezinomas

Akiy sutrikimai

Konjunktyvitas', ragenos drumstis*

Labai dazni

Sirdies sutrikimai

Bradikardija, tachikardija, cianozé

Nezinomas

Ausy ir labirinty sutrikimai

Ausy skausmas', klausos pakenkimas®

Labai dazni

Kraujagysliy sutrikimai

Hipertenzija'

Labai dazni

Hipotenzija

Dazni

Blyskumas

Nezinomas

Kvépavimo sistemos, kriitinés lastos
ir tarpuplaucio sutrikimai

Dusulys’, nosies uzgulimas®

Labai dazni

Kvépavimo sustojimas’, kosulys, Dazni
kvépavimo distresas, astma, bronchy
Spazmas
Gerkly edema, hipoksija, padaznéjes Nezinomas

kvépavimas

Virskinimo trakto sutrikimai

Pilvo skausmas®, bambiné i§varza?,
vémimas, pykinimas

Labai dazni

Odos ir poodinio audinio sutrikimai

Angioneuroziné edema?’, bérimas®,
dilgeliné, niezulys

Labai dazni

Eritema

Dazni

Bendrigji sutrikimai ir vartojimo
vietos pazeidimai

Skausmas?, kratinés skausmas?,
sastingis®, negalavimas®, kar§¢iavimas

Labai dazni

Skeleto, raumeny ir jungiamojo
audinio sutrikimai

Artralgija

Labai dazni

'Reakcijy, apie kurias placebo kontroliuojamos studijos metu dazniau pranesimy buvo gaunama i3
veikliosios medziagos grupés nei i§ placebo grupés; daznis nustatytas pagal 39 koduotosios 3 fazés
studijos pacienty duomenis.

Apie kitas zinomo daznio reakcijas prane$imai buvo gauti i§ 59 NAGLAZYME gydyty visy penkiy
klinikiniy tyrimy metu.

Pranesimai apie nezinomo daznio reakcijas gauti vaistui patekus j rinka.

Keturiems pacientams, jaunesniems nei 1 metai, skirty didesniy doziy (2 mg/kg/savaitei) bendras
saugumo profilis kliniskai reik§mingai nesiskyré palyginus su rekomenduojama 1 mg/kg/savaitei doze
ir atitiko Naglazyme saugumo profilj vyresniems vaikams.



ImunogeniSkumas

54-riems i§ 59 pacienty, klinikiniy studijy mety vartojusiy NAGLAZYME, buvo atliktas IgG antikiiny
tyrimas. 53 i§ 54 (98 %) nustatyti 1gG antikiinai pries galsulfaze.

Remiantis trijuose klinikiniuose tyrimuose dalyvavusiy 48 pacienty duomenimis atlikta iSsami
antiktiny analizeé.

Nors pasikartojanciy su infuzija susijusiy reakcijy pasireiské didesnei daliai ty pacienty, kuriems
nustatytas didelis bendrasis antikiiny titras, nei tokiy reakcijy daznio, nei sunkumo pagal antikiiny
pries galsufazg titra prognozuoti nepavyko. Panasiai ir pagal antikiiny susidaryma negalima
prognozuoti sumazejusio veiksmingumo, nors pacientams, kuriy organizmo atsakas pagal iStvermés
parametrus arba glikozaminglikany (GAG) kiekj $lapime buvo nepakankamas, paprastai nustatytos
didesnés antikiiny prie$ galsulfazg titro smailés, nei tiems pacientams, kuriy organizmo atsakas buvo
geras.

PraneSimas 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

Keliems pacientams visa Naglazyme dozé buvo suleista mazdaug dvigubai greiciau, nei
rekomenduojama, taciau jokio akivaizdaus nepageidaujamo poveikio nepastebéta.

5. FARMAKOLOGINES SAVYBES
5.1 Farmakodinaminés savybés

Farmakoterapiné grupé — Kiti virskinimo traktg ir metabolizmg veikiantys vaistai — fermentai, ATC
kodas — A16AB08.

Mukopolisacharidy kaupimo sutrikimus sukelia tam tikry lizosomy fermenty, reikalingy
glikozaminoglikany (GAG) katabolizmui, trikumas. MPS V1 yra heterogeninis ir daugiasistemis
sutrikimas, kai nepakanka N-acetilgalaktozamino 4-sulfatazés — lizosomy hidrolazés, katalizuojancios
glikozaminoglikano, §iuo atveju dermatansulfato, sulfatinés dalies hidrolize. N-acetilgalaktozamino 4-
sulfatazés aktyvumo sumazéjimas ar nebuvimas sukelia dermatansulfato kaupimgsi daugelio tipy
lastelése ir audiniuose.

Fermenty papildymo terapijos pagrindiné uzduotis yra islaikyti fermenty aktyvuma, pakankama
susikaupusiam substratui hidrolizuoti ir tolimesniam kaupimuisi i§vengti.

I$gryninta galsulfazé, rekombinantiné Zzmogaus N-acetilgalaktozamino 4-sulfatazés forma, yra
glikoproteinas, kurio molekulinis svoris 56 kD. Po N-galinés aminortigsties skilimo, galsulfaze sudaro
495 amino riigstys. Molekule sudaro 6 N-rysio oligosacharidy cheminio modifikavimo dalys. Po
infuzijos i vena, galsulfaz¢ greitai paSalinama i§ kraujotakos ir perduodama j lasteliy lizosomas,
tikriausiai per manozés-6-fosfato receptorius.

Trijy vaisto Naglazyme cheminiy tyrimy metu ypatingas démesys buvo skiriamas sisteminiy MPS VI
apraisky jvertinimui: sgnariy judrumui, sagnariy skausmui ir sgstingiui, virSutiniy kvépavimo taky
obstrukcijai, ranky miklumui ir regos astrumui.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.dochttp:/www.ema.europa.eu/

Naglazyme saugumas ir veiksmingumas buvo tiriami atsitiktiniy im¢iy, dvigubai akluose, placebu
kontroliuojamuose 3 fazés klinikiniuose tyrimuose, kuriuose dalyvavo 39 MPS sergantys pacientai
nuo 5 iki 29 mety amziaus. Dauguma pacienty buvo zemo tigio ir turéjo iStvermingumo sutrikimy bei
Su raumenimis ir griauciais susijusiy simptomy. Tyrimuose dalyvavo pacientai, prie$ gydyma 12-kos
minuéiy &jimo testo atlikimo metu per 6 minutes galéje nueiti daugiau kaip 5 metrus (m), bet maziau
kaip 250 m arba maziau kaip 400 m per 12 minuciy (atskaitos taskas).

24 savaites pacientams buvo skiriama 1 mg/kg galsulfazés arba placebo kas savaite. Pirminis
veiksmingumo rodiklis buvo per 12 minuciy nueity metry skaiciaus 24-3ja savaite palyginimas su
atskaitos tasku. Antrinis veiksmingumo rodiklis buvo vaistu gydyty pacienty per 3 minutes uzkopty
laipty pakopy skaicius bei glikozaminoglikany ekskrecija slapime 24 savaitg, lyginant su placebo
grupe. TrisdeSimt astuoni pacientai po to buvo jtraukti j atviruosius testinius tyrimus, kur jiems buvo
skiriama 1 mg/kg galsulfazés kiekvieng savaitg.

Po 24 gydymo savaiciy vaista Naglazyme vartojusiems pacientams 92 + 40 m pager¢jo atstumo,
nueito per 12 minuciy rodiklis, lyginant su placeba vartojusiais pacientais (p = 0,025). Vaistu gydyty
pacienty lipimo laiptais rodiklis per 3 minuciy testg pageréjo 5,7 pakopy per minute, lyginant su
placebg vartojusiais pacientais. Po 24 savai¢iy vaistu gydyty pacienty Slapime taip pat sumazéjo
glikozaminoglikany: 238 + 17,8 pg/mg kreatinino (+ standartinis nuokrypis, SN), lyginant su placeba
vartojusiais pacientais. Naglazyme grupéje GAG rodmenys pasieké normalias atitinkamam amziui
biidingas vertes.

Papildomame 4 fazés, atsitiktiniy im¢iy, dviejy doziy lygio tyrime dalyvave keturi sergantys MPS VI
pacientai, jaunesni nei 1 mety amziaus, buvo gydomi skiriant 1 arba 2 mg/kg/savaitei dozes nuo 53 iki
153 savaiciy.

Nors j tyrima buvo jtraukta labai mazai pacienty, galima padaryti tokias i§vadas.

Gydant Naglazyme veido dismorfizmas pageréjo arba nebuvo pablogéjimo pozymiy. Gydymas
neapsaugojo nuo griauciy displazijos progresavimo ir iSvarzy atsiradimo bei ragenos drumstumo
progresavimo. Augimo greitis isliko normalus per stebéjimo laikotarpj. Klausos pageréjimas buvo
nustatytas bent vienoje visy keturiy pacienty ausyje. GAG Kiekis $lapime sumazéjo daugiau negu 70 %
ir atitiko vyresniy pacienty rezultatus.

5.2  Farmakokinetinés savybés

Galsulfazes farmakokinetinés savybés buvo vertinamos 13 pacienty, sergan¢iy MPS VI ir gaunanciy
1 mg/kg galsulfazés per 4 valandy trukmés infuzija. Po 24 gydymo savai¢iy vidutiné (+ standartiné
paklaida [SP]) maksimali koncentracija plazmoje (Cmax) buvo 2,357 (x 1,560) ng/ml, o vidutinis
(£SP) plotas po plazmos koncentracijos - laiko kreive (AUCq.) — 5,860 (x 4,184) h x ng/ml. Vidutinis
( SP) pasiskirstymo taris (Vz) buvo 316 (= 752) ml/kg, o vidutinis klirensas plazmoje (CL) —

7,9 (14,7) ml/min/kg. Vidutinis (£SP) eliminacijos pusperiodis (t12) 24 savait¢ buvo

22,8 (+ 10,7) minutés.

Farmakokinetiniai parametrai 1 fazés pacientams iSliko nepakite ilga laika (ne trumpiau kaip
194 savaites).

Galsulfaze yra baltymas, tad tikimasi, jog jis metaboliskai suskaidomas peptidy hidrolizés metu. Todél

Galsulfazés eliminacija per inkstus turi mazos jtakos klirensui (zr. 4.2 skyriy).
5.3  Ikiklinikiniy saugumo tyrimy duomenys
Ivertinus jprastiniy ikiklinikiniy farmakologinio saugumo tyrimy su Ziurkémis ar triusiais duomenis,

buvo nustatyta, kad vienkartinés ir kartotininés vaistinio preparato dozés zmogui neturi specifinio
toksinio ar bendro neigiamo poveikio reprodukcijai ar embriono bei vaisiaus vystymuisi. Toksinis



poveikis perinataliniu ir postnataliniu laikotarpiu netirtas. Genotoksinis ir kancerogeninis poveikis
mazai tikétinas.

Kartotiniy doziy toksinio poveikio tyrimuose su bezdzionémis, skiriant kliniskai atitinkamas vaisto
dozes, buvo stebétas toksinis poveikis kepenims (tulzies latako hiperplazija / uzdegimas aplink kepeny
vartus), kurio priezastis néra Zinoma.

6. FARMACINE INFORMACIJA

6.1 Pagalbiniy medZiagy sarasas

Natrio chloridas

Natrio fosfato vienbazis monohidratas

Natrio fosfato dvibazis heptahidratas

Polisorbatas 80

Injekcinis vanduo

6.2  Nesuderinamumas

Sio vaistinio preparato negalima maiSyti su kitais, i§skyrus nurodytus 6.6 skyriuje.

6.3 Tinkamumo laikas

Neatidaryti flakonai: 3 metai.

Praskiestas tirpalas: Jrodyta, kad paruosto vartoti vaistinio preparato, laikomo kambario temperattroje
(23 °C — 27 °C), cheminis ir fizikinis stabilumas islieka iki 4 pary.

Mikrobiologinio saugumo sumetimais Naglazyme reikia suvartoti iSkart. Nesuvartojus iskart, uz
paruosto tirpalo laikymo trukmg ir sglygas atsako vartotojas. Praskiesto tirpalo negalima laikyti ilgiau
kaip 24 valandas 2 °C - 8 °C temperatiiroje ir po to iki 24 valandy kambario temperatiiroje (23

°C - 27 °C).

6.4  Specialios laikymo salygos

Laikyti $aldytuve (2 °C — 8 °C).

Negalima uzsaldyti.

Praskiesto vaistinio preparato laikymo salygos pateikiamos 6.3 skyriuje.

6.5 Talpyklés pobudis ir jos turinys

Flakonas (1 tipo stiklo) su kams¢iu (silikonizuota chlorbutilo guma) ir gaubteliu (aliumininiu) su
nuimamu dangteliu (polipropileno).

Pakuotés dydziai: 1 ir 6 flakonai.
Gali biti tiekiamos ne visy dydziy pakuotés.

6.6  Specialiis reikalavimai atlieckoms tvarkyti ir vaistiniam preparatui ruosti

Viename Naglazyme flakone yra vienkartiné preparato dozé. Koncentratas infuziniam tirpalui
steriliomis sglygomis praskiedziamas infuziniu 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido tirpalu. Praskiestg
Naglazyme tirpalg patartina sulasinti pacientams naudojant infuzijos rinkinj su 0,2 um pratekamuoju
filtru.



Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikia tvarkyti laikantis vietiniy reikalavimy.

Pasiruo$imas Naglazyme infuzijai (vartojamai steriliomis salygomis)

Pagal konkretaus paciento kiino mase nustatomas reikiamas praskiesti flakony kiekis. Flakonai i$
Saldytuvo iSimami mazdaug 20 minuciy pries skiedimg, kad preparatas susilty iki kambario
temperaturos.

Pries skiedimg reikia patikrinti kiekvieng flakona, ar néra kietyjy daleliy ir ar nepakitusi spalva.
Skaidriame arba lengvai opaliniame, bespalviame arba $velniai gelsvame tirpale neturi biiti matomy
daleliy.

IS 250 ml talpos infuzinio maiselio iStraukiamas ir pasalinamas 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido
infuzinio tirpalo kiekis, lygus bendram pridedamo Naglazyme kiekiui. Pacientams, kuriems galimas
skyscio pertekliaus pavojus ir sveriantiems maziau kaip 20 kg, patariama naudoti 100 ml infuzinius
maiSelius. Tokiu atveju reikia sumazinti infuzijos greitj (ml/min.), kad bendra infuzijos trukmé islikty
ne trumpesné kaip 4 valandos. Naudojant 100 ml maiselius, Naglazyme kiekj galima pridéti tiesiog j
maisel].

Naglazyme kiekis létai suleidZiamas j infuzinj 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido tirpalg.

Pries infuzijg tirpalas Svelniai sumaiSomas.

Pries vartojima tirpalas apzitirimas, ar néra kietyjy daleliy. Galima naudoti tik skaidry ir bespalvj
tirpala, kuriame néra matomy daleliy.

7. REGISTRUOTOJAS

BioMarin International Limited

Shanbally, Ringaskiddy

County Cork, P43 R298

Airija

8. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-1Al)

EU/1/05/324/001

EU/1/05/324/002

9. REGISTRAVIMO / PERREGISTRAVIMO DATA

Registravimo data 2006 m. sausio 24 d.

Paskutinio perregistravimo data 2011 m. sausio 26 d.

10. TEKSTO PERZIUROS DATA

MM/YYYY

I$sami informacija apie §j vaistinj preparata pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje
http://www.ema.europa.eu
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11 PRIEDAS

BIOLOGINES VEIKLIOSIOS MEDZVIAGOS GAMINTOJAS
IR GAMINTOJAS, ATSAKINGAS 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 GAMINTOJAS IR GAMINTOJAS,
ATSAKINGAS UZ SERLJU ISLEIDIMA

Biologinés veikliosios medZiagos gamintojo pavadinimas ir adresas

BioMarin Pharmaceutical Inc
46 Galli Drive, Novato, CA 94949
Jungtinés Amerikos Valstijos

Gamintojo, atsakingo uz serijos iSleidima, pavadinimas ir adresas

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

Airija

B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

Riboto iSraSymo receptinis vaistinis preparatas (Zr. 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 i§déstyti Direktyvos 2001/83/EB 107 straipsnio

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

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

o Rizikos valdymo planas (RVP)

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

Atnaujintas rizikos valdymo planas turi buti pateiktas:
o pareikalavus Europos vaisty agentirai;
o kai keiciama rizikos valdymo sistema, ypa¢ gavus naujos informacijos, kuri gali lemti
didelj naudos ir rizikos santykio pokytj arba pasiekus svarby (farmakologinio budrumo ar
rizikos mazinimo) etapa.
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111 PRIEDAS

ZENKLINIMAS IR PAKUOTES LAPELIS
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A. ZENKLINIMAS
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONINE DEZUTE

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Naglazyme 1 mg/ml koncentratas infuziniam tirpalui
Galsulfazé

[2.  VEIKLIOJI MEDZIAGA IR JOS KIEKIS

Kiekviename mililitre tirpalo yra 1 mg galsulfazés. Viename 5 ml flakone yra 5 mg galsulfazés.

3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

Natrio chloridas

Natrio fosfato vienbazis monohidratas

Natrio fosfato dvibazis heptahidratas
Polisorbatas 80

Injekcinis vanduo

Daugiau informacijos rasite pakuotés lapelyje.

| 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE

1 flakonas su koncentratu infuziniam tirpalui
6 flakonai su koncentratu infuziniam tirpalui
5 mg/5 ml

| 5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS

Pries vartojima perskaityti pakuotés lapelj
Leisti j veng

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

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje

[ 7. KITAS SPECIALUS ISPEJIMAS (JEI REIKIA)

| 8. TINKAMUMO LAIKAS

Tinka iki

[9.  SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

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

Vienkartinio vartojimo preparatas
Tirpalo likucius reikia iSmesti

| 11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

Airija

| 12. REGISTRACIOS PAZYMEJIMO NUMERIS

EU/1/05/324/001 1 flakonas
EU/1/05/324/002 6 flakonai

| 13. SERIJOS NUMERIS

Serija

[14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

Receptinis vaistas

| 15. VARTOJIMO INSTRUKCIJA

| 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU

Priimtas pagrindimas informacijos Brailio rastu nepateikti.

17. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS - 2D BRUKSNINIS KODAS

2D briik$ninis kodas su nurodytu unikaliu identifikatoriumi.

18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS - ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS

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

Skaidrus 1 tipo 5 ml talpos FLAKONAS

| 1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS IR VARTOJIMO BUDAS

Naglazyme 1mg/ml koncentratas infuziniam tirpalui
Galsulfazé
Leisti j veng

| 2. VARTOJIMO METODAS

Pries vartojima perskaityti pakuotés lapelj

| 3. TINKAMUMO LAIKAS

Tinka iki

| 4. SERIJOS NUMERIS

Serija

[5.  KIEKIS (MASE, TURIS ARBA VIENETAI)

5 mg/5 mi

6. KITA

Laikyti saldytuve
Negalima uzsaldyti
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B. PAKUOTES LAPELIS
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PAKUOTES LAPELIS: INFORMACIJA VARTOTOJUI

Naglazyme 1 mg/ml koncentratas infuziniam tirpalui
Galsulfazé

Atidziai perskaitykite visa §j lapeli, pries pradédami vartoti §j vaista, nes jame pateikiama Jums
svarbi informacija.

- Neismeskite Sio lapelio, nes vél gali prireikti jj perskaityti.

- Jeigu kilty daugiau klausimy, kreipkités j gydytoja.

- Jeigu pasireiskeé stiprus Salutinis poveikis arba pastebéjote Siame lapelyje nenurodyta Salutinj

poveikj, pasakykite gydytojui.

Apie kg raSoma Siame lapelyje?

Kas yra $is vaistas ir kam jis vartojamas
Kas zinotina prie§ vartojant §j vaistg
Kaip vartoti §j vaistg

Galimas $alutinis poveikis

Kaip laikyti $j vaista

Pakuotés turinys ir kita informacija

oaprwNE

1. Kas yra §is vaistas ir kam jis vartojamas

Naglazyme yra skirtas gydyti pacientams, sergantiems VI tipo mukopolisacharidoze
(Mucopolysaccharidosis V1).

Zmoniy, serganciy VI tipo mukopolisacharidoze, organizme fermento, vadinamo
N-acetilgalaktozamino 4-sulfataze, kuris skaido tam tikras medziagas (glikozaminoglikanus), néra
arba jo lygis labai zemas. D¢l Sio fermento trikumo glikozaminoglikanai nesuskaidomi ir organizme
neperdirbami taip, kaip turéty bati. Jie susikaupia daugelyje kiino audiniy, sukeldami VI tipo
mukopolisacharidozés simptomus.

Kaip Sis vaistas veikia

Siame vaiste yra rekombinantinis fermentas, vadinamas galsulfaze. Jis gali pakeisti natiraly fermenta,
kurio triiksta pacientams, sergantiems VI tipo mukopolisacharidoze. Gydymas parodé, kad pageréjo
vaik§¢iojimo ir lipimo laiptais gebéjimas ir sumazéjo glikozaminoglikany kiekis kraujyje. Sis vaistas
gali palengvinti VI tipo mukopolisacharidozés simptomus.

2. Kas Zinotina pries vartojant §j vaista

Sio vaisto vartoti negalima

- Jeigu patyréte sunkiy arba pavojingy gyvybei alerginiy (padidéjusio jautrumo) reakcijy, sukelty
galsulfazés arba kity pagalbiniy NAGLAZYME medziagy, ir kartotinis vaisto skyrimas buvo
nesékmingas.

Ispéjimai ir atsargumo priemonés

- Jeigu esate gydomas Naglazyme, Jums gali pasireiksti su infuzija susijusios reakcijos. Su
infuzija susijusi reakcija yra bet koks $alutinis poveikis, atsirandantis infuzijos metu arba iki
infuzijos dienos pabaigos (Zr. 4 skyriy ,,Galimas Salutinis poveikis®. Jei patiriate tokig reakcija,
privalote nedelsdami kreiptis i gydytoja.

- Jeigu Jums yra alerginé reakcija, Jusy gydytojas infuzija gali sulétinti arba sustabdyti. Gydytojas
taip pat gali skirti papildomy vaisty bet kuriy alerginiy reakcijy gydymui.
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- Jus karsc¢iuojate ar jeigu pasunkéjo kvépavimas pries vartojant §j vaista, pasitarkite su gydytoju
dél Naglazyme infuzijos atidéjimo.

- Jeigu sergate Sirdies liga, bet kuriuo metu gydydamiesi Naglazyme apie tai praneskite gydytojui.
Remiantis §ia informacija Jums gali biiti pakoreguota infuzija.

- Sis vaistas pacientams, sergantiems inksty ar kepeny nepakankamumu, nebuvo istirtas. Jei
sergate inksty arba kepeny nepakankamumu, pasitarkite su savo gydytoju.

- Pasikalbekite su gydytoju, jeigu Jums pasireiSkia raumeny skausmas, tirpsta rankos arba kojos,
ar turite tuStinimosi arba Salpinimosi problemy, nes jas gali sukelti spaudimas stuburo
smegenims.

Kiti vaistai ir Naglazyme
Jeigu vartojate arba neseniai vartojote kity vaisty, jskaitant jsigytus be recepto, pasakykite gydytojui.

Néstumas ir Zindymo laikotarpis

Naglazyme néstumo metu duoti negalima, i§skyrus neabejotinai butinus atvejus. Pries vartojant bet
kokj vaista, biitina pasitarti su gydytoju arba vaistininku. Néra Zinoma, ar galsulfazé iSsiskiria j piena,
todél zindyma gydymo vaistu Naglazyme metu reikia nutraukti. Prie$ vartojant bet kokj vaista, biitina
pasitarti su gydytoju arba vaistininku.

Vairavimas ir mechanizmy valdymas
Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti mechanizmus netirtas.

Sio vaisto sudétyje yra natrio
Kiekviename 5 ml flakone yra 0,8 mmol (18,4 mg) natrio. Jis suleidziamas praskiedus 9 mg/ml natrio
chlorido injekciniu tirpalu. Bitina atsizvelgti, jei kontroliuojamas natrio kiekis maiste.

3. Kaip vartoti §j vaista

Naglazyme Jums susvirks Jisy gydytojas arba slaugytoja.

Jums skiriama dozé priklauso nuo kiino svorio. Rekomenduojama dozé yra 1 mg/kg kiino masés
infuzija, kartg per savaitg suleidziama j vena sulasinant (intravenin¢ infuzija). Kiekviena infuzija
vidutiniSkai truks 4 valandas. Per pirma valandg infuzijos greitis bus létas (mazdaug 2,5% viso
tirpalo), o likusi dalis (apie 97,5%) suleidziama per kitas tris valandas.

K3 daryti pavartojus per didele Naglazyme doze?

-

tinkama doz¢ ir, jei reikia, imsis atitinkamy veiksmy.

PamirSus pavartoti §j vaista
Jei Naglazyme infuzijg suleisti pamirSote, kreipkités j gydytoja. Jeigu kilty bet kokiy klausimy dél §io
vaisto vartojimo, kreipkités i gydytoja.

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

Salutinis poveikis dazniausiai pasireikidavo pacientams vaisto skyrimo metu arba iskart po to (su
infuzija susijusios reakcijos). Sunkiausios Salutinés reakcijos buvo patings veidas ir kar§¢iavimas
(labai daznos); ilgesni uz normalius intervalai tarp jkvépimy, pasunkéjes kvépavimas, astma ir
dilgéliné (daznos), liezuvio ir gerklés patinimas bei sunki alerginé reakcijg i §j vaista (daznis
nezinomas). Jei patyréte vieng is §iy reakcijuy, nedelsdami pasakykite apie tai gydytojui. Jums gali
reikéti papildomy medikamenty alerginés reakcijos sutrukdymui (pvz., antihistamininiy preparaty

ir (arba) kortikosteroidy) ar kar§¢iavimo sumazinimui (antipiretiky).

Dazniausi su infuzija susijusiy reakcijy simptomai buvo kars¢iavimas, Saltkrétis, iSbérimas, dilgéliné ir
dusulys.

20



Labai daznas $alutinis poveikis (gali pasireiksti daugiau kaip 1 zmogui i$ 10):

e  Gerklés uzdegimas e Nosies uzgulimas

e Gastroenteritas e I3kilusi bamba

o Refleksy susilpnéjimas e Vémimas

e Galvos skausmas e Pykinimas

e Akies uzdegimas e Niezulys

o Apsiblaususios akys e Skausmas (jskaitant ausies, pilvo,
o Klausos pablogéjimas sanariy, kriitinés skausma)

o  Aukstas kraujospudis ¢ Negalavimas

Daznas Salutinis poveikis (gali pasireiksti ne daugiau kaip 1 zmogui i§ 10):

e Drebulys e Svokstimas
e Zemas kraujospidis Odos paraudimas
o Kosulys

Kitas Salutinis poveikis, kurio daznis nezinomas:

Sokas

Dilgciojimas

Retesni Sirdies susitraukimai
Padaznéje Sirdies susitraukimai

Melsvas odos atspalvis

Blyski oda

Mazas deguonies kiekis kraujyje
Daznas kvépavimas

Jei pasireiske bet kurie Sie simptomai arba kiti Siame lapelyje nenurodyti simptomai, nedelsdami
pasakykite gydytojui. 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.

5. Kaip laikyti §j vaista

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

Ant flakono po ,,Tinka iki* nurodytam tinkamumo laikui pasibaigus, $io vaisto vartoti negalima.
Vaistas tinkamas vartoti iki paskutinés nurodyto ménesio dienos.

Neatidaryti flakonai:
Laikyti saldytuve (2 °C - 8 °C).

Negalima uzsaldyti.

Praskiestas tirpalas:

Jrodyta, kad paruos$to vartoti vaistinio preparato, laikomo kambario temperatiiroje (23 °C — 27°°C),
cheminis ir fizikinis stabilumas islieka iki 4 pary.

Mikrobiologinio saugumo sumetimais, paruosta vaistg reikia suvartoti iSkart. Nesuvartojus iskart, uz
paruosto tirpalo laikymo trukme ir sglygas atsako vartotojas. Praskiesto tirpalo negalima laikyti ilgiau
kaip 24 valandas 2 °C - 8 °C temperatiiroje ir po to iki 24 valandy kambario temperatiiroje (23
°C-27°C).

Atsiradus matomy daleliy, Naglazyme vartoti negalima.

Vaisty negalima i8mesti j kanalizacijg arba su buitinémis atliekomis. Kaip i§mesti nereikalingus
vaistus, klauskite vaistininko. Sios priemonés padés apsaugoti aplinka.
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6. Pakuotés turinys ir Kkita informacija
Naglazyme sudétyje yra

- Veiklioji medziaga yra galsulfazé. Kiekviename mililitre Naglazyme yra 1 mg galsulfazés.
Viename 5 ml flakone yra 5 mg galsulfazés. Galsulfazé yra rekombinantiné zmogaus N-
acetilgalaktozamino 4-sulfatazés forma, gaminama rekombinantinés DNR technologijos biidu
naudojant kiny Ziurkéno kiaugidés (KZK) lasteliy kultiirg.

- Pagalbinés medziagos yra natrio chloridas, vienbazis natrio fosfatas (monohidratas), dvibazis
natrio fosfatas (heptahidratas), polisorbatas 80, injekcinis vanduo.

Naglazyme iSvaizda ir kiekis pakuotéje
Naglazyme tiekiamas koncentrato infuziniam tirpalui forma. Skaidriame arba lengvai opaliniame,
bespalviame arba $velniai gelsvame koncentrate neturi biiti matomy daleliy. Prie$ infuzija tirpalas turi

biti praskiedziamas.

Pakuotés dydziai: 1 ir 6 flakonai. Gali biti tiekiamos ne visy dydZziy pakuotés.

Registruotojas Gamintojas

BioMarin International Limited BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298 County Cork, P43 R298

Airija Airija

Sis pakuotés lapelis paskutinj karta perziarétas MM/YYYY

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

gydyma.

<
Toliau pateikta informacija skirta tik sveikatos priezitiros specialistams:

Naglazyme tos pacios infuzijos metu negalima maisyti su kitais vaistais, iSskyrus isvardytus toliau.

Viename Naglazyme flakone yra vienkartiné preparato dozé. Koncentratas infuziniam tirpalui
steriliomis sglygomis praskiedziamas infuziniu 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido tirpalu. Praskiesta
Naglazyme tirpalg patartina sulasinti pacientams naudojant infuzijos rinkinj su 0,2 um pratekamuoju
filtru.

Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikia tvarkyti laikantis vietiniy reikalavimy.

PasiruoS§imas NAGLAZYME infuzijai (vartojamai steriliomis salygomis)

Pagal konkretaus paciento kiino mase nustatomas reikiamas praskiesti flakony kiekis. Flakonai i$
Saldytuvo iSimami mazdaug 20 minuciy pries skiedima, kad preparatas susilty iki kambario
temperattiros.

Pries skiedima reikia patikrinti kiekviena flakona, ar néra kietyjy daleliy ir ar nepakitusi spalva.
Skaidriame arba lengvai opaliniame, bespalviame arba $velniai gelsvame tirpale neturi biiti matomy

daleliy.

I§ 250 ml talpos infuzinio mai$elio iStraukiamas ir pasalinamas 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido
infuzinio tirpalo kiekis, lygus bendram pridedamo Naglazyme kiekiui. Pacientams, kuriems galimas
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skyscio pertekliaus pavojus ir sveriantiems maziau kaip 20 kg, patariama naudoti 100 ml infuzinius
maiSelius. Tokiu atveju reikia sumazinti infuzijos greitj (ml/min.), kad bendra infuzijos trukmé islikty
ne trumpesné kaip 4 valandos. Naudojant 100 ml maiselius, Naglazyme kiekj galima pridéti tiesiog j
maisel].

Naglazyme kiekis létai suleidziamas j infuzinj 9 mg/ml (0,9%) natrio chlorido tirpala.
Infuzinis tirpalas §velniai sumaiSomas.

Pries vartojima tirpalas apzitirimas, ar néra kietyjy daleliy. Galima naudoti skaidry ir bespalvj tirpala,
kuriame néra matomy daleliy.

23



	PREPARATO CHARAKTERISTIKŲ SANTRAUKA
	A. BIOLOGINĖS VEIKLIOSIOS MEDŽIAGOS GAMINTOJAS IR GAMINTOJAS, ATSAKINGAS UŽ SERIJŲ IŠLEIDIMĄ
	B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SĄLYGOS AR APRIBOJIMAI
	C. KITOS SĄLYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI
	D. SĄLYGOS AR APRIBOJIMAI, SKIRTI SAUGIAM IR VEIKSMINGAM VAISTINIO PREPARATO VARTOJIMUI UŽTIKRINTI
	A. ŽENKLINIMAS
	B. PAKUOTĖS LAPELIS

