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Pombiliti (alfa-cipaglikozidaze)

Pombiliti parskats un kapéc tas ir registrétas ES

Kas ir Pombiliti un kapéc tas lieto?

Pombiliti ir zales, ko lieto, lai arstétu pieaugusos ar vélini sakusos Pompes slimibu (skabas alfa-
glikozidazes [GAA] deficitu), iedzimtu slimibu, kad pacientiem ir elposanas gratibas un muskulu
vajums. Pombiliti lieto kombinacija ar citam zalém miglustatu.

Pombiliti satur aktivo vielu alfa-cipaglukozidazi.
Ka lieto Pombiliti?

Pombiliti ievada véna inflizijas veida (pa pilienam) katru otro nedé€lu. Inflzija sakas vienu stundu péc
miglustata lietoSanas un ilgst Cetras stundas. Pacientiem, kuri labi panes inflizijas, Pombiliti var ievadit
majas apstakl|os.

Sis zales var iegadaties tikai pret recepti, un arsté$ana ir jauzrauga arstam ar pieredzi Pompes slimibas
vai lidzigu slimibu arstésana.

Papildu informaciju par Pombiliti lietoSanu skatit zalu lietoSanas instrukcija vai jautat arstam vai
farmaceitam.

Ka darbojas Pombiliti?

Pacientiem ar Pompes slimibu trukst fermenta alfa-glikozidazes (GAA) skabes, kas ir svariga glikogéna
(organisma uzglabata kompleksa cukura) noardiSanai par glikozi (vienkarss cukurs). Ta rezultata
glikogéns uzkrajas muskulos, tostarp sirdi un diafragma (galvenaja elpoSanas muskuli zem plausam),
izraisot sirdsdarbibas traucéjumus, elposanas gritibas un muskulu vajumu.

Pombiliti aktiva viela alfa-cipaglukozidaze ir enzims, kas darbojas tapat ka trikstosais GAA enzims

(t. i., glikogéna saskelSana glikoz€). Ta aizstaj GAA un novérs turpmaku kaitéjumu, ko izraisa glikogéna
uzkrasanas. Pombiliti lieto kombinacija ar miglustatu — enzimu stabilizatoru, kas palidz uzturét alfa-
cipaglukozidazi funkcionalo darbibu.
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Kadi Pombiliti ieguvumi atklati pétijumos?

Pamatpétijuma, kura piedalijas 125 pacienti, pieradija, ka Pombiliti kombinacija ar miglustatu uzlaboja
fiziskas sp€jas pacientiem ar vélinu Pompes slimibu. Pétijuma vért€ja attaluma izmainas, ko pacienti
sp&ja noiet pirms un péc arstésanas. Vidéji pacienti, kurus vienu gadu arstéja ar Pombiliti un
miglustatu, 6 minGtés varéja noiet par 20 metriem vairak, neka pirms arstésanas.

Kads risks pastav, lietojot Pombiliti?

Visbiezakas Pombiliti blakusparadibas (kas var rasties lidz 1 no 10 cilvékiem) ir drebuli, reibonis,
pietvikums, miegainiba, diskomforta sajita kratis, klepus, pietikums infizijas vieta un sapes.

Nopietnas blakusparadibas (kas var rasties Iidz 1 no 50 cilvékiem) ir niezoSi izsitumi, nopietnas
alergiskas reakcijas, drudzis, gibona sajita, elposSanas gritibas, rikles pietikums, sékSana un zems
asinsspiediens.

Pombiliti nedrikst lietot cilvékiem, kuriem ir bijusas dzivibu apdraudosas alerdiskas reakcijas uz aktivo
vielu vai kadu citu So zalu sastavdalu. Tas nedrikst lietot ari cilvéki, kuriem nav miglustata.

Pilnu blakusparadibu un ierobezojumu sarakstu skatit zaju lietoSanas instrukcija.
Kapéc Pombiliti ir registrétas ES?

Pompes slimiba ir reta un novajinosa slimiba, kad pacientiem ir dzivibu apdraudosas sirds un elposanas
problémas. Péetijumi liecina, ka, lietojot kombinacija ar miglustatu, Pombiliti efektivi uzlabo vai stabilizé
pacientu fiziskas spé&jas ar vélinu Pompes slimibu. Pombiliti blakusparadibas, kas lielakoties ir vieglas lidz
vid€ji smagas, tiek uzskatitas par kontroléjamam. Tapéc Eiropas Zalu adentira noléma, ka ieguvums,
lietojot Pombiliti, parsniedz So zalu radito risku, un zales var registrét lietosanai ES.

Kas tiek darits, lai garantétu drosu un efektivu Pombiliti lietosanu?

Uznémums, kas piedava tirglh Pombiliti, izsniegs izglitojoSus materialus veselibas apriipes
specialistiem, kuri varétu izrakstit, izsniegt vai lietot Pombiliti. Tie ir paredzéti noradijumu sniegSanai
par Pombiliti un miglustata lietoSanu pacientiem un par to, ka parvaldit ar inflziju saistitos riskus,
pieméram, alerdiskas reakcijas. Pacientiem tiks nodroSinata ari rokasgramata par inflziju veikSanu
majas apstaklos un inflzijas dienasgramata, kas palidzeés atpazit ar infiziju saistitas reakcijas un zinot
par tam.

Turklat zalu apraksta un lietoSanas instrukcija tika ietverti ieteikumi un piesardzibas pasakumi, kas
jaievéro veselibas apripes specialistiem un pacientiem, lai garantétu drosu un efektivu Pombiliti un
miglustata lietosanu.

Tapat ka par visam zalém, dati par Pombiliti lietoSanu kombinacija ar miglustatu tiek pastavigi
uzraudziti. Zinotas ar Pombiliti lietoSanu saistitas iespéjamas blakusparadibas tiek rlpigi izvértétas, un
tiek veikti visi pacientu aizsardzibai nepiecieSamie pasakumi.

Cita informacija par Pombiliti

Sikaka informacija par Pombiliti ir atrodama adentiras timekla vietné:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/pombiliti
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