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CHARAKTERYSTYKA PRODUKTU LECZNICZEGO



1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Opfolda 65 mg kapsutki twarde

2. SKLAD JAKOSCIOWY I ILOSCIOWY
Kazda kapsulka twarda zawiera 65 mg miglustatu.

Pelny wykaz substancji pomocniczych, patrz punkt 6.1.

3. POSTAC FARMACEUTYCZNA

Kapsutka twarda

Kapsutka twarda w rozmiarze 2 (6,35x18,0 mm), z szarym nieprzezroczystym wieczkiem i biatym
nieprzezroczystym korpusem z czarnym nadrukiem ,,AT2221”, zawierajgca proszek o barwie biatej do
biatawe;.

4. SZCZEGOLOWE DANE KLINICZNE

4.1 Wskazania do stosowania

Produkt leczniczy Opfolda (miglustat) jest stabilizatorem enzymu w dtugotrwalej enzymatycznej
terapii zastepczej z zastosowaniem cypaglukozydazy alfa u osob dorostych z p6zna postacig choroby
Pompego (niedobor kwasnej alfa-glukozydazy [GAA]).

4.2 Dawkowanie i sposéb podawania

Leczenie powinno by¢ nadzorowane przez lekarza dos§wiadczonego w leczeniu pacjentdéw z choroba
Pompego lub innymi dziedzicznymi chorobami metabolicznymi lub nerwowo-mig$niowymi.

Miglustat 65 mg kapsutki twarde nalezy stosowac¢ w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa. Przed
przyjeciem miglustatu nalezy zapozna¢ si¢ z Charakterystyka Produktu Leczniczego (ChPL) dla
cypaglukozydazy alfa.

Dawkowanie

Zalecana dawka jest przeznaczona do stosowania doustnie co drugi tydzien u dorostych w wieku co
najmniej 18 lat i zalezy ona od masy ciata:

e U pacjentow o masie ciala > 50 kg zalecana dawka wynosi 260 mg (4 kapsuitki 65 mg).
e U pacjentéw o masie ciata > 40 kg do < 50 kg zalecana dawka wynosi 195 mg (3 kapsutki 65 mg).

Miglustat 65 mg kapsutki twarde nalezy przyjmowac okoto 1 godzine, lecz nie wczesniej niz
3 godziny przed rozpoczgciem infuzji cypaglukozydazy alfa.



Rysunek 1. Harmonogram dawkowania
Przyjecie Rozpoczgcie podawania Zakonczenie podawania
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bycia na czczo bycia na czczo

* Miglustat 65 mg kapsulki twarde nalezy przyjmowac okoto 1 godzing, lecz nie wczesniej niz 3 godziny przed
rozpoczgciem infuzji cypaglukozydazy alfa.

Odpowiedz pacjenta na leczenie powinna by¢ rutynowo oceniana na podstawie kompleksowej oceny
wszystkich objawow klinicznych choroby. W przypadku niewystarczajacej odpowiedzi lub
nietolerowanego zagrozenia bezpieczenstwa nalezy rozwazy¢ odstawienie miglustatu 65 mg kapsutki
twarde w skojarzeniu z leczeniem cypaglukozydaza alfa. Nalezy kontynuowac lub przerwaé
stosowanie obu produktéw leczniczych.

Pominiecie dawki

W przypadku pomini¢cia dawki miglustatu nalezy go przyja¢ mozliwie jak najszybciej. Jesli dawka
nie zostanie przyjeta, nie nalezy rozpoczyna¢ infuzji cypaglukozydazy alfa. Infuzj¢ cypaglukozydazy
alfa mozna rozpoczaé po uptynieciu 1 godziny od przyjecia miglustatu.

Szczegdlne grupy pacjentéw

Zaburzenia czynnosci nerek i wqtroby

Nie oceniano bezpieczenstwa stosowania ani skuteczno$ci miglustatu w skojarzeniu z terapig
cypaglukozydazg alfa u pacjentéw z zaburzeniami czynnosci nerek i (lub) watroby. W przypadku
podawania co drugi tydzien nie oczekuje si¢, aby zwigkszone stezenie miglustatu w osoczu,
wynikajace z umiarkowanych lub cigzkich zaburzen czynno$ci nerek lub watroby, miato wyrazny
wplyw na ekspozycje na cypaglukozydaze alfa i nie przewiduje si¢, aby miato wptyw na skutecznosé
1 bezpieczenstwo stosowania cypaglukozydazy alfa w znaczacy klinicznie sposéb. Nie ma
konieczno$ci dostosowania dawki u pacjentdw z zaburzeniami czynnosci nerek lub watroby.

Pacjenci w podesziym wieku

Istnieje ograniczone doswiadczenie w stosowaniu miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa
u pacjentow w wieku powyzej 65 lat. U pacjentdéw w podesztym wieku nie jest wymagane
dostosowanie dawki.

Drzieci i mlodziez
Nie okreslono dotychczas bezpieczenstwa stosowania i skuteczno$ci miglustatu w skojarzeniu

z cypaglukozydaza alfa u dzieci i mlodziezy w wieku ponizej 18 lat. Brak dostepnych danych.

Sposob podawania

Miglustat jest przeznaczony do stosowania doustnego.

Kapsutka twarda zawierajaca miglustat ma zacisk zapobiegajacy otwarciu otoczki kapsulki i nalezy ja
przyjmowac na czczo, potykajac w catosci.



Pacjenci powinni pozostawaé na czczo przez 2 godziny przed i 2 godziny po przyjeciu miglustatu
kapsutki twarde 65 mg (patrz punkt 5.2). Podczas 4-godzinnego okresu pozostawania na czczo mozna
spozywaé¢ wodg, bezttuszczowe (odttuszczone) mleko krowie, herbate lub kawe bez smietanki, cukru
lub stodzikéw. Pacjent moze powroci¢ do normalnego spozywania pokarmow i napojow po

2 godzinach od przyjecia miglustatu.

4.3 Przeciwwskazania

Nadwrazliwo$¢ na substancj¢ czynng lub na ktorgkolwiek substancje pomocnicza wymieniong
w punkcie 6.1.
Przeciwwskazanie do stosowania cypaglukozydazy alfa.

4.4 Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznosci dotyczace stosowania

Po zastosowaniu miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa moga wystapi¢ dziatania
niepozadane (patrz punkt 4.8).

4.5 Interakcje z innymi produktami leczniczymi i inne rodzaje interakcji
Nie przeprowadzono badan dotyczacych interakcji zwigzanych ze stosowaniem miglustatu.

Interakcje z ZywnoScig

Wiadomo, ze miglustat ma bezposredni wptyw na enzymatyczng czynnos$¢ gtéwnych disacharydaz
nabtonka jelitowego. W szczegdlnosci miglustat hamuje disacharydazy z wigzaniami alfa-
glikozydowymi, w tym sacharaze, maltaze i izomaltazg. Sita potencjalnych interakcji moze
natychmiast zaktdca¢ czynno$ci trawienne sacharozy, maltozy i izomaltozy, prowadzac do
nieprawidlowego trawienia, osmotycznego przeptywu wody, zwigkszonej fermentacji i wytwarzania
draznigcych metabolitéw. Pacjenci powinni pozostawac na czczo przez 2 godziny przed i przez

2 godziny po przyjeciu miglustatu.

4.6 Wplyw na plodnosé, ciaze i laktacje

Antykoncepcja u kobiet

Kobiety w wieku rozrodczym powinny stosowac skuteczne $rodki antykoncepcyjne w trakcie leczenia
miglustatem w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa oraz przez 4 tygodnie po zakonczeniu leczenia
(patrz punkt 5.3). Nie zaleca si¢ stosowania tego produktu leczniczego u kobiet w wieku rozrodczym,
ktore nie stosuja skutecznych srodkow antykoncepcyjnych.

Ciaza

Brak danych klinicznych dotyczacych stosowania miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa
u kobiet w okresie cigzy. Miglustat przenika przez tozysko. Badania na zwierzetach ze stosowaniem
miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa, jak rowniez w monoterapii, wykazaly szkodliwy
wplyw na reprodukcj¢ (patrz punkt 5.3). Miglustat w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa nie jest
zalecany do stosowania w okresie cigzy.

Karmienie piersia

Nie wiadomo, czy miglustat i cypaglukozydaza alfa przenikaja do mleka ludzkiego (patrz punkt 5.3).
Na podstawie dostepnych danych farmakodynamicznych/toksykologicznych dotyczacych zwierzat
stwierdzono przenikanie miglustatu i wydzielanie cypaglukozydazy alfa do mleka. Nie mozna
wykluczy¢ zagrozenia dla noworodkdéw/niemowlat. Nalezy podja¢ decyzje, czy przerwaé karmienie
piersia, czy przerwa¢ podawanie miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa, bioragc pod uwage
korzysci z karmienia piersig dla dziecka i korzysci z leczenia dla matki.



Plodno$é

Brak danych klinicznych dotyczacych wplywu stosowania miglustatu w skojarzeniu z terapia
cypaglukozydaza alfa na ptodnos¢.

Nie zaobserwowano wptywu na stezenie, ruchliwos¢ ani morfologi¢ nasienia u 7 zdrowych dorostych
mezezyzn, ktorzy otrzymywali miglustat w dawce 100 mg doustnie, dwa razy na dobe przez
6 tygodni.

U samcoOw szczura nie zaobserwowano wptywu podawania miglustatu w skojarzeniu

z cypaglukozydaza alfa lub w monoterapii na spermatogeneze. Jednak dane przedkliniczne z badania
innego produktu miglustatu u szczuréw wykazaty, ze stosowanie miglustatu ma negatywny wptyw na
parametry nasienia (ruchliwos$¢ i morfologig), prowadzacy do zmniejszenia ptodnosci (patrz

punkt 5.3).

U samic szczura stwierdzono zwiekszenie czgstoSci poronien w okresie przedimplantacyjnym
w przypadku podawania miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa lub w monoterapii (patrz
punkt 5.3).

4.7 Wplyw na zdolno$¢é prowadzenia pojazdéw i obslugiwania maszyn

Miglustat nie ma wptywu lub wywiera nieistotny wptyw na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow
i obstugiwania maszyn.

4.8 Dzialania niepozadane

Podsumowanie profilu bezpieczenstwa stosowania

Najczesciej zglaszanym dziataniem niepozadanym, przypisywanym tylko stosowaniu miglustatu
65 mg, byly zaparcia (1,3%).

Tabelaryczne zestawienie dziatan niepozadanych

Ocena dziatan niepozadanych opiera si¢ na informacjach uzyskanych od pacjentow leczonych
miglustatem w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa z zbiorczej analizy bezpieczenstwa w 3 badaniach
klinicznych. Catkowity $redni czas ekspozycji wynosit 28,0 miesiecy.

Dziatania niepozadane wymieniono wedtug klasyfikacji uktadow i narzadow MedDRA w tabeli 1.
Odpowiednie kategorie czgstosci wystepowania sg okreslone jako: bardzo czesto (> 1/10), czesto
(>1/100 do <1/10), niezbyt czgsto (>1/1000 do <1/100), rzadko (>1/10 000 do <1/1000), bardzo
rzadko (<1/10 000) oraz czgsto$¢ nieznana (czgsto$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych
danych).

Tabela 1: Zestawienie dzialan niepozadanych obserwowanych u pacjentéw leczonych

miglustatem
Klasyfikacja ukladow Czestos¢é Dzialanie niepozadane (preferowany
i narzadow termin)
Zaburzenia uktadu Czesto Reakcja anafilaktyczna’
immunologicznego Niezbyt czgsto | Nadwrazliwos$é
Zaburzenia uktadu nerwowego | Bardzo czesto | Bole glowy
Czesto Drzenie, zaburzenia smaku, parestezja
Niezbyt czesto | Zaburzenia rownowagi, migrena*
Zaburzenia serca Czesto Czestoskurcz®
Zaburzenia naczyniowe Czgsto Niedoci$nienie tgtnicze
Niezbyt czgsto | Blado$¢
Czgsto Duszno$é
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Klasyfikacja ukladow Czestos¢ Dzialanie niepozadane (preferowany
i narzadoéw termin)
Zaburzenia uktadu Niezbyt czgsto | Astma
oddechowego, klatki piersiowej
i $rodpiersia
Zaburzenia zotadka i jelit Czesto Biegunka, nudnosci, bol brzucha!, wzdecia,
rozdecie brzucha, wymioty, zaparcia'
Niezbyt czesto | Dyskomfort w jamie brzusznej', skurcz
przetyku, bél w jamie ustnej
Zaburzenia skory i tkanki Czgsto Pokrzywka®, wysypka?, $wigd, nadmierna
podskornej potliwosé
Niezbyt czgsto | Przebarwienia skory
Zaburzenia mi¢§niowo- Czgsto Skurcze miesni, bol migéni, bol stawow,
szkieletowe i tkanki tacznej ostabienie migéni
Niezbyt czgsto | Bol w okolicy ledzwiowej, zmeczenie migéni,
sztywnos$¢ migsniowo-szkieletowa
Zaburzenia ogolne i stany w Czgsto Zmeczenie, goraczka, dreszcze, obrzgk
miejscu podania obwodowy
Niezbyt czesto | Astenia, bol twarzy, roztrzesienie!, niesercowy
bol w klatce piersiowej
Badania diagnostyczne Czgsto Podwyzszone ci$nienie krwi’
Niezbyt czgsto | Zmniejszenie liczby limfocytow, zmniejszenie

liczby ptytek krwif

+ Zgloszone tylko w przypadku miglustatu

! Bl brzucha, bol w nadbrzuszy i bol w podbrzuszu sa skategoryzowane jako bol brzucha.
2 Wysypka i wysypka rumieniowata sg skategoryzowane jako wysypka.

3 Pokrzywka, wysypka pokrzywkowa i pokrzywka fizykalna sa skategoryzowane jako pokrzywka.
4 Migrena i migrena z aurg sg skategoryzowane jako migrena.
3 Nadci$nienie tetnicze i podwyzszone ci$nienie krwi sg skategoryzowane jako podwyzszone ci$nienie krwi.

6 Tachykardia i czestoskurcz zatokowy sa skategoryzowane jako czestoskurcz.

7 Anafilaksja, reakcja anafilaktyczna i reakcja anafilaktoidalna sg skategoryzowane jako reakcja anafilaktyczna.

Zglaszanie podejrzewanych dziatan niepozadanych

Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest zgtaszanie podejrzewanych dziatan
niepozadanych. Umozliwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku korzysci do ryzyka stosowania
produktu leczniczego. Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego powinny zglaszaé
wszelkie podejrzewane dziatania niepozadane za posrednictwem krajowego systemu zglaszania

wymienionego w zalaczniku V.

4.9 Przedawkowanie

Objawy

U pacjentéw z ludzkim wirusem niedoboru odpornosci (HIV), przyjmujacych miglustat w dawce
800 mg/dobe lub wigkszej, obserwowano leukopenie, granulocytopenie, neutropenie¢, zawroty glowy

1 parestezj¢.

Postepowanie

W przypadku przedawkowania nalezy niezwlocznie zapewni¢ wspomagajaca opicke medyczna.
Nalezy monitorowa¢ morfologi¢ krwi pod katem zmniejszenia liczby biatych krwinek.

5. WLASCIWOSCI FARMAKOLOGICZNE

51 Wlasciwos$ci farmakodynamiczne




Grupa farmakoterapeutyczna: Inne produkty wptywajace na uktad pokarmowy i metabolizm, rézne
produkty wplywajace na uktad pokarmowy i metabolizm. Kod ATC: A16AX06

Mechanizm dzialania

Miglustat jest farmakokinetycznym stabilizatorem enzymu cypaglukozydazy alfa.

Miglustat wiagze si¢ selektywnie z cypaglukozydaza alfa we krwi podczas infuzji; w ten sposob
stabilizujac konformacje cypaglukozydazy alfa i minimalizujac utrate aktywnosci enzymu w krazeniu.
To selektywne wigzanie pomi¢dzy cypaglukozydaza alfa a miglustatem jest przejsciowe z deasocjacja
nastepujaca w lizosomie. Sam miglustat nie ma wptywu na zmniejszenie stezenia glikogenu.

Dzieci 1 mlodziez

Europejska Agencja Lekoéw wstrzymata obowiazek dotagczania wynikéw badan produktu leczniczego
Opfolda w jednej lub kilku podgrupach populacji dzieci i mtodziezy w leczeniu choroby
spichrzeniowej glikogenu typu II (choroby Pompego) (stosowanie u dzieci i mtodziezy, patrz punkt
4.2).

5.2 Wlasciwos$ci farmakokinetyczne
Wochtanianie

Szybko$¢ wehtaniania (tmax) miglustatu wynosita okoto 2 do 3 godzin. W dawce klinicznej 260 mg
miglustat w osoczu osiggnat warto$¢ Cmax okoto 3000 ng/ml i AUCy.» okoto 25 000 ng h/ml.

Wplyw pokarmu
Zaobserwowano znaczny wptyw pokarmu, ktory powodowat zmniejszenie Cmax 0 36% 1 opOznienie
wchianiania o okoto 2 godziny (patrz punkt 4.2).

Metabolizm

Miglustat jest w duzym stopniu niemetabolizowany - odzyskano < 5% znakowanej radioaktywnie
dawki w postaci glukuronidow.

Miglustat nie jest substratem enzymow OAT1, OAT3, OATP1B1, OATP1B3, MATE1, MATE2-K,
BCRP ani BSEP. Miglustat jest stabym substratem glikoproteiny P (P-gp) oraz jest substratem
transporterow wychwytu OCT1 (ulegajacych ekspresji w watrobie) i OCT2 (ulegajacych ekspresji

w nerkach). Jako Zze miglustat jest w duzym stopniu wydalany w postaci niezmetabolizowanej przez
nerki, nie oczekuje si¢, zeby inhibitory OCT1 powodowaly istotne klinicznie interakcje. Na podstawie
danych dotyczacych pacjentow z cigzka niewydolnoscig nerek nie oczekuje sig, zeby inhibitory OCT2
mialy istotny klinicznie wptyw na wydalanie nerkowe miglustatu i ekspozycj¢ na miglustat.

W zwigzku z zaleceniem dotyczacym stosowania na czczo i szybkim wchtanianiem miglustatu (tmax
wynosi 2 godziny) nie oczekuje si¢, zeby inhibitory glikoproteiny P (P-gp) powodowaty istotne
klinicznie interakcje z miglustatem w jelicie.

Miglustat nie jest znanym substratem ani inhibitorem enzymoéw cytochromu P450, dlatego tez
znaczace interakcje z lekami bedacymi substratami enzyméw cytochromu P450 sg mato
prawdopodobne.

Na podstawie badania in vitro dotyczgcego transporterow stwierdzono, ze miglustat nie jest
inhibitorem transporteréw OAT1, OAT3, OCT1, OCT2, OATP1B1, OATP1B3 ani BSEP. W zwiazku
z zaleceniem dotyczacym stosowania na czczo i szybkim wchtanianiem miglustatu nie oczekuje si¢
istotnych klinicznie interakcji w jelicie z substratami P-gp i BCRP ani w Zyle wrotnej w watrobie z
substratami OCT1, OATP1B1 i OATP1B3.



Eliminacja

Okres poltrwania w koncowej fazie eliminacji miglustatu wynosit okoto 6 godzin. Klirens po podaniu
doustnym wynosit okoto 10,5 1/h, a objetos¢ dystrybucji w fazie koncowej wynosita okoto 90 1.

Liniowos¢
Miglustat wykazat kinetyke proporcjonalng do dawki.

Szczegblne grupy pacjentow

Plec¢, wiek i rasa/pochodzenie etniczne
Na podstawie zbiorczej analizy farmakokinetyki populacyjnej stwierdzono, ze pte¢, wiek (od 18 do 74
lat) oraz rasa/pochodzenie etniczne nie miaty klinicznie istotnego wptywu na ekspozycj¢ na miglustat
w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa.

Zaburzenia czynnosci wgtroby
Nie oceniano farmakokinetyki miglustatu w skojarzeniu z terapig cypaglukozydaza alfa u pacjentow
z zaburzeniami czynnosci watroby.

Zaburzenia czynnosci nerek

Wartos¢ AUCo-4n dla miglustatu zwigkszyla si¢ 0 21%, 32% 1 41% odpowiednio u pacjentow

z tagodnymi (klirens kreatyniny [CLcr] od 60 do 89 ml/minute, oszacowanym wg wzoru Cockerofta-
Gaulta), umiarkowanymi (CLcr od 30 do 59 ml/minute) i ciezkimi (CLcr od 15 do 29 ml/minutg)
zaburzeniami czynnos$ci nerek w porownaniu z pacjentami z prawidtowa czynnoscig nerek. Nie jest
znany wptyw schylkowej choroby nerek na farmakokinetyke miglustatu.

5.3 Przedkliniczne dane o bezpieczenstwie

Dane niekliniczne, wynikajace z konwencjonalnych badan farmakologicznych dotyczacych
bezpieczenstwa, badan toksycznosci po podaniu jednorazowym i wielokrotnym, genotoksycznosci
1 mutagennosci nie ujawniajg szczegodlnego zagrozenia dla ludzi.

U myszy sporadycznie wystepowaty nowotwory jelita grubego w okresie 2 lat po otrzymaniu
doustnego leczenia miglustatem w dawce 210, 420 i 840/500 mg/kg mc./dob¢. Dawki te odpowiadaja
8, 16 1 33/19-krotnosci stosowanej u ludzi dawki wynoszacej 200 mg trzy razy na dobg. Nie jest znane
znaczenie tych obserwacji dla ludzi przyjmujacych miglustat w znacznie mniejszych badanych
dawkach, wynoszacych 195 do 260 mg co drugi tydzien w przypadku choroby Pompego.

Toksyczno$¢ rozrodcza i rozwojowa
W badaniu segmentu I prowadzonym na samcach szczura nie obserwowano wplywu miglustatu
w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa ani w monoterapii na spermatogeneze.

W innym badaniu miglustatu u szczurow miglustat podawany doustnie powodowat
atrofi¢/zwyrodnienie kanalikdw nasiennych i jader przy ekspozycji odpowiadajacej 2,0-krotnosci
maksymalnej dawki zalecanej dla cztowieka (MRHD) okreslanej na podstawie powierzchni ciata
(mg/m? pc.). Ponadto u szczuréw, ktérym podawano doustnie miglustat w dawce odpowiadajacej 6,0-
krotnosci ekspozycji na podstawie powierzchni ciata, obserwowano zmniejszong spermatogeneze

ze zmieniong morfologia i ruchliwo$cig plemnikow oraz zmniejszong ptodnos$¢. Zmniejszona
spermatogeneza byta odwracalna u szczuré6w po 6 tygodniach od odstawienia substancji czynne;j.

W badaniu segmentu I, dotyczacym ptodnosci i wezesnego rozwoju zarodkowego u szczurdéw,
zaobserwowano poronienia w okresie przedimplantacyjnym u samic w czesci badania dotyczacej
ptodnosci zarowno w grupie osobnikdow otrzymujacych miglustat w monoterapii, jak i w grupie
osobnikow otrzymujacych leczenie skojarzone, i uznano to za zwigzane ze stosowaniem miglustatu.
W przypadku podawania w skojarzeniu marginesy wynosityiost odpowiednio 27-krotnos$¢ i 4-krotno$é
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MRHD cypaglukozydazy alfa i miglustatu, okreslane na podstawie ekspozycji w osoczu (AUC).

W badaniu segmentu I dotyczgcym rozwoju zarodka i ptodu nie stwierdzono u ci¢zarnych samic
szczura ani ich potomstwa dziatan niepozadanych, ktore mozna bytoby bezposrednio powigzaé
ze stosowaniem cypaglukozydazy alfa lub miglustatu.

W badaniu dotyczacym rozwoju zarodka i ptodu u krolikow dziatania niepozadane u matek, w tym
zmniejszenie przyjmowania pokarmu i przyrostow masy ciala, byly wyrazne zardbwno w grupie
przyjmujacej miglustat w monoterapii, jak i w grupie otrzymujacej miglustat w skojarzeniu.
Skojarzenie cypaglukozydazy alfa z miglustatem (lecz nie cypaglukozydaza alfa bez miglustatu)
powodowato zwigkszenie czestosci wystgpowania wad wrodzonych uktadu krazenia (zaro$nigcie pnia
phucnego, wada przegrody migdzykomorowej i poszerzenie tuku aorty) u krolikow przy ekspozycjach
stanowigcych odpowiednio 16-krotno$¢ i 3-krotnos¢ MRHD cypaglukozydazy alfa i miglustatu,
okreslanych na podstawie dawki pojedynczej, oraz ekspozycjach stanowigcych odpowiednio
112-krotnos$¢ i 21-krotnos¢ ich MRHD, okreslanych na podstawie dawki skumulowanej. Nie mozna
jednakze wykluczy¢, ze dziatania niepozadane obserwowane u zarodkow i ptodow krolikow nie
wystapityby rowniez po pojedynczej ekspozycji na skojarzenie badanych lekow. Nie mozna byto
okresli¢ najwigkszej dawki, w przypadku ktorej nie obserwuje si¢ dziatan niepozadanych (NOAEL)
w grupie otrzymujacej skojarzenie lekow, poniewaz oceniano wytgcznie jedng dawke tego
skojarzenia.

W badaniu segmentu I1I dotyczacym rozwoju pre- i postnatalnego u szczurdéw nie stwierdzono dziatan
niepozadanych u matek ani u ich potomstwa, ktore mozna byloby bezposrednio powigzaé ze
stosowaniem cypaglukozydazy alfa lub miglustatu. Ocena mleka samic szczura w grupie otrzymujacej
skojarzenie lekow wykazata przenikanie miglustatu i wydzielanie cypaglukozydazy alfa do mleka
szczurzego. Po 2,5 godzinach od podania dawki stosunek ekspozycji na cypaglukozydaze alfa w
mleku szczurzym do ekspozycji w osoczu wynosit 0,038.

6. DANE FARMACEUTYCZNE
6.1 Wykaz substancji pomocniczych

Zawartos¢ kapsulki

Skrobia zelowana (kukurydziana)
Magnezu stearynian (E470b)
Celuloza mikrokrystaliczna (E-4601)
Sukraloza (E955)

Krzemionka koloidalna

Otoczka kapsutki

Zelatyna

Tytanu dwutlenek (E171)
Zelaza tlenek czarny (E172)

Tusz drukarski jadalny

Zelaza tlenek czarny (E172)

Potasu wodorotlenek (E525)

Glikol propylenowy (E1520)

Szelak (E904)

Amonowy wodorotlenek stezony (E527)

6.2 Niezgodnosci farmaceutyczne
Nie dotyczy.

6.3 OKkres waznosci



3 lata

6.4 Specjalne Srodki ostrozno$ci podczas przechowywania

Brak specjalnych zalecen dotyczacych przechowywania produktu leczniczego.

6.5 Rodzaj i zawartos$¢ opakowania

Butelka z polietylenu o wysokiej gestosci (HDPE) 40 ml, z 33-mm biala, zabezpieczong przed

dostepem dzieci nakretka z polipropylenu z etykieta. Otwor butelki jest uszczelniony zgrzewang

indukcyjnie wktadka foliowa.

Butelki zawierajace 4 i 24 kapsulki.

Nie wszystkie wielko$ci opakowan muszg znajdowac si¢ w obrocie.

6.6  Specjalne Srodki ostroznos$ci dotyczgce usuwania

Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usunac zgodnie

z lokalnymi przepisami.

7. PODMIOT ODPOWIEDZIALNY POSIADAJACY POZWOLENIE NA DOPUSZCZENIE
DO OBROTU

Amicus Therapeutics Europe Limited

Block 1, Blanchardstown Corporate Park

Ballycoolin Road

Blanchardstown, Dublin

D15 AKK1, Irlandia

e-mail: info@amicusrx.pl

8. NUMERY POZWOLEN NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/23/1737/001

EU/1/23/1737/002

9. DATA WYDANIA PIERWSZEGO POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
1 DATA PRZEDLUZENIA POZWOLENIA

Data wydania pierwszego pozwolenia na dopuszczenie do obrotu: 26 czerwca 2023 r.

10. DATA ZATWIERDZENIA LUB CZESCIOWEJ ZMIANY TEKSTU
CHARAKTERYSTYKI PRODUKTU LECZNICZEGO

Szczegotowe informacje o tym produkceie leczniczym sa dostepne na stronie internetowej Europejskiej
Agencji Lekéw http:// www.ema.europa.eu.
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ANEKS I1
WYTWORCA ODPOWIEDZIALNY ZA ZWOLNIENIE SERII

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE ZAOPATRZENIA 1
STOSOWANIA

INNE WARUNKI I WYMAGANIA DOTYCZACE DOPUSZCZENIA DO OBROTU

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE BEZPIECZNEGO
I SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO



A.  WYTWORCA ODPOWIEDZIALNY ZA ZWOLNIENIE SERII

Nazwa i adres wytworcy odpowiedzialnego za zwolnienie serii

Manufacturing Packaging Farmaca
Neptunus 12, Heerenveen, 8448CN, Holandia

B. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE ZAOPATRZENIA 1
STOSOWANIA

Produkt leczniczy wydawany na recepte do zastrzezonego stosowania (patrz aneks I: Charakterystyka
Produktu Leczniczego, punkt 4.2).

C. INNE WARUNKI I WYMAGANIA DOTYCZACE DOPUSZCZENIA DO OBROTU

. Okresowe raporty o bezpieczenstwie stosowania (ang. Periodic safety update reports,
PSURs)

Wymagania do przedtozenia okresowych raportow o bezpieczenstwie stosowania tego produktu
leczniczego sa okreslone w wykazie unijnych dat referencyjnych (wykaz EURD), o ktorym mowa
w art. 107c ust. 7 dyrektywy 2001/83/WE 1 jego kolejnych aktualizacjach ogtaszanych na
europejskiej stronie internetowej dotyczacej lekow.

Podmiot odpowiedzialny powinien przedlozy¢ pierwszy okresowy raport o bezpieczenstwie
stosowania (PSUR) tego produktu w ciggu 6 miesi¢cy po dopuszczeniu do obrotu.

D. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE BEZPIECZNEGO
I SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO

. Plan zarzgdzania ryzykiem (ang. Risk Management Plan, RMP)

Podmiot odpowiedzialny podejmie wymagane dziatania i interwencje z zakresu nadzoru nad
bezpieczenstwem farmakoterapii wyszczegélnione w RMP, przedstawionym w module 1.8.2
dokumentacji do pozwolenia na dopuszczenie do obrotu, i wszelkich jego kolejnych aktualizacjach.

Uaktualniony RMP nalezy przedstawiac:

e na zadanie Europejskiej Agencji Lekow;

e w razie zmiany systemu zarzadzania ryzykiem, zwtaszcza w wyniku uzyskania nowych
informacji, ktoére mogg istotnie wptyna¢ na stosunek ryzyka do korzysci, lub w wyniku
uzyskania istotnych informacji, dotyczacych bezpieczenstwa stosowania produktu
leczniczego lub odnoszacych si¢ do minimalizacji ryzyka.
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ANEKS III

OZNAKOWANIE OPAKOWAN I ULOTKA DLA PACJENTA
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A. OZNAKOWANIE OPAKOWAN
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

TEKTUROWE PUDELKO ZEWNETRZNE

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Opfolda 65 mg kapsutki twarde
miglustat

2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Kazda kapsulka twarda zawiera 65 mg miglustatu.

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

‘ 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Kapsutka twarda

4 kapsultki twarde
24 kapsutki twarde

5. SPOSOB I DROGA PODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Podanie doustne

W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO

Lek przechowywac¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

UWAGA: Produkt leczniczy Opfolda nalezy stosowac wylacznie z cypaglukozydaza alfa.

8. TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP)

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA




10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA 1 ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

Amicus Therapeutics Europe Limited
Block 1, Blanchardstown Corporate Park,
Ballycoolin Road, Blanchardstown,
Dublin D15 AKK1, Irlandia

12. NUMERY POZWOLEN NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/23/1737/001 4 kapsutki twarde
EU/1/23/1737/002 24 kapsutki twarde

| 13.  NUMER SERII

Nr serii (Lot)

| 14.  OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

opfolda

‘ 17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

‘ 18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR — DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

ETYKIETA BUTELKI

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Opfolda 65 mg kapsutki twarde
miglustat

2. SPOSOB PODAWANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Podanie doustne

3. TERMIN WAZNOSCI

EXP

4. NUMER SERII

Lot

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

Kazda kapsutka twarda zawiera 65 mg miglustatu.

4 kapsulki twarde
24 kapsutki twarde

6. INNE

UWAGA: Produkt leczniczy Opfolda nalezy stosowac wylacznie z cypaglukozydaza alfa.

Amicus Therapeutics Europe Limited
Dublin D15 AKK1, Irlandia

EU/1/23/1737/001 4 kapsulki twarde
EU/1/23/1737/002 24 kapsutki twarde




B. ULOTKA DLA PACJENTA
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Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla pacjenta

Opfolda 65 mg kapsulki twarde
miglustat

Nalezy uwaznie zapozna¢ sie¢ z trescig ulotki przed zazyciem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

e Nalezy zachowa¢ t¢ ulotke. aby w razie potrzeby moc jg ponownie przeczytac.

e W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwrocié si¢ do lekarza, farmaceuty lub pielggniarki.

e Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywac innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sg takie same.

e Jesli u pacjenta wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozgdane
niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie lub pielegniarce.
Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki

. Co to jest lek Opfolda i w jakim celu si¢ go stosuje
. Informacje wazne przed przyjeciem leku Opfolda

. Jak przyjmowac lek Opfolda

. Mozliwe dziatania niepozadane

. Jak przechowywac lek Opfolda

. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

AN B W

1. Co to jest lek Opfolda i w jakim celu sie go stosuje

Co to jest lek Opfolda
Lek Opfolda jest lekiem stosowanym w leczeniu pdznej postaci choroby Pompego u 0so6b dorostych.
Ten lek zawiera substancje czynng miglustat.

W jakim celu si¢ go stosuje?

Lek Opfolda jest zawsze stosowany w skojarzeniu z innym lekiem zwanym cypaglukozydazg alfa,
rodzajem enzymatycznej terapii zastepczej (ERT). Dlatego tez bardzo wazne jest, aby zapoznac si¢
z trescig ulotki dla pacjenta leku cypaglukozydaza alfa.

W razie jakichkolwiek pytan dotyczacych przyjmowanych lekéw nalezy zwrocié si¢ do lekarza lub
farmaceuty.

Jak dziala lek Opfolda
U 0s6b z chorobg Pompego wystepuje mata aktywnos¢ enzymu kwasnej alfa-glukozydazy (GAA).
Enzym ten pomaga kontrolowac stezenie glikogenu (rodzaju weglowodanoéw) w organizmie.

W chorobie Pompego duze ilosci glikogenu gromadza si¢ w mig$niach ciata. Uniemozliwia to
prawidlowe funkcjonowanie miesni, takich jak mig$nie, ktore pomagaja w chodzeniu, mi¢énie
znajdujace si¢ pod ptucami, ktdre pomagajg w oddychaniu, i migsien sercowy.

Podczas leczenia lek Opfolda wiaze si¢ z cypaglukozydaza alfa. Dzigki temu ksztalt cypaglukozydazy
alfa jest bardziej stabilny, co utatwia jej wchtanianie z krwi przez zmienione chorobowo komorki
miesni u 0sob z chorobg Pompego. W komorkach cypaglukozydaza alfa dziata jak GAA, pomagajac
rozktada¢ glikogen i kontrolowac jego stezenie.

2. Informacje wazne przed przyjeciem leku Opfolda

Kiedy nie stosowac leku Opfolda
e jesli pacjent ma uczulenie na miglustat lub ktorykolwiek z pozostatych sktadnikow tego leku
(wymienionych w punkcie 6).
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e jesli pacjent ma uczulenie na cypaglukozydaze alfa.

Ostrzezenia i Srodki ostroznoSci
Przed rozpoczeciem przyjmowania leku Opfolda nalezy omowic to z lekarzem, farmaceuta lub
pielggniarka.

Nalezy zwraca¢ uwagg na ciezkie dziatania niepozadane

Lek Opfolda jest stosowany razem z cypaglukozydaza alfa, rodzajem enzymatycznej terapii zastepczej
(ERT), dlatego nalezy réwniez przeczyta¢ dotaczona do opakowania ulotke dla cypaglukozydazy alfa.
Leki te moga powodowac dziatania niepozadane, o ktérych nalezy natychmiast powiedzie¢ lekarzowi.
Nalezg do nich reakcje alergiczne. Objawy reakcji alergicznych podano w punkcie 4 ,,Reakcje
alergiczne”. Moga one by¢ ciezkie i moga wystapi¢ podczas podawania leku lub w ciggu godziny po
jego podaniu.

Nalezy natychmiast powiadomi¢ lekarza lub pielggniarke, jesli u pacjenta wystapia reakcje zwigzane
z wlewem lub reakcje alergiczne, lub w przypadku podejrzenia, ze moga one wystgpowac u pacjenta.

Jezeli u pacjenta kiedykolwiek wystapita taka reakcja podczas stosowania innego rodzaju ERT, nalezy
poinformowac¢ o tym lekarza lub pielegniarke przed rozpoczgciem stosowania leku Opfolda.

Dzieci i mlodziez
Tego leku nie nalezy podawac pacjentom w wieku ponizej 18 lat. Wynika to z faktu, ze skutki
dziatania leku Opfolda w skojarzeniu z cypaglukozydazg alfa w tej grupie wiekowej nie sg znane.

Lek Opfolda a inne leki

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub pielggniarce o wszystkich lekach stosowanych przez pacjenta
obecnie lub ostatnio, a takze o innych lekach, ktore pacjent planuje stosowaé. Dotyczy to rowniez
lekow wydawanych bez recepty i lekow ziotowych.

Ciaza i karmienie piersia
Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w ciazy lub gdy planuje mie¢
dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

Brak doswiadczenia w stosowaniu leku Opfolda w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa w okresie
cigzy. Lekarz omowi z pacjentka zagrozenia i korzysci zwigzane z przyjmowaniem tych lekow.

¢ Nie nalezy przyjmowac leku Opfolda ani cypaglukozydazy alfa, jesli pacjentka jest cigzy. Nalezy
niezwlocznie poinformowac lekarza, jezeli pacjentka zajdzie w cigze, podejrzewa, ze moze byé
w cigzy lub planuje zaj$¢ w ciaze. Moga istnie¢ zagrozenia dla nienarodzonego dziecka.

¢ Nie nalezy podawac¢ leku Opfolda w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa kobietom karmigcym
piersia. Nalezy podja¢ decyzje, czy przerwac leczenie, czy przerwaé karmienie piersia.

Antykoncepcja i plodnosé
Kobiety w wieku rozrodczym musza stosowac skuteczne metody antykoncepcji podczas stosowania
tych lekoéw oraz przez 4 tygodnie po zakonczeniu ich przyjmowania.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn

Lek Opfolda nie ma wplywu lub wywiera nieistotny wptyw na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow

i obstugiwania maszyn. Nalezy réwniez zapozna¢ si¢ z trescig ulotki dla pacjenta dla cypaglukozydazy
alfa, poniewaz lek ten takze moze mie¢ wpltyw.

3. Jak przyjmowa¢ lek Opfolda

Ten lek nalezy zawsze przyjmowac zgodnie z zaleceniami lekarza. W razie watpliwosci dotyczacych
stosowania tego leku nalezy zwroécic si¢ do lekarza lub farmaceuty.
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Ile leku Opfolda nalezy przyjmowa¢é

e Lek Opfolda (miglustat) kapsutki nalezy stosowac z cypaglukozydazg alfa. Patrz réwniez ulotka
dla pacjenta dla cypaglukozydazy alfa.

e Jesli pacjent wazy 50 kg lub wigcej, zalecana dawka to 4 kapsulki, z ktérych kazda zawiera 65 mg
miglustatu.

e Jesli pacjent wazy od 40 kg do 50 kg, zalecana dawka to 3 kapsudtki.

Jak czesto przyjmowac lek Opfolda

e Pacjent bedzie otrzymywat lek Opfolda i cypaglukozydaze alfa raz na dwa tygodnie. Oba leki sg
stosowane tego samego dnia.

e Oba leki nalezy przyjmowac $cisle wedlug zalecen lekarza, patrz rysunek 1. Ma to na celu
zapewnienie mozliwie jak najlepszego dziatania leczenia.

Lek Opfolda z jedzeniem

Lek Opfolda nalezy przyjmowac¢ doustnie na czczo.

e Nalezy pozostawaé na czczo przez 2 godziny przed i 2 godziny po przyjeciu tego leku.

e Podczas tego 4-godzinnego okresu postu mozna spozywac wode, bezttuszczowe (odttuszczone)
mleko krowie oraz herbate lub kawe. Nie spozywaé $mietany, pelnottustego/pottiustego mleka
krowiego, mleka niezwierzgcego, cukru ani substancji stodzacych. Herbatg lub kawe mozna pi¢ z
beztluszczowym (odttuszczonym) mlekiem krowim.

e Dwie godziny po przyjeciu leku Opfolda mozna powroci¢ do normalnego jedzenia i picia.

Rysunek 1. Harmonogram dawkowania

Przyjecie Rozpoczgcie podawania  Zakorczenie podawania

miglustaty ¢/paglucozydazy alfa* cipaglukozydazy alfa
. Typowy czas trwania infuzji
- . 4 godziny .
Godziny :
0 1 2 3 4 5 6 7
g * ® & & = = =3
o @ 4 godziny K
Rozpoczecie Zakonczenie
bycia na czczo bycia na czczo

* Miglustat 65 mg kapsutki twarde nalezy przyjmowac¢ okoto 1 godzing, lecz nie weze$niej niz 3 godziny przed
rozpoczeciem infuzji cypaglukozydazy alfa.

Zmiana z innej enzymatycznej terapii zastepczej (ERT)

Jezeli pacjent jest obecnie leczony inng terapig ERT:

e Lekarz poinformuje pacjenta, kiedy nalezy przerwaé przyjmowanie terapii ERT przed
rozpoczeciem stosowania leku Opfolda.

e Nalezy powiedzie¢ lekarzowi, kiedy przyjeto ostatnig dawke.

Przyjecie wiekszej niz zalecana dawki leku Opfolda

Nalezy niezwlocznie powiedzie¢ lekarzowi lub udaé si¢ do szpitala, jesli pacjent przypadkowo
przyjmie wigcej kapsulek niz przepisano. Pacjent moze by¢ narazony na zwigkszone ryzyko
wystapienia dziatan niepozadanych tego leku (patrz punkt 4). Lekarz zapewni pacjentowi odpowiednig
opieke wspomagajaca.
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Pominie¢cie przyjecia leku Opfolda

W razie pomini¢cia dawki leku Opfolda nalezy porozmawiaé z lekarzem lub pielggniarks. Nalezy
niezwlocznie skontaktowac si¢ z lekarzem lub pielegniarka w celu zmiany terminu przyjgcia
miglustatu w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa mozliwie jak najszybcie;j.

Przerwanie przyjmowania leku Opfolda

Jezeli pacjent chce przerwac przyjmowanie leku Opfolda, nalezy porozmawiac z lekarzem. W
przypadku przerwania leczenia objawy choroby mogg si¢ nasilic.

4. Mozliwe dzialania niepozadane

Jak kazdy lek, lek ten moze powodowa¢ dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Lek Opfolda jest stosowany w skojarzeniu z cypaglukozydaza alfa, a dziatania niepozadane mogg
wystapi¢ w wyniku stosowania kazdego z tych lekow.

Moga wystapi¢ nastepujace dziatania niepozadane:

Reakcje alergiczne

Reakcje alergiczne moga obejmowac objawy, takie jak wysypka w dowolnym miejscu na ciele,
obrzek oczu, przedtuzajace si¢ trudnosci w oddychaniu, kaszel, obrzek warg, jezyka Iub gardta,
swedzenie skory i pokrzywka.

Nalezy natychmiast powiadomi¢ lekarza lub pielggniarke, jesli u pacjenta wystepuja reakcje
alergiczne, lub w przypadku podejrzenia, Zze moga one wystepowac u pacjenta. Nalezy powiedzie¢

lekarzowi lub pielggniarce, jesli u pacjenta kiedykolwiek wystapita taka reakcja.

Bardzo czesto (moze wystapi¢ u wigcej niz 1 na 10 osob):
e Bole glowy

Czesto (moga wystapi¢ u mniej niz 1 na 10 oséb):
Cigzka zagrazajaca zyciu reakcja alergiczna (reakcja anafilaktyczna)
Drzenie

Zaburzenia smaku

Dretwienie, mrowienie, ktucie (parestezja)
Szybkie bicie serca

Niskie ci$nienie tetnicze

Dusznos$¢

Biegunka

Nudnosci

Bol brzucha

Gazy

Wzdgcia

Wymioty

Zaparcia

Pokrzywka

Wysypka

Swiad

Nadmierna potliwosé

Bolesne skurcze miesni

Bol migsni

Ostabienie migsni

Bol stawow

Zmeczenie

Goraczka
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e Dreszcze
e  Obrzgk dloni, stop, kostek, ndg
e Wozrost ci$nienia tetniczego

Niezbyt czesto (mogg wystapi¢ u mniej niz 1 na 100 0sob)
Reakcja alergiczna

Niemozno$¢ osiggniecia lub utrzymania rownowagi
Migrena

Nietypowa blado$¢ skory

Astma

Niestrawno$¢

Bolesne skurcze gardta i przetyku

Bl w jamie ustnej

Przebarwienie skory

Bol w okolicy miedzy biodrem a zebrami
Zmeczenie migs$ni

Sztywnos$¢ migsni

Ostabienie

Bol policzkow, dzigset, warg, brody

Roztrzesienie

Bol w klatce piersiowe;j

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie Iub pielggniarce. Dziatania niepozadane
mozna zgltaszaé bezposrednio do ,,krajowego systemu zgtaszania” wymienionego w zataczniku V.
Dzigki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywa¢ lek Opfolda

Lek nalezy przechowywaé¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Nie stosowac¢ tego leku po uplywie terminu waznoS$ci zamieszczonego na butelce i pudetku po
,,Lermin waznos$ci (EXP)”. Termin waznoS$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Brak specjalnych zalecen dotyczacych przechowywania leku.

Lekow nie nalezy wyrzuca¢ do kanalizacji ani domowych pojemnikéw na odpadki. Nalezy zapytac
farmaceutg, jak usunac¢ leki, ktorych si¢ juz nie uzywa. Takie postgpowanie pomoze chroni¢
srodowisko.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek Opfolda
. Substancja czynna leku jest miglustat. Kazda kapsutka twarda zawiera 65 mg miglustatu.

e Pozostale sktadniki to:

Zawartos¢ kapsutki

Skrobia zelowana (kukurydziana)
Magnezu stearynian (E470b)
Celuloza mikrokrystaliczna (E460i)
Sukraloza (E955)
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Krzemionka koloidalna

Otoczka kapsutki

Zelatyna

Tytanu dwutlenek (E171)
Zelaza tlenek czarny (E172)

Tusz drukarski jadalny

Zelaza tlenek czarny (E172)

Potasu wodorotlenek (E525)

Glikol propylenowy (E1520)

Amonowy wodorotlenek stezony (E527)
Szelak (E904)

Jak wyglada lek Opfolda i co zawiera opakowanie

Butelki zawierajace 4 lub 24 kapsutki.
Nie wszystkie wielko$ci opakowan muszg znajdowac si¢ w obrocie.

Kapsutka twarda w rozmiarze 2 z szarym, nieprzezroczystym wieczkiem i biatym, nieprzezroczystym
korpusem z czarnym nadrukiem "AT2221", zawierajaca proszek o barwie bialej do prawie biale;.

Podmiot odpowiedzialny

Amicus Therapeutics Europe Limited
Block 1, Blanchardstown Corporate Park
Ballycoolin Road

Blanchardstown, Dublin

D15 AKK1

Irlandia

Tel: +353 (0) 1 588 0836

Faks: +353 (0) 1 588 6851

e-mail: info@amicusrx.co.uk

Wytworca
Manufacturing Packaging Farmaca (MPF) B.V.
Neptunus 12, Heerenveen, 8448CN, Holandia

W celu uzyskania bardziej szczegotowych informacji dotyczacych tego leku nalezy zwrdcic sie do

miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Belgié/Belgique/Belgien

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tél/Tel: (+32) 0800 89172

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Bwarapus

Amicus Therapeutics Europe Limited
Ten.: (+359) 00800 111 3214

nmeiin: MedInfo@amicusrx.com

Ceska republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+420) 800 142 207

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Lietuva

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+370) 8800 33167

El. pastas: MedInfo@amicusrx.com

Luxembourg/Luxemburg

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tél/Tel: (+352) 800 27003

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Magyarorszag

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+36) 06 800 21202

e-mail: MedInfo@amicusrx.com
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Danmark

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf.: (+45) 80 253 262

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Deutschland

Amicus Therapeutics GmbH

Tel: (+49) 0800 000 2038
E-Mail: MedInfo@amicusrx.com

Eesti

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+372) 800 0111 911

e-post: MedInfo@amicusrx.com

E\AGda

Amicus Therapeutics Europe Limited
TnA: (+30) 00800 126 169

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Espaiia

Amicus Therapeutics S.L.U.
Tel: (+34) 900 941 616

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

France
Amicus Therapeutics SAS
Tél: (+33) 0 800 906 788

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Hrvatska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+358) 0800 222 452

e-posta: MedInfo@amicusrx.com

Ireland

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+353) 1800 936 230

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

island

Amicus Therapeutics Europe Limited
Simi: (+354) 800 7634

Netfang: MedInfo@amicusrx.com

Italia

Amicus Therapeutics S.r.1.
Tel: (+39) 800 795 572
e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Malta

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+356) 800 62674

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Nederland

Amicus Therapeutics BV

Tel: (+31) 0800 022 8399
e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Norge

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf: (+47) 800 13837

e-post: MedInfo@amicusrx.com

Osterreich

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+43) 0800 909 639

E-Mail: MedInfo@amicusrx.com

Polska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+48) 0080 012 15475

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Portugal

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+351) 800 812 531

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Romania

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+40) 0808 034 288

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Slovenija

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+386) 0800 81794

e-posta: MedInfo@amicusrx.com

Slovenska republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+421) 0800 002 437

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Suomi/Finland
Amicus Therapeutics Europe Limited
Pub/Tel: (+358) 0800 917 780

sahkdposti/e-mail: MedInfo@amicusrx.com

25



Kvnpog

Amicus Therapeutics Europe Limited
TnA: (+£357) 800 97595

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Latvija
Amicus Therapeutics Europe Limited

Tel: (+371) 800 05391
e-pasts: MedInfo@amicusrx.com

Data ostatniej aktualizacji ulotki:

Inne zroédla informacji

Szczegoétowe informacje o tym leku znajdujg si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow:

Sverige

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tfn: (+46) 020 795 493

e-post: MedInfo@amicusrx.com

United Kingdom (Northern Ireland)
Amicus Therapeutics, UK Limited
Tel: (+44) 08 0823 46864

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

https://www.ema.europa.eu. Znajduja si¢ tam rowniez linki do stron internetowych o rzadkich

chorobach i sposobach leczenia.
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