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UPUTSTVO ZA LIJEK

KANUMA, 2 mg/ml, koncentrat za rastvor za infuziju

sebelipaza alfa


[image: C:\Users\horemansk\AppData\Local\Microsoft\Windows\Temporary Internet Files\Content.Word\BT_1000x858px.png] Ovaj lijek je pod dodatnim praćenjem. Time se omogućava brzo otkrivanje novih bezbjednosnih informacija. Vi u tome možete da pomognete prijavljivanjem bilo kojeg neželjenog dejstva koje se kod Vas javi ljekaru, farmaceutu ili medicinskoj sestri. Za način prijavljivanja neželjenih dejstava, pogledajte informacije na kraju dijela 4.



Pažljivo pročitajte ovo uputstvo, prije nego što počnete da koristite ovaj lijek, jer sadrži 
informacije koje su važne za Vas
· Uputstvo sačuvajte. Može biti potrebno da ga ponovo pročitate.
· Ako imate dodatnih pitanja, obratite se svom ljekaru ili farmaceutu ili medicinskoj sestri. 
· Ovaj lijek propisan je Vama i ne smijete ga davati drugima. Može da im škodi, čak i kada imaju iste znake bolesti kao i Vi.
· Ako Vam se javi bilo koje neželjeno dejstvo recite to svom ljekaru, farmaceutu ili medicinskoj sestri. Ovo uključuje i bilo koja neželjena dejstva koja nijesu navedena u ovom uputstvu. Pogledajte dio 4. 



U ovom uputstvu pročitaćete:
1. [bookmark: _Hlk178236795]Šta je lijek Kanuma i čemu je namijenjen
1. Šta treba da znate prije nego što uzmete lijek Kanuma
1. Kako se upotrebljava lijek Kanuma
1. Moguća neželjena dejstva 
1. Kako čuvati lijek Kanuma
1. Sadržaj pakovanja i dodatne informacije 




1. 	ŠTA JE LIJEK KANUMA I ČEMU JE NAMIJENJEN

Lijek KANUMA sadrži aktivnu supstancu sebelipaza alfa. Sebelipaza alfa je slična prirodnom enzimu lizozomalne kisele lipaze (LAL), koji tijelo koristi za razlaganje masti. Koristi se za liječenje pacijenata svih starosnih dobi sa deficijencijom lizozomalne kisele lipaze (LAL deficijencija).

LAL deficijencija je genetska bolest koja dovodi do oštećenja jetre, visokog holesterola u krvi i drugih komplikacija usljed nakupljanja određenih vrsta masti (holesterol-estri i trigliceridi).

Kako lijek KANUMA djeluje
Ovaj lijek je enzimska zamjenska terapija. To znači da zamjenjuje LAL enzim koji nedostaje ili je oštećen kod pacijenata sa LAL deficijencijom. Ovaj lijek djeluje tako što smanjuje nakupljanje masti koje izaziva medicinske komplikacije, uključujući usporeni rast, oštećenje jetre i srčane komplikacije. Takođe poboljšava nivoe masti u krvi, uključujući povišeni LDL (loš holesterol) i trigliceride. 


2. 	ŠTA TREBA DA ZNATE PRIJE NEGO ŠTO UZMETE LIJEK KANUMA

Lijek Kanuma ne smijete koristiti:
· Ako ste Vi ili Vaše dijete doživjeli po život opasne alergijske reakcije na sebelipazu alfa koje se ne mogu kontrolisati kada Vi ili Vaše dijete ponovo primite lijek, ili ste imali alergijsku reakciju na jaje ili na bilo koji drugi sastojak ovog lijeka (naveden u dijelu 6).

Upozorenja i mjere opreza:
· Tokom terapije lijekom KANUMA, Vi ili Vaše dijete možete doživjeti neželjeno dejstvo dok se Vama ili njemu daje lijek ili u satima nakon davanja infuzije (vidjeti dio 4). Ovo je poznato kao reakcija na infuziju, koja ponekad može biti ozbiljna i može uključivati alergijsku reakciju koja bi mogla biti opasna po život i zahtijevati medicinsko liječenje. Kada Vi ili Vaše dijete prvi put primate lijek KANUMA, trebalo bi da budete pod nadzorom zdravstvenog radnika 1 sat da bi se uočili bilo kakvi znaci reakcije na infuziju. Ako Vi ili Vaše dijete doživite ovakvu ozbiljnu reakciju na infuziju, odmah potražite medicinsku pomoć. Ako Vi ili Vaše dijete imate reakciju na infuziju, Vama ili njemu se mogu dati dodatni ljekovi za liječenje ili pomoć u sprječavanju budućih reakcija. Ovi ljekovi mogu uključivati antihistaminike, ljekove za smanjenje temperature i/ili kortikosteroide (vrsta protivupalnih ljekova).
Ako je reakcija na infuziju teška, Vaš ljekar može prestati sa infuzijom lijeka KANUMA i početi sa pružanjem odgovarajuće medicinske terapije za Vas ili Vaše dijete.
· Tokom liječenja u krvi se mogu razviti proteini protiv lijeka KANUMA, koji se nazivaju i antitijela na lijek. Ako primijetite da je lijek KANUMA postao manje efikasan, obratite se svom ljekaru.
· Ovaj lijek može da sadrži proteine jajeta. Ako ste Vi ili Vaše dijete alergični na jaja ili ste prije imali alergiju na jaja, obavijestite ljekara ili medicinsku sestru (vidjeti Ne smijete da primite lijek KANUMA). 

Primjena drugih ljekova
Recite svom ljekaru ukoliko Vi ili Vaše dijete uzimate, nedavno ste uzimali ili ćete možda uzimati druge ljekove.

Plodnost, trudnoća i dojenje

Trudnoća
Nema podataka o primjeni sebelipaze alfa kod trudnica. Kao mjera opreza, ne smijete primati lijek KANUMA ukoliko ste trudni. 

Dojenje
Nije poznato da li sebelipaza alfa prelazi u majčino mlijeko. Obratite se ljekaru ako dojite ili planirate da dojite. Ljekar će Vam tada pomoći da odlučite da li treba da prekinete dojenje ili da prestanete da uzimate lijek KANUMA uzimajući u obzir korist dojenja za dijete i korist lijeka KANUMA za majku.

Obratite se svom ljekaru za savjet prije nego što uzmete ovaj lijek ukoliko ste trudni ili dojite, mislite da biste mogli biti trudni ili planirate da ostanete u drugom stanju. 

Uticaj lijeka Kanuma na sposobnost upravljanja vozilima i rukovanje mašinama 
Lijek KANUMA ima mali uticaj na sposobnost upravljanja motornim vozilima i rukovanja mašinama. Neželjena dejstva sebelipaze alfa uključuju vrtoglavicu, što može uticati na sposobnost upravljanja motornim vozilima i rukovanja mašinama.

Važne informacije o nekim sastojcima lijeka Kanuma 
Lijek KANUMA sadrži natrijum.
Ovaj lijek, kada se razblaži rastvorom natrijum hlorida od 9 mg/ml (0,9%) za infuziju za intravenoznu primjenu sadrži 33 mg natrijuma (glavna komponenta kuhinjske soli) u preporučenoj dozi. To je 1,7% preporučenog maksimalnog dnevnog unosa natrijuma hranom za odrasle osobe. Recite svom ljekaru ukoliko ste Vi ili Vaše dijete na režimu ishrane sa kontrolisanim unosom natrijuma. 


3. 	KAKO SE UPOTREBLJAVA LIJEK KANUMA

Uvijek uzimajte ovaj lijek tačno onako kako Vam je rekao Vaš ljekar ili farmaceut. Provjerite sa ljekarom ili farmaceutom ako niste sigurni kako da koristite ovaj lijek. 

Doza koju Vi ili Vaše dijete primate zasniva se na Vašoj ili njegovog tjelesnoj masi.

Odojčad (<6 mjeseci starosti)
Za pacijente koji imaju znake i simptome bolesti kada su odojčad, preporučena početna doza je 1 mg/kg ili 3 mg/kg jednom nedjeljno. Može se razmotriti prilagođavanje doze na osnovu toga kako Vaše dijete reaguje na liječenje. 

Djeca i odrasli
Preporučena doza je 1 mg po kilogramu tjelesne mase jednom svake druge nedjelje ukapavanjem u venu. Može se razmotriti prilagođavanje doze na osnovu toga kako Vi ili Vaše dijete reagujete na liječenje. 

Svaka infuzija traje oko 1 do 2 sata. Vaš ljekar ili medicinska sestra mogu da nadziru Vas ili Vaše dijete još jedan sat nakon infuzije. Sa lijekom KANUMA treba početi u što mlađem uzrastu i on je namijenjen dugotrajnoj upotrebi.

Vaš ljekar ili medicinska sestra će Vama ili Vašem djetetu davati lijek KANUMA putem infuzije (kap po kap) u venu. Lijek će biti razblažen prije davanja Vama ili Vašem djetetu. 


4. 	MOGUĆA NEŽELJENA DEJSTVA

Kao i svi ljekovi i lijek KANUMA može izazvati neželjena dejstva, iako se ona ne moraju javiti kod svakoga.

Neželjena dejstva su primijećena dok su pacijenti primali lijek ili ubrzo nakon toga (reakcije na infuziju). Najozbiljnija neželjena dejstva mogu uključivati alergijsku reakciju (koja se viđa vrlo često [može da se javi kod više od 1 od 10 osoba] kod odojčadi mlađih od 6 mjeseci, ili često [može da se javi kod do 1 od 10 osoba] kod djece i odraslih) sa simptomima koji uključuju otežano disanje, ubrzano disanje, ubrzane otkucaje srca, nelagodnost u grudnom košu, blago oticanje očnih kapaka, crvene oči, curenje iz nosa, nalete crvenila, koprivnjaču, svrab, dijareju, bljedilo, šištanje pri disanju, nizak kiseonik u krvi, crvenilo kože i razdražljivost. Ako Vi ili Vaše dijete doživite ovakve simptome, odmah potražite medicinsku pomoć. Ako Vi ili Vaše dijete imate reakciju na infuziju, Vama ili njemu se mogu dati dodatni ljekovi za liječenje ili pomoć u sprječavanju budućih reakcija. Ako je reakcija na infuziju ozbiljna, Vaš ljekar može prestati sa infuzijom lijeka KANUMA u venu i početi sa pružanjem odgovarajuće medicinske terapije.

Veoma česta (mogu da se jave kod više od 1 od 10 osoba) neželjena dejstva zabilježena kod odojčadi (1 do 6 mjeseci starosti) su: 
Preosjetljivost (razdražljivost, uznemirenost, povraćanje, koprivnjača, ekcem, svrab, bljedilo i preosjetljivost na ljekove), teške alergijske reakcije (anafilaktičke reakcije)
Oticanje očnih kapaka
Ubrzani otkucaji srca
Otežano disanje
Proliv, povraćanje
Osip, uzdignuti osip
Povišena tjelesna temperatura
Smanjen kiseonik u krvi, povišen krvni pritisak, ubrzano disanje, nastanak proteina u krvi

Veoma česta (mogu da se jave kod 1 od 10 osoba ili više) neželjena dejstva zabilježena kod djece i adolescenata (4 do 18 godina starosti) i odraslih su:
Preosjetljivost (drhtavica, ekcem, oticanje grla, mučnina, svrab i koprivnjača)
Vrtoglavica
Bol u želucu, proliv
Umor, povišena tjelesna temperatura

Česta (mogu da se jave kod do 1 od 10 osoba) neželjena dejstva zabilježena kod djece i adolescenata (4 do 18 godina starosti) i odraslih su: 
Teška alergijska reakcija (anafilaktička reakcija), 
Ubrzani otkucaji srca
Crvenilo kože, nizak krvni pritisak
Nedostatak vazduha
Nadutost stomaka
Osip, crvena otečena koža
Nelagodnost u grudnom košu, reakcija na mjestu infuzije

Učestalost, vrsta i ozbiljnost neželjenih reakcija kod djece su slični onima kod odraslih. 

Prijavljivanje sumnji na neželjena dejstva

Ako Vam se javi bilo koje neželjeno dejstvo recite to svom ljekaru, farmaceutu ili medicinskoj sestri. Ovo uključuje i bilo koja neželjena dejstva koja nijesu navedena u ovom uputstvu. Prijavljivanjem neželjenih dejstava možete da pomognete u procjeni bezbjednosti ovog lijeka. Sumnju na neželjena dejstva možete da prijavite i Institutu za ljekove i medicinska sredstva (CInMED):

Institut za ljekove i medicinska sredstva 
Odjeljenje za farmakovigilancu
Bulevar Ivana Crnojevića 64a, 81000 Podgorica

tel: +382 (0) 20 310 280
fax: +382 (0) 20 310 581
www.cinmed.me 
nezeljenadejstva@cinmed.me 
putem IS zdravstvene zaštite
QR kod za online prijavu sumnje na neželjeno dejstvo lijeka:
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5. 	KAKO ČUVATI LIJEK KANUMA

Lijek čuvajte van pogleda i domašaja djece.

Ovaj lijek se ne smije upotrijebiti nakon isteka roka upotrebe navedenog na naljepnici ili kartonskoj kutiji iza oznake EXP (Važi do). Rok upotrebe odnosi se na posljednji dan navedenog mjeseca.

Čuvati u frižideru (2°C do 8°C). Ne zamrzavati. Ne mućkati. Čuvati u originalnom pakovanju radi zaštite od svjetlosti.

Rok upotrebe lijeka nakon razblaživanja:
Dokazana je hemijska i fizička stabilnost lijeka, u toku upotrebe, u periodu do 24 sata na temperaturi od 2°C do 8°C ili u periodu do 12 sati na temperaturi do 25°C.
Sa mikrobiološke tačke gledišta, razblaženi rastvor treba upotrijebiti odmah. Ukoliko se ne upotrijebi odmah, vrijeme i uslovi čuvanja lijeka prije upotrebe odgovornost su korisnika i isti ne bi smjeli biti duži od 24 sata na temperaturi od 2°C do 8°C ili 12 sati na temperaturi do 25°C, osim ako je razblaživanje sprovedeno u kontrolisanim i validiranim aseptičnim uslovima.

Ljekove ne treba bacati u kanalizaciju, niti kućni otpad. Ove mjere pomažu očuvanju životne sredine.
Neupotrijebljeni lijek se uništava u skladu sa važećim propisima.


6. 	SADRŽAJ PAKOVANJA I DODATNE INFORMACIJE 

Šta sadrži lijek Kanuma
· Aktivna supstanca je sebelipaza alfa. Jedan ml koncentrata za rastvor za infuziju sadrži 2 mg sebelipaze alfa. Jedna bočica od 10 ml koncentrata za rastvor za infuziju sadrži 20 mg sebelipaze alfa.
· Pomoćne supstance su: natrijum citrat (vidjeti dio 2 „Važne informacije o nekim sastojcima lijeka Kanuma”), limunska kiselina monohidrat, albumin, humani, serumski i voda za injekcije. 

Kako izgleda lijek Kanuma i sadržaj pakovanja
Lijek KANUMA je koncentrat za rastvor za infuziju (sterilni koncentrat). 
To je bistra do blago opalescentna, bezbojna do blago obojena tečnost, bez vidljivih stranih čestica. Povremeno se mogu uočiti prozirne proteinske čestice.
Unutrašnje pakovanje lijeka je providna staklena bočica (staklo tip I) zatvorena silikonskim čepom od butil gume i aluminijumskim prstenom sa plastičnom flip-off kapicom, koja sadrži 10 ml koncentrata za rastvor za infuziju.
Spoljašnje pakovanje lijeka je složiva kartonska kutija u kojoj se nalazi 1 bočica i Uputstvo za lijek.

Nosilac dozvole i proizvođač

Nosilac dozvole
Glosarij d.o.o.,
Vojislavljevića 76, 81 000 Podgorica, Crna Gora

Proizvođač
Almac Pharma Services Limited,
Seagoe Industrial Estate, Portadown, Craigavon, BT63 5UA, Velika Britanija

Alexion Pharma International Operations Limited,
College Business and Technology Park, Blanchardstown Road North, Dublin 15, D15 R925, Irska

Režim izdavanja lijeka
Lijek se izdaje samo na ljekarski recept.

Broj i datum dozvole
2030/25/1613 – 8958 od 01.04.2025. godine

Ovo uputstvo je posljednji put odobreno
April, 2025. godine

---------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------
SLJEDEĆE INFORMACIJE NAMIJENJENE SU ISKLJUČIVO ZDRAVSTVENIM RADNICIMA

U odsustvu studija kompatibilnosti, ovaj lijek se ne smije miješati sa drugim ljekovima.

Svaka bočica lijeka KANUMA je namijenjena samo za jednokratnu upotrebu. Lijek KANUMA se mora  razblažiti 0.9% (9 mg/ml) rastvorom za infuziju natrijum hlorida uz korišćenje aseptične tehnike. 
Razblaženi rastvor treba primijeniti pacijentu pomoću infuzionog seta koji slabo veže proteine, opremljenog ugrađenim filterom od 0,2 μm koji slabo veže proteine, a ima površinu veću od 4,5 cm2 (zavisno o dostupnosti) kako bi se izbjeglo začepljenje filtera. 

Priprema infuzije sebelipaze alfa 

Lijek KANUMA treba pripremiti i primijeniti u skladu sa sljedećim uputstvom. Potrebno je koristiti aseptičnu tehniku. 

a. Potrebno je odrediti broj bočica koje treba razblažiti za infuziju na osnovu težine pacijenta i propisane doze.
b. Preporučuje se ostaviti bočice lijeka KANUMA da dostignu temperaturu između 15°C i 25°C prije razblaživanja, kako bi se minimizirala mogućnost formiranja proteinskih čestica sebelipaze alfa u rastvoru. Bočice se ne smiju ostaviti van frižidera duže od 24 sata prije razblaživanja za infuziju. Bočice se ne smiju zamrzavati, grijati ili podgrijavati u mikrotalasnoj pećnici i treba da budu zaštićene od svjetlosti.
c. Bočice se ne smiju mućkati. Prije razblaživanja, koncentrat u bočicama treba vizuelno pregledati; koncentrat treba da bude bistar do blago opalescentan, bezbojan do blago obojen (žut). Budući da je lijek proteinskog sastava, moguća je lagana flokulacija koncentrata u bočici (npr. tanka prozirna vlakna) i to je prihvatljivo za primjenu. 
d. Nemojte koristiti koncentrat ako je zamućen ili ako su u njemu prisutne strane čestice.
e. Iz svake bočice treba polako izvući do 10 ml koncentrata i razblažiti 0.9% (9 mg/ml) rastvorom za infuziju natrijum hlorida. Za preporučene ukupne zapremine infuzije prema opsegu težine, vidjeti Tabelu 1. Rastvor treba lagano promiješati, a ne mućkati.
[bookmark: _GoBack]
	Tabela 1: Preporučene zapremine infuzije*

	
	Doza od 1 mg/kg
	Doza od 3 mg/kg
	Doza od 5 mg/kg**

	Opseg težine (kg)
	Ukupna zapremina infuzije (ml)
	Ukupna zapremina infuzije (ml)
	Ukupna zapremina infuzije (ml)

	1–2,9
	4
	8
	12

	3–5,9
	6
	12
	20

	6–10,9
	10
	25
	50

	11–24,9
	25
	50
	150

	25–49,9
	50
	100
	250

	50–99,9
	100
	250
	500

	100–120,9
	250
	500
	600


* Zapremina infuzije treba da bude zasnovana na propisanoj dozi i treba da bude pripremljena tako da  konačna koncentracija sebelipaze alfa bude 0,1–1,5 mg/ml.
 ** Za pacijente sa LAL deficijencijom koja je prisutna u prvih 6 mjeseci života, a koji ne postignu optimalan klinički odgovor sa dozom od 3 mg/kg.

Svu neiskorišćenu količinu lijeka ili otpadnog materijala nakon njegove upotrebe treba ukloniti u skladu sa važećim propisima. 
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