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CALIMS

Agencija za ljekove
i medicinska sredstva Crne Gore





	UPUTSTVO ZA PACIJENTA

	

	Fabrazyme®, prašak za koncentrat za rastvor za infuziju, 5 mg,
bočica, staklena, 1 x 5 mg


	Proizvođač:
	Genzyme Limited

	Adresa:
	37 Hollands Road, Haverhill, Suffolk CB9 8PU, Velika Britanija

	Podnosilac zahtjeva:
	sanofi-aventis d.s.d.

	Adresa:
	Bulevar Svetog Petra Cetinjskog 114, 81000 Podgorica, Crna Gora


Fabrazyme®, 5 mg, prašak za koncentrat za rastvor za infuziju

INN: agalzidaza beta
Pažljivo pročitajte ovo uputstvo, prije nego što počnete da  koristite ovaj lijek.

· Uputstvo sačuvajte. Može biti potrebno da ga ponovo pročitate.

· Ako imate dodatnih pitanja, obratite se svom ljekaru ili farmaceutu.

· 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. 
U ovom uputstvu pročitaćete:

1. Šta je lijek Fabrazyme i čemu je namijenjen

2. Šta treba da znate prije nego što uzmete lijek Fabrazyme
3. Kako se upotrebljava lijek Fabrazyme
4. Moguća neželjena dejstva 

5. Kako čuvati lijek Fabrazyme
6. Dodatne informacije
1. 
ŠTA JE LIJEK Fabrazyme I ČEMU JE NAMIJENJEN
Lijek Fabrazyme sadrži aktivnu supstancu agalzidazu beta koja se koristi kao terapija nadoknade enzima u liječenju Fabrijeve bolesti kod koje enzim α-galaktozidaza nije aktivan ili je njegova aktivnost niža od normalne. Ako patite od Fabrijeve bolesti masna supstanca, zvana globotrijaosilceramid (GL-3), se ne eliminiše iz ćelija organizma i počinje da se nagomilava u zidovima krvnih sudova organa.

Indikacija za upotrebu lijeka Fabrazyme je dugotrajna terapija nadoknade enzima kod pacijenata sa potvrđenom dijagnozom Fabrijeve bolesti.

Lijek Fabrazyme je indikovan kod odraslih, djece i adolescenata uzrasta od 8 godina i starijih.
2. 
Šta treba da znate prIJe nego što uzmete lIJek Fabrazyme
Lijek Fabrazyme ne smijete koristiti:

Ako ste doživjeli alergijsku, anafilaktičku reakciju na agalzidazu beta ili ste alergični (preosjetljivi) na bilo koji drugi sastojak lijeka (navedenih u dijelu 6).
Kada uzimate lijek Fabrazyme, posebno vodite računa:

Ako ste na terapiji lijekom Fabrazyme mogu se pojaviti reakcije koje su povezane sa infuzijom. Reakcije koje su u vezi sa infuzijom predstavljaju bilo koje neželjene reakcije koje se ispolje tokom davanja infuzije ili do kraja dana kada ste primili infuziju (vidjeti odjeljak 4. “Neželjena dejstva lijeka”). U slučaju da iskusite navedene reakcije treba odmah o tome da obavijestite svog ljekara. Možda ćete morati da uzmete dodatni lijek kako bi se spriječila pojava ovih reakcija.

Djeca i adolescenti

Nijesu sprovedene kliničke studije na djeci u dobi od 0-7 godina pa stoga ne postoji preporučena doza za ovu starosnu grupu.
Primjena drugih ljekova

Obavijestite svog ljekara ili farmaceuta ako uzimate ili ste nedavno uzimali bilo koji drugi lijek.

Obavijestite svog ljekara ako uzimate ljekove koji sadrže hlorohin, amjodaron, benokvin ili gentamicin. Postoji teorijska mogućnost da oni smanje aktivnost agalzidaze beta.
Uzimanje lijeka Fabrazyme sa hranom ili pićima

Interakcije sa hranom i pićem su malo vjerovatne.
Primjena lijeka Fabrazyme u periodu trudnoće i dojenja

Upotreba lijeka Fabrazyme tokom trudnoće se ne preporučuje. Ne postoji iskustvo u vezi sa korišćenjem lijeka Fabrazyme kod trudnica. Lijek Fabrazyme se može naći u majčinom mlijeku. Korišćenje lijeka Fabrazyme tokom dojenja se ne preporučuje. Nijesu izvođene studije o uticaju lijeka Fabrazyme na plodnost.

Ukoliko ste trudni ili dojite, mislite da ste trudni ili planirate trudnoću, pitajte svog ljekara ili farmaceuta za savjet prije uzimanja ovog lijeka.
Uticaj lijeka Fabrazyme na upravljanje motornim vozilima i rukovanje mašinama 

Nemojte upravljati motornim vozilima i rukovati mašinama ukoliko osjetite ošamućenost, pospanost, vrtoglavicu i nesvjesticu nakon primjene lijeka Fabrazyme (vidjeti odjeljak 4. “Neželjena dejstva lijeka”). Najprije porazgovarajte sa svojim ljekarom.
Važne informacije o nekim sastojcima lijeka Fabrazyme  

Nema posebnih napomena.
3. 
KAKO SE UPOTREBLJAVA LIJEK Fabrazyme
Lijek Fabrazyme se daje kap po kap direktno u venu (intravenskom infuzijom). Isporučuje se u obliku praška koji treba prije upotrebe da se rastvori u sterilnoj vodi (Vidjeti informacije za zdravstvene radnike na kraju ovog uputstva).

Ovaj lijek se mora upotrebljavati tačno onako kako Vam je Vaš ljekar rekao. Provjerite sa svojim ljekarom ukoliko nijeste sigurni.

Lijek Fabrazyme se upotrebljava isključivo pod nadzorom ljekara specijaliste koji ima iskustva i znanje u liječenju Fabrijeve bolesti. Vaš ljekar Vas može posavjetovati da se liječiti kod kuće, pod uslovom da ispunjavate određene kriterijume. Obratite se ljekaru ukoliko želite da se liječite kod kuće.

Preporučena doza lijeka Fabrazyme za odrasle je 1 mg/kg tjelesne mase, jednom na svake 2 nedjelje. Nije potrebno podešavanje doze kod pacijenata koji imaju oboljenje bubrega.

Primjena kod djece

Preporučena doza lijeka Fabrazyme za djecu i adolescente uzrasta od 8 do 16 godina je 1 mg/kg tjelesne mase, jednom na svake 2 nedjelje. Nije potrebno podešavanje doze kod pacijenata koji imaju oboljenje bubrega.

Ako ste uzeli više lijeka Fabrazyme nego što je trebalo

Doze do 3 mg/kg su se pokazale kao bezbjedne.
Ako ste zaboravili da uzmete lijek Fabrazyme
Obavijestite Vašeg ljekara u slučaju da ste propustili da primite infuziju lijeka Fabrazyme.
Ako naglo prestanete da uzimate lijek Fabrazyme
Nema posebnih napomena.

Ukoliko imate bilo kakvih pitanja o upotrebi ovog lijeka pitajte svog ljekara.

4. 
MOGUĆA NEŽELJENA DEJSTVA

Kao i svi ljekovi i lijek Fabrazyme može prouzrokovati neželjena dejstva, ali se ona ne moraju ispoljavati kod svih pacijenata.

U kliničkim studijama, neželjena dejstva su uglavnom zabilježena za vrijeme ili malo poslije upotrebe lijeka ("reakcije povezane sa davanjem infuzije"). Teške, po život opasne alergijske reakcije ("anafilaktoidne reakcije") su prijavljene kod nekih pacijenata. U slučaju da iskusite bilo koje ozbiljno neželjeno dejstvo, odmah obavijestite Vašeg ljekara o tome.
Veoma česti simptomi (pojavljuju se kod više od 1 od 10 pacijenata) uključuju:  jezu, groznicu, osjećaj hladnoće, mučninu, povraćanje, glavobolju i neobične osjećaje na koži kao što su peckanje ili golicanje. Vaš ljekar može da odluči da smanji brzinu infuzije ili da Vam uvede dodatne ljekove kako bi spriječio pojavu takvih reakcija.

Spisak ostalih neželjenih dejstava:

Česta (pojavljuju se kod do 1 od 10 pacijenata):

	· bol u grudima
	· pospanost
	· zamor

	· otežano disanje
	· pojačani rad srca
	· rumenilo

	· bljedilo
	· bol u stomaku
	· bol

	· svrab
	· bol u leđima
	· stezanje u grlu

	· pojačano lučenje suza
	· osip
	· vrtoglavica

	· slabost
	· usporen rad srca
	· palpitacije

	· zujanje u ušima
	· letargija
	· umanjen osjećaj bola

	· zapušen nos
	· sinkopa
	· osjećaj pečenja

	· proliv
	·  kašalj
	· zviždanje u grudima

	· crvenilo
	· stomačne tegobe
	· koprivnjača

	· bol u mišićima
	· oticanje u licu
	· bol u udovima

	· povećan krvni pritisak
	· bol u zglobovima
	· nazofaringitis

	· iznenadno oticanje lica ili grla
	· snižen krvni pritisak
	· talasi vrućine

	· otoci u udovima
	· tegobe u grudima
	· osjećaj vrućine

	· vrtoglavica
	· otoci u licu
	· hipertermija

	· tegobe u želucu
	· pogoršano, otežano disanje
	· umanjenje osjećaja u ustima

	· grčevi mišića 
	· zategnutost mišića
	· mišićno skeletna ukočenost


Povremena (pojavljuju se kod do 1 od 100 pacijenata):

	· drhtavica
	· svrab očiju
	· usporen rad srca zbog poremećene sprovodljivosti           

	· crvenilo očiju
	· oticanje ušiju
	· pojačan osjećaj bola

	· bol u ušima
	· bronhospazam
	· kongestija gornjih disajnih puteva    

	· bol u grlu
	· curenje nosa
	· crveni osip

	· ubrzano disanje
	· gorušica
	· (šareno-modra) diskoloracija kože

	· osip sa svrabom
	· nelagodni osjećaj na koži
	· hladni udovi

	· osjećaj vrućine i hladnoće
	· mišićno-skeletni bol
	· zgrušavanje krvi na mjestu uboda

	· otežano gutanje
	· rinitis
	· diskoloracija (promjena boje) kože

	· bol na mjestu primjene infuzije
	· bolest nalik na grip
	· otoci

	· reakcije na mjestu primjene infuzije 
	· malaksalost           
	


Nepoznata učestalost (učestalost se ne može procijeniti iz dostupnih podataka):

	· snižen nivo kiseonika u krvi
	· ozbiljne upale krvnih sudova


Kod nekih pacijenata, koji su na početku liječeni preporučenom dozom, a kasnije duže vrijeme smanjenom dozom lijeka, češće su prijavljeni neki simptomi Fabrijeve bolesti.
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. Neželjena dejstva možete prijavljivati direktno kod zdravstvenih radnika, čime ćete pomoći u dobijanju više informacija o bezbjednosti ovog lijeka.
5. 
KAKO ČUVATI LIJEK Fabrazyme
Držati lijek Fabrazyme van domašaja i vidokruga djece.
Rok upotrebe

Neotvorene bočice:

3 godine.
Ne koristite lijek Fabrazyme posle isteka roka upotrebe koji je naveden na etiketi iza riječi „Važi do“ ili „EXP“. Datum se odnosi na posljednji dan navedenog mjeseca

Čuvanje

Neotvorene bočice

Čuvajte u frižideru (2°C – 8°C).

Rekonstituisan i razblažen lijek

Rekonstituisani rastvor se ne smije čuvati i trebalo bi ga pravilno razblažiti. Razblaženi rastvor se može čuvati do 24 sata na temperaturi 2 °C - 8 °C.

Ljekove ne bi trebalo odbacivati u kanalizaciju ili u kućno smeće. Pitajte svog farmaceuta kako da odbacite ljekove koji Vam više nisu potrebni. Ove mjere će pomoći u zaštititi životne sredine.
6. 
DODATNE INFORMACIJE

Šta sadrži lijek Fabrazyme
Aktivna supstanca je agalzidaza beta, jedna bočica sadrži 5 mg

Ostali sastojci su:

- Manitol;
- Natrijum dihidrogenfosfat, monohidrat;
- Dinatrijum hidrogenfosfat, heptahidrat.
Kako izgleda lijek Fabrazyme i sadržaj pakovanja

Lijek Fabrazyme je bijeli do skoro bijeli prašak. Poslije rekonstitucije je bistra, bezbojna tečnost bez prisutnih stranih čestica. Rekonstituisani rastvor mora dalje da se razblažuje.

Pakovanje: 1 bočica u kartonskoj kutiji
Nosilac dozvole i proizvođač

Nosilac dozvole:
sanofi-aventis d.s.d.

Bulevar Svetog Petra Cetinjskog 114

81000 Podgorica, Crna Gora 
Proizvođač: 

Genzyme Ltd.

37 Hollands Road

CB9 8PU, Haverhill, Suffolk

Velika Britanija

Ovo uputstvo je posljednji put odobreno

April, 2015. godine
Režim izdavanja lijeka

Lijek se može upotrebljavati samo u stacionarnoj zdravstvenoj ustanovi.
Broj i datum dozvole
Fabrazyme®, prašak za koncentrat za rastvor za infuziju, 5mg, bočica, 1x5mg: 2030/15/123 – 4726 od 17.04.2015. godine

<-------------------------------------------------------------------->

Sljedeće informacije namijenjene su samo zdravstvenim radnicima:

Uputstvo za upotrebu – rekonstitucija, rastvaranje i primjena lijeka

Prašak za koncentrat za rastvor za infuziju se rekonstituiše sa vodom za injekcije, razblažuje sa 0.9% rastvorom natrijum hlorida za intravensku primjenu i nakon toga daje intravenskom infuzijom.

Sa mikrobiološkog stanovišta, lijek treba odmah primijeniti. Ako se ne upotrijebi odmah, čuvanje tokom upotrebe i uslovi pod kojima se lijek čuva prije upotrebe su odgovornost korisnika. Rekonstituisani rastvor se 
ne smije čuvati i mora se odmah razblažiti; samo razblaženi rastvor se može čuvati do 24 sata na temperaturi od 2 °C do 8 °C.

Koristite aseptičnu tehniku

1. Odredite broj bočica koje je potrebno rekonstituisati na osnovu individualne tjelesne mase pacijenta i izvadite potrebne bočice iz frižidera kako bi se zagrijale do sobne temperature (otprilike 30 minuta). Svaka bočica lijeka Fabrazyme je namijenjena samo za jednokratnu upotrebu.

Rekonstitucija

2. Rekonstituišite svaku bočicu lijeka Fabrazyme 5 mg sa 1.1 ml vode za injekcije. Izbjegavajte naglo sipanje vode za injekcije na prašak i izbjegavajte stvaranje pjene. To možete učiniti tako što ćete sipati vodu za injekcije polako, kap po kap, uz unutrašnji zid bočice, a ne direktno na liofilizovani prašak. Bočicu lagano njišite i nagnite. Ne okrećite, ne vrtite i ne tresite bočicu.

3. Rekonstituisani rastvor sadrži 5 mg agalzidaze beta po ml, i ima izgled bistrog bezbojnog rastvora. pH rekonstituisanog rastvora je oko 7.0. Prije daljeg razblaživanja, vizuelno pregledajte rekonstituisani rastvor u svakoj bočici kako biste vidjeli da li u njemu postoje čestice i da li je došlo do promjene boje. Nemojte koristiti rastvor ako primijetite strane čestice ili ako je rastvor promijenio boju.

4. Preporuka je da se poslije rekonstitucije, rastvor u bočici odmah razblaži kako bi se stvaranje čestica proteina usljed stajanja svelo na najmanju moguću mjeru.

5. Svu količinu neiskorišćenog lijeka ili otpadnog materijala treba ukloniti u skladu sa lokalnim propisima.

Rastvaranje

6. Prije dodavanja doze rekonstituisanog rastvora lijeka Fabrazyme koja je potrebna za određenog pacijenta, preporučuje se da se prethodno ukloni odgovarajuća zapremina 0.9% rastvora natrijum hlorida za intravensku upotrebu iz kese za infuziju.

7. Uklonite vazduh iz kese za infuziju kako bi mješanje vazduha i tečnosti bilo svedeno na najmanju moguću mjeru.

8. Polako izvucite 1.0 ml (što odgovara 5 mg) rekonstituisanog rastvora iz svake bočice do ukupne količine potrebne za dozu za pacijenta. Ne koristiti igle sa filterom i izbjegavati stvaranje pjene.

9. Zatim polako ubrzigajte rekonstituisani rastvor direktno u 0.9% rastvor natrijum hlorida za intravensku primjenu (ne u eventualno preostali vazduh) do konačne koncentracije koja treba da bude između 0.05 mg/ml i 0.7 mg/ml. Odrediti ukupnu zapreminu 0.9% rastvora natrijum hlorida (između 50 i 500 ml) na osnovu individualne doze. Za doze manje od 35 mg upotrebiti najmanje 50 ml, za doze od 35 do 70 mg upotrebiti najmanje 100 ml, za doze od 70 do 100 mg upotrebiti najmanje 250 ml, a za doze veće od 100 mg upotrebiti isključivo 500 ml. Blago okrenuti i lagano pritisnuti kesu za infuziju kako biste izmiješali razblaženi rastvor. Kesa za infuziju se ne smije mućkati niti naglo pomjerati.
Davanje lijeka

10. Preporučuje se da se razblaženi rastvor daje kroz « in-line » filter male sposobnosti vezivanja proteina sa porama veličine  0.2 μm.  To neće prouzrokovati smanjenje aktivnosti agalzidaze beta. 
Početna brzina infuzije ne bi trebalo da bude veća od 0.25 mg/min (15 mg/sat) kako bi se eventualna pojava reakcija povezanih sa infuzijom, svela na najmanju moguću mjeru. Pošto se ustanovi da pacijent dobro podnosi infuziju, brzina infuzije može se u sljedećim infuzijama postepeno povećavati.
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