KULLANMA TALIMATI

FABRAZYME 35 mg infiizyonluk cozelti icin konsantre toz
Damar yoluyla kullanilir.

Steril
Etkin madde: 35 mg agalsidaz beta

Yardimct maddeler: Mannitol, Sodyum Fosfat Monobazik monohidrat, Sodyum Fosfat
Dibazik heptahidrat

Bu ilaci kullanmaya baslamadan oénce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, ciinkii sizin icin onemli bilgiler icermektedir.

Bu kullanma talimatimi saklayiniz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiya¢ duyabilirsiniz.
Eger ilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

Bu ilag kisisel olarak size regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

Baskalarimin belirtileri sizinkilerle ayni dahi olsa, ilag o kisilere zarar verebilir.

Bu ilacin kullanimi sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilact
kulladiginizi soyleyiniz.

e Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Ila¢ hakkinda size onerilen dozun disinda
yiiksek veya diisiik doz kullanmayniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. FABRAZYME nedir ve ne icin kullanilir?

2. FABRAZYME’1 kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
3. FABRAZYME nasu kullanilir?

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

5. FABRAZYME n saklanmasi

Bashklar1 yer almaktadir.
1. FABRAZYME nedir ve ne i¢cin kullanilir?

FABRAZYME, beyaz ila beyazimsi liyofilize kiitle veya toz halindedir. 35 mg agalsidaz beta
igerir. Sindirim sistemi ve metabolizma iiriinleri altindaki enzimler grubuna dahildir.

FABRAZYME etkin madde olarak agalsidaz beta icerir ve alfa galaktosidaz enzim
aktivitesinin olmadig1 veya normalden diislik oldugu Fabry hastaliginda enzim yerine koyma
tedavisi olarak kullanilir. Fabry hastasi iseniz, globotriaosilseramid (GL-3) denilen yagh
madde organlariizdaki hiicrelerden atilamaz ve organlarimizdaki damarlarin duvarlarinda
birikmeye baglar.

FABRAZYME, Fabry hastalig1 teshisi konmus hastalarda uzun siireli enzim yerine koyma
tedavisinde kullanilir.

Fabrazyme, yetiskinler, 8 yas ve iizeri cocuk ve ergenlerde kullanilir.



2. FABRAZYME’1 kullanmadan 6nce dikkat edilmesi gerekenler

FABRAZYME’1 asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
Eger agalsidaz beta veya FABRAZYME’mn diger bilesenlerine karsi alerjiniz (asiri
duyarliliginiz) varsa kullanmayiniz.

FABRAZYME’1 asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ
FABRAZYME’1 kullanmadan 6nce doktorunuza danisiniz.

Eger FABRAZYME ile tedavi goriiyorsaniz, infiizyona bagli reaksiyonlar gelisebilir.
Infiizyona bagl reaksiyon, infiizyon sirasinda veya infiizyon uygulanan giiniin sonuna kadar
olusan herhangi bir istenmeyen etkidir (Bkz. Bliim 4. Olas1 Yan etkiler). Boyle bir reaksiyon
ile karsilagmaniz durumunda hemen doktorunuza haber vermelisiniz. Bu reaksiyonlarin
olusumunu 6nlemek i¢in ilave ilag uygulamasina ihtiya¢ duyabilirsiniz.

Bu uyarilar, ge¢misteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gecerliyse liitfen
doktorunuza danisiniz.

FABRAZYME’1n yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
FABRAZYME damar yolu ile kullanildigindan yiyecek ve i¢eceklerle herhangi bir etkilesim
s0z konusu degildir ve birlikte kullanabilirsiniz.

Hamilelik

Hact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

Gebelik siiresince FABRAZYME kullanim1 6nerilmemektedir. FABRAZYME’in gebe
kadinlar tarafindan kullanimina ait deneyim bulunmamaktadir.

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza danisiniz.

Emzirme

Hact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

FABRAZYME anne siitline gecebilir. Emzirme boyunca FABRAZYME kullanimi
onerilmemektedir.

FABRAZYME’1n dogurganlik {izerindeki etkilerini arastiran ¢caligma yapilmamustir.

Arac¢ ve makine kullanim

FABRAZYME uygulamasi sirasinda veya uygulamadan kisa bir siire sonra bas donmesi,
uyku hali, vertigo (denge bozuklugundan kaynaklanan bas donmesi) veya bayilma goriiliirse
ara¢ ve makine kullanmaymiz (Bkz. 4. Olas1 yan etkiler). Ik 6nce doktorunuzla konusunuz.

FABRAZYME’m i¢eriginde bulunan bazi yardimc1 maddeler hakkinda 6nemli bilgiler

Bu tibbi iirlin her flakonda yardimci madde olarak 20,4 mg Sodyum fosfat monobazik
monohidrat ve 59,2 mg Sodyum fosfat dibazik heptahidrat ihtiva eder. Bu durum, kontrolli
sodyum diyetinde olan hastalar i¢in goz 6niinde bulundurulmalidir.

Diger ilaglar ile birlikte kullanimi
FABRAZYME, agalsidaz beta aktivitesinde teorik diisme riski nedeniyle klorokin (sitma ve
romatolojik hastaliklarin tedavisinde kullanilir), amiodaron (kalp ritim bozuklugunda



kullanilir), benokin (deride beyaz lekelerin goriildiigii bir hastalik olan vitiligo tedavisinde
kullanilir.) veya gentamisin (enfeksiyon tedavisinde kullanilir) igeren ilaglar kullaniyorsaniz
doktorunuza sdyleyiniz.

Eger receteli yada regetesiz herhangi bir ilact su anda kullantyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. FABRAZYME nasil kullanilir?
Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhig icin talimatlar:

Bu ilac1 her zaman doktorunuzun sodyledigi sekilde kullaniniz. Emin degilseniz doktorunuza
danisiniz. Fabrazyme’in yetiskinler i¢in tavsiye edilen dozu 2 haftada bir kez uygulanmak
tizere viicut agirligimin her bir kg’1 i¢in 1 mg’dur.

FABRAZYME, Fabry hastaliginin tedavisine dair bilgisi olan bir doktorun gézetimi altinda
uygulanir.

Uygulama yolu ve metodu:

FABRAZYME, damar i¢ine serum araciligiyla uygulanir. Toz formundaki ilag verilmeden
once steril su ile karistinlmalidir (asagida tedaviyi uygulayacak saglik ¢alisanlari icin
kullanma talimati bilgileri verilmistir).

Eger FABRAZYME in etkisinin ¢ok gii¢lii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise
doktorunuz veya eczaciniz ile konugunuz.

Degisik yas gruplar:

Cocuklarda kullanim:

FABRAZYME’m 8-16 yas arasindaki ¢ocuklarda tavsiye edilen dozu, 2 haftada bir kez
uygulanmak {izere viicut agirliginin her bir kg’1 i¢in 1 mg’dur.

0-4 yas araligindaki ¢ocuklarda klinik calisma yapilmamistir. FABRAZYME’in 5-7 yas
araligindaki hastalardaki faydalar1 ve riskleri heniiz belirlenmemistir ve bu nedenle bu yas
grubu i¢in doz tavsiye edilememektedir.

Yashlarda kullanim:
Fabrazyme’in yetigkinler i¢in tavsiye edilen dozu 2 haftada bir kez uygulanmak iizere viicut
agirhiginin her bir kg’1i¢in 1 mg’dur.

Ozel kullanim durumlari:
Bobrek yetmezligi:
Bobrek yetmezligi olan hastalarda doz ayarlanmasi gerekli degildir.

Eger FABRAZYME in etkisinin ¢ok gii¢lii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise
doktorunuz veya eczaciniz ile konugunuz.

Kullanmamz gerekenden daha fazla FABRAZYME kullandiysamz:

3 mg/kg dozuna kadar giivenilir oldugu belirlenmistir.

FABRAZYME 'dan kullanmaniz gerekenden fazlasini kullanmissaniz bir doktor veya eczacti ile
konusunuz.



FABRAZYME kullanmay1 unutursaniz:
Eger bir dozu kagirdi iseniz liitfen doktorunuza danisiniz.

Unutulan dozlar: dengelemek igin ¢ift doz almayiniz.
FABRAZYME ile tedavi sonlandirildigindaki olusabilecek etkiler

FABRAZYME ile tedavi sonlandirildigindaki olusabilecek etkiler ile ilgili herhangi bir veri
bulunmamaktadir.

4. Olas1 yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi, FABRAZYME’1n igeriginde bulunan maddelere duyarli olan kisilerde yan
etkiler olabilir.

Asagidakilerden biri olursa, FABRAZYME’1 kullanmayr durdurun ve DERHAL
doktorunuza bildirin veya size en yakin hastanenin acil boliimiine bagvurunuz :

e Kilinik caligmalar sirasinda, hastalara ila¢ verildigi sirada veya kisa bir siire sonra
(“’inflizyona bagli’’) yan etkiler goriilmiistiir. Baz1 hastalarda ciddi hayati tehlikeye
neden olan alerjik reaksiyonlar (“asir1 duyarlilik”) rapor edilmistir.

Bunlarin hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir. Eger bunlardan biri sizde mevcut ise, sizin
FABRAZYME’a kars1 ciddi alerjiniz var demektir. Acil tibbi miidahaleye veya hastaneye
yatirilmaniza gerek olabilir.

Bu ¢ok ciddi yan etkilerin hepsi oldukg¢a seyrek goriiliir.

Cok yaygin (10 hastanin en az 1’inde goriilebilir) belirtilerin arasinda titreme, ates, iisiime
hissi, bulanti, kusma, bas agrisi, deride yanma ve karincalanma gibi anormal hisler yer
almaktadir. Bu reaksiyonlarin ortaya ¢ikmasini engellemek i¢in doktorunuz ilacin verilme
hizin1 diislirme veya size ilave ilag tedavisi uygulama karari alabilir.

Diger yan etkiler su sekildedir:
Yaygin (10 hastanin birinden az, fakat 100 hastanin birinden fazla goriilebilir):

e (GOgls agrisi

e Soluk alip vermede zorluk
e Solgunluk

e Kaginti

e GOz akmast

e (iligsiiz hissetme

e Kulak ¢inlamasi

e Burun tikaniklig1
e Ishal
e Kizarma

e Kas agrisi



e Kan basinci artist

e Yiiz ve bogazda ani sisme

e El ve ayaklarda 6dem (sigsme)
e Denge bozuklugundan kaynaklanan bag donmesi (vertigo)
e Hazimsizlik

e Kas kasilmasi

e Uyuklama hali

e Kalp atim sayisinda artis

e Karin agrisi

e Sirt agrisi

e Ddokiintii

e Diistik kalp atim sayis1

e Halsizlik

o Oksiiriik

e Karin bolgesinde huzursuzluk
e Eklem agris1

e Kan basincinda diisme

o Gogiis kafesinde huzursuzluk
e Yiizde 6dem (sisme)

e Soluk alip vermede giiclesme
e Kaslarda baski hissi

e Yorgunluk

e Yiizde ani kizarma (flushing)
o Agn

e Bogazda daralma hissi

e Bas donmesi

e Carpinti

e Agn hassasiyetinde azalma

e Yanma hissi

e Hiriltili solunum

e Urtiker (kurdesen)

e FEl ve ayaklarda agr

e Nazofaranjit (soguk alginlig)
e Sicak basmasi

e Sicak hissetme

e Ates ylkselmesi

e Agiz ici hassasiyetinde azalma

e Kas iskelet sertligi
Yaygin olmayan (100 hastanin birinden az, fakat 1000 hastanin birinden fazla goriilebilir):
e Titreme

e Kirmizi goz



e Kulak agris1

e Bogaz agrisi

e Hizli soluk alma

e Kasimtili dokiinti

e Soguk ya da sicak basmasi

¢ Yutmada zorluk

e Uygulama bolgesinde agri

e Uygulama bolgesinde reaksiyon

o Gozlerde kasinti

o Kulak sismesi

e Bronkospazm (nefes darligi)

e Burun akmasi

e Midede yanma

o C(iltte rahatsizlik

e Kas iskelet agrisi

e Nezle

e QGribe benzer sikayetler

o Keyifsizlik

e Kalpte ileti bozuklugu sebebiyle kalp atim sayisinda azalma
e Agriya hassasiyet artigi

e Ust solunum yolu konjesyonu (trkaniklig)
o Kirmizi dokiintii

e C(iltte renk degisikligi (morumsu benekler)
e El ve ayaklarda sogukluk

e Enjeksiyon bolgesinde kan pihtisi

e Deride renk degisikligi

e (Odem

Bilinmiyor (eldeki verilerden hareketle tahmin edilemiyor)
e Diisiik kan oksijen seviyesi

e Siddetli damar iltihab1

Baslangicta Onerilen doz alan veya uzatilmis bir donem boyunca dozu azaltilmis bazi
hastalarda Fabry hastaliginin bazi belirtileri daha sik bildirilmistir.

Eger bu yan etkilerden herhangi biri ciddilesirse veya bu kullanma talimatinda bahsi
gecmeyen herhangi bir yan etki ile karsilasirsaniz doktorunuzu veya eczacinizi bilgilendiriniz.

Yan etkilerin raporlanmasi
Kullanma Talimatinda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi
durumunda hekiminiz, eczaciniz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilastiginiz yan




etkileri www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ila¢ Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da
0 800 314 00 08 numaral1 yan etki bildirim hattin1 arayarak Tiirkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM)’ne bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin
giivenliligi hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

5. FABRAZYME’1n saklanmasi
FABRAZYME 't cocuklarin goremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayniz.
Acilmamis Flakonlar

2 °C — 8 °C’de (buzdolabinda) saklayiniz.
Kutu iizerinde yazilan son kullanma tarihi gegmis tirtinii kullanmayiniz.

Sulandirilmis ve seyreltilmis soliisyon:
Sulandirilmis soliisyon saklanmamali hemen seyreltilmelidir. Seyreltilmis soliisyon 24 saate
kadar 2 °C — 8 °C’de saklanabilir.

Son kullanma tarihi ge¢mis veya kullanilmayan ilaclar1 ¢ope atmayiniz! Cevre ve Sehircilik
Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullaniniz.

Ambalajin iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra FABRAZYME "t kullanmayniz.
Eger iirlinde ve/veya ambalajinda bozukluklar fark ederseniz FABRAZYME 1 kullanmayiniz.

Bu kullanma talimati 11.05.2020 tarihinde onaylanmustir.

Ruhsat sahibi:

Genzyme Europe B.V. Hollanda lisans1 ile Sanofi Saglik Uriinleri Ltd. Sti.
Esentepe Mah. Biiyiikdere Cad.

193 Apt. No: 193/11

Sisli-Istanbul

Tel: (212) 3391000

Faks: (212) 339 11 99

Uretim yeri:

Hospira Inc

1776 North Centennial Drive
McPherson, KS 67460-9301
USA

Genzyme Ireland Ltd.
IDA Industrial Estate Old Kilmeaden Road,
Waterford, Irlanda

GENZYME Ltd.

37 Hollands Road, Haverhill
Suffolk CB9 8 PU

Ingiltere


http://www.titck.gov.tr/

(test, sekonder ambalajlama, etiket ve saliverme islemlerinin yapildig1 yer)

ASAGIDAKI BOLUMDEKI BIiLGILER YALNIZCA TEDAViYi UYGULAYACAK
SAGLIK PERSONELINE YONELIKTIR.

KULLANMA TALIMATI - SULANDIRMA / SEYRELTME ve UYYGULAMA
Infiizyonluk konsantre ¢ozelti i¢in toz dnce enjeksiyonluk su ile sulandirilir ve %0.9’luk NaCl
(i.v.) ile seyreltilerek intravendz infiizyon yolu ile uygulanir.

Mikrobiyolojik bakis agisiyla FABRAZYME, bekletilmeden kullanilmalidir. Hemen
kullanilmayacaksa, saklama ve kullanim oncesi kosullar1 kullanicinin sorumlulugundadir.
Sulandirilmis ¢ozelti asla saklanmamali ve derhal seyreltilmelidir. Sadece seyreltilmis olan
karisim buzdolabinda (2°C - 8°C) 24 saat siireyle saklanabilir.

Aseptik teknik kullamlmahdir
l. Hastanin viicut agirligina gore sulandirilacak flakon sayisi belirlenir ve buzdolabindan
gerekli sayida flakon ¢ikarilarak oda sicakligina gelmesi beklenir. (yaklasik 30 dakika)

Her bir flakon tek kullanimliktir.

Sulandirma

2. Her bir FABRAZYME 35 mg flakonu 7,2 ml enjeksiyonluk su ile, toz ile birdenbire
karigmasini1 6nlemek amaciyla yavasca karistirilarak ve kopilik olusmamasina dikkat edilerek
sulandirilir. Enjeksiyonluk suyu liyofilize kiitlenin {izerine dogrudan degil, flakonun i¢ yan
duvarina damlatarak ilave ediniz. Her bir flakonu egerek, yavas yuvarlak hareketlerle
karistiriniz. Flakonu ters ¢evirmeyiniz, dondiirmeyiniz ve ¢alkalamayiniz.

3. Elde edilen berrak, renksiz c¢ozelti 5 mg/ml agalsidaz beta igermektedir. Sulandirilmis
tiriinin pH’1 ise yaklagik 7,0°dir.Cozelti seyreltilmeden Once, her bir flakonun igindeki
sulandirilmis ¢ozelti partikiilat madde ve renk degisikligi agisindan goz ile kontrol edilir.
Yabanci madde iceren veya renk degisikligi goriilen flakonlar kesinlikle kullanilmamaldir.

4. Zaman ilerledikge protein partikiillerinin olusumunu en aza indirmek i¢in ¢Oziilmiis
flakonlarin hemen seyreltilmesi 6nerilir.

5. Kullanilmamus ¢ozeltiler ve atiklar lokal prosediirler dogrultusunda atilmalidir.
Seyreltme

6. Hastanin kullanim dozuna gore sulandirilmis olan FABRAZYME’1 eklemeden once
inflizyon torbasindan esit hacimde %0.,9 sodyum kloriir intravendz ¢dzelti alinmasi dnerilir.

7. Hava/s1vi kacagini dnlemek i¢in infiizyon torbasindaki fazla havay1 bosaltiniz.

8. Hasta icin gerekli toplam hacme kadar her bir flakondan 7,0 ml (35 mg’a esdeger)
sulandirilmis ¢ozelti aliniz. Filtre ignesi kullanmayiniz ve koplik olusumundan sakininiz.

9. Sulandirilmis ¢ozeltiyi, %0,9 sodyum kloriir intravendz ¢ozelti icine yavasga ve dogrudan
enjekte ederek (hava boslugu kalmayacak sekilde) 0,05 mg/ml ve 0,7 mg/ml araligindaki son
konsantrasyona ulagmak ic¢in seyreltiniz. Bireysel doza bagli inflizyon icin %0,9 sodyum
kloriir ¢ozeltisinin toplam hacmini (50 ml ile 500 ml arasinda) belirleyiniz. 35 mg’in altindaki



dozlar i¢in minimum 50 ml, 35 mg-70 mg arasindaki dozlar i¢in minimum 100 ml, 70 mg-100
mg arasindaki dozlar i¢in minimum 250 ml ve 100 mg’in iizerindeki dozlar i¢cin 500 ml
cozelti kullaniniz. Seyreltilmis ¢ozeltiyi karistirmak icin infiizyon torbasini yavasca ters
ceviriniz veya hafifce masaj etkisiyle karistirmiz. Infiizyon torbasmi sallamaymz veya
siddetli bir sekilde ¢alkalamayiniz.

Uygulama

10. Seyreltilmis ¢ozeltinin inflizyonu sirasinda herhangi bir protein partikiiliiniin gegisini
engellemek icin, agalsidaz beta aktivitesinde herhangi bir kayba yol agmayan, diiz eksenli
diisiik protein baglayici 0,2 um filtre kullanimi1 6nerilmektedir. Baslangigtaki infiizyon hizi,
inflizyona bagli reaksiyonlarin olusma potansiyelini en aza indirgemek amaciyla 0,25
mg/dakikadan (15 mg/saat) daha hizli olmamalidir. Hastanin toleransi olustuktan sonra,
inflizyon hiz1 birbirini izleyen infiizyonlarda kademeli olarak artirilabilir.
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