Cerezyme 400 jednostek, proszek do przygotowania koncentratu do sporzadzania roztworu do infuzji
Sklad jakoSciowy i iloSciowy: Kazda fiolka zawiera 400 jednostek* imiglucerazy**. Po rozpuszczeniu
1 ml roztworu zawiera 40 jednostek (ok. 1 mg) imiglucerazy (400 j./10 ml). Przed uzyciem kazda fiolka
wymaga dalszego rozcienczania. * Jednostka aktywno$ci enzymu (j.) jest definiowana jako ilo§¢
enzymu, ktora katalizuje hydrolize 1 pumol syntetycznego substratu para-nitrofenylo-f3-D-
glukopiranozydu (pNP-Glc) na minute w temperaturze 37°C.** Imigluceraza to zmodyfikowana postac
ludzkiej kwasnej B-glukozydazy wytwarzanej technologia rekombinacji DNA w hodowli komoérek
jajnika chomika chinskiego (ang. CHO, Chinese Hamster Ovary), z modyfikacja mannozy
zapewniajacej powinowactwo do makrofagéw. Substancje pomocnicze o znanym dziataniu: Kazda
fiolka zawiera 41 mg sodu. Posta¢ farmaceutyczna: proszek do przygotowania koncentratu do
sporzadzania roztworu do infuzji. Cerezyme jest bialym lub biatawym proszkiem. Wskazania do
stosowania: Produkt leczniczy Cerezyme (imigluceraza) jest wskazany do stosowania w dlugotrwalej
enzymatycznej terapii zastgpczej u pacjentdw z potwierdzonym rozpoznaniem choroby Gauchera typu
1 (bez neuropatii) lub typu 3 (z przewlekla neuropatia), u ktérych wystepuja klinicznie znaczace objawy
tej choroby, niezwigzane z uktadem nerwowym. Objawy choroby Gauchera niezwigzane z uktadem
nerwowym obejmuja jeden lub wigcej sposréd wymienionych stanéw: niedokrwistos¢, po wykluczeniu
innych przyczyn, takich jak niedobor zelaza, matoptytkowosé, choroba kosci, po wykluczeniu innych
przyczyn, takich jak niedoboér witaminy D, powiekszenie watroby lub $ledziony. Dawkowanie i sposéb
podawania: Leczenie powinno by¢ prowadzone przez lekarza posiadajacego doswiadczenie w leczeniu
choroby Gauchera. Dawkowanie: Z uwagi na heterogeniczny i wieloukladowy charakter choroby
Gauchera, dawkowanie nalezy dobra¢ indywidualnie dla kazdego pacjenta na podstawie kompleksowej
oceny wszystkich objawow klinicznych choroby. Po uzyskaniu wyraznej indywidualnej odpowiedzi na
leczenie obejmujgcej wszystkie istotne objawy kliniczne, dawke i1 czesto§¢ podawania mozna
zmodyfikowac, aby zapewni¢ utrzymanie osiggnictych optymalnych parametrow objawow klinicznych
lub uzyska¢ dalsza poprawe tych parametrow, ktore sa nadal nieprawidlowe. Zostata potwierdzona
skutecznos¢ pelnego zakresu schematow dawkowania wobec niektorych lub wszystkich objawow
choroby, niezwigzanych z uktadem nerwowym. Poczatkowe dawki 60 j./kg mc. raz na 2 tygodnie
przyniosty poprawe parametrow hematologicznych i narzadowych w ciagu 6 miesiecy leczenia, a dalsze
stosowanie doprowadzito albo do zatrzymania progresji, albo do poprawy zmian kostnych. Wykazano,
ze podawanie leku w dawkach zaledwie 15 j/kg mc. raz na dwa tygodnie powodowato popraweg
parametréw hematologicznych i ustgpowanie powickszenia narzgdow wewngtrznych, lecz nie
doprowadzito do poprawy parametrow zmian kostnych. Infuzje podaje si¢ zazwyczaj z czgstoscia raz
na 2 tygodnie; dla takiej czestosci podawania dostepnych jest najwigcej danych. Dzieci i méodziez: Nie
ma potrzeby dostosowywania dawki leku u dzieci i mtodziezy. Nie ustalono skutecznosci produktu
leczniczego Cerezyme w leczeniu objawow neurologicznych u pacjentow z choroba Gauchera z
przewlekta neuropatia i nie mozna zaleci¢ Zzadnego specjalnego schematu dawkowania w przypadku
takich objawow klinicznych. Sposéb podawania: Po rozpuszczeniu i rozcienczeniu produkt leczniczy
podaje si¢ w infuzji dozylnej. Podczas pierwszych infuzji produktu leczniczego Cerezyme szybkos¢
infuzji nie powinna by¢ wigksza niz 0,5 j./kg mc./min. Podczas kolejnych podan leku szybkos¢ infuzji
mozna zwickszy¢ maksymalnie do 1j./kg mc./min. Zwigkszanie szybkosci infuzji powinien
nadzorowa¢ lekarz. Infuzje domowsg produktu leczniczego Cerezyme mozna rozwazyé w przypadku
pacjentow, ktorzy dobrze toleruja infuzje przez kilka miesigcy. Decyzj¢ o przejsciu pacjenta na infuzje
domowa nalezy podjac¢ po ocenie i zaleceniach lekarza prowadzacego. Infuzje produktu leczniczego
Cerezyme wykonywane przez pacjenta lub opiekuna wymagaja przeszkolenia przez pracownika
ochrony zdrowia w warunkach klinicznych. Pacjent lub opiekun zostang poinstruowani w zakresie
technik infuzji i prowadzenia dzienniczka leczenia. Pacjenci, u ktorych podczas infuzji wystgpuja
dzialania niepozadane powinni natychmiast przerwac infuzje i zglosic si¢ po pomoc do pracownikow
ochrony zdrowia. Konieczne moze by¢ wykonywanie kolejnych infuzji w warunkach klinicznych.
Dawka i szybko$¢ infuzji w warunkach domowych powinny pozostawac stale i nie zmieniane bez
nadzoru pracownikow ochrony zdrowia. Zachgca si¢ lekarzy i pracownikow ochrony zdrowia do
zglaszania pacjentdéw z chorobg Gauchera do ,Rejestru ICGG choroby Gauchera”, wiacznie z
pacjentami z przewleklymi objawami neuropatycznymi. Przeciwwskazania: Nadwrazliwo$¢ na
substancj¢ czynng lub na ktorgkolwiek substancje pomocnicza. Specjalne ostrzezenia i Srodki
ostroznosci dotyczace stosowania: Nadwrazliwosé: Aktualne dane uzyskane na podstawie testow
przesiewowych ELISA, dodatkowo potwierdzane metoda radioimmunoprecypitacji wskazuja, ze
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podczas pierwszego roku leczenia przeciwciala klasy IgG skierowane przeciwko imiglucerazie tworza
si¢ u okoto 15% leczonych pacjentow. Wydaje sig, ze jesli u pacjentdw maja si¢ wytworzy¢ przeciwciata
IgG, to zwykle tworza si¢ one w czasie pierwszych 6 miesigcy leczenia, natomiast tworzenie si¢
przeciwciat przeciwko produktowi leczniczemu Cerezyme po 12 miesigcach leczenia zdarza si¢ rzadko.
Zaleca sie¢, aby pacjenci, u ktérych podejrzewa si¢ zmniejszong reakcje na leczenie byli okresowo
monitorowani w celu wykrycia przeciwciat klasy IgG skierowanych przeciwko imiglucerazie. Pacjenci
z przeciwcialami przeciw imiglucerazie s3 w wickszym stopniu zagrozeni wystgpieniem reakcji
nadwrazliwos$ci. Jezeli u pacjenta stwierdza si¢ reakcje wskazujace na nadwrazliwos$¢, zaleca sig
przeprowadzenie dodatkowych badan przeciwciat przeciwko imiglucerazie. Podobnie jak w przypadku
innych lekow zawierajacych biatko, podawanych dozylnie, mozliwe jest wystapienie (jednak niezbyt
czesto) powaznych reakcji nadwrazliwosci typu alergicznego. Jesli takie reakcje wystapia, zaleca sie
natychmiastowe przerwanie infuzji produktu leczniczego Cerezyme i podanie odpowiednich lekow.
Nalezy przestrzega¢ aktualnych standardow leczenia doraznego. Pacjenci, u ktérych powstaty
przeciwciata lub objawy nadwrazliwosci na produkt leczniczy Ceredase (alglucerazg), powinni by¢
leczeni z zachowaniem ostroznos$ci przy podawaniu produktu leczniczego Cerezyme (imiglucerazy).
Reakcje zwigzane z infuzja (ang. Infusion-Associated Reactions, IARs): U pacjentow leczonych
imigluceraza obserwowano reakcje zwigzane z infuzja (IARs), takie jak obrzek naczynioruchowy,
$wiad, wysypka, pokrzywka, dyskomfort w klatce piersiowej, dreszcze, zmeczenie, pieczenie w miejscu
infuzji, dyskomfort w miejscu infuzji, obrzek w miejscu infuzji, goraczka oraz przemijajace
nadcis$nienie tetnicze. Nalezy doktadnie oceni¢ stan kliniczny pacjenta przed podaniem produktu
leczniczego Cerezyme. W celu zapobiegania lub zmniejszenia reakcji zwigzanych z infuzjg mozna
podac leki przeciwhistaminowe, przeciwgoraczkowe i (lub) kortykosteroidy. Jednak, reakcje zwigzane
z infuzjg moga nadal wystapi¢ u pacjentdéw pomimo zastosowania leczenia wstepnego. Jezeli wystapia
tagodne lub umiarkowane reakcje zwigzane z infuzja, pomimo zastosowania leczenia wstgpnego,
zmniejszenie szybkosci infuzji lub jej tymczasowe zatrzymanie moze ztagodzi¢ objawy. Jezeli wystapia
cigzkie reakcje zwigzanie z infuzja, nalezy rozwazy¢ natychmiastowe przerwanie podawania produktu
leczniczego Cerezyme oraz wdrozy¢ odpowiednie leczenie. Nalezy rozwazy¢ korzysci i ryzyko
zwigzane z ponownym podaniem produktu leczniczego Cerezyme po wystgpieniu cigzkich reakcji
zwigzanych z infuzjg. S6d: Produkt leczniczy zawiera 41 mg sodu na fiolke, co odpowiada 2% zalecanej
przez WHO maksymalnej 2 g dobowej dawki sodu u 0s6b dorostych. Podawany jest w 0,9% roztworze
chlorku sodu do infuzji. Powinni to uwzgledni¢ pacjenci stosujacy diete z kontrolowang zawarto$cia
sodu. Identyfikowalno$¢: W celu poprawienia identyfikowalnosci biologicznych produktow
leczniczych nalezy czytelnie zapisa¢ nazwe¢ i1 numer serii podawanego produktu. Dzialania

niepozgdane wymieniono wedtug czestosci wystepowania (czgsto (= 1/100 do < 1/10), niezbyt czgsto

(= 1/1000 do < 1/100) i rzadko (= 1/10 000 do < 1/1 000)). W kazdej grupie czgstos¢ wystepowania
dziatan niepozadanych przedstawiono w kolejnosci zmniejszajacego si¢ nasilenia. Czesto: duszno$e,
kaszel, reakcje nadwrazliwo$ci, pokrzywka, obrzgk naczynioruchowy, §wiad, wysypka. Niezbyt czesto:
zawroty glowy, bdl glowy, parestezje, czestoskurcz, sinica, zaczerwienienie, niedoci$nienie, wymioty,
nudnosci, spastyczne bole brzucha, biegunka, bol stawow, bol plecéw, dyskomfort w miejscu infuzji,
pieczenie w miejscu infuzji, obrzek w miejscu infuzji, jatlowy ropien w miejscu infuzji, dyskomfort w
klatce piersiowej, goraczka, dreszcze, zmeczenie. Rzadko: reakcje anafilaktyczne. Czestos¢ nieznana:
przemijajace nadcisnienie te¢tnicze. Opis wybranych dziatan niepozadanych: Reakcje nadwrazliwosci (w
tym reakcje anafilaktyczne): Objawy §wiadczace o reakcji nadwrazliwo$ci odnotowano ogétem u okoto
3% pacjentow. Poczatek wystgpowania objawow, takich jak parestezje, czestoskurcz, sinica,
zaczerwienienie, niedoci$nienie, duszno$¢, kaszel, pokrzywka, obrzgk naczynioruchowy, $wiad,
wysypka, bol plecow oraz dyskomfort w klatce piersiowej obserwowano podczas lub wkrotce po
infuzji. Reakcje zwigzane z infuzjg: U pacjentow leczonych imiglucerazg obserwowano reakcje
zwigzane z infuzjg (IARs), takie jak obrzek naczynioruchowy, $wiad, wysypka, pokrzywka, dyskomfort
w klatce piersiowej, dreszcze, zmgczenie, pieczenie w miegjscu infuzji, dyskomfort w miejscu infuzji,
obrzek w miejscu infuzji, gorgczka oraz przemijajgce nadci$nienie tetnicze. Zglaszanie podejrzewanych
dzialan niepozadanych: Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest zglaszanie
podejrzewanych dziatan niepozadanych. Umozliwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku korzysci
do ryzyka stosowania produktu leczniczego. Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego
powinny zglasza¢ wszelkie podejrzewane dzialania niepozadane za posrednictwem Departamentu
Monitorowania Niepozgdanych Dziatan Produktéw Leczniczych Urzgdu Rejestracji Produktow
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Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktéw Biobdjczych: Al. Jerozolimskie 181 C, 02-222
Warszawa, Tel.: + 48 22 49 21301, Faks:+ 48 22 49 21309, Strona internetowa:
https://smz.ezdrowie.gov.pl

Opracowano na podstawie Charakterystyki Produktu Leczniczego z datg 10/2025.

Rpz — produkt leczniczy wydawany na recepte do zastrzezonego stosowania.

Podmiot odpowiedzialny: Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Holandia
Pozwolenie na dopuszczenie do obrotu wydane przez Komisje Wspdlnot Europejskich
nr: EU/1/97/053/003-005. Informacji w Polsce udziela: Sanofi Sp. z 0.0., ul. Marcina Kasprzaka 6, 01-
211 Warszawa, tel. (22) 2800000.
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