KULLANMA TALIMATI

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

Etkin madde : 35 mg agalsidaz beta
Yardunct maddeler: Mannitol, Sodyum Fosfat Monobazik monohidrat, Sodyum Fosfat
Dibazik heptahidrat

Bu ilaa kullanmaya baslamadan o6nce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, c¢iinkii sizin icin 6nemli bilgiler icermektedir.

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

Bu ilag kisisel olarak size recete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

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

Bu ilacin kullamimu sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilaci
kulladigimizi soyleyiniz.

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

Bu Kullanma Talimatinda:

1. FABRAZYME nedir ve ne icin kullanlir?

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

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

5. FABRAZYME n saklanmas

Bagliklar yer almaktadur.
1. FABRAZYME nedir ve ne i¢in kullamlir?

FABRAZYME, agalsidaz beta, alfa galaktosidaz enzim aktivitesinin olmamasi veya
normalden az olmasi olarak tanimlanan Fabry hastaliginda enzim yerine koyma tedavisinde
kullanilir. Fabry hastasi iseniz, globotriaosilseramid (GL - 3) denilen yagli madde
organlarimizdaki hiicrelerden atilamaz ve organlarinizdaki damarlarin duvarlarinda birikmeye
baslar.

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

2. FABRAZYME’1 kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler

FABRAZYME’ 1 asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ

Eger etkin madde agalsidaz betaya karsi hayati tehdit edici boyutlara varan alerjik (asirt
duyarlilik) reaksiyon gostermisseniz veya FABRAZYME formiilasyonunda yer alan diger
maddelere kars1 asir1 duyarliliginiz varsa kullanmayimiz.



FABRAZYME’1 asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

Eger FABRAZYME ile tedavi goriiyorsaniz, inflizyona bagli reaksiyonlar gelisebilir.
Infiizyona bagli reaksiyon, infiizyon sirasinda veya infiizyon uygulanan giiniin sonuna kadar
olusan herhangi bir istenmeyen etkidir. (Bkz. Bolim 4. Olast Yan etkiler). Boyle bir
reaksiyon ile karsilagmaniz durumunda hemen doktorunuza haber vermelisiniz. Bu
reaksiyonlarin olusumunu onlemek icin ilave ilag uygulamasina ihtiya¢ duyabilirsiniz. Bu
uyarilar, gecmisteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gegerliyse liitfen doktorunuza
danisiniz.

FABRAZYME’m yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
FABRAZYME damar yolu ile kullanildigindan yiyecek ve igeceklerle herhangi bir etkilesim
s0z konusu degildir ve birlikte kullanabilirsiniz.

Gebelik

Ilact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisimz.

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

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza danisiniz.

Emzirme

Ilact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisimz.

FABRAZYME anne siitiine gegebilir. Emzirme boyunca FABRAZYME kullanimi
onerilmemektedir.

Arac ve makine kullanim
FABRAZYME’1n ara¢ ve makina kullanimu {izerine etkisi incelenmemistir.

Diger ilaclar ile birlikte kullanim

Baska tibbi iiriinlerle bilinen bir etkilesimi olmadigi icin FABRAZYME’1 diger ilaglarla
kullanabilirsiniz. FABRAZYME, agalsidaz beta aktivitesinde teorik diisme riski nedeniyle
klorokin, amiodaron, benokin veya gentamisinle birlikte uygulanmamalidir.

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

3. FABRAZYME nasil kullamhir?

Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhigi icin talimatlar:

Doktorunuz hastaliginiza bagh olarak ilacinizin dozunu belirleyecek ve size uygulayacaktir.
Uygulama yolu ve metodu:

FABRAZYME, damar icine infiizyon yoluyla uygulanir. Infiizyonluk ¢ozelti icin konsantre
toz once ¢ozillmeli ve intravendz infiizyon yolu ile uygulama oncesi hemen seyreltilmelidir
(asagida tedaviyi uygulayacak saglik caliganlari i¢in kullanma talimati bilgileri verilmistir).

Eger FABRAZYME n etkisinin ¢ok giiclii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise
doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.



Degisik yas gruplar:

Yetiskinler ve 8-16 yas arasindaki cocuklar icin dozaj

FABRAZYME’m yetiskinler ve 8-16 yas arasindaki cocuklarda tavsiye edilen dozu, 2 haftada
bir kez uygulanmak iizere vuciit agirliginin her bir kg’1 i¢in 1 mg’dir

8 yasindan kiiciik cocuklarda kullanimu ile ilgili yeterli ¢calisma yoktur.

Ozel kullamm durumlar:
Bobrek Yetmezligi:
Bobrek yetmezligi olan hastalarda doz ayarlanmasi gerekli degildir.

Kullanmamz gerekenden daha fazla FABRAZYME kullandiysamz:
FABRAZYME ile doz asimi vakasi gozlenmemistir. 3 mg/kg dozuna kadar giivenilir oldugu
belirlenmistir.

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

Unutulan dozlar dengelemek icin ¢ift doz almaymiz.
4. Olas1 yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaclar 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 basvurunuz :

e Eller, ayaklar, bilekler, yiiz, dudaklarin sismesi ya da 6zellikle agiz veya bogazin
yutmay1 veya nefes almay1 zorlastiracak sekilde sismelerinde

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

Bu cok ciddi yan etkilerin hepsi olduk¢a seyrek goriiliir.

Asagidakilerden herhangi birini fark ederseniz, hemen doktorunuza bildiriniz veya size
en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

Gogiis agrisi

Kalp atis hizinda artis veya azalig

Diizensiz kalp atis1 ve ¢arpinti

Kan basicinda azalma veya artma

Uyku hali, bayginlik, bas donmesi ve sersemlik hali
Enjeksiyon bolgesinde kanin pihtilagmasi
Damarlarda ciddi iltihaplanma

Bunlarin hepsi ciddi yan etkilerdir. Acil tibbi miidahale gerekebilir.



Ciddi yan etkiler ¢ok seyrek goriiliir.
Asagidakilerden herhangi birini fark ederseniz, doktorunuza soyleyiniz:

Yorgunluk

Sicak basmasi

Karin agrisi

Solgunluk

Sirt agrist

Kasinti

Kizariklik

Gozyas salgisinda artis
Giligsiizliik hissi

Act hissine duyarsizlik
Kulak ¢inlamasi

Istya hassasiyet artist
Burun tikanliklig

Ishal

Karinda rahatsizlik hissi
Kurdesen

Kol ve bacaklarda agr1
Kas agrisi

Eklem agrist

Burun ve bogaz iltihabi
Ates

Agi1z hassasiyetinde azalma
Midede rahatsizlik

Kas sikigsmasi

Gozde kasint

Gozde kizariklik

Kulakta sisme

Actya kars1 hassasiyet artisi
Kulak agris1

Bogaz agris1

Burun akintist

Mide eksimesi

Ciltte lekelenme

El ve ayaklarda sogukluk
Yutma zorlugu

Infiizyon bolgesinde agr1
Infiizyon bolgesinde pihtilasma
Halsizlik

Bunlar FABRAZYME’1n hafif yan etkileridir.



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

5. FABRAZYME’1n saklanmasi
FABRAZYME': cocuklarin goremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklaymiz.
Acilmamis Flakonlar

2 °C — 8 °C’de (buzdolabinda) saklayiniz.
Kutu tizerinde yazilan son kullanma tarihi ge¢mis iirtinii kullanmayiniz.

Cevreyi korumak amaciyla kullanmadigimiz FABRAZYME’1 sehir suyuna veya ¢ope
atmaymiz. Bu konuda eczaciniza daniginiz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullanimz.

Ambalajin iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra FABRAZYME't kullanmaymnz.
Eger iiriinde ve/veya ambalajinda bozukluklar fark ederseniz FABRAZYME 1 kullanmay1niz.

Bu kullanma talimati tarihinde onaylanmustir.

Ruhsat sahibi:

GENZYME Saglik Hizmetleri ve
Tedavi Uriinleri Ticaret Limited Sirketi
Muhittin Ustiindag Caddesi No: 31
34718 Kosuyolu Kadikdy Istanbul

Imal yeri:

GENZYME Corp.

500 Soldiers Field Road
Allston, MA 02134
USA

GENZYME Ltd.

37 Hollands Road, Haverhill

Suffolk CB9 8 PU

Ingiltere

(test, sekonder ambalajlama, etiket ve
saliverme islemlerinin yapildig: yer)



ASAGIDAKI B(")LI'JMDEKI" BIiLGILER YALNIZCA TEDAViYi UYGULAYACAK
SAGLIK PERSONELINE YONELIKTIR.

KULLANMA TALIMATI - SULANDIRMA / SEYRELTME ve UYGULAMA
Infiizyonluk konsantre ¢ozelti i¢in toz 6nce enjeksiyonluk su ile sulandirilir ve %0.9’luk NaCl
(i.v.) ile seyreltilerek intravendz infiizyon yolu ile uygulanir.

Mikrobiyolojik bakis acistyla 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
Hastanin viicut agirligina gore belirlenen miktardaki flakon buzdolabindan cikarilir ve oda
sicakligina gelmesi beklenir. (yaklagik 30 dakika)

Her bir flakon tek kullanimliktir.

o Sulandirma

Herbir FABRAZYME 35 mg flakonu 7.2 ml Enjeksiyonluk Su ile, toz ile birden bire
karigsmasin1 6nlemek amaciyla yavasca karistirilarak ve kopiik olusmamasina dikkat edilerek
sulandirilir. Enjeksiyonluk suyu liyofilize kiitlenin tizerine dogrudan degil, flakonun i¢ yan
duvarima damlatarak ilave ediniz. Her bir flakonu egerek, yavas yuvarlak hareketlerle
kanstirimiz. Flakonu ters ¢evirmeyiniz, dondiirmeyiniz ve calkalamayiniz.

Elde edilen berrak, renksiz ¢ozelti 5 mg/ml agalsidaz beta icermektedir. Sulandirilmis iiriiniin
pH’1 ise yaklasik 7.0’dir.

Cozelti seyreltilmeden Once, herbir flakon yabanci madde ve renklenme acisindan goz ile
kontrol edilir. Yabanci madde igeren veya renklenme goriillen flakonlar kesinlikle
kullanilmamahidir. Protein partikiillerinin olusumunu en aza indirmek i¢in ¢6ziilmiis flakonlar
hemen seyreltilmelidir.

Kullanilmamis ¢ozeltiler ve atiklar lokal prosediirler dogrultusunda atilmalidir.

. Seyreltme

Hastanin kullanim dozuna gore sulandirilmis olan FABRAZYME’1 eklemeden Once infiizyon
torbasindan esit hacimde % 0.9 NaCl (i.v.) alinmasi nerilir. Hava/sivi kacagini 6nlemek icin
infiizyon torbasindaki fazla havayr bosaltiniz. Hasta i¢in gerekli toplam dozu tamamlayana
kadar her bir flakondan 7.0 ml (35 mg’a esdeger) cozelti alinarak, gerekli miktarda olan
¢ozelti hazirlanir. Filtre ignesi kullanmayiniz ve kopiik olusumundan sakininiz.

Hazirlanan c¢ozeltiyi, % 0.9 NaCl (i.v.) soliisyonu i¢ine ilave ederek (hava boslugu
kalmayacak sekilde) tavsiye edilen 0.05 mg/ml ve 0.7 mg/ml’ye degerine ulasmak icin
seyreltiniz. Bireysel doza gore % 0.9 NaCl (i.v.) soliisyonunun toplam hacmini belirleyiniz.
(50 ml ile 500 ml arasinda). 35 mg’in altindaki dozlar i¢in min. 50 ml, 35 mg-70 mg
arasindaki dozlar i¢cin min. 100 ml, 70 mg-100 mg arasindaki dozlar i¢in min 250 ml ve 100



mg’1n iizerindeki dozlar i¢in 500 ml soliisyon kullamimiz. Seyreltilmis ¢ozeltiyi karistirmak
i¢in infizyon torbasini yavasca ters geviriniz veya hafif¢e masaj etkisiyle karistirniz.
Infiizyon torbasim siddetli bir sekilde calkalamayiniz.

o Uygulama

Seyreltilmis ¢o6zeltinin infiizyonu sirasinda herhangi bir protein partikiiliiniin gecisini
engellemek icin, agalsidaz beta aktivitesini etkilemeyen, in-line 0.2 pm protein baglayici filtre
kullanimi Onerilmektedir. Baslangictaki infiizyon hizi, infiizyona bagli reaksiyonlarin olugsma
potansiyelini en aza indirgemek amaciyla 0.25 mg/dakika’dan (15 mg/saat) daha hizh
olmamalidir. Hastanin toleransi olustuktan sonra, infiizyon hiz1 birbirini izleyen infiizyonlarda
kademeli olarak artirilabilir.



