Indlaegsseddel: Information til brugeren
Replagal 1 mg/ml koncentrat til infusionsvaske, oplgsning

Agalsidase alfa

Lees denne indleegsseddel grundigt, inden De
begynder at tage dette leegemiddel, da den
indeholder vigtige oplysninger.

— Gem indleegssedlen. De kan fa brug for at leese
den igen.

— Sperg laegen eller apotekspersonalet, hvis der
er mere, De vil vide.

— Leegen har ordineret Replagal til Dem
personligt. Lad derfor vaere med at give
medicinen til andre. Det kan vaere skadeligt for
andre, selvom de har de samme symptomer,
som De har.

— Kontakt lzegen eller apotekspersonalet, hvis en
bivirkning bliver vaerre, eller De far bivirkninger,
som ikke er neaevnt her. Se punkt 4.
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. Virkning og anvendelse

Det aktive stof er agalsidase alfa (1 mg/ml).
Agalsidase alfa er en form af det humane enzym
a-galactosidase. Det fremstilles ved at teende for
genet for a-galaktosidase A i celler. Enzymet
fiernes dernaest fra cellen og omdannes til et
sterilt koncentrat til oplasning til infusion.

Replagal anvendes til behandling af voksne
patienter samt bgrn og unge i alderen 7 ar og
opefter med en bekraeftet diagnose pa Fabrys
sygdom. Det anvendes som langtidsvarende
enzymsubstitueringsterapi, nar meengden af
enzym i kroppen er lavere end normalt, saledes
som det ses ved Fabrys sygdom.

Efter 6 maneders behandling reducerede
Replagal signifikant patienternes smerter
sammenlignet med smerterne hos patienter, der
blev behandlet med placebo (uvirksomt stof).
Replagal reducerede patienternes venstre
hjertekammer sammenlignet med hjertekammeret
hos placebobehandlede patienter. Disse resultater
tyder pa, at sygdommens symptomer mindskes,
eller at sygdommen stabiliseres.

2. Det skal De vide, for De far Replagal

De ma ikke fa Replagal
— hvis De er allergisk over for agalsidase alfa eller
et af de gvrige indholdsstoffer angivet i punkt 6.

Advarsler og forsigtighedsregler
Kontakt laegen eller apotekspersonalet, far De far
Replagal.

Hvis De bemaerker nogen af nedenstaende

bivirkninger under eller efter en infusion, skal De

straks give Deres laege besked:

— hgj feber, kulderystelser, @get svedtendens,
hurtig hjerterytme (puls);

— opkastning;

— svimmelhed;

— neeldefeber;

— heevelse af haender, fedder, ankler, ansigt,
leeber, mund eller hals, hvilket kan give
problemer med at synke eller treekke vejret.

Deres laege kan afbryde infusionen midlertidigt (5-
10 min), indtil symptomerne forsvinder, og
dernaest genoptage infusionen.

Deres laege kan ogsa behandle symptomerne
med andre laegemidler (antihistaminer eller
kortikosteroider).

Som regel kan De stadig fa Replagal, selvom
disse symptomer indtraeder.

Hvis der indtreeder alvorlige allergiske
(anafylaktiske) reaktioner, vil indgivelsen af
Replagal straks blive standset, og lsegen vil skulle
iveerkseette en passende behandling.

Hvis behandlingen med Replagal far Deres krop til
at danne antistoffer, vil det ikke forhindre, at
Replagal virker, og antistofferne kan forsvinde
med tiden.

Hvis De har fremskreden nyresygdom, kan det
veere, at Replagal-behandlingen har en
begraenset virkning pa Deres nyrer. Tal med
leegen eller apotekspersonalet, for De tager
Replagal.

Born

Der er kun begreenset erfaring med bgrn i alderen
0-6 ar, og derfor kan der ikke anbefales nogen
dosis for denne aldersgruppe.

Brug af anden medicin sammen med Replagal
Forteel det altid til laegen eller apotekspersonalet,
hvis De tager anden medicin eller har gjort det for
nylig.

Forteel det til lsegen, hvis De tager medicin, der
indeholder chloroquin, amiodaron, benoquin eller
gentamicin. Der er en teoretisk risiko for nedsat
agalsidase alfa-aktivitet.

Graviditet og amning

Meget begreensede kliniske data om graviditeter,
der er blevet eksponeret for Replagal, har ikke vist
nogen bivirkninger pa moderen og det nyfedte
barn.

Hvis De er gravid eller ammer, har mistanke om,
at De er gravid, eller planleegger at blive gravid,
skal De spgrge Deres laege eller
apotekspersonalet til rads, fgr De far dette
leegemiddel.

Trafik- og arbejdssikkerhed
De kan fere motorkgretgj og betjene maskiner,
medens De anvender Replagal.

3. Sadan far De Replagal

Dette laegemiddel skal indgives af seerligt
uddannet personale, der ogsa udregner den
dosis, som De skal have.

Den anbefalede dosis er en infusion af 0,2 mg/kg
legemsveegt. Dette vil veere ca. 14 mg eller 4
haetteglas (glasflasker) Replagal for et individ af
normalstgrrelse (70 kg).

Brug til bern og unge
For bern og unge i alderen 7-18 ar anbefales en
dosis pa 0,2 mg/kg hver anden uge.

Bgrn og unge kan veere mere tilbgjelige end
voksne til at fa en infusionsrelateret reaktion.
Forteel det til lzegen, hvis De far bivirkninger under
infusionen.

Indgivelsesmade

Replagal skal fortyndes med 9 mg/ml (0,9%)
natriumchlorid-infusionsvaeske fer anvendelse.
Efter fortynding indgives Replagal i en vene. Det
vil saedvanligvis veere i armen.

Infusionen vil blive givet hver anden uge.

Hver gang De bliver behandlet, vil det tage 40
minutter at indgive Replagal i en vene. De vil blive
behandlet under vejledning af en lsege, som er
specialiseret i behandling af Fabrys sygdom.

Sperg leegen eller apotekspersonalet, hvis der er
noget, De er i tvivl om.

4. Bivirkninger

Dette laegemiddel kan som al anden medicin give
bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.

Hvis De far en alvorlig allergisk (anafylaktisk)
reaktion, vil Replagal-infusionen straks blive
standset, og reaktionen skal behandles af laegen
med det samme.

De fleste bivirkninger er lette til moderate. Ca. 1
ud af 7 patienter (meget almindelig bivirkning) kan
have en reaktion under eller efter en infusion med
Replagal (infusionsrelateret reaktion). Disse
bivirkninger inkluderer kuldegysninger, hovedpine,
kvalme, feber, ansigtsradme, treethed, for lavt



blodtryk, usikkerhed svedtendens,
andedreetsbesveer, klge, rysten, hoste og
opkastning. Imidlertid kan nogle bivirkninger vaere
alvorlige og n@dvendiggere behandling.
Infusionsrelaterede reaktioner, der bergrer hjertet,
herunder problemer med hjerterytmen,
manglende blodtilfgrsel til hjertemusklen og
hjertesvigt, kan opsta hos patienter med Fabrys
sygdom, hvor hjertet er pavirket (hyppigheden er
ikke kendt (kan ikke vurderes ud fra tilgeengelige
data). Leegen kan standse infusionen midlertidigt
(5-10 min), indtil symptomerne er forsvundet, og
sa genoptage infusionen igen. Laegen kan ogsa
behandle symptomerne med andre lzegemidler
(antihistaminer eller kortikosteroider). De kan som
oftest stadig kunne fa Replagal, selvom De far
disse symptomer.

Andre bivirkninger:

Meget almindelige: forekommer hos flere end 1 ud
af 10 behandlede personer:
— generel smerte eller ubehag.

Almindelige: forekommer hos op til 1 ud af 10

behandlede personer:

— prikken eller fglelseslgshed eller smerter i fingre
eller teeer, sendret smagssans, tareflad,
unormal blinkerefleks, ringen for grerne,
skaelven, laengerevarende sgvn

— hjertebanken, gget hjertefrekvens, forhgjet
blodtryk

— hoste, brystsmerter eller trykken for brystet,
haeshed, ondt i halsen eller falelse af tranghed i
halsen, kleegt udflad fra halsen, naeseflad,
forkglelsessymptomer

— opkastning, mavesmerte eller -ubehag, diare

— acne, rgd eller kigende eller marmoret hud,
udsleet pa infusionsstedet

— ryg- eller bensmerter, muskelsmerter,
ledsmerter, muskel- og knogleubehag, haevede
lemmer eller led

— kuldefornemmelse eller feberfornemmelse,
influenzalignende symptomer, kvalme,
manglende energi

Ikke almindelige: forekommer hos op til 1 ud af
100 behandlede personer:
— alvorlig allergisk (anafylaktisk) reaktion

Born og unge

De bivirkninger, der blev indberettet i forbindelse
med brug hos bgrn, var generelt de samme som
dem, der blev indberettet ved brug hos voksne.
Infusionsrelaterede reaktioner (feber,
andedreetsbesveer, brystsmerter) og forveerrede
smerter sas dog med sterre hyppighed.

Indberetning af bivirkninger

Hvis De oplever bivirkninger, bgr De tale med
Deres laege, sygeplejerske eller apoteket. Dette
geelder ogsa mulige bivirkninger, som ikke er
medtaget i denne indlsegsseddel. De eller Deres
pargrende kan ogsa indberette bivirkninger
direkte til Sundhedsstyrelsen, Axel Heides Gade
1, 2300 Kgbenhavn S. Websted:
www.meldenbivirkning.dk, E-mail:
dkma@dkma.dk. Ved at indrapportere bivirkninger
kan De hjeelpe med at fremskaffe mere
information om sikkerheden af dette lsegemiddel.

5. Opbevaring

Opbevar lzegemidlet utilgaengeligt for bgrn.
Brug ikke laegemidlet efter den udigbsdato, der
star pa pakningen efter EXP. Udlgbsdatoen er
den sidste dag i den naevnte maned.

Opbevares i kgleskab (2 °C — 8 °C).

Brug ikke Replagal, hvis De bemaerker
misfarvning eller tilstedeveerelse af andre
fremmede partikler.

Sperg pa apoteket, hvordan De skal bortskaffe
medicinrester. Af hensyn til miljget ma De ikke
smide medicinrester i aflgbet, toilettet eller
skraldespanden.

6. Pakningsstorrelser og yderligere

oplysninger

Replagal indeholder:

— Aktivt stof: agalsidase alfa. Hver ml Replagal

indeholder 1 mg agalsidase alfa.

— @vrige indholdsstoffer:
natriumdihydrogenphosphatmonohydrat
polysorbat 20
natriumchlorid
natriumhydroxid
vand til injektionsvaesker

Udseende og pakningsstorrelser

Replagal er et koncentrat til infusionsvaeske,
oplgsning. Leegemidlet leveres i haetteglas
(glasflasker) indeholdende 3,5 mg/3,5 ml
agalsidase alfa. Pakker kan indeholde 1,4 eller 10
heetteglas per karton. lkke alle pakningsstarrelser
er ngdvendigvis markedsfart.

Indehaver af markedsferingstilladelsen og
fremstiller

Shire Human Genetic Therapies AB, Svardvagen
11 D, 182 33 Danderyd, Sverige

tif. +46 8 5449 6400

fax +46 8 5449 6429

Fremstiller

Shire Pharmaceuticals Ireland Limited,5
Riverwalk, Citywest Business Campus
Dublin 24, Irland

Paralleldistribueret og ompakket af:
New Neopharm BV, Wismarweg 22a, NL-9723
HB Groningen, Holland

Denne indleegsseddel blev senest a&ndret
10/2015

Andre informationskilder

De kan finde yderligere oplysninger om dette
leegemiddel pa Det Europeeiske
Leegemiddelagenturs hjemmeside
http://www.ema.europa.eu/. Der er ogsa links til
andre websteder om sjeeldne sygdomme og om,
hvordan de behandles.

Nedenstaende oplysninger er til laeger og
sundhedspersonale:

Instruktioner vedrgrende anvendelse og
handtering samt bortskaffelse

Behandling med Replagal skal ske under
supervision af en laege med erfaring i behandling
af patienter med Fabrys sygdom eller andre
arvelige metaboliske sygdomme.

Replagal indgives i en dosis pa 0,2 mg/kg
legemsvaegt hver anden uge som en intravengs
infusion over 40 minutter.

1. Beregn den ngdvendige dosis og antallet af
haetteglas med Replagal.

2. Fortynd det totale volumen Replagal
koncentrat, som er ngdvendig i 100 ml 9 mg/ml
natriumchloridinfusionsveeske (0,9% vaegt/vol).
Der skal udvises omhu med hensyn til at sikre
steriliteten af den fremstillede oplgsning, da
Replagal ikke indeholder noget
konserveringsmiddel eller bakteriestatisk
middel. Der ma iagttages aseptisk teknik. Efter
fortynding ber oplgsningen blandes blidt, men
uden omrystning.

3. Oplgsningen ber inspiceres visuelt for indhold
af partikulaert materiale og misfarvning forud for
indgift.

4. Indgiv infusionsveesken over en periode af 40
minutter ved anvendelse af en intravengs
slange med et integreret filter. Da der ikke er
noget konserveringsmiddel i, anbefales det, at
indgift pabegyndes sa hurtigt som muligt.
Kemisk og fysisk stabilitet af den fortyndede
opl@sning er imidlertid demonstreret i 24 timer
ved 25°C.

5. Replagal ma ikke infunderes samtidigt i samme
intravengse slange som andre lsegemidler.

6. Kun til engangsbrug. Ikke anvendt lsegemiddel
samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til
lokale retningslinjer.
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