FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

V Detta Idkemedel ar foremal for utékad 6vervakning. Detta kommer att géra det méjligt att snabbt
identifiera ny sakerhetsinformation. Du kan hjalpa till genom att rapportera de biverkningar du eventuellt
far. Information om hur du rapporterar biverkningar finns i slutet av avsnitt Biverkningar.

Pombiliti

105 mg pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning
cipaglukosidas alfa

Lds noga igenom denna bipacksedel innan du far detta lakemedel.
Den innehaller information som ar viktig for dig.

Spara denna information, du kan behdva lasa den igen.

Om du har ytterligare fragor vand dig till I1dkare, apotekspersonal eller sjukskéterska.

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta galler dven
eventuella biverkningar som inte namns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Pombiliti ar och vad det anvands for

2. Vad du behdver veta innan du far Pombiliti

3. Hur du far Pombiliti

4. Eventuella biverkningar

5. Hur Pombiliti ska férvaras

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

1. Vad Pombiliti ar och vad det anvands for

Vad Pombiliti ar
Pombiliti ar en typ av "enzymersattningsbehandling” som anvands i behandlingen av sent debuterad
Pompes sjukdom hos vuxna. Det innehaller den aktiva substansen "cipaglukosidas alfa”.

Vad det anvands for

Pombiliti anvands alltid tillsammans med ett annat lakemedel som heter miglustat och tas som 65 mg
harda kapslar. Det &r mycket viktigt att du dven laser bipacksedeln fér miglustat 65 mg harda kapslar.
Om du har nagra fragor om dina ldkemedel, fraga lakare eller apotekspersonal.

Hur Pombiliti fungerar

Personer med Pompes sjukdom har ladga nivaer av enzymet surt alfa-glukosidas (GAA). Detta enzym hjalper
till att kontrollera mangden glykogen (en typ av kolhydrater) i kroppen.
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Vid Pompes sjukdom ansamlas stora manger glykogen i kroppens muskler. Detta hindrar musklerna, till
exempel musklerna som hjalper dig att ga, musklerna under lungorna som hjalper dig att andas och
hjartmuskeln, fran att fungera ordentligt.

Pombiliti tranger in i de muskelceller som paverkas av Pompes sjukdom. Inne i cellerna fungerar ldkemedlet
som surt alfa-glukosidas och hjalper till att bryta ner glykogen och halla mangden glykogen under kontroll.

2. Vad du behover veta innan du far Pombiliti

Du ska inte fa Pombiliti

om du ndgon gang har fatt livshotande 6verkanslighetsreaktioner mot:

cipaglukosidas alfa

miglustat

nagot annat innehallsamne i detta lakemedel (anges i avsnitt 6).

om en tidigare infusion behdvde avbrytas och inte kunde aterupptas pa grund av livshotande
overkanslighetsreaktioner.

Varningar och forsiktighet

Tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskéterska innan du anvander Pombiliti.

Tala omedelbart med din lakare eller sjukskdterska om detta galler dig, om du tror att det kan galla dig eller
om du nagon gang har fatt nagra sddana reaktioner med en annan enzymersattningsbehandling:

® allergiska reaktioner, inklusive anafylaxi (en allvarlig allergisk reaktion), se avsnitt 4 "Eventuella

biverkningar” nedan for symtom pa livshotande reaktioner
® infusionsrelaterad reaktion medan du far ldkemedlet eller inom nagra timmar efterat, se avsnitt 4
"Eventuella biverkningar” nedan for symtom pa livshotande reaktioner.

Informera din Idkare om du har eller har haft en hjart- eller lungsjukdom. Dessa tillstand kan forvarras under
eller omedelbart efter din infusion av Pombiliti. Tala omedelbart om fér en Iakare eller sjukskéterska om du
upplever andndd, hosta, snabba eller oregelbundna hjartslag eller andra effekter av dessa tillstand.

Tala om fér din lakare om du har svullnad i benen eller utbredd svullnad i kroppen, kraftiga hudutslag eller
skummande urin nar du kissar. Din lakare kommer att avgéra om infusionen med Pombiliti ska avbrytas och
lakaren kommer att ge dig lamplig medicinsk behandling. Din lakare kommer ocksa att avgéra om du kan
fortsatta att fa Pombiliti.

Lakemedel foére behandling
Din lakare kan ge dig andra lakemedel innan du far Pombiliti. Dessa lakemedel ar

® antihistaminer och kortikosteroider for att forhindra eller minska infusionsrelaterade reaktioner

® febernedsattande medel.

Barn och ungdomar
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Detta ldkemedel ska inte ges till patienter som &r under 18 ar. Detta beror pa att effekterna av Pombiliti nar
det tas tillsammans med miglustat inte &r kanda for denna aldersgrupp.

Andra lakemedel och Pombiliti

Tala om for lakare eller sjukskéterska om du anvander, nyligen har anvant eller kommer att anvanda andra
lakemedel. Detta omfattar aven receptfria [akemedel och (traditionella) vaxtbaserade lakemedel.

Graviditet och amning

Om du &r gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller
apotekspersonal innan du anvander detta lakemedel.

Det finns ingen erfarenhet av anvandning av Pombiliti i kombination med miglustat under graviditet.

® Du ska inte fa Pombiliti och/eller ta miglustat 65 mg harda kapslar om du &r gravid. Se till att du
omedelbart talar om for din 1dkare om du blir gravid, tror att du kan vara gravid eller om du planerar
att bli gravid. Det kan finnas risker for det ofddda barnet.

® Pombiliti i kombination med miglustat ska inte anvandas till kvinnor som ammar. Ett beslut maste
fattas om man ska avbryta amningen eller avbryta behandlingen.

Preventivmedel och fertilitet
Fertila kvinnliga patienter maste anvanda tillforlitliga preventivmedel under behandlingen och i 4 veckor
efter att de har slutat ta bada lakemedlen.

Korformaga och anvandning av maskiner

Du kan kanna dig yr, sémnig eller fa 1agt blodtryck efter att du har fatt Pombiliti eller forbehandlats med
andra lakemedel. Om detta hander ska du inte kora bil eller anvédnda nagra verktyg eller maskiner.

Pombiliti innehaller natrium

Detta ldkemedel innehaller 10,5 mg natrium (huvudingrediensen i koksalt/bordssalt) per injektionsflaska.
Detta motsvarar 0,52 % av hdgsta rekommenderat dagligt intag av natrium fér vuxna.

3. Hur du far Pombiliti

Pombiliti ges av lakare eller sjukskdterska. Det ges genom ett dropp i en ven. Detta kallas for en intravends
infusion.

Tala med din lakare om du skulle vilja fa behandlingen hemma. Din lakare kommer efter utvérdering att
avgora om det ar sakert for dig att fa infusioner av Pombiliti i hemmet. Om du far biverkningar under en
Pombiliti-infusion kan personalen som ger dig infusionen i hemmet stoppa infusionen och pabérja lamplig
medicinsk behandling.

Pombiliti ska anvandas tillsammans med miglustat. Du far endast anvanda miglustat 65 mg kapslar
tillsammans med cipaglukosidas alfa. Anvand INTE miglustat 100 mg kapslar (annat lakemedel). Fdlj
lakarens anvisningar och las bipacksedeln for miglustat 65 mg harda kapslar for rekommenderad dos.

Hur mycket Pombiliti som ges

Mangden ladkemedel som du far ar baserad pa din vikt. Rekommenderad dos ar 20 mg for varje kilo
kroppsvikt.
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Nar och hur lange ges Pombiliti

® Du kommer att behandlas med Pombiliti en gang varannan vecka. Miglustat 65 mg kapslar tas
samma dag som du far Pombiliti. Se bipacksedeln for miglustat 65 mg harda kapslar for information
om hur du tar miglustat.

® |nfusionen med cipaglukosidas alfa ska starta 1 timme efter att du har tagit miglustat 65 mg harda
kapslar.

B Om det skulle ske en fordréjning far det inte ga mer &n 3 timmar efter att du tog miglustat
innan Pombiliti-infusionen startar.
® Infusionen av cipaglukosidas alfa varar cirka 4 timmar.

Figur 1. Tidslinje for dos

I Starta Avsluta
miglustat cipaglukosidas alfa* cipaglukosidas alfa
Typisk infusionstid

? 4 timmar ’

Timmar ; :

0 1 2 3 4 5 6 T

. ® - @ * ® * °

) 4 timmar 3

Borja Sluta
fasta fasta

* Infusionen med cipaglukosidas alfa ska paborjas 1 timme efter intag av miglustat kapslar. Om det skulle
ske en fordrojning far det inte ga mer an 3 timmar efter att du tog miglustat innan Pombiliti-infusionen
startar.

Byte fran en annan enzymersattningsbehandling
Om du for narvarande behandlas med en annan enzymersattningsbehandling galler féljande:

® Din lakare kommer att tala om for dig nar du ska sluta med den andra
enzymersattningsbehandlingen innan du bérjar med Pombiliti.
® Tala om for din lakare nar du tog din sista dos.

Om du har fatt for stor mangd av Pombiliti

Om du har svart att andas, kanner dig svullen eller uppsvalld, eller om ditt hjarta rusar, kan du ha fatt for
mycket Pombiliti. Tala omedelbart om det fér din |akare. Fér snabb infusion av Pombiliti kan leda till
symtom pa grund av vatskedverskott i kroppen, t.ex. andfaddhet, snabb puls eller utbredd svullnad av
kroppen.

Om du har missat en dos Pombiliti
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Om du har missat en infusion ska du kontakta l&kare eller sjukskéterska sa snart som mojligt for att fa en ny
tid for nar du ska fa Pombiliti i kombination med miglustat minst 24 timmar efter att du senast tog
miglustat.

Om du slutar att fa Pombiliti

Tala med din lakare om du vill avbryta behandlingen med Pombiliti. Symtomen pa din sjukdom kan
férvarras om du slutar med behandlingen.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar, men alla anvéandare behdver inte fa dem.

Pombiliti anvands tillsammans med miglustat och biverkningar kan forekomma med bada dessa lakemedel.
Biverkningar sags huvudsakligen medan patienterna fick en infusion med Pombiliti (infusionsrelaterade
reaktioner) eller kort darefter. Du maste omedelbart tala om for din lakare om du far en infusionsrelaterad
reaktion eller en allergisk reaktion. Vissa av dessa reaktioner kan bli allvarliga och livshotande. Din lakare
kan ge dig lakemedel fore infusionen for att férhindra dessa reaktioner.

Infusionsrelaterade reaktioner
De flesta infusionsrelaterade reaktioner ar lindriga eller mattliga. Symtom pa infusionsrelaterade reaktioner
kan vara andningssvarigheter, uppsvalldhet, feber, frossa, yrsel, hudrodnad, kliande hud och utslag.

Allergiska reaktioner
Allergiska reaktioner kan ge symtom som utslag pa olika stallen pa kroppen, svullna 6gon, langvariga
andningssvarigheter, hosta, svullnad av lappar, tunga eller svalg, kliande hud och nasselutslag.

Mycket vanliga (kan forekomma hos fler an 1 av 10 personer)

® Huvudvark

Vanliga (kan férekomma hos upp till 1 av 10 personer)

Hosta

Varmevallningar (pl6tslig rodnad i ansikte, hals eller 6vre delen av brdéstkorgen)
Brostsmarta

Utslag, klada

Okat blodtryck

Svettningar

Uppsvalldhet

Tarmgaser

Diarré

Krakningar

lllamaende

Feber eller frossa

Nasselutslag

Svullnad eller smarta i det kroppsomrade dar nalen fordes in
Muskelkramper, muskelsmarta, muskelsvaghet

Ofrivillig skakning i en eller flera delar av kroppen

Okad svettning

Smarta
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® Fgréandrat smaksinne

® Konstant trotthet eller somnighet

® Andndd

Mindre vanliga (kan forekomma hos upp till 1 av 100 personer)

® Andningssvarigheter som leder till hosta, ett visslande ljud (vésande andning) nar du andas ut samt

andfaddhet (astma)
Allergiska reaktioner

Svullnad i huden

Magsmarta

Irritation i munnen

Brannande kansla

Sémnighet
Yrsel
Ledvark

Muskeltrotthet
Okad muskelstelhet

Lagt blodtryck
Svimningskansla

migran)
® Hudmissfargning

Rapportering av biverkningar

Matsmaltningsbesvar

Konstant trotthetskansla
Ont i halsen eller irriterat svalg
Smartsamma och onormala sammandragningar i svalget (svalgkramper)

Svullnad i hander, fotter, anklar, ben

Smarta eller obehag i bakre delen av munhalan

Smarta i kinden, tandkéttet, l[apparna, hakan

Forlust av styrka och energi, svaghetskansla

Obehagskanslor, kansla av trétthet i hela kroppen eller fysisk trétthet

Rivmarken eller skador pa huden
Forandrad kroppstemperatur
Minskad mangd av en typ av vita blodkroppar - visas i tester

Smarta i omradet mellan héften och revbenen

Problem med att halla eller uppratthalla balansen

Smarta i ena eller bada sidorna av huvudet, bultande smarta, aura, 6gonsmarta, ljuskanslighet (

Om du far biverkningar, tala med |dkare, apotekspersonal eller sjukskéterska. Detta galler aven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar direkt till
Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att dka
informationen om lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Pombiliti ska forvaras
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Din lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska ansvarar fér férvaringen av detta lakemedel och for att
oppnade injektionsflaskor kasseras pa ratt satt. Féljande uppgifter ar endast avsedda for halso- och
sjukvardspersonal:

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall fér barn.

Anvands fore utgangsdatum som anges pa flaskan och kartongen efter "EXP". Utgangsdatumet ar den sista
dagen i angiven manad.

Odppnade injektionsflaskor: Forvaras i kylskap (2 °C-8 °C). Férvara injektionsflaskan i ytterkartongen.
Ljuskansligt.

Efter spadning rekommenderas omedelbar anvandning. Férvaring av infusionspasen med Pombiliti har dock
pavisats i 6 timmar vid 20 °C-25 °C och 24 timmar vid 2 °C-8 °C.

Lakemedel ska inte kastas i avioppet eller bland hushallsavfall. Fraga apotekspersonalen hur man kastar
lakemedel som inte langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar cipaglukosidas alfa. En injektionsflaska innehaller 105 mg cipaglukosidas alfa.
Efter rekonstitution (uppl6sning) innehaller I6sningen i injektionsflaskan 15 mg cipaglukosidas alfa per ml.
Den rekommenderade slutkoncentrationen av cipaglukosidas alfa utspadd i den intravendsa pasen ar
mellan 0,5 mg/ml och 4 mg/ml.

Ovriga innehallsdmnen &r

Natriumcitratdihydrat (E331)
Citronsyramonohydrat (E330)
Mannitol (E421)

Polysorbat 80 (E433)

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Pombiliti ar ett vitt till svagt gulaktigt pulver. Efter rekonstitution ar det en klar till opalskimrande, farglds till
svagt gul 16sning, fri fran frammande partiklar och praktiskt taget fri fran partiklar i form av vita till
genomskinliga partiklar. Den rekonstituerade I6sningen maste spadas ytterligare i en intravenés
infusionspase.

Pombiliti ar ett pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning i en injektionsflaska.
Forpackningar om 1 injektionsflaska, 10 injektionsflaskor eller 25 injektionsflaskor.
Eventuellt kommer inte alla férpackningsstorlekar att marknadsféras.

Innehavare av godkannande for forsaljning och tillverkare

Innehavare av godkannande for forsaljning
Amicus Therapeutics Europe Limited
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Block 1, Blanchardstown Corporate Park

Ballycoolin Road
Blanchardstown, Dublin

D15 AKK1

Irland

tfn: +353 (0) 1 588 0836
fax: +353 (0) 1 588 6851
e-post: info@amicusrx.co.uk

Tillverkare

Manufacturing Packaging Farmaca (MPF) B.V.
Neptunus 12, Heerenveen, 8448CN, Nederlanderna

Kontakta ombudet fér innehavaren av godkannandet fér forsaljning om du vill veta mer om detta

lakemedel:

Belgié/Belgique/Belgien

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tél/Tel: (+32) 0800 89172
MedInfo@amicusrx.com

Lietuva

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+370) 8800 33167
MedInfo@amicusrx.com

bbvarapus

Amicus Therapeutics Europe Limited
Ten.: (+359) 00800 111 3214
MedInfo@amicusrx.com

Luxembourg/Luxemburg

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tél/Tel: (+352) 800 27003
MedInfo@amicusrx.com

Ceské republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+420) 800 142 207
MedInfo@amicusrx.com

Magyarorszég

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+36) 06 800 21202
MedInfo@amicusrx.com

Danmark

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf.: (+45) 80 253 262
MedInfo@amicusrx.com

Malta

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+356) 800 62674
MedInfo@amicusrx.com

Deutschland

Amicus Therapeutics GmbH
Tel: (+49) 0800 000 2038
MedInfo@amicusrx.com

Nederland

Amicus Therapeutics BV

Tel: (+31) 20 235 8510/ (+31) 0800 022 8399
MedInfo@amicusrx.com

Eesti

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+372) 800 0111 911
MedInfo@amicusrx.com

Norge

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf: (+47) 800 13837
MedInfo@amicusrx.com

EANGSa
Amicus Therapeutics Europe Limited

Osterreich
Amicus Therapeutics Europe Limited
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TnA: (+30) 00800 126 169
MedInfo@amicusrx.com

Tel: (+43) 0800 909 639
MedInfo@amicusrx.com

Espana

Amicus Therapeutics S.L.U.
Tel: (+34) 900 941 616
MedInfo@amicusrx.com

Polska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+48) 0080 012 15475
MedInfo@amicusrx.com

France
Amicus Therapeutics SAS

Tél: (+33) 0 800 906 788MedInfo@amicusrx.com

Portugal

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+351) 800 812 531
MedInfo@amicusrx.com

Hrvatska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+358) 0800 222 452
MedInfo@amicusrx.com

Ireland

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+353) 1800 936 230
MedInfo@amicusrx.com

Romania

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+40) 0808 034 288
MedInfo@amicusrx.com

Slovenija

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+386) 0800 81794
MedInfo@amicusrx.com

island

Amicus Therapeutics Europe Limited
Simi: (+354) 800 7634
MedInfo@amicusrx.com

Slovenska republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+421) 0800 002 437
MedInfo@amicusrx.com

Italia

Amicus Therapeutics S.r.l.
Tel: (+39) 800 795 572
MedInfo@amicusrx.com

Suomi/Finland

Amicus Therapeutics Europe Limited
Puh/Tel: (+358) 0800 917 780
MedInfo@amicusrx.com

Kompog

Amicus Therapeutics Europe Limited
TnA: (+357) 800 97595
MedInfo@amicusrx.com

Sverige

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tfn: (+46) 020 795 493
MedInfo@amicusrx.com

Latvija

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+371) 800 05391
MedInfo@amicusrx.com

United Kingdom (Northern Ireland)
Amicus Therapeutics, UK Limited
Tel: (+44) 08 0823 46864
MedInfo@amicusrx.com

Denna bipacksedel andrades senast 03/2023

Ovriga informationskillor

Ytterligare information om detta Idkemedel finns pa Europeiska ldkemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu. Dar finns ocksa lankar till andra webbplatser rérande sallsynta sjukdomar och

behandlingar.
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Foljande uppgifter ar endast avsedda for halso- och
sjukvardspersonal:

Bruksanvisning - rekonstitution, spadning och administrering

Pombiliti maste beredas med vatten for injektionsvatskor, sedan spadas med natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %)
injektionsvatska, |6sning och sedan administreras genom intravends infusion. Rekonstitution och spadning
ska goras enligt god klinisk praxis, sarskilt med avseende pa aseptik.

Eftersom detta Idakemedel ar ett protein kan det bildas partiklar i den rekonstituerade I6sningen och i de
slutligt utspadda infusionspasarna. Darfor bor ett lagproteinbindande inline-filter pa 0,2 mikrometer
anvandas for administrering. Det har visats att anvandning av ett in-line-filter pa 0,2 mikrometer avlagsnar
synliga partiklar utan att leda till ndgon uppenbar forlust av protein eller aktivitet.

Bestam antalet injektionsflaskor som ska beredas baserat pa den enskilda patientens dosregim (mg/kg) och
ta ut de injektionsflaskor som behdvs ur kylskapet for att 1ata dem uppna rumstemperatur (cirka
30 minuter). Varje injektionsflaska med Pombiliti &r endast avsedd fér engangsbruk.

Anvand aseptisk teknik.
Rekonstitution

Varje injektionsflaska med 105 mg Pombiliti rekonstitueras med 7,2 ml vatten for injektionsvatskor med
hjalp av en spruta med en naldiameter pa hogst 18 gauge. Tillsatt vattnet for injektionsvatskor genom att
langsamt lata det droppa langs insidan av injektionsflaskan och inte direkt ner pa det frystorkade pulvret.
Luta och rulla varje injektionsflaska férsiktigt. Flaskorna far inte vandas, snurras eller skakas. Den
fardigberedda I6sningen ar klar till opalskimrande, farglés till svagt gul I6sning, fri fran frammande partiklar
och praktiskt taget fri fran partiklar i form av vita till genomskinliga partiklar. Inspektera omedelbart de
beredda injektionsflaskorna med avseende pa partiklar och missfargning. Anvand inte om andra frammande
partiklar an de som beskrivs ovan observeras vid omedelbar inspektion eller om den beredda ldsningen ar
missfargad. Den rekonstituerade I6sningen har ett pH-varde pa cirka 6,0.

Efter rekonstitution rekommenderas omedelbar spadning av injektionsflaskorna (se nedan).
Spadning

Efter rekonstitution enligt ovan innehaller den fardigberedda ldsningen i injektionsflaskan 15 mg
cipaglukosidas alfa per ml. Den rekonstituerade volymen majliggdér exakt uppdragning av 7,0 ml
(motsvarande 105 mg) fran varje injektionsflaska. Detta ska sedan spadas ytterligare enligt foljande: Dra
langsamt upp den rekonstituerade I6sningen fran varje injektionsflaska, men mindre an 7,0 ml for den sista
injektionsflaskan, tills volymen for patientens dos erhallits. Anvénd en spruta med en naldiameter pa hogst
18 gauge. Den rekommenderade slutliga koncentrationen av cipaglukosidas alfa i infusionspasarna ar
mellan 0,5 mg/ml och 4 mg/ml. Avlagsna luften inne i infusionspasen. Avlagsna aven en lika stor mangd
natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, 16sning, som kommer att ersattas med rekonstituerat
Pombiliti. Injicera langsamt rekonstituerat Pombiliti direkt i natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska,
l6sning. Vand infusionspasen forsiktigt eller klam pa den for att blanda den utspadda ldsningen. Skaka eller
ruska inte pa infusionspasen.

Den slutliga infusionslésningen ska administreras sa snart som mdjligt efter spadning.
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Ej anvant lakemedel och avfall ska kasseras enligt gallande anvisningar.
Administrering

Infusionen med Pombiliti ska starta 1 timme efter att miglustatkapslarna tagits. Om infusionen skulle bli
fordrojd ska den inte paborjas senare an 3 timmar efter intaget av miglustat.

Rekommenderad dos Pombiliti ar 20 mg/kg kroppsvikt administrerat en gang varannan vecka som
intravends infusion.

Infusioner ska administreras i stegvist dkande takt. Det rekommenderas att infusionen inleds med en initial

hastighet pa 1 mg/kg/timme och gradvis 6kas med 2 mg/kg/timme var 30:e minut om inga tecken pa
infusionsrelaterade reaktioner foreligger, tills en hdgsta hastighet pad 7 mg/kg/timme har uppnatts.
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