FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

V¥ Detta lakemedel ar foremal for utdkad dvervakning. Detta
kommer att gora det mojligt 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.

Vimizim
1 mg/ml koncentrat till infusionsvatska, |0sning
elosulfase alfa

Las noga igenom denna bipacksedel innan du
borjar anvanda detta lakemedel. Den innehaller
information som ar viktig for dig.

- Spara denna information. Du kan behova lasa den igen.

"~ Om du har ytterligare fragor, vand dig till lakare.

- Om du far biverkningar, tala med lakare. Detta galler aven
eventuella biverkningar som inte namns i denna information.
Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Vimizim ar och vad det anvands for

2. Vad du behdver veta innan du anvander Vimizim
3. Hur du anvander Vimizim

4. Eventuella biverkningar
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5. Hur Vimizim ska forvaras
6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad Vimizim ar och vad det anvands for

Vimizim innehaller ett enzym, elosulfase alfa, som tillhér en grupp
lakemedel som kallas enzymsubstitutionsbehandlingar. Det
anvands for behandling av vuxna och barn med
mukopolysackaridos typ IVA (sjukdomen MPS IVA, aven kallad
Morquio A syndrom).

Personer med sjukdomen MPS IVA saknar helt eller har inte
tillrackligt med N-acetylgalaktosamin-6-sulfatas, ett enzym som
bryter ner vissa amnen i kroppen som till exempel keratansulfat
som finns i manga vavnader i kroppen, inklusive brosk och ben.
Som ett resultat av det, bryts inte dessa specifika amnen ner och
bearbetas av kroppen som de borde. De ansamlas i vavnaderna,
vilket stor deras normala funktion och orsakar symtomen pa

MPS IVA, till exempel svarighet att ga, svarighet att andas,
kortvaxthet och horselnedsattning.

Hur Vimizim fungerar

Detta lakemedel ersatter det naturliga enzymet
N-acetylgalaktosamin-6-sulfatas som saknas hos

MPS IVA-patienter. Behandlingen har visat sig forbattra
gangférmaga och minska halterna av keratansulfat i kroppen.
Detta lakemedel kan forbattra symtomen vid MPS VA,

2. Vad du behover veta innan du anvander Vimizim

Anvand inte Vimizim
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- Om du har haft livshotande allergiska reaktioner mot
elosulfase alfa eller nagot annat innehallsémne i detta
lakemedel (listas i avsnitt 6).

Varningar och forsiktighet

"~ Om du behandlas med Vimizim, kan du fa infusionsreaktioner.
En infusionsreaktion ar en biverkning, inklusive allergisk
reaktion, som intraffar under infusionen eller inom ett dygn
efter infusionen (se avsnitt 4). Om du far en sadan reaktion,
ska du omedelbart kontakta din lakare.

- Om du har en allergisk reaktion under infusionen kan din
lakare sakta ner eller avbryta infusionen. Din Idkare kan ocksa
ge dig ytterligare mediciner for att behandla eventuella
allergiska reaktioner (t.ex. antihistaminer och/eller
kortikosteroider (Kortison)).

~ Om du far ont i ryggen, domningar i armar eller ben, eller
forlorad kontroll over urinering eller avforing, ska du
omedelbart kontakta din ldkare. Dessa problem kan vara en
del av sjukdomen och kan bero pa tryck pa ryggmargen.

Andra lakemedel och Vimizim

Tala om for lakare om du tar, nyligen har tagit eller kan tankas ta
andra lakemedel.

Graviditet, amning och fertilitet

Du ska inte ta Vimizim under graviditet om det inte ar absolut
nodvandigt. Det ar inte kant om Vimizim utsondras i brostmjolk.
Diskutera med din Iakare om fordelarna med att ta Vimizim ar
storre an den mojliga risken for ditt nyfodda barn under amning.
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Det ar inte kant vilka effekter Vimizim har pa manniskans fertilitet.
Ingen effekt pa fertiliteten observerades hos djur.

Korformaga och anvandning av maskiner

Yrsel har rapporterats hos vissa patienter under Vimiziminfusionen.
Tala om for din Iakare om du kanner dig yr efter infusionen, sarskilt
om du ska framfora fordon eller anvanda maskiner dar yrsel kan
vara farligt.

Vimizim innehaller natrium och sorbitol (E420)

Detta ldkemedel innehaller 8 mg natrium (huvudingrediens i
bordssalt) per 5 ml injektionsflaska. Det motsvarar 0,4 % av det
rekommenderade dagliga kostintaget av natrium for en vuxen.

Detta lakemedel innehaller 100 mg sorbitol per 5 ml
injektionsflaska, vilket motsvarar 40 mg/kg. Sorbitol ar en
fruktoskalla. Om du (eller ditt barn) har arftlig fruktosintolerans
(HFI), en sallsynt genetisk sjukdom, far du (eller ditt barn) inte ta
detta ldkemedel om du inte har diskuterat det med lakare.
Patienter med HFI kan inte bryta ned fruktosen och det kan orsaka
allvarliga biverkningar. Innan du tar detta ldkemedel maste du tala
om for lakare om du (eller ditt barn) har HFI eller om ditt barn inte
langre ater godis och sotsaker eller dricker sota drycker for att det
mar illa, kréks eller upplever otrevliga effekter som svullen mage,
magkramper eller diarré.

3. Hur du anvander Vimizim

Din [akare eller sjukskoterska kommer att ge Vimizim till dig genom
infusion i en ven.
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Ldkemedlet maste spadas innan det ges. Din lakare eller
sjukskoterska kommer att ge dig nagra lakemedel fore
behandlingen for att minska allergiska reaktioner och du kan ocksa
fa lakemedel for att behandla eventuell feber.

Dos

Dosen ar baserad pa din kroppsvikt. Den rekommenderade
doseringen for vuxna och barn ar 2 mg/kg kroppsvikt som ges en
gang per vecka som dropp (intravends infusion) och det 4r samma
for vuxna och barn. Varje infusion tar cirka 4 timmar. Behandlingen
med Vimizim kan paborjas vid sa tidig alder som majligt, och ar
avsedd for langtidsbehandling.

Om du har ytterligare fragor om detta lakemedel, kontakta lakare
eller sjukskoterska.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla [akemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar,
men alla anvandare behover inte fa dem.

Biverkningar rapporterades huvudsakligen i samband med att
patienterna fick lakemedlet eller strax efterat
("infusionsreaktioner”). De allvarligaste biverkningarna var
allvarliga allergiska reaktioner (som ar mindre vanliga - kan drabba
upp till 1 av 100 personer) och milda och mattliga krakningar (som
ar mycket vanliga - kan drabba fler an 1 av 10 personer). Symtom
pa allergisk reaktion omfattar utslag, klada eller nasselutslag pa
huden (som ar vanliga - kan drabba upp till 1 av 10 personer). Om
du far svart att svélja, allvarlig andnéd eller vasande andning,
svullnad av ansikte eller Iappar, yrsel eller svag puls kan detta vara
symtom pa en allvarlig allergisk reaktion och du ska genast tala om
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det for din lakare. Baserat pa hur allvarlig biverkningen ar kan din
lakare sakta ned eller tillfalligt avbryta infusionen och/eller ge dig
ytterligare lakemedel for att minska effekterna av allvarlig allergisk
reaktion (t.ex. antihistaminer och/eller kortikosteroider) eller for att
minska feber (febernedsattande).

Mycket vanliga biverkningar omfattar symtom pa
infusionsreaktioner sasom huvudvark, illamaende, feber, frossa och
ont i magen. Andra mycket vanliga biverkningar ar diarré, smarta i
mun och svalg, yrsel och svarigheter att andas.

Vanliga biverkningar som observerades var muskelsmarta.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. 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 oka informationen om
lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

5. Hur Vimizim ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.
Anvands fore utgangsdatum som anges pa kartongen och pa

injektionsflaskan efter Utg.dat. Utgangsdatumet &r den sista dagen
i angiven manad.
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http://www.lakemedelsverket.se/

Odppnade injektionsflaskor:
Forvaras i kylskap (2°C-8°C).
Far ej frysas.

Forvaras i originalforpackningen. Ljuskansligt.

Anvand inte Vimizim om Iésningen ar missfargad eller innehaller
synliga partiklar.

Efter spadning:

Den utspadda |osningen ska anvandas omedelbart. Om den inte
anvands omedelbart ar forvaringstid och forvaringsbetingelser
anvandarens ansvar och bor normalt inte vara langre an 24 timmar
vid 2 °C-8 °C foljt av upp till 24 timmar vid 23 °C-27 °C under
infusionen.

Lakemedel ska inte kastas i avloppet 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 elosulfase alfa. Varje ml koncentrat
innehaller 1 mg elosulfase alfa. Varje injektionsflaska pa 5 ml
innehaller 5 mg elosulfase alfa.

- Ovriga innehdllsdmnen &r: natriumacetattrihydrat,
mononatriumfosfatmonohydrat, argininhydroklorid, sorbitol,
polysorbat 20 och vatten for injektionsvatskor (se avsnitt 2
under "Vimizim innehaller natrium och sorbitol (E420)").
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Vimizims utseende och forpackningsstorlekar

Vimizim tillhandahalls som koncentrat till infusionsvatska, l6sning
(sterilt koncentrat). Det klara till svagt opalescenta och farglosa till
blekgula koncentratet ska vara fritt fran synliga partiklar.

Forpackningsstorlekar: 1 injektionsflaska pa 5 ml.

Innehavare av godkannande for forsaljning

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

Irland

Tillverkare

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

Irland

Denna bipacksedel andrades senast 02/2019

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

Foljande uppgifter ar endast avsedda for halso-
och sjukvardspersonal:

Vimizim ska inte blandas med andra lakemedel i samma infusion,
forutom de som namns nedan.
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Varje injektionsflaska med Vimizim ar endast avsedd for
engangsbruk. Vimizim maste spadas med natriumklorid

9 mg/ml (0,9 %) med aseptisk teknik. Den utspadda
Vimizim-l0sningen administreras till patienter med hjalp av ett
infusionsset. Ett infusionsset utrustat med ett in-line-filter pa
0,2 um kan anvandas.

Ej anvant [akemedel och avfall ska kasseras enligt gallande
anvisningar.

Beredning av Vimizim infusion (anvand aseptisk teknik)

1. Det antal injektionsflaskor som ska spadas baserat pa den
enskilda patientens vikt ska bestammas och tas ut ur kylen i god
tid sa att de kan na 23°C-27°C. Injektionsflaskorna fa ej hettas upp
eller varmas i mikrovagsugn. Den rekommenderade doseringen &r
2 mg/kg kroppsvikt administrerat en gang per vecka genom dropp i
en ven (genom intravenos infusion). Varje infusion tar cirka

4 timmar.

® Ppatientens vikt (kg) multiplicerat med 2 (mg/kg) = patientdos
(mg)

® Patientdos (mg) dividerat med 1 (mg/ml koncentrat av
Vimizim) = totalt antal ml Vimizim

® Total mangd (ml) Vimizim dividerat med 5 ml per
injektionsflaska = totalt antal injektionsflaskor

2. Det berdknade totala antalet injektionsflaskor avrundas uppat till
nasta hela injektionsflaska.
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3. En infusionspase natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) infusionsvatska
ar lamplig for intravenos administrering. Den totala
infusionsvolymen bestams av patientens kroppsvikt.

® Ppatienter som vager mindre an 25 kg ges en total volym pa
100 ml.

® Ppatienter som vager 25 kg eller mer ges en total volym pa
250 ml.

4. Fore utspadning, ska varje injektionsflaska inspekteras med
avseende pa partiklar och missfargning. Det klara till 1att
opalescenta och farglosa till blekgula koncentratet ska vara fritt
fran synliga partiklar. Skaka inte injektionsflaskorna.

5. En viss volym av infusionsvatskan, bestaende av natriumklorid
9 mg/ml (0,9 %), ska dras fran infusionspasen pa 100 ml eller
250 ml och slangas, motsvarande den volym Vimizim-koncentrat
som ska tillsattas.

6. Den berdknade volymen Vimizim, fran framréaknat antal
injektionsflaskor, dras upp langsamt och forsiktigt och utan att
skaka dem i onddan.

7. Vimizim ska langsamt laggas till infusionsvatskan med
natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %).

Utspadd med 100 ml infusionsvatska bestaende av natriumklorid

9 mg/ml (0,9 %) kommer den initiala hastigheten att vara

3 ml/timme. Infusionshastigheten okas var 15:e minut pa foljande
satt: oka forst hastigheten till 6 ml/timme, Oka sedan hastigheten

gradvis med 6 ml/timme var 15:e minut tills en maximal hastighet
av 36 ml/timme nas.
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Utspadd med 250 ml infusionsvatska bestaende av natriumklorid
9 mg/ml (0,9 %) kommer den initiala hastigheten att vara
6 ml/timme. Infusionshastigheten okas var 15:e minut pa foljande

satt: oka forst hastigheten till 12 ml/timme, Oka sedan hastigheten
gradvis med 12 ml/timme var 15:e minut tills en maximal hastighet
av 72 ml/timme uppnas.

Patient| Total |Steg 1|Steg 2 |Steg 3 |Steg 4 |Steg 5 |Steg 6 |Steg 7
ens |infusio| Initial | 15-30 | 30-45 | 45-60 | 60-75|75-90 | 90+
vikt | ns- |infusio|minute minute/minute/minuteminute minute
(kg) |volym| ns- r r r r r r

(ml) |hastig| (ml/ | (ml/ | (ml/ | (ml/ | (ml/ | (ml/
het [timme)timme)timme)timme)timme)timme)
0-15
minute
r
(ml/ti
mme)

<25 | 100 3 6 12 18 24 30 36

=25 | 250 6 12 24 36 48 60 72

* Infusionshastigheten kan Okas allt eftersom infusionen tolereras
av patienten.

8. Den utspadda l0sningen ska blandas forsiktigt fore infusion,

9. Den utspadda |osningen ska inspekteras visuellt fore anvandning
med avseende pa partiklar. Anvand inte I6sningen om den ar
missfargad eller om det finns partiklar i Idsningen.
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10. Den utspadda Iosningen ska anvandas omedelbart. Om den
inte anvands omedelbart ar forvaringstid och
forvaringsforhallanden anvandarens ansvar. Den bor normalt inte
vara langre an 24 timmar vid 2°C-8°C foljt av upp till 24 timmar vid
23°C-27°C under administrering.
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