KULLANMA TALIMATI

ALDURAZYME 100 U/mL IV infiizyon icin konsantre ¢ozelti
Damar yoluyla kullanilir.
Steril

Etkin madde: 100 U/mL Laronidaz
Yardimci maddeler: Sodyum kloriir, sodyum fosfat monobazik monohidrat, sodyum fosfat
dibazik heptahidrat, Polisorbat 80, enjeksiyonluk su

Bu ilaci kullanmaya baslamadan énce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, ¢iinkii sizin icin 6nemli bilgiler icermektedir.

Bu kullanma talimatini saklayiniz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiyag¢ duyabilirsiniz.

Eger ilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

Bu ilag kisisel olarak sizin i¢in regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

Bu ilacin kullanimi sirasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilact
kullandiginizi soyleyiniz.

Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Illa¢ hakkinda size 6nerilen dozun diginda yiiksek veya
diigiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. ALDURAZYME nedir ve ne icin kullanilir?

2. ALDURAZYME’ kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
3. ALDURAZYME nasul kullanilir?

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

5. ALDURAZYME n saklanmas

Bashklar1 yer almaktadir.
1. ALDURAZYME nedir ve ne i¢in kullamlir?

ALDURAZYME mukopolisakkoridoz I (MPS I; a-L-iduronidaz eksikligi) teshisi konmus
hastalarda, hastaligin ndrolojik olmayan bulgularinin tedavisinde kullanilir.

Viicutta bulunan bir maddeyi (glikozaminoglikan) parcalayan a-L-iduronidaz adi verilen
enzim, MPS I hastasi kisilerde ya diisiik seviyede bulunur ya da hi¢ bulunmaz. Sonug olarak,
bu madde viicutta olmasi gerektigi gibi parcalanamamaktadir. Viicutta bircok dokuda
birikerek MPS I’in bulgularina yol agmaktadir.

ALDURAZYME, laronidaz adi1 verilen yapay bir enzimdir. Bu MPS I’de eksik olan dogal
enzimin yerini alabilmektedir.

ALDURAZYME infiizyon i¢in konsantre ¢dzelti olarak sunulmaktadir. Cozelti berrak/hafif
bulanik ve renksiz/agik saridir.

Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
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2. ALDURAZYME’1 kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
ALDURAZYME"1 asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ

Eger;
Laronidaza veya bu ilagta bulunan ve Boliim 6'da listenenen diger maddelerden herhangi
birine kars1 alerjiniz varsa kullanmayiniz.

ALDURAZYME’1 asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ

ALDURAZYME'" kullanmadan 6nce doktorunuzla konusunuz.
ALDURAZYME tedavisi asagidakilere neden olursa derhal doktorunuzla iletisime geciniz:

e Anafilaksi (siddetli bir alerji reaksiyonu) dahil olmak {izere alerjik reaksiyonlar i¢in
Boliim 4. "Olas1 yan etkiler" boliimiine bakiniz. Bu reaksiyonlarin bazilar1 yasami
tehdit edici olabilir. Semptomlar arasinda solunum yetmezligi/sikintis1 (akcigerlerin
diizgiin calisamamasti), stridor (tiz nefes alma sesi) ve hava yollarinin tikanmasina
bagl diger bozukluklar, hizli nefes alma, nefes alma zorluguna neden olan hava yolu
kaslarinin asir1 kasilmasi (bronkospazm), viicut dokularinda oksijen azaligi(hipoksi),
disiik tansiyon, yavas kalp hizi veya kasintilh  dokiintii  (rtiker)
sayilabilir ALDURAZYME ile tedavi ediliyorsaniz inflizyona bagli reaksiyonlar
gelistirebilirsiniz. Inflizyona bagl reaksiyonlar, infiizyon sirasinda veya infiizyonun
yapildig1 giiniin sonuna kadar gozlenen yan etkiler olarak tanimlanmaktadir (bkz. 4.
Olas1 Yan Etkiler). Bu reaksiyonlarin bir kism1 siddetli olabilir. Benzer bir reaksiyon
gbzlemeniz durumunda hemen doktorunuza haber vermelisiniz.

Bu reaksiyonlar gelistiginde, ALDURAZYME infilizyonu derhal durdurulacak ve doktorunuz
tarafindan uygun tedavi baglanacaktir.

Daha onceden MPS 1 ile iligkili iist solunum yolu tikaniklig1 yasadiysaniz, bu reaksiyonlar
daha siddetli olabilir.

Bu durumda size antihistaminikler ve ates diisiiriicii ilaclar (6rn. parasetamol) gibi alerjik tipte
reaksiyonlarin dnlenmesinde yardimcei olabilecek bir ek tedavi uygulanabilir.

Doktorunuz ALDURAZYME almaya devam edip edemeyeceginize karar verecektir.

Biyoteknolojik iiriinlerin takip edilebilirliinin saglanmasi i¢in uygulanan iirliniin ticari ismi
ve seri numarasi mutlaka hasta dosyasina kaydedilmelidir.

ALDURAZYME’1n yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
Gidalarla etkilesimi beklenmemektedir.

Hamilelik
1laci kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

ALDURAZYME’1n hamile kadinlarda kullanilmasina ait yeterli deneyim bulunmamaktadir.
ALDURAZYME’1n hamilelik sirasinda agik¢a gerekli olmadikg¢a kullanilmamalidir.
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Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza
danisiniz.

Emzirme

Hact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza damginiz.

ALDURAZYME'n dogurganlik {izerindeki etkilerine iligskin veri mevcut degildir.
ALDURAZYME’m siite ge¢ip gecmedigi bilinmemektedir. Bu nedenle ALDURAZYME
tedavisi sirasinda emzirmenin durdurulmasi 6nerilmektedir.

Arac¢ ve makine kullanimi
Arag¢ ve makine kullanma tizerine etkisi incelenmemistir.

ALDURAZYME’mn iceriginde bulunan bazi yardimci maddeler hakkinda onemli
bilgiler

Bu tibbi iiriin her flakonda 30 mg sodyum (yemek tuzu/yemek tuzunun ana bileseni) igerir.
Bu, bir yetiskin i¢in Onerilen giinliik maksimum sodyum aliminin % 1,5'ine esdegerdir.
Kontrollii sodyum diyetinde olan hastalar i¢in g6z 6niinde bulundurulmalidir.

Diger ilaclarla birlikte kullanim

ALDURAZYME’1n potansiyel etkilesim riski nedeni ile klorokin veya prokain igeren tibbi
tiriin kullantyorsaniz doktorunuza haber veriniz.

Eger regeteli ya da regetesiz herhangi bir ilaci su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda
kullandniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. ALDURAZYME nasil kullanilir?

Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhgi icin talimatlar:

Kullanim talimati - seyreltme ve uygulama

Infiizyonluk ¢6zelti konsantresi, uygulamadan dnce seyreltilmelidir ve intravendz kullanima
yoneliktir (saglik uzmanlarina yonelik bilgilere bakiniz).

ALDURAZYME uygulamasi, tibbi acil durumlari ydnetmeye yonelik resiisitasyon
ekipmaninin kolaylikla bulunabilecegi uygun bir klinik ortamda ger¢eklestirilmelidir.

Dozaj
ALDURAZYME’m tavsiye edilen dozu, intravendz inflizyon yoluyla, her haftada bir kez

uygulanacak olan, viicut agirligina gore her bir kg i¢cin 100 U’dir. Baglangicdaki inflizyon hizi
2 U/kg/saat’dir. Hasta tarafindan tolere ediliyorsa, her 15 dakikada bir artirilarak maksimum
43 U/kg/saat degerine kadar cikabilir. Uygulanacak toplam hacim yaklasik 3-4 saat iginde
verilmelidir.

Bu ilact her zaman doktorunuzun size sOyledigi sekilde kullaniniz. Emin degilseniz
doktorunuza danisiniz.

Degisik yas gruplarn:

Cocuklarda kullanim:
Veri voktur Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
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Yashlarda kullanim:
Veri yoktur.

Ozel kullanim durumlarr:
Ozel kullanimi yoktur
Kullanmamz gerekenden fazla ALDURAZYME kullandiysaniz:

Verilen ALDURAZYME dozu ¢ok yiiksekse veya infiizyon ¢ok hizliysa, yan etkiler meydana
gelebilir. Asirt hizlh ALDURAZYME inflizyonu almak, mide bulantisina, karin agrisina, bas
agrisina, bas donmesine ve nefes almada zorluga (dispne) neden olabilir. Bu gibi durumlarda
inflizyon durdurulmali veya infiizyon hiz1 derhal yavaslatilmalidir.

ALDURAZYME dan kullanmaniz gerekenden fazlasin kullanmigsaniz bir doktor veya eczact
ile konusunuz.

ALDURAZYME’1 kullanmay1 unutursaniz:
ALDURAZYME infiizyonu kagirdiysaniz, doktorunuza haber veriniz.
Unutulan dozlari dengelemek igin ¢ift doz almayiniz.

ALDURAZYME ile tedavi sonlandirildiginda olusabilecek etkiler:

ALDURAZYME ile tedavi sonlandirildiginda olusabilecek etkiler yoniinde bir bilgi
bulunmamaktadir.

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi, ALDURAZYME’ 1n iceriginde bulunan maddelere duyarl olan kisilerde yan
etkiler olabilir.

Yan etkiler oncellikle ilacin kullanimi sirasinda veya sonrasinda (inflizyon ile iligkili
reaksiyonlar) goriilmektedir. Buna benzer reaksiyonlar gézlemlediginizde doktorunuza hemen
bilgi veriniz. Bu reaksiyonlarin sayisi, ALDURAZYME ile tedavi siiresinin artisi ile birlikte
azalmaktadir. Bu reaksiyonlarin biiyiik bir cogunlugu hafif ile orta siddet arasindadir. Ancak,
ALDURAZYME inflizyonlan sirasinda veya uygulamadan sonraki 3 saate kadar, hastalarda
siddetli sistematik alerjik reaksiyon (anafilaktik reaksiyon) gozlenmistir. Bu kadar siddetli bir
alerjik reaksiyonun bazi semptomlar1 hayati tehdit edici niteliktedir ve siddetli nefes alma
giicliigii, bogazin sismesi, diisiik kan basinci ve viicuttaki diisiik oksijen seviyesini
icermektedir. Daha once siddetli MPS 1 ile iliskili iist solunum yolu ve pulmoner tutulum
hikayesi olan birka¢ hastada bronkospazm (hava yolu daralmasi), solunum durmasi ve yiizde
sisme gibi reaksiyonlar yasanmistir. Bronkospazm ve solunum durmasmin sikligi
bilinmemektedir. Siddetli alerjik reaksiyonun (anafilaktik reaksiyon) ve yilizde sisme
sikligiin yaygin oldugu kabul edilir ve 10 kisiden 1'e kadarini etkileyebilir.

Yan etkiler asagidaki kategorilerde gosterildigi sekilde siralanmustir:

Cok yaygin: 10 hastanin en az birinde goriilebilir.

Yaygin: 10 hastanin birinden az, fakat 100 hastanin birinden fazla gorilebilir.

Yaygin olmayan: 100 hastanin birinden az, fakat 1.000 hastanin birinden fazla goriilebilir.
Seyrek: 1.000 hastanin birinden az, fakat 10.000 hastanin birinden fazla goriilebilir.

Cok seyrek: 10.000 hastanin birinden az goriilebilir.

Bilinmiyor (eldeki verilerden hareketle tahmin edilemiyor)
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Asagidakilerden biri olursa, ALDURAZYME’1 kullanmay1 durdurun ve DERHAL
doktorunuza bildirin veya size en yakin acil béliime basvurunuz:

Cok yaygin:

Bas agris1

Mide bulantisi

Karn agrisi

Dokiintii

Eklem hastaligi,

Eklem agrisi,

Sirt agrisi,

Kol veya bacaklarda agr

Ani yiiz kizarmast

Ates, titreme

Kalp atis hizinda artis

Kan basincinda artis

Viicutta diisiik kan oksijen seviyesi

sisme, kizariklik, sivi birikmesi, rahatsizlik, kasintili dokiintii, derinin soluk rengi,
renginin degismesi veya sicaklik hissi gibi infiizyon bolgesinde reaksiyonlar.

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

Yaygin:

Viicut 1s1sinda artig
Karincalanma

Bas donmesi

Oksiiriik

Nefes almakta zorlanma

Kusma

Ishal

Yiiz, bogaz, kollar ve bacaklar gibi bolgelerdederi altinda hizli sislik; sisme,
bogaz sigsmesi hava yolunu tikarsa hayati tehlike olusturabilir
Kurdesen

Kasinti

Sa¢ kaybi

Soguk terleme, asir1 terleme

Kas agrisi

Soluk goriiniis

Soguk el ve ayak

Sicak hissetme, listime
Yorgunluk

Soguk alginligina benzer hastalik
Enjeksiyon bolgesinde agr1
Huzursuzluk
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Bilinmiyor:

Alerjik reaksiyonlar (asir1 duyarlilik)

Anormal derecede yavas kalp atis hiz1

Artan veya anormal derecede yiiksek kan basinci

Girtlagin sigmesi

Cildin mavimsi renk almas1 (kandaki diisiik oksijen seviyesi nedeniyle)
Hizl1 soluk alma

Cildin kizarmasi

Dokuya ila¢ s1izmasi sonucunda enjeksiyon bolgesinde sisme ve kizariklik
Akcigerlerin diizglin ¢alisamamasi (solunum yetmezligi)

Bogaz sismesi

Tiz nefes alma sesi

Hava yollariin tikanmasi nedeni ile nefes almada zorluk

Dudaklarin sismesi

Dilin sismesi

S1v1 tutulmasi nedeniyle 6zellikle ayak bileklerinde ve ayaklarda sisme
[laca 6zel antikor, ilaca yanit olarak iiretilen bir kan proteini

[lacin etkisini nétralize eden antikor

Eger bu kullanma talimatinda bahsi gecmeyen herhangi bir yan etki ile karsilasirsaniz
doktorunuzu veya eczacinizi bilgilendiriniz.

Siipheli advers reaksiyonlarin raporlanmasi

Ruhsatlandirma sonrasi siipheli ilag advers reaksiyonlarinin raporlanmasi biiyiik 6nem
tasimaktadir. Raporlama yapilmasi, ilacin yarar/risk dengesinin siirekli olarak izlenmesine
olanak saglar. Saglik meslegi mensuplarinin herhangi bir siipheli advers reaksiyonu Tiirkiye
Farmakovijilans Merkezi (TUFAM)’ne bildirilmesi gerekmektedir (www.titck.gov.tr; e-posta:
tufam@titck.gov.tr; tel: 0 800 314 00 08; faks: 0 312 218 35 99).

5. ALDURAZYME’1n saklanmasi

ALDURAZYME'1 ¢ocuklarin géremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda
saklayiniz.

Acilmamis siseler:
2 — 8°C’de (buzdolabinda) saklayiniz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullaniniz.

Ambalajin iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra ALDURAZYME"1
kullanmayniz.

Eger tiriinde ve/veya ambalajinda bozukluklar fark ederseniz ALDURAZYME "1 kullanmayiniz.
Son kullanma tarihi kutu tistiinde belirtilen ayin son giintidiir.

Son kullanma tarihi gegmis veya kullanilmayan ilaglar1 ¢cope atmayiniz! "Cevre, Sehircilik ve

Iklim Degisikligi Bakanliginca” belirlenen toplama sistemine veriniz.
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Ruhsat sahibi:
Sanofi Saglik Uriinleri Ltd.Sti.
Sisli-Istanbul

Uretim yeri:

Vetter Pharma-Fertigung GmbH & Co. KG1
Eisenbahnstrasse 2-4

88085 Langenargen

Almanya

Bu kullanma talimati ../../.... tarihinde onaylanmistir.

ASAGIDAKI BILGILER BU iLACI UYGULAYACAK SAGLIK PERSONELI
ICINDIR.

Her bir ALDURAZYME flakonu tek kullanimliktir. Infiizyon i¢in konsantre ¢ozelti aseptik
teknik kullanilarak 9 mg / mL sodyum kloriir % 0.9 (I.V.) cozeltisi ile seyreltilmelidir.

Seyreltilen ALDURAZYME c¢ozeltisinin 0,2 mikrometre’lik i¢ filtresi olan bir infiizyon seti
ile uygulanmas: tavsiye edilmektedir.

Mikrobiyolojik giivenlilik ac¢isindan, seyreltilmis iiriin hemen kullanilmalidir. Hemen
kullanilmayacaksa, seyreltme isleminin kontrolli ve valide edilmis aseptik kosullarda
yapilmig olmasi sart1 ile 24 saatten fazla olmamak sart1 ile 2 — 8 °C’de saklanabilir.

ALDURAZYME diger tibbi tirlinlerle ayni infiizyon setinde karistirilmamalidir.

ALDURAZYME infiizvonunun Hazirlanmasi (Aseptik Teknik Kullanimz)

e Hastanin viicut agirhgina gore seyreltilecek flakon sayisimi bellirleyiniz. Belirlenen
miktardaki flakon uygulamadan yaklasik 20 dakika 6nce oda sicakligmna (30 °C
altinda) gelmesi i¢in buzdolabindan ¢ikarilir. (30°C' nin altinda).Seyreltme 6ncesi her
bir flakon yabanci madde ve renklenme agisindan goz ile kontrol edilir. Berrak/hafif
bulanik ve renksiz/agik sar1 renkli ¢ozelti herhangi bir goézle goriilebilir partikiil
icermemelidir. Yabanci madde igeren veya renklenme goriilen flakonlar
kullanilmamalidir.

e Hastanin viicut agirhina gore toplam infiizyon hacmi belirlenir. Vuciit agirligi 20
kg’dan az veya esit ise 100 mL’ye, vuciit agirlig1 20 kg’dan fazla ise 250 mL’ye % 0,9
sodyum kloriir (I.V.) ile seyreltilir.

e Eklenecek toplam ALDURAZYME hacmine esit hacimde 9 mg/mL (% 0,9) sodyum

kloriir infiizyonluk soliisyonunu inflizyon torbasindan ¢ekip atilir.

ALDURAZYME flakonlarindan gerekli miktar ¢ekilir ve ¢ekilen miktarlar birlestirilir.

Gerekli miktarda % 0,9 sodyum kloriir (I.V.) ¢ozeltisi alinarak infiizyon setine alinir.

ALDURAZYME ¢ozeltisi flakonlardan alinarak, gerekli miktarda ¢ozelti birlestirilir.

ALDURAZYME c¢ozeltileri infiizyon setindeki % 0,9 sodyum kloriir (I.V.)

¢Ozeltisine eklenir.

Infiizyonluk ¢dzelti yavasca karistirlir.

e Kullanim 6ncesi ¢ozelti yabancit madde agisindan goz ile kontrol edilir. Sadece berrak,
renksiz ve herhangi bir gdzle goriilebilir partikiil icermeyen ¢ozeltiler kullanilmalidir.
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