PRILOHA 1

SOUHRN UDAJU O PRIPRAVKU



1. NAZEV PRIPRAVKU

Cerezyme 400 jednotek prasek na ptipravu koncentratu pro infizni roztok

2.  KVALITATIVNI A KVANTITATIVNi SLOZENI
Kazda lahvicka s ptipravkem Cerezyme obsahuje 400 jednotek* imiglucerazy**.

Po rozpusténi obsahuje roztok 40 jednotek (pfiblizn€ 1,0 mg) imiglucerazy v 1 ml (400 jedn./10 ml).
Kazda injekéni lahvicka musi byt pred pouzitim dale natedéna (viz bod 6.6).

* Enzymova jednotka (jedn.) je definovana jako mnozstvi enzymu, které¢ je schopno katalyzovat
hydrolytickou reakci jednoho mikromolu syntetického substratu para-nitrofenyl
3-D-glukopyranosidu (pNP-Glc) za minutu pfi teploté 37 °C.

** Imiglucerdza je modifikovana forma humanni kyselé 3-glukosidazy a je produkovana
rekombinantni DNA technologii za pouziti sav¢i kultury vajecnikovych bungk kiecka ¢inského
s modifikovanou mannosou zaméienou na makrofagy.

Pomocné latky se znamym tcinkem:

Jedna injek¢ni lahvicka obsahuje 41 mg sodiku.

Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1.

3. LEKOVA FORMA

Prések na piipravu koncentratu pro infiizni roztok.

Pripravek Cerezyme je bily az témét bily prasek.

4. KLINICKE UDAJE

4.1 Terapeutické indikace

Pripravek Cerezyme (imigluceraza) je indikovan k dlouhodobé substitucni enzymové terapii pacientli
s potvrzenou diagndzou non-neuronopatického typu (Typ 1) nebo chronického neuronopatického typu
(Typ 3) Gaucherovy choroby, ktefi trpi klinicky signifikantnimi neneurologickymi projevy této

nemoci.

Neneurologické ptiznaky Gaucherovy choroby zahrnuji jednu nebo vice z nasledujicich podminek:

o anémie po vylouceni dalSich moznych pficin, jako je nedostatek zeleza

. trombocytopenie

. kostni onemocnéni po vylouceni dal§ich moznych pficin, jako je nedostatek vitaminu D
o hepatomegalie nebo splenomegalie

4.2 Davkovani a zpisob podani

Kontrola onemocnéni by méla byt provadéna 1ékari, ktefi maji znalosti a praktické zkuSenosti s 1é€bou
Gaucherovy choroby.

Davkovani
Vzhledem k rozmanitosti a multisystémové povaze projevit Gaucherovy choroby by mélo byt

davkovani pro kazdého pacienta individualni, zaloZzeno na komplexnim vyhodnoceni vSech klinickych
projevt choroby. Jakmile je dostate¢né stanovena individualni odpovéd’ pacienta u vSech piislusnych
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klinickych projevii, miiZze byt upraveno davkovani a Cetnost podani s cilem bud’ zachovat jiz dosazené
optimalni hodnoty u vSech klinickych projevii, nebo dale zlepsit ty klinické projevy, které jesté nebyly
normalizovany.

Existuje fada davkovacich rezimu, které byly shledany u¢innymi k 1é¢eni nékterych nebo vSech
neneurologickych projevt choroby. Po¢ate¢ni davka 60 jedn./kg télesné hmotnosti jednou za 2 tydny
ukazala zlepSeni v hematologickych a visceralnich parametrech béhem 6 mésicni 1é¢by, pokracovani
terapie touto davkou pak bud’ zlepsilo kostni onemocnéni, nebo zastavilo jeho progresi.

Podavani i tak nizké davky, jako je 15 jedn./kg t€lesné hmotnosti jednou za 2 tydny se projevilo
prokazatelnym zlepSenim hematologickych parametrti a organomegalie, ne vSak kostnich parametrt.
Obvykla frekvence podavani infuzi je jednou za 2 tydny; to je také frekvence infuzi, pro kterou je k
dispozici vétsina dat.

Pediatricka populace
U pediatrické populace neni nutna zadna uprava davkovani.

Ucinnost piipravku Cerezyme na neurologické symptomy u pacientti s chronickou Gaucherovou
chorobou neuronopatického typu nebyla dosud stanovena, a proto pro tyto projevy nelze doporudit
vhodné davkovani (viz bod 5.1).

Zpisob podani

Po rozpusténi a rozedéni se piipravek podava nitrozilni infazi. Pii prvnich infuzich by mél piipravek
Cerezyme byt podavan rychlosti neptekracujici 0,5 jednotky na 1 kg télesné hmotnosti za minutu. Pti
dal$im podani mize byt rychlost zvySena, ale neméla by ptrekrocit 1 jednotku na 1 kg télesné
hmotnosti za minutu. Zvysena rychlost infize by méla byt provadéna pod dohledem zdravotnického
pracovnika.

InfGzni podani 1é¢ivého piipravku Cerezyme v domacim prostiedi je mozné zvazovat u pacientd, ktefi
po dobu nékolika mésicti dobfe snéseji infuzni podavani 1é¢iv. Rozhodnuti o domacim podavani by
melo byt provedeno dle vyhodnoceni a doporuceni oSetfujiciho 1ékate. Infizni podavani 1é¢ivého
piipravku Cerezyme pacientem nebo oSetfovatelem v domacim prostiedi vyzaduje proskoleni
zdravotnickym pracovnikem v klinickém prostiedi. Pacient nebo oSetfovatel bude proskolen o
technice podavani infuze a o vypliiovani 1é€ebného deniku. Pacienti, u kterych se béhem infuzniho
podavani objevi nezadouci G¢inky, musi ihned pierusit infizni podavani a vyhledat 1ékatskou
pomoc. Dalsi infize bude nutné podavat v klinickém prostiedi. Davka a rychlost podavani infuze musi
zlstat pti domacim podavani stejné a nesmi se meénit bez dohledu zdravotnického pracovnika.

Navod k rekonstituci a nafedéni 1é¢ivého ptipravku pied jeho podanim je uveden v bod¢ 6.6.

Lékati a zdravotnicti pracovnici by méli zaregistrovat pacienty trpici Gaucherovou chorobou, véetné
pacienti s chronickymi neuronopatickymi projevy této nemoci, do registru ,,JICGG Gaucher Registry*
(viz bod 5.1).

4.3 Kontraindikace

Hypersenzitivita na lécivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku uvedenou v bodé¢ 6.1.

4.4  Zvlastni upozornéni a opati‘eni pro pouZziti

Hypersenzitivita

Soucasna data, pti vyuziti ELISA skriningu s naslednym potvrzenim radioaktivné zna¢enou
protilatkou, ukazuji, ze béhem prvniho roku terapie se ptiblizné u 15 % lécenych pacientl vytvoii I[gG
protilatky proti imigluceraze. Pfitom se ukazuje, Ze u pacientd, u kterych se vytvorti IgG protilatky, se
tak stane nej¢astéji béhem prvnich 6 mésica terapie a ziidka se protilatky proti Cerezymu vyvinou po



vice nez 12 mésicich 1é¢by. Doporucuje se, aby byli pacienti s podezienim na sniZzenou odezvu na
1é¢bu pravidelné monitorovani na tvorbu IgG protilatek proti imigluceraze.

U pacientt s protilatkami proti imigluceraze je vétsi riziko hypersenzitivnich reakci (viz bod 4.8).
Jestlize je u pacienta podezieni na hypersenzitivni reakci, je doporuceno vysetieni na protilatky proti
imigluceraze. Stejné jako u vSech intravendznich bilkovinnych pripravkl jsou mozné hypersenzitivni
alergické reakce, ale objevuji se méné Casto. Pokud tyto reakce nastanou, doporucuje se okamzité
prerusit infuzi piipravku Cerezyme a zahajit vhodnou 1écbu. Je tfeba dodrZovat aktualné platné
1ékatské standardy tykajici se neodkladné 1éCby.

Pacienti, u kterych se vyvinuly protilatky nebo ptiznaky hypersenzitivity viici Ceredasu (algluceraze),
by méli byt 1é¢eni piipravkem Cerezyme (imiglucerazou) s opatrnosti.

Sodik

Tento 1é¢ivy ptipravek obsahuje 41 mg sodiku v jedné injekéni lahviéee, coz odpovida 2 %
doporuc¢eného maximalniho denniho piijmu sodiku potravou podle WHO pro dospélého, ktery ¢ini 2 g
sodiku. Podava se intravendzné v 0,9% roztoku chloridu sodného (viz bod 6.6). To je tieba vzit

v tvahu u pacientt s dietou s nizkym obsahem sodiku.

Sledovatelnost

Aby se zlepsila sledovatelnost biologickych 1é¢ivych ptipravki ma se prehledné zaznamenat nazev
podaného ptipravku a ¢islo Sarze.

4.5 Interakce s jinymi lé¢ivymi piipravky a jiné formy interakce
Studie tykajici se interakce s jinymi 1éCivy nebyly dosud provedeny.
4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

Tehotenstvi

K dispozici jsou omezené zkuSenosti zahrnujici udaje o 150 t€hotenstvich (primarné vychazejici ze
spontannich hlaseni a reSersi literatury), z nichz lze vyvodit, ze uzivanim piipravku Cerezyme Ize

v té¢hotenstvi Gaucherovu chorobu tspésné kontrolovat. Ziskané udaje navic naznacuji, ze pripravek
Cerezyme nevykazuje zaddnou malformacni toxicitu vici plodu, byt jsou statistické vysledky malo
prikazné. Umrti plodu bylo hlaseno vzacné, ale neni ziejmé, zda zde byla n&jaka souvislost

s uzivanim pfipravku Cerezyme nebo Gaucherovou chorobou.

Pti hodnoceni vlivu pfipravku Cerezyme na te€hotenstvi, embryonalni vyvoj a vyvoj plodu, porod a
postnatalni vyvoj nebyly provedeny zadné testy na zvifatech. Neni znamo, zda ptipravek Cerezyme
prochazi placentou do vyvijejiciho se plodu.

U té€hotnych pacientek s Gaucherovou chorobou a u zen s touto chorobou, které chtéji otéhotnét, je
nutné pii kazdém téhotenstvi individualné posoudit pfinos a rizika 1é¢by. U pacientek s Gaucherovou
chorobou, které¢ ot¢hotni, mize dojit béhem téhotenstvi a Sestinedéli ke zvyseni aktivity choroby. To
zahrnuje i zvySené riziko kosternich projevil, exacerbaci cytopenie, krvaceni a zvySenou potfebu
transfuze. Pfi t€hotenstvi i laktaci jsou kladeny zvySené naroky na rovnovahu vapniku u matky a
dochazi ke zrychleni pfemény kosti. To muze pfispivat k dal$imu zatiZeni kostry v terénu Gaucherovy
choroby.

Dosud nelécenym zenam by se mélo doporucit zahajit 1écbu pred pocetim, aby si udrzely optimalni
zdravi. U Zen, které uzivaji ptipravek Cerezyme, je nutné zvazit pokracovani 1é€by béhem te¢hotenstvi.
Kwvili individualni upravé davkovani dle potfeb pacientky a jeji reakce na 1écbu je nutné dtikladne
sledovat téhotenstvi a klinické projevy Gaucherovy choroby.



Kojeni

Neni znamo, zda se tato 1é¢iva latka vylucuje do matetského mléka, enzym je ale pravdépodobné
v gastrointestinalnim traktu ditéte straven.
4.7 Utinky na schopnost ¥idit a obsluhovat stroje

Pripravek Cerezyme nema zadny nebo ma zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat
stroje.
4.8 Nezadouci ucinky

Tabulkovy seznam nezadoucich uéinku

Nezadouci ucinky jsou uvedeny v tabulce nize podle jednotlivych ustroji a tfidy Cetnosti (Casté (=1/100
az <1/10), mén¢ ¢asté (=1/1 000 az <1/100) a vzacné (=1/10 000 to <1/1 000)). V ramci kazdé skupiny
Cetnosti jsou nezadouci ucinky uvedeny v sestupném potadi podle zavaznosti.

Ttida organovych Casté Méng Casté Vzacné

systémi podle

MedDRA

Poruchy nervového Zavraté, bolesti hlavy,

systému parestézie™

Srdec¢ni poruchy Tachykardie*,
cyandza*

Cévni poruchy Navaly*, hypotenze*

Respira¢ni, hrudni a Dyspnoe*, kaslani*

mediastindlni poruchy

Gastrointestinalni Zvraceni, nevolnost,
poruchy brisni kieCe, prijem

Poruchy imunitniho
systému

Reakce precitlivélosti

Anafylaktoidni reakce

Poruchy kiize a
podkozni tkané

Kopftivka/angioedém?®,
svédéni*, vyrazka*

Poruchy svalové a

Artralgie, bolest zad*

kosterni soustavy a
pojivové tkané

Diskomfort v misté
infuze, paleni v misté
infuze, otoky v misté
infuze, sterilni absces v
misté vpichu, svirani
na prsou*®, horecka,
tfesavka, inava

Celkové poruchy a
reakce v misté aplikace

Ptiznaky naznacujici precitlivélost (* oznaceno v tabulce vyse) byly celkové zaznamenany u pfiblizné
3 % pacientl. Tyto priznaky se vyskytly b€hem infizi nebo kratce po nich. Tyto pfiznaky obecné
reaguji na 1é¢bu antihistaminiky a/nebo kortikosteroidy. Pacienti by m¢li byt pouceni, aby pii vyskytu
téchto symptomu prerusili infazi ptipravku a kontaktovali svého 1ékare.

HlaSeni podezieni na nezadouci i¢inky

HlaSeni podezfeni na nezadouci u€inky po registraci lé€ivého ptipravku je dilezité. Umoziuje to
pokracovat ve sledovani poméru pfinost a rizik 1é¢ivého ptipravku. Zadame zdravotnické pracovniky,
aby hlasili podezieni na nezadouci G€inky prostfednictvim narodniho systému hlaseni nezadoucich
ucinkd uvedeného v Dodatku V.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

4.9 Piediavkovani

Nebyl hlasen zadny ptipad predavkovani. U pacientti byly pouzity davky az 240 jednotek na 1 kg
télesné hmotnosti podavané jednou za dva tydny.

5. FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI

5.1 Farmakodynamické vlastnosti

Farmakoterapeuticka skupina: Enzym- Imigluceraza (rekombinant makrofagové B-
glukocerebrosidazy), ATC kod: A16AB02.

Mechanismus u¢inku

Gaucherova choroba je vzacna recesivné dédi¢na metabolicka porucha, ktera je disledkem nedostatku
lysozomalniho enzymu kyselé B-glukosidazy. Tento enzym §tépi glukosylceramidy, klicové slozky
tukové struktury bunécnych membran, na glukézu a ceramid. U jedincti s Gaucherovou chorobou je
Stépeni glukosylceramidu nedostatecné, coz vede k hromadéni velkého mnozstvi této latky v lysozomu
makrofagi (nazvanych ,,Gaucherovy bunky*), vedouci k Siroké sekundarni patologii.

Gaucherovy buniky se typicky nachazeji v jatrech, slezing a kostni deni a ptilezitostné také v plicich,
v ledvinach a ve stievé. Klinicky je Gaucherova choroba heterogenni fenotypové spektrum.
NejcastejSimi ptiznaky jsou hepatosplenomegalie, trombocytopenie, anémie a patologie kosti.
Abnormality kosti jsou ¢asto nejvice oslabujicim a zneschopnujicim rysem Gaucherovy choroby. Tyto
kostni ptiznaky zahrnuji prosaknuti kostni dfené, osteonekrdzu, bolesti kosti a kostni krize, osteopenii
a osteopordzu, patologické zlomeniny a poruchy rtstu. Gaucherova choroba je spojovana se zvySenou
produkci glukdzy a zvySenym vydanim energie na odpocinek, coz miize pfispivat k inavé a kachexii.
Pacienti s Gaucherovou chorobou mohou také byt nachylni k infekcim. Navic byva Gaucherova
choroba spojovana se zvySenym rizikem poruch imunoglobulinu jako je hyperimunoglobulinemie,
polyklonalni gammopatie nestanovené¢ho vyznamu (MGUS) a vicecetného myelomu. Pfirozeny vyvoj
Gaucherovy choroby obvykle vykazuje progresy s rizikem nezvratitelnych komplikaci vznikajicich

v riznych organech béhem casu. Klinické projevy Gaucherovy choroby mohou negativné ovlivnit
kvalitu Zivota. Gaucherova choroba je spojovdna se zvySenou nemocnosti a casnou umrtnosti.

Vv

U déti mize Gaucherova choroba vést ke zpomalenému riistu a opozdéné puberté.

Plicni hypertenze je znamou komplikaci Gaucherovy choroby. Pacienti, kterym byla odstranéna
slezina, jsou vystaveni zvySenému riziku vzniku plicni hypertenze. Lécba ptipravkem Cerezyme
snizuje ve vétsin€ pripadl nutnost odstranéni sleziny a vcasna lécba piipravkem Cerezyme je také
spojovana se snizenym rizikem vzniku plicni hypertenze. Doporucuje se rutinni vysetfeni k zjisténi
plicni hypertenze po stanoveni diagnézy Gaucherovy choroby a pozdéji. Zvlasté pacienti, u nichz byla
diagnostikovana plicni hypertenze, by m¢li dostavat odpovidajici davku piipravku Cerezyme, aby se
zajistila kontrola zdkladni Gaucherovy choroby, a méli by byt dale vySetfeni z divodu potreby dalsi
1é¢by urcené pro plicni hypertenzi.

Farmakodynamické uéinky

Imigluceraza (rekombinant makrofagové kyselé 3-glukosidazy) nahrazuje chybéjici ¢innost enzymu,
hydrolyzuje glukosylceramidy, a tak napravuje pivodni patofyziologii a pfedchazi sekundarni
patologii. Ptipravek Cerezyme snizuje velikost sleziny a jater, zlepSuje nebo normalizuje
trombocytopenii a anémii, zlepSuje nebo normalizuje mineralni hustotu kosti nebo zatizeni kostni
dfen¢, a omezuje nebo eliminuje bolest kosti nebo kostni krizi. Piipravek Cerezyme snizuje vydej
energie na odpocinek. Pripravek Cerezyme se ukdzal jako zlepsujici jak mentalni tak fyzické aspekty
kvality Zivota s Gaucherovou chorobou. Ptipravek Cerezyme snizuje chitotriosidazu, biomarker
akumulovanych glukosylceramidd v makrofazich a odpovéd’ na 1écbu. U déti prokazal ptipravek
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Cerezyme schopnost normalniho pubertalniho vyvoje a napomohl dohonit rust, coz vede k normalni
vysce a denzité kostniho mineralu v dospélosti.

Klinicka G¢innost a bezpe€nost

Tempo a rozsah odpovédi na 1é¢bu pripravkem Cerezyme zavisi na davce. Obecné mohou byt
zaznamenana zlepSeni u organi s rychlej$im tempem obnovy, jako je hematologicky systém, spiSe nez
u téch s pomalejsi obnovou, jako jsou kosti.

V analyze ICGG Gaucherové registru velké skupiny pacientti (n=528) s Gaucherovou chorobou typu 1
byl pozorovan na dobé¢ a davce zavisly ucinek na hematologické a visceralni parametry (pocet
desticek, koncentrace hemoglobinu, objem sleziny a jater) v rozpéti davek 15, 30 a 60 jednotek na

1 kg télesné hmotnosti jednou za 2 tydny. Pacienti 1é¢eni davkou 60 jednotek na 1 kg télesné
hmotnosti kazdé dva tydny vykazovali rychlejsi zlepSeni a vétsi maximum lécebnych Gc¢inkt

v porovnani s pacienty, ktefi dostavali nizsi davky.

Obdobn¢ v analyze ICGG Gaucherové registru denzity kostniho mineralu za pouziti dualni rentgenové
absorpciometrie (DXA) u 342 pacientt po 8 letech 1écby, bylo dosazeno normalni denzity kostniho
mineralu pti davce pripravku Cerezyme 60 jednotek na 1 kg t€lesné hmotnosti jednou za 2 tydny, ale
ne s niz§imi davkami 15 a 30 jednotek na 1 kg télesné hmotnosti jednou za 2 tydny (Wenstrup a kol.,
2007).

V klinickém hodnoceni zkoumajicim 2 skupiny pacientti 1é¢enych s primérnou davkou 80 jednotek na
1 kg télesné hmotnosti kazdé 4 tydny a primérnou davku 30 jednotek na 1 kg télesné hmotnosti kazdé
4 tydny, mezi pacienty se skorem zatizeni kostni dfené > 6, vice pacientll ve skupiné s vyssi davkou
(33 %; n=22) dosahlo snizeni skore o 2 body po 24 mésicich 1é€by piipravkem Cerezyme ve srovnani
s pacienty ve skupin€ s nizsi davkou (10 %; n=13) (de Fost a kol., 2006).

Lécba ptipravkem Cerezyme v davce 60 jednotek na 1 kg t€lesné hmotnosti kazdé dva tydny
prokazala zmirnéni bolesti kosti jiz po 3 mésicich 1é¢by, sniZeni kostni krize béhem 12 mésict a
zlepseni denzity kostniho mineralu po 24 mésicich 1é¢by (Sims a kol., 2008).

Obvykla Cetnost infiize je jednou za dva tydny (viz bod 4.2). Udrzovaci 1écba kazdé 4 tydny (Q4) ve
stejné kumulované davce jako davka jednou za dva tydny (Q2) mize byt vhodna pro nékteré pacienty
se stabilni residualni Gaucherovou chorobou typu 1. Zmény vychozich hodnot hemoglobinu,

desticek, objemu jater a sleziny, kostni krize, a onemocnéni kosti zahrnovaly primarni cile 1éCby
Gaucherovy nemoci. 63 % pacientl v rezimu Q4 a 81 % pacientil v Q2 dosahlo cilii ve 24 mésici;
rozdil nebyl statisticky vyznamny 95 % CI (-0,357; 0,058). 89 % pacientti Q4 rezimu a 100 %
pacientt Q2 rezimu dosahlo terapeuticky cil; rozdil nebyl statisticky vyznamny 95% CI (-0,231;
0,060). Q4 infuzni rezim je moznou terapeutickou alternativou pro nekteré dospé€lé pacienty se stabilni
Gaucherovou nemoci typu I, klinicka data jsou vSak omezena.

Nebyly provadény zadné kontrolované klinické studie u€inku ptipravku Cerezyme na neurologické
projevy této choroby. Nelze tedy vyvozovat zadné zav€ry ohledné ucinkil enzymové substitucni
terapie na neurologické projevy choroby.

Lékati nebo zdravotnicti pracovnici by méli zaregistrovat pacienty trpici Gaucherovou chorobou,
vcetng pacientd s chronickymi neuronopatickymi projevy, do registru ,,JCGG Gaucher Registry*.
Udaje o pacientech shromazd’ované v tomto registru jsou anonymni. Cilem registru ,,JCGG Gaucher
Registry* je rozsitit pochopeni Gaucherovy choroby a vyhodnotit ii¢innost enzymové substitu¢ni
terapie, coz ma v konecném dtsledku vést ke zlepseni v oblasti bezpecného a i€¢inného pouzivani
ptipravku Cerezyme.

5.2 Farmakokinetické vlastnosti
Pti 1 hodinové nitroZilni infuzi ¢étyf davek imiglucerazy (7,5; 15; 30; 60 jedn./kg télesné hmotnosti)

bylo dosazeno rovnovazného stavu enzymatické aktivity béhem 30 minut. V dal$im prub&hu
plazmaticka enzymaticka aktivita prudce poklesla s polo¢asem rozpadu v rozmezi od 3,6 do 10,4
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minut. Plazmaticka clearence kolisala v rozmezi od 9,8 do 20,3 ml/min/kg, (stfedni hodnota + SD 14,5
+ 4,0 ml/min/kg). Hmotnosti korigovany distribu¢ni objem kolisal od 0,09 do 0,15 I/kg (stfedni
hodnota + SD 0,12 + 0,02 I/kg). Tyto proménné se zdaji byt nezavislé na davce i trvani infuze, 1 kdyz
byli studovani pouze 1 nebo 2 pacienti pro kazdou davku a trvani infize.

5.3 Predklinické udaje vztahujici se k bezpe¢nosti

Neklinické udaje zalozené na konvencnich studiich farmakologické bezpecnosti nevykazuji zadné
zvlastni riziko pro ¢lovéka, toxicitu jednorazové ani opakované davky, ani genotoxicitu.

6. FARMACEUTICKE UDAJE

6.1 Seznam pomocnych latek

mannitol,

natrium-citrat (na Gpravu pH),

monohydrat kyseliny citronové (na upravu pH),

polysorbat 80.

6.2 Inkompatibility

Studie kompatibility nejsou k dispozici, a proto tento 1éCivy piipravek nesmi byt misen s zadnymi
jinymi lé¢ivymi ptipravky.

6.3 Doba pouZitelnosti

Neoteviené lahvicky:
3 roky

Roziedény roztok:

Z hlediska mikrobiologické bezpe¢nosti ma byt piipravek pouzit okamzit€. Neni-li pouZit okamzité,
jsou podminky uchovavani ptipravku pred pouzitim odpovédnosti uZivatele a ptipravek by nemél byt
uchovavan déle nez 24 hodiny pti 2 °C — 8 °C a chranén pied svétlem.

6.4 Zvlastni opatieni pro uchovavani

Uchovavejte v chladnicce (2 °C — 8 °C).

Podminky uchovavani po natedéni lécivého ptipravku viz bod 6.3.

6.5 Druh obalu a velikost baleni

Ptipravek Cerezyme je dodavan v injek¢nich lahvickach o obsahu 20 ml, vyrobenych

z boroktemicitanového skla typu I (¢irého). Uzavér tvofi silikonova butylova zatka s tésnicim
ochrannym flip-off vickem.

K zajisténi dostatecného objemu pro piesné naméteni davky obsahuje kazda lahvicka navic 0,6 ml.

Velikost baleni: 1, 5 nebo 25 injek¢nich lahvicek v krabici.
Na trhu nemuseji byt vSechny velikosti baleni.

6.6  Zvlastni opatieni pro likvidaci pripravku a pro zachazeni s nim

Kazda lahvicka ptipravku Cerezyme je urcena k jedinému pouziti. Po rozfedéni obsahuje kazda
lahvicka piipravku Cerezyme 200 jednotek imiglucerazy v 5,0 ml (40 jednotek v 1 ml).



Prasek na pfipravu infizniho roztoku musi byt rozpustén ve vodé na injekci, roziedén v 0,9 %
intravenoznim roztoku chloridu sodného a poté podavan intraven6zni infazi.

Pocet injekenich lahvicek, které je tieba vyjmout z chladnicky a zfedit, se urci podle ddvkovaciho
rezimu jednotlivych pacientu.

Prilezitostn€ mohou byt davky upraveny malymi korekcemi, aby se zabranilo odlozeni caste¢né
pouzitych injekénich lahvicek. Davkovani mize byt zaokrouhleno k objemu nejblizsi plné injekéni

lahvicky, za predpokladu, ze celkova mésicni davka ziistane v podstaté nezménéna.

Pouziti aseptické techniky

Rozpusteni

Obsah jedné injekeni lahvicky rozpust'te v 10,2 ml vody na injekci; vodu na injekcei nevstiikujte do
prasku prudce, a jemné promichavejte, aby se zabranilo tvorbé pény. Objem rozpusténého roztoku je
10,6 ml. pH rozpusténého roztoku je ptiblizné 6,1.

Po rozpusténi tvori Cirou, bezbarvou kapalinu bez obsahu cizich ¢astic. Roztok se po rozpusténi musi
dale roziedit. Pied dal§im fedénim pozorné prohlédnéte roztok v kazdé injek¢ni lahvicee, zda
neobsahuje cizi ¢astice i neni zabarven. Nepouzivejte injek¢ni lahvicky, které vykazuji pfitomnost
cizich ¢astic ¢i zabarveni. Rozpustény roztok v injekénich lahvickach ihned nated’te a neskladujte pro
pozdéjsi pouziti.

Rozredeént

Rozpustény roztok obsahuje 40 jednotek imiglucerazy v mililitru. Rozpustény objem umoziuje presny
odbér 10,0 ml (odpovidajicich 400 jednotkam) z jedné injekéni lahvicky. Odeberte 10,0 ml
rozpusténého roztoku z kazdé¢ injekeni lahvicky a smichejte s dal§imi odebranymi objemy. Poté
rozied’te kombinované objemy v 0.9 % intravendznim roztoku chloridu sodného tak, aby bylo
dosazeno celkového objemu od 100 do 200 ml. Infazni roztok opatrné promichejte.

Podavani

Aby byly odstranény proteinové ¢astice, doporucuje se podavat rozfedény roztok pres zafaditelny 0,2
um filtr s nizkou vazbou proteinti. Nepovede to k zadné ztraté aktivity imiglucerazy. Doporucuje se,
aby byl rozfedény roztok podan v prib¢hu 3 hodin. Pfipravek roziedény v 0,9 % intravendéznim
roztoku chloridu sodného ziistane chemicky stabilni, bude-li uchovavan nejdéle 24 hodin pii 2 °C — 8
°C a chranén pied svétlem; mikrobiologicka bezpe¢nost bude vSak zalezet na tom, zda rozpusténi a
roziedéni bylo provedeno asepticky.

Pripravek Cerezyme neobsahuje Zzadné konzervaéni latky. VSechen nepouzity piipravek nebo odpad
musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi pozadavky.
7. DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI

SanofiB.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nizozemsko.

8. REGISTRACNI CiSLO(A)

EU/1/97/053/003

EU/1/97/053/004

EU/1/97/053/005

9.  DATUM PRVNI REGISTRACE/PRODLOUZENI REGISTRACE

Datum prvni registrace: 17. listopadu 1997



Datum posledniho prodlouzeni registrace: 17. zaii 2007

10. DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém pripravku jsou uvetejnény na webovych strankach Evropské
1ékové agentury http://www.ema.europa.eu.
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PRILOHA 11

VYROBCI BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCI
ODPOVEDNI ZA PROPOUSTENI SARZI

PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI
DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
PODMINKY NEBO OMEZENI S OHLEDEM NA

BEZPECNE A UCINNE POUZIVANI LECIVEHO
PRiIPRAVKU
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A.  VYROBCI BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCI ODPOVEDNI ZA
PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce biologické 1éCivé latky

Resilience US, Inc., 500 Soldiers Field Road, Allston, MA 02134, Spojené staty americké

Lonza Biologics Inc., 101 International Drive, Portsmouth, NH 03801, Spojené staty americké
Genzyme Corporation, 8, 45, 68, 74, 80 New York Avenue, Framingham, MA 01701, Spojené staty
americké

Nazev a adresa vyrobecu odpovédnych za propousténi Sarzi

Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irsko

B. PODMINKY NEBO OMEZENIi VYDEJE A POUZITI

Vydej 1é¢ivého pripravku je vazan na zvlastni 1ékarsky piedpis a 1ékatsky predpis s omezenim (viz
ptiloha I: Souhrn udaju o pfipravku, bod 4.2).

C. DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
. Pravidelné aktualizované zpravy o bezpe¢nosti (PSUR)

Pozadavky pro PSUR pro tento 1éCivy ptipravek jsou uvedeny v seznamu referenénich dat Unie
(seznam EURD) stanoveném v ¢l. 107¢ odst. 7 smérnice 2001/83/ES a jakékoli nasledné zmény
jsou zvetejnény na evropském webovém portalu pro 1éCivé piipravky.

D. PODMINKY NEBO OMEZENIi S OHLEDEM NA BEZPECNE A UCINNE POUZiVANI
LECIVEHO PRIPRAVKU

. Plan fizeni rizik (RMP)

Drzitel rozhodnuti o registraci (MAH) uskute¢ni pozadované Cinnosti a intervence v oblasti
farmakovigilance podrobné popsané ve schvaleném RMP uvedeném v modulu 1.8.2 registrace a ve
veskerych schvalenych naslednych aktualizacich RMP.

Aktualizovany RMP je tfeba predlozit:
o na zadost Evropské agentury pro 1é¢ivé ptipravky,
o pti kazdé zméné systému fizeni rizik, zejména v dasledku obdrzeni novych informaci,
které mohou vést k vyznamnym zménam pomeru piinost a rizik, nebo z divodu dosazeni
vyznacného milniku (v rdmci farmakovigilance nebo minimalizace rizik).

o Dalsi opatieni k minimalizaci dalSich rizik
Vzdélavaci materialy pro pouziti pfipravku Cerezyme v domaci infuzi, které se skladaji z:

o ptirucky pro pacienty s Graucherovou chorobou, kteti dostavaji domaci infuzi
o ptirucky pro zdravotnické profesionaly 1€¢ici pacienty s Gaucherovym onemocnénim
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PRILOHA 111

OZNACENI NA OBALU A PRIBALOVA INFORMACE
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A. OZNACENI NA OBALU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM

VNEJSI OBAL (1 LAHVICKA, 5 LAHVICEK, 25 LAHVICEK)

| 1.  NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

Cerezyme 400 jednotek prasek na piipravu infuzniho roztoku
imiglucerasum

2.  OBSAH LECIVE LATKYLECIVYCH LATEK

Kazda lahvicka obsahuje 400 jednotek imiglucerazy.

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: mannitol, natrium-citrat, monohydrat kyseliny citronové a polysorbat 80.

4. LEKOVA FORMA A VELIKOST BALENI

1 lahvicka prasku na piipravu koncentratu pro infizni roztok.
5 lahvicek prasku na ptipravu koncentratu pro infizni roztok.
25 lahvicek prasku na ptipravu koncentratu pro inflizni roztok.

| 5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Nitrozilni podéni.
Pred pouzitim si prectéte pribalovou informaci.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7.  DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

Pouze k jednorazovému pouZziti.

| 8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNi PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte v chladnicce

15



NEBO ODPADU Z NICH

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU

Vsechen nepouzity ptipravek musi byt zlikvidovan.

| 11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

Sanofi B.V.
Paasheuvelweg 25
1105 BP Amsterdam
Nizozemsko

| 12. REGISTRACNI CISLO(A)

EU/1/97/053/003 1 lahvicka s praskem pro piipravu koncentratu pro infizni roztok
EU/1/97/053/004 5 lahvicek s praskem pro pripravu koncentratu pro infuzni roztok
EU/1/97/053/005 25 lahvicek s praskem pro pripravu koncentratu pro infiizni roztok

13. CISLO SARZE

Lot

| 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

cerezyme 400 jedn.

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedineCnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

STITEK/LAHVICKA

|1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Cerezyme 400 jednotek prasek na pfipravu infuzniho roztoku
imiglucerasum

2. ZPUSOB PODANI

Nitrozilni podéni.

3. POUZITELNOST

EXP

|4. CISLO SARZE

Lot

| 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

Kazda lahvicka obsahuje 400 jednotek imiglucerazy.

6. JINE

Sanofi B.V.-Nizozemsko

Uchovavejte v chladnicce.
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B. PRIBALOVA INFORMACE
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Pribalova informace: informace pro uzZivatele

Cerezyme 400 jednotek prasek na piipravu koncentratu pro infuzni roztok
imiglucerasum

Piectéte si pozorné celou piibalovou informaci drive, neZ za¢nete tento pripravek pouZivat,

protoZe obsahuje pro Vas dilezité udaje.

- Ponechte si pribalovou informaci pro pfipad, Ze si ji budete potiebovat precist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého 1ékate nebo 1€karnika.

- Tento ptipravek byl pfedepsan vyhradné Vam. Nedavejte jej Zadné dalsi osobé. Mohl by ji
ublizit, a to i tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinki, sdélte to svému 1ékafti nebo
1ékarnikovi. Stejné postupujte v ptipade€ jakychkoli nezadoucich G¢inkd, které nejsou uvedeny
v této pribalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v piibalové informaci

Co je ptipravek Cerezyme a k ¢emu se pouziva

Cemu musite vénovat pozornost, nez zaénete piipravek Cerezyme pouZivat
Jak se ptipravek Cerezyme pouziva

Mozné nezadouci u¢inky

Jak ptipravek Cerezyme uchovavat

Obsah baleni a dalsi informace

SR

1. Co je pripravek Cerezyme a k ¢emu se pouZiva

Ptipravek Cerezyme obsahuje 1é¢ivou latku imiglucerdazu a pouziva se k 1é€bé pacientli s potvrzenou
diagnézou Gaucherovy choroby typu I nebo 3 a s ptiznaky choroby jako je naptiklad: anémie (nizky
pocet Cervenych krvinek), tendence ke krvacivosti (z diivodu nizkého poctu krevnich desti¢ek — typu
krvinek), zvétSeni sleziny nebo jater, nebo choroba kosti.

Lidé trpici Gaucherovou chorobou maji nizkou hladinu enzymu, ktery se nazyva kyseld B-glukosidéaza.
Tento enzym pomaha télu fidit hladinu glukosylceramidu. Glukosylceramid je piirozena latka
nachazejici se v lidském téle, ktera je tvorena cukrem a tukem. Gaucherova choroba miize zptisobit
ptilis vysokou hladinu glukosylceramidu.

Piipravek Cerezyme je umély enzym zvany imigluceraza — tento enzym mtize nahradit pfirozeny
enzym kyselé B-glukosidazy, ktery t€lu chybi nebo neni dostatec¢né aktivni, pokud pacient trpi
Gaucherovou chorobou.

Informace obsazené v této piibalové informaci se vztahuji na v§echny skupiny pacientt véetné déti,
dospivajicich, dospélych a starSich pacienti.

2. Cemu musite vénovat pozornost, nezZ zac¢nete pripravek Cerezyme pouZivat

NepouZivejte pripravek Cerezyme
- jestlize jste alergicky(a) na léCivou latku nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto piipravku
(uvedenou v bod¢ 6).

Upozornéni a opatieni

Pted pouzitim piipravku Cerezyme se porad'te se svym lékatem nebo lékarnikem:

- pokud se 1éc¢ite pripravkem Cerezyme, mize se béhem podavani 1éku nebo kratce po skonéeni
jeho podavani objevit alergicka reakce. Pokud u sebe takovou reakci zjistite, ihned to sdélte
svému lékari. Lékat Vam mozna provede test, zda mate alergickou reakci na imiglucerazu.

- néktefi pacienti trpici Gaucherovou chorobou maji vysoky krevni tlak v plicich (plicni
hypertenzi). Pfi¢ina miZe byt neznama nebo to mize byt zplisobeno srdecnimi, plicnimi nebo
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jaternimi potizemi. Tato potiZ mlze nastat nezavisle na podavani pripravku Cerezyme. Pokud
vSak zacnete trpét dychaviénosti, mel(a) byste to oznamit svému lékati.

Dalsi piipravky a pripravek Cerezyme

Informujte svého 1ékate nebo 1€karnika o vSech lécich, které uzivate, které jste v nedavné dobé
uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Pripravek Cerezyme by se nemél podavat ve smési s jinymi 1é¢ivymi piipravky v ramei jedné infiize
(podani do zily).

Téhotenstvi a kojeni

Pokud jste t€hotna nebo kojite, domnivate se, Ze mizete byt t¢hotna, nebo planujete otéhotnét, porad’te
se se svym lékatem nebo lékarnikem diive, nez zacnete tento piipravek pouzivat. Behem te€hotenstvi a
kojeni se v souvislosti s pouzivanim piipravku Cerezyme doporucuje dbat zvysené opatrnosti.

Piipravek Cerezyme obsahuje sodik

Tento 1éCivy ptipravek obsahuje 41 mg sodiku (hlavni slozka kuchynské soli) v jedné injekéni
lahvi¢ce. To odpovida 2 % doporuc¢eného maximalniho denniho pfijmu sodiku potravou pro
dospélého. Podava se formou nitrozilniho roztoku 0,9% chloridu sodného. To je tfeba vzit v ivahu u
pacientl s na dieté s nizkym obsahem sodiku.

3. Jak se pripravek Cerezyme pouZiva

Pokyny ke spravnému pouZzivani
Ptripravek Cerezyme se podava ,.kapackou® do zily (nitroZzilni infazi).

Dodava se jako prasek, ktery se té€sné pted podanim smicha se sterilni vodou.

Ptipravek Cerezyme se smi pouzivat pouze pod dohledem lékare, ktery ma zkuSenosti s 1écbou
Gaucherovy choroby. Vas 1ékat Vam mize doporucit domaci 1é¢bu za predpokladu, ze splnite urcité
podminky. Obrat'te se na svého lékare, pokud chcete byt 1é¢eni doma.

Vase davka bude specificka pro Vas zdravotni stav. Lékat Vam uréi davku podle toho, jak zavazné
jsou Vase ptiznaky a podle dalsich faktort. Doporuc¢ena davka pripravku Cerezyme je 60 jednotek na
kilogram télesné vahy jednou za 2 tydny.

Vas Iékat bude peclive sledovat Vasi reakci na 1é¢bu a podle toho Vam mutize zmeénit (zvysit nebo
snizit) davku, az nalezne nejlepsi davku na zvladnuti VasSich piiznakt.

Lékart bude pribézné sledovat Vase reakce i po zjisténi Vasi idealni davky, aby se ujistil, Ze je davka,
kterou uzivate, optimalni. Sledovani mtze probéhnout kazdého ptl roku az rok.

Neexistuji zadné informace o ucincich pripravku Cerezyme na mozkové pfiznaky u pacientti
s chronickou Gaucherovou chorobou neuronopatického typu. Proto nelze doporucit Zadnou konkrétni
davku pro 1é¢bu téchto priznakil.

Registr Gaucherovy choroby IGGG

Muzete svého 1ékare pozadat, aby Vase zdravotni informace uvedl v ,,Registru Gaucherovy choroby
IGGG*“. Cilem tohoto registru je podpofit povédomi o Gaucherove chorobé a kontrolovat, jak ti¢inkuje
terapie nahrady enzymu, jako je ptipravek Cerezyme. M¢lo by to vést ke zlepSeni bezpe¢nosti a
ucinnosti uzivani pripravku Cerezyme. VaSe zdravotni tidaje budou zaregistrovany anonymné — nikdo
se nedozvi, ze se tyto informace tykaji Vas.

JestliZe jste pouzil(a) vice pripravku Cerezyme, neZ jste mél(a)
Nejsou hlaseny zadné ptipady o predavkovani s Cerezymem.

20



JestliZe jste zapomnél(a) pouZit piripravek Cerezyme
Pokud jste zapomnél(a) na infuzi, kontaktujte, prosim, svého lékaie.

Pokud mate jakékoliv dalsi dotazy tykajici se pouzivani tohoto piipravku, zeptejte se svého lékare
nebo 1ékarnika.

4. MozZné neZadouci ucinky

Podobné jako vSechny léky mtze mit i tento pfipravek nezadouci Gc€inky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Casté (mohou se vyskytnout az u 1 z 10 pacienttl):

- dusnost;

- kaslani;

- koptivka/mistni otok kiize nebo rtd nebo hrdla;
- svédéni;

- vyrazka.

Méné ¢asté (mohou se vyskytnout az u 1 ze 100 pacientil):
- zavrat’;

- bolest hlavy;

- pocit mravenceni, pichani, paleni nebo ztraty citlivosti ktize;
- zvysena srdecni frekvence;

- namodrala pokozka;

- zarudnuti kize;

- pokles krevniho tlaku;

- zvraceni;

- nevolnost;

- krecCe v brise;

- prijem;

- bolesti kloubt;

- tlak v mist¢ infaze;

- paleni v mist¢ infuze;

- otok v misté infuze;

- sterilni absces v mist¢ infaze;
- tlak na hrudi;

- horecka;

- ztuhlost;

- Unava;

- bolest zad.

Vzicné (mohou se vyskytnout az u 1 z 1 000 pacienttt):
- anafylaktické reakce.

Nékteré nezadouci ucinky byly pozorovany hlavné béhem podavani 1écivého piipravku nebo kratce po
ném. Patfi sem svédéni, zarudnuti kiize, kopfivka/mistni otok kiize nebo rti nebo hrdla, tlak na hrudi,
zvysena srdecni frekvence, namodrala pokozka, dusnost, pocit mravenceni, pichani, paleni nebo ztraty
citlivosti ktize, pokles krevniho tlaku a bolesti zad. Pokud si v§imnete nékteré¢ho z téchto ptiznakd,
oznamte to, prosim, ihned svému lékafi. Budete mozna muset dostat dalsi 1ék na prevenci alergické
reakce (napiiklad antihistaminikum a/nebo kortikosteroidy).

HlaSeni nezadoucich ucinku
Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinkt, sdé€lte to svému lékati nebo l€karnikovi.

Stejné postupujte v ptipadé jakychkoli nezadoucich u€inkd, které nejsou uvedeny v této ptibalové
informaci. Nezadouci ucinky mizete hlasit také pfimo prostiednictvim narodniho systému hlaseni
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nezadoucich u¢inkd uvedeného v Dodatku V. NahlaSenim nezadoucich G¢inkti mizete piispét k
ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto piipravku.

5. Jak pripravek Cerezyme uchovavat

Uchovavejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

Nepouzivejte ptipravek Cerezyme po datu pouzitelnosti uvedeném na $titku a krabicce za zkratkou
,»EXP*“. Datum pouzitelnosti se vztahuje k poslednimu dni daného mésice.

Neoteviené lahvicky:
Uchovavejte v chladnicce (2 °C — 8 °C).

Roziedény roztok:

Doporucuje se uzivat Cerezyme ihned po smiseni se sterilni vodou. Namichany roztok v lahvicce
nelze skladovat a je tfeba jej ihned roziedit v infiznim sa¢ku; pouze roziedény roztok lze skladovat po
dobu neprevysujici 24 hodin v chladu (2 °C — 8 °C) a temnu.

Nevyhazujte zadné 1é¢ivé pripravky do odpadnich vod nebo domaciho odpadu. Zeptejte se svého
1ékarnika, jak nalozit s pripravky, které jiz nepouzivate. Tato opatfeni pomahaji chranit Zivotni
prostiedi.

6. Obsah baleni a dalsi informace

Co pripravek Cerezyme obsahuje

- Lécivou latkou je imiglucerasum. Imigluceraza je modifikovana forma lidského enzymu kyselé
B-glukosidazy vyrabéna technologii rekombinace DNA. Jedna lahvic¢ka obsahuje 400 jednotek
imiglucerazy. Po rozpusténi obsahuje roztok 40 jednotek imiglucerdzy v 1 ml.

- Dal§imi pomocnymi latkami jsou: mannitol, natrium-citrat, monohydrat kyseliny citronové,
polysorbat 80.

Jak pripravek Cerezyme vypada a co obsahuje toto baleni
Cerezyme 400 jedn. se dodava jako prasek na ptipravu koncentratu pro infuzni roztok (lahvicky, v

baleni po 1, 5 nebo 25). Na trhu nemusi byt vS§echny velikosti baleni.

Pripravek Cerezyme se dodava jako bily az téméf bily prasek. Po rozpusténi tvoti ¢irou bezbarvou
kapalinu bez cizich ¢astic. Roztok se po rozpusténi musi dale roztedit.

Drzitel rozhodnuti o registraci a vyrobce

Drzitel rozhodnuti o registraci
Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nizozemsko

Vyrobce
Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irsko

Dalsi informace o tomto piipravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rozhodnuti o registraci.

Belgié/Belgique/Belgien/ Magyarorszag
Luxembourg/Luxemburg SANOFI-AVENTIS Zrt.
Sanofi Belgium Tel: +36 1 505 0050

Tél/Tel: +322 710 54 00
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bbarapus
Swixx Biopharma EOOD
Ten: +359 (0)2 4942 480

Ceska republika
Sanofi s.r.o.
Tel: +420 233 086 111

Danmark
Sanofi A/S
TIf: +45 45 16 70 00

Deutschland

Sanofi-Aventis Deutschland GmbH

Tel: 0800 04 36 996

Tel. aus dem Ausland: +49 69 305 70 13

Eesti
Swixx Biopharma OU
Tel: +372 640 10 30

E)\ada
Sanofi-Aventis Movonpoécwnn AEBE
TnA: +30 210 900 1600

Espaiia
sanofi-aventis, S.A.
Tel: +34 93 485 94 00

France

Sanofi Winthrop Industrie

Tél: 0 800 222 555

Appel depuis I’étranger : +33 1 57 63 23 23

Hrvatska
Swixx Biopharma d.o.o.
Tel: +385 1 2078 500

Ireland
sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A SANOFI
Tel: +353 (0) 1 403 56 00

Island
Vistor hf.
Simi: +354 535 7000

Italia
Sanofi S.r.1.
Tel: 800 536 389
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Malta
Sanofi S.r.l.
Tel: +39 02 39394275

Nederland
Sanofi B.V.
Tel: +31 20 245 4000

Norge
sanofi-aventis Norge AS
TIf: + 47 67 10 71 00

Osterreich
sanofi-aventis GmbH
Tel: +43 180 185-0

Polska
Sanofi sp. z 0.0.
Tel: +48 22 280 00 00

Portugal
Sanofi — Produtos Farmacéuticos, Lda.
Tel: +351 21 35 89 400

Roménia
Sanofi Romania SRL
Tel: +40 (0) 21 317 31 36

Slovenija
Swixx Biopharma d.o.o.
Tel: +386 1 235 51 00

Slovenska republika
Swixx Biopharma s.r.o.
Tel: +421 2 208 33 600

Suomi/Finland
Sanofi Oy
Puh/Tel: + 358 201 200 300

Sverige
Sanofi AB
Tel: +46 (0)8 634 50 00



Konpog United Kingdom (Northern Ireland)
C.A. Papaellinas Ltd. sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A SANOFI
TnA: +357 22 741741 Tel: +44 (0) 800 035 2525

Latvija
Swixx Biopharma SIA
Tel: +371 6 616 47 50

Lietuva
Swixx Biopharma UAB
Tel: +370 5 236 91 40

Tato pribalova informace byla naposledy revidovana:
Podrobné informace o tomto piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské 1€kové

agentury: http://www.ema.europa.eu/. Na téchto strankach naleznete téz odkazy na dal§i webové
stranky, tykajici se vzacnych onemocnéni a jejich 1é¢by.

Nasledujici informace jsou ur¢eny pouze pro zdravotnické pracovniky:

Navod k pouziti — rozpusténi, rozfedéni a podavani
Kazda lahvicka piipravku Cerezyme je uréena k jednorazovému pouziti. Po ziedéni kazda lahvicka
ptipravku Cerezyme obsahuje 400 jednotek imiglucerazy v 10,0 ml (40 jednotek na ml).

Pocet injek¢nich lahvicek, které je tfeba vyjmout z chladnicky a zfedit, se uréi podle davkovaciho
rezimu jednotlivych pacientt.

Pouziti aseptické techniky

Rozpusteni

Obsah jedné injekeni lahvicky rozpust'te v 10,2 ml vody na injekci; vodu na injekce nevstiikujte do
prasku prudce, a jemné promichavejte, aby se zabranilo tvorbé pény. Objem rozpusténého roztoku je
10,6 ml. pH rozpusténého roztoku je ptiblizné 6,1.

Po rozpusténi tvori Cirou, bezbarvou kapalinu bez obsahu cizich ¢astic. Roztok se po rozpusténi musi
dale roziedit. Pied dal§im zfedénim pozorné prohlédnéte roztok v kazdé injekéni lahviccee, zda
neobsahuje cizi ¢astice i neni zabarven. Nepouzivejte injek¢ni lahvicky, které vykazuji pfitomnost
cizich ¢astic ¢i zabarveni. Rozpustény roztok v injekénich lahvickach ihned nated’te a neskladujte pro
pozdéjsi pouziti.

Rozredeént

Rozpustény roztok obsahuje 40 jednotek imiglucerazy v 1 ml. Rozpus§tény objem umoziuje piesny
odbér 10,0 ml (odpovidajicich 400 jednotkam) z jedné injekéni lahvicky. Odeberte 10,0 ml
rozpusténého roztoku z kazdé¢ injekeni lahvicky a smichejte s dal§imi odebranymi objemy. Poté
rozied’te kombinované objemy v 0,.9% intraven6znim roztoku chloridu sodného tak, aby bylo
dosazeno celkového objemu od 100 do 200 ml. Infazni roztok opatrné promichejte.

Podavani

Aby byly odstranény proteinové ¢astice, doporucuje se podavat rozfedény roztok pres zafaditelny 0,2
um filtr s nizkou vazbou proteinti. Nepovede to k zadné ztraté aktivity imiglucerazy. Doporucuje se,
aby byl roziedény roztok podan v pribéhu 3 hodin. Pfipravek roziedény v 0,9% intraven6znim roztoku
chloridu sodného ztistane chemicky stabilni, bude-li uchovavan nejdéle 24 hodin pii 2 °C -8 °C a
chranén pied svétlem; mikrobiologicka bezpe¢nost bude vSak zaleZet na tom, zda rozpusténi a
roziedéni bylo provedeno asepticky.
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Ptipravek Cerezyme neobsahuje Zadné konzervaéni prosttedky. VSechen nepouzity piipravek nebo
odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi pozadavky.
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