Folheto informativo: Informacéo para o utilizador

Aldurazyme 100 U/ml concentrado para solucido para perfusio,
Laronidase

Leia com atencio todo este folheto antes de comecar a utilizar este medicamento, pois contém

informacdo importante para si.

- Conserve este folheto. Pode ter necessidade de o ler novamente.

- Caso ainda tenha duvidas, fale com o seu médico ou farmacéutico.

- Este medicamento foi receitado apenas para si. Nao deve da-lo a outros. O medicamento pode
ser-lhes prejudicial mesmo que apresentem os mesmos sinais de doenga.

- Se tiver quaisquer efeitos secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios nao indicados
neste folheto, fale com o seu médico ou farmacéutico. Ver seccdo 4.

O que contém este folheto:

O que ¢ Aldurazyme e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de lhe ser administrado Aldurazyme
Como ¢ administrado Aldurazyme

Efeitos secundarios possiveis

Como conservar Aldurazyme

Contetudo da embalagem e outras informagdes

AR

1. O que é Aldurazyme e para que é utilizado

Aldurazyme é utilizado para tratar doentes com a doenga MPS I (Mucopolissacaridose I). E
administrado para tratar as manifestagdes nao neurologicas da doenga.

As pessoas com MPS I apresentam um nivel baixo ou ausente de um enzima chamado a-L-
iduronidase, que degrada substancias especificas (glicosaminoglicanos) no organismo. Em
consequéncia, estas substancias ndo sdo degradadas e processadas pelo organismo como deviam.
Acumulam-se em muitos tecidos do organismo, o que provoca os sintomas de MPS 1.

Aldurazyme ¢ uma enzima artificial, chamada laronidase. Este enzima consegue substituir o enzima
natural, que estd ausente na doenga MPS L.

2. O que precisa de saber antes de lhe ser administrado Aldurazyme

Nao lhe deve ser administrado Aldurazyme
Se tem alergia (hipersensibilidade) a laronidase ou a qualquer dos outros componentes deste
medicamento (indicados na secgao 6).

Adverténcias e precaucoes
Fale com o seu médico antes de utilizar Aldurazyme.
Contacte imediatamente o seu médico se o tratamento com Aldurazyme causar:

e Reagoes alérgicas, incluindo anafilaxia (uma reagdo alérgica grave) - ver seccao 4 “Efeitos
indesejaveis possiveis”. Algumas destas reagcdes podem colocar a vida em risco. Os sintomas
podem incluir insuficiéncia/dificuldade respiratoria (incapacidade dos pulmdes para funcionar
corretamente), estridor (som respiratorio agudo) e outras perturbagdes devido a obstrugdo das
vias aéreas, respiracao rapida, contracdo excessiva dos musculos das vias aéreas que provoca
dificuldade respiratoria (broncoespasmo), falta de oxigénio nos tecidos do corpo (hipoxia),
pressao arterial baixa, batimento cardiaco lento, ou erupgdo na pele com comichao (urticaria).
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e Reagoes associadas a perfusao, isto ¢, qualquer efeito secundario que ocorra durante a perfusdo
ou até ao fim do dia da perfusdo - ver seccao 4 “Efeitos secundarios possiveis” abaixo, para os
sintomas.

Na eventualidade de ocorréncia destas reagdes, a perfusdo de Aldurazyme deve ser imediatamente
interrompida e o seu médico ira iniciar um tratamento apropriado.

Estas reacdes poderdo ser particularmente graves caso tenha uma obstrucao pré-existente das vias
aéreas, relacionada com a MPS 1.

Podera ser-lhe administrada medicacdo adicional para ajudar a prevenir reagdes do tipo alérgico, tais
como anti-histaminicos, medicamentos para reduzir a febre (por exemplo, paracetamol) e/ou
corticosteroides.

O seu médico também decidiré se pode continuar a receber Aldurazyme.

Outros medicamentos e Aldurazyme
Informe o seu médico se estiver a utilizar medicamentos que contém cloroquina ou procaina, devido a
um possivel risco de reducao da acdo de Aldurazyme.

Informe o seu médico ou farmacéutico se estiver a tomar ou tiver tomado recentemente outros
medicamentos, incluindo medicamentos obtidos sem receita médica.

Gravidez, amamentacio e fertilidade

Nao ha experiéncia suficiente com a utilizagdo de Aldurazyme em mulheres gravidas. Aldurazyme ndo
lhe deve ser administrado durante a gravidez, a menos que claramente indicado.

Nio se sabe se o Aldurazyme é segregado no leite materno. E recomendado suspender o aleitamento
durante o tratamento com Aldurazyme.

Nao estdo disponiveis informagdes sobre os efeitos do Aldurazyme na fertilidade.

Se esta gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
ou farmacéutico antes de tomar este medicamento.

Conducio de veiculos e utilizacio de maquinas
Nao foram estudados os efeitos na capacidade de conduzir ou de utilizar maquinas.

Aldurazyme contém sédio

Este medicamento contém 30 mg de sddio (principal componente de sal de cozinha/sal de mesa) em
cada frasco para injetaveis. Isto é equivalente a 1,5% da ingestdo diaria maxima de sddio recomendada
na dieta para um adulto.

3. Como é administrado Aldurazyme

Instrucdes de utilizacao - dilui¢do e administragdo

O concentrado para solugdo para perfusdo tem de ser diluido antes da administra¢do e € administrado
por via intravenosa (ver a informagao para os profissionais de cuidados de satde).

A administra¢do de Aldurazyme deve ser efetuada num enquadramento clinico apropriado no qual estd
rapidamente disponivel equipamento de reanimacdo para tratar emergéncias médicas.

Posologia
O regime posologico recomendado de Aldurazyme ¢ de 100 U/kg de peso corporal, administradas uma

vez por semana, sob a forma de uma perfusao intravenosa. A taxa de perfusao inicial de 2 U/kg/h pode
ser aumentada gradualmente de quinze em quinze minutos, se tolerado, até um maximo de 43 U/kg/h.
O volume total da administragdo deve ser dado em aproximadamente 3-4 horas.

Utilize este medicamento exatamente como indicado pelo seu médico. Fale com o seu médico se tiver
duavidas.
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Caso falte a uma perfusio de Aldurazyme
Contacte o seu médico se tiver faltado a uma perfusao de Aldurazyme.

Se lhe for administrado mais Aldurazyme do que é necessario

Se a dose administrada de Aldurazyme for demasiado elevada ou se a perfusdo for demasiado rapida,
podem ocorrer reagdes adversas ao firmaco. Receber uma perfusao excessivamente rapida de
Aldurazyme pode causar nauseas, dor abdominal, dor de cabega, tonturas e dificuldade em respirar
(dispneia). Nestas situacdes, deve-se interromper a perfusdo ou desacelerar a taxa de perfusao
imediatamente. O seu médico decidira se sdo necessarias mais intervengoes.

Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagdo deste medicamento, fale com o seu médico ou
farmacéutico.

4, Efeitos secundarios possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos secundarios, embora estes nao se
manifestam em todas as pessoas.

Os efeitos secundarios observaram-se sobretudo enquanto o medicamento estava a ser administrado ou
pouco tempo depois (reagdes associadas a perfusdo). Caso tenha alguma reagdo deste tipo, deve
contactar o seu médico imediatamente. O nimero de reacdes deste tipo diminuiu com o aumento do
tempo em que os doentes estiveram a receber Aldurazyme. A maioria destas reagoes foi de intensidade
ligeira ou moderada. No entanto, foi observada reacdo alérgica sistémica (reacdo anafilatica) em
alguns doentes durante ou até 3 horas depois das perfusdes com Aldurazyme. Alguns dos sintomas de
uma tal reagdo alérgica tiveram risco de vida e incluiram dificuldade extrema em respirar, inchago da
garganta, tensdo arterial baixa e niveis baixos de oxigénio no corpo. Alguns doentes com uma historia
anterior de comprometimento grave pulmonar e das vias aéreas superiores relacionado com a MPS I
tiveram reagdes graves incluindo broncoespasmo, paragem respiratoria e inchago da face. A
frequéncia do broncospasmo e paragem respiratdria é desconhecida. A frequéncia da reagao alérgica
sistémica (reacdo anafilatica) e do inchago da face € considerada comum e pode afetar até 1 em cada
10 pessoas.

Os sintomas muito comuns (que podem afetar mais de 1 em cada 10 pessoas) ndo graves incluem

e dor de cabega,

e nauseas,

¢ dor abdominal,

e erupgoes,

e dor nas articulagdes,

e dor nas costas,

e dor nos bragos ou pernas,

e afrontamentos,

o febre,

e calafrio,

e frequéncia cardiaca aumentada,

e pressao arterial elevada

e reacdo no local da perfusdo, tal como inchago, vermelhiddo, acumulagdo de liquido, mal-estar,
erupc¢do na pele com comichao, cor palida da pele, pele descolorida ou sensagao de estar
quente.

Outros efeitos secundarios incluem os seguintes:

Frequentes (podem afetar até 1 em cada 10 pessoas)

J aumento da temperatura corporal
o formigueiro

° tonturas

. tosse

24



dificuldade em respirar

vomitos

diarreia

inchago rapido sob a pele em areas como a face, garganta, bragos e pernas, que podem ser fatais
se o inchaco da garganta bloquear as vias respiratorias
urticaria

comichao

queda de cabelo

suores frios, suores intensos

dor muscular

palidez

maos ou pés frios

sensacao de calor, sensagao de frio

fadiga

doenga semelhante a gripe

dor no local de injegao

agitacao

Desconhecido (a frequéncia niao pode ser calculada a partir dos dados disponiveis)
reacdes alérgicas (hipersensibilidade)

batimento cardiaco anormalmente mais lento

pressdo arterial aumentada ou anormalmente alta

inchago das cordas vocais

coloracdo azulada da pele (devido a niveis baixos de oxigénio no sangue)
respiragdo rapida

vermelhidao da pele

extravasamento do medicamento nos tecidos circundantes ao local da inje¢ao, onde pode
provocar lesdo.

incapacidade dos pulmdes para funcionar corretamente (insuficiéncia respiratéria)
inchaco da garganta

som respiratorio agudo

obstrucdo das vias respiratdrias que provoca dificuldade em respirar

inchago dos labios

inchago da lingua

inchago especialmente dos tornozelos e dos pés devido a retencdo de liquidos
anticorpo antifarmaco especifico, uma proteina do sangue produzida em resposta ao
medicamento

o anticorpo que neutraliza o efeito do medicamento.

Comunicacio de efeitos secundarios

Se tiver quaisquer efeitos secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios ndo indicados neste
folheto, fale com o seu médico ou farmac€utico. Também podera comunicar efeitos secundarios
diretamente através do sistema nacional de notificagdo mencionado no Apéndice V. Ao comunicar
efeitos secundarios, estard a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranca deste medicamento.

5. Como conservar Aldurazyme
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao lhe deve ser administrado este medicamento apds o prazo de validade impresso no rétulo, apos as
letras VAL. O prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.
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Frascos para injetaveis ndo abertos:
Conservar no frigorifico (2°C — 8°C).

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canalizagdo ou no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como deitar fora os medicamentos que ja ndo utiliza. Estas medidas ajudardo a proteger
o ambiente.

6. Contetido da embalagem e outras informacées

Qual a composicio de Aldurazyme

- A substancia ativa ¢ laronidase. Um ml da solu¢do no frasco para injetaveis contém 100 U de
laronidase. Cada frasco para injetaveis de 5 ml contém 500 U de laronidase.

- Os outros componentes sao cloreto de sodio, fosfato monobasico de sddio mono-hidratado,
fosfato dibasico de sodio hepta-hidratado, polissorbato 80, 4gua para preparagdes injetaveis

Qual o aspeto de Aldurazyme e contetido da embalagem
Aldurazyme é um concentrado para solugdo para perfusdo. E uma solugdo limpida a ligeiramente
opalescente, incolor a amarelo palido.

Tamanho da embalagem: 1, 10, 25 frascos para injetaveis por embalagem. E possivel que nio sejam
comercializadas todas as apresentagoes.

Titular da Autorizacio de Introducio no Mercado e Fabricante

Titular da Autorizacdo de Introducdo no Mercado
Sanofi B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Paises Baixos

Fabricante
Genzyme Ireland Ltd., IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irlanda
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Para quaisquer informagdes sobre este medicamento, queira contactar o representante local do Titular

da Autorizagdo de Introdu¢do no Mercado:

Belgié/Belgique/Belgien/
Luxemburg/Luxembourg
Sanofi Belgium

Tél/Tel: +322 710 54 00

Buarapus
Swixx Biopharma EOOD
Ten.: +359 (0)2 4942 480

Ceska republika
sanofi-aventis, s.r.0.
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 7013

Eesti
Swixx Biopharma OU
Tel: +372 640 10 30

E\rada

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
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Magyarorszag

SANOFI-AVENTIS Zrt.
Tel: +36 1 505 0050

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: +43180185-0

Polska

sanofi-aventis Sp. z 0.0.
Tel.: +48 22 280 00 00

Portugal

Sanofi — Produtos Farmacéuticos, Lda.

Tel: +351 21 35 89 400

Romania
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



Italia United Kingdom (Northern Ireland)

Sanofi S.r.l. sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A SANOFI
Tel: 800536389 Tel: +44 (0) 800 035 2525
Kvbmpog

C.A. Papaellinas Ltd.
TnA: +357 22 741741

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

Lietuva
Swixx Biopharma UAB
Tel: +370 5236 91 40

Este folheto foi revisto pela ultima vez em

Outras fontes de informacao

Esta disponivel informagdo pormenorizada sobre este medicamento no sitio da Internet da Agéncia
Europeia de Medicamentos: http://www.ema.europa.eu. Também existem links para outros sitios da
Internet sobre doengas raras e tratamentos.

Este folheto esta disponivel em todas as linguas da UE/EEE no sitio da internet da Agéncia Europeia de
Medicamentos.

A informacédo que se segue destina-se apenas aos profissionais de saude:

Cada frasco para injetaveis de Aldurazyme destina-se apenas a utiliza¢ao tnica. O concentrado para
solugdo para perfusdo tem de ser diluido com solugdo de cloreto de sédio de 9 mg/ml (0,9%) para
perfusdo utilizando uma técnica asséptica. Recomenda-se que a solucdo diluida de Aldurazyme seja
administrada aos doentes utilizando um conjunto de perfusio equipado com um filtro em linha de
0,2 pm.

Sob o ponto de vista de seguranca microbiologica, o produto deve ser utilizado imediatamente. No
caso de ndo ser utilizado imediatamente, o periodo de conservagdo nao deve ultrapassar as 24 horas a
2°C - 8°C, pressupondo que a diluig@o tenha sido efetuada em condig¢des assépticas controladas e
validadas.

Aldurazyme ndo deve ser misturado com outros medicamentos na mesma perfusao.

Preparacao da perfusido de Aldurazyme (utilizacao de uma técnica asséptica)

° Determine o niumero de frascos para injetaveis que tem de ser diluido com base no peso
individual de cada doente. Retire os frascos para injetaveis necessarios do frigorifico
aproximadamente 20 minutos antes, a fim de permitir que atinjam a temperatura ambiente
(inferior a 30°C).

° Antes da diluigdo, inspecione visualmente cada frasco para injetaveis quanto a presenca de
particulas e alterag@o da cor. A solugdo limpida a ligeiramente opalescente e incolor a amarelo
palido deve estar isenta de particulas visiveis. Nao utilize frascos para injetdveis que apresentem
particulas estranhas ou alteragao da cor.

° Determine o volume total da perfusdo com base no peso individual de cada doente, 100 ml (se o
peso corporal for inferior ou igual a 20 kg) ou 250 ml (se o peso corporal for superior a 20 kg)
de solucdo de cloreto de sodio de 9 mg/ml (0,9%) para perfusao.
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