Folheto informativo: Informacéao para o doente

Xenpozyme 4 mg p6 para concentrado para solucio para perfusio
Xenpozyme 20 mg p6 para concentrado para soluciio para perfusio
olipudase alfa

' Este medicamento esté sujeito a monitorizagdo adicional. Isto ird permitir a rapida identificagao de
nova informagéo de seguranca. Podera ajudar, comunicando quaisquer efeitos indesejaveis que tenha.
Para saber como comunicar efeitos indesejaveis, veja o final da secgdo 4.

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

informacao importante para si.

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

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

- Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados
neste folheto, fale com o seu médico ou enfermeiro. Ver seccao 4.

O que contém este folheto:

O que ¢ Xenpozyme e para que ¢ utilizado

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

Efeitos indesejaveis possiveis

Como conservar Xenpozyme

Contetudo da embalagem e outras informagdes

A S

1. O que é Xenpozyme e para que € utilizado

O que é Xenpozyme
Xenpozyme contém uma enzima chamada olipudase alfa.

Para que ¢ utilizado o Xenpozyme

Xenpozyme ¢ utilizado para tratar uma doenca hereditaria chamada deficiéncia da esfingomielinase
4cida (ASMD). E utilizado em criangas e adultos com ASMD tipos A/B ou B para tratar os sinais e
sintomas de ASMD néo relacionados com o cérebro.

Como funciona Xenpozyme

Os doentes com ASMD carecem de uma versao funcional adequada da enzima esfingomielinase acida.
Isto resulta na acumulacdo de uma substincia chamada esfingomielina, que danifica 6rgaos como o
baco, o figado, o coracdo, os pulmdes e o sangue. A olipudase alfa atua da mesma forma que a enzima
natural, assim, funciona como um substituto, reduzindo a acumulagdo de esfingomielina nos 6rgdos e
tratando os sinais e sintomas.

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

Nao lhe deve ser administrado Xenpozyme

Se teve reagdes alérgicas (anafilaticas) potencialmente fatais a olipudase alfa (ver secgdo
‘Adverténcias e precaucdes’ abaixo) ou a qualquer outro componente deste medicamento (indicado na
secgdo 6).

Adverténcias e precaucées

Pode ter efeitos indesejaveis chamados reagdes associadas a perfusdo (RAP) que podem ser causados
pela perfusdo (gotejamento) do medicamento. Podem ocorrer enquanto estiver a receber Xenpozyme
ou no periodo de 24 horas apds a perfusao.
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Podem incluir reagdes alérgicas (ver sec¢do 4) e sintomas como dor de cabega, uma erupc¢ao saliente e
que provoca comichao (urticéria), febre, nduseas, vomitos e comichao na pele.

Se acha que esta a ter uma RAP, informe o seu médico imediatamente.

Se tiver uma reacao alérgica grave durante a perfusdo, o seu médico ira interromper a perfusdo e
fornecer o tratamento médico adequado. O seu médico ira avaliar os riscos e beneficios de lhe
administrar mais doses de Xenpozyme.

Se tiver uma RAP ligeira ou moderada, o seu médico ou enfermeiro pode interromper
temporariamente a perfusdo, diminuir a taxa de perfusdo e/ou reduzir a dose.

O seu médico também pode dar-lhe (ou ter-lhe dado) outros medicamentos para prevenir ou gerir
reacdes alérgicas.

O seu médico irad pedir-lhe analises ao sangue para verificar qudo bem o seu figado esta a funcionar
(determinando os niveis das suas enzimas hepaticas) antes de iniciar o tratamento e, em seguida, em
intervalos regulares a medida que as doses sdo ajustadas (ver secgdo 3).

Outros medicamentos e Xenpozyme
Informe o seu médico ou enfermeiro se estiver a utilizar, tiver utilizado recentemente, ou se vier a
utilizar outros medicamentos.

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

Nao existe experiéncia com a utilizagdo de Xenpozyme em mulheres gravidas. Quando utilizado
durante a gravidez, Xenpozyme pode ser prejudicial para o feto. Xenpozyme apenas deve ser utilizado
durante a gravidez se for estritamente necessario. As mulheres com potencial para engravidar devem
usar contrace¢ao eficaz durante o tratamento e durante 14 dias ap6s a tltima dose, se Xenpozyme for
descontinuado.

Desconhece-se se Xenpozyme passa para o leite materno humano. Xenpozyme foi detetado no leite
animal. Informe o seu médico se estd a amamentar ou se planeia fazé-lo. O seu médico ird entdo ajuda-
lo a decidir se deve parar de amamentar ou se deve parar de tomar Xenpozyme, considerando o
beneficio de amamentar o bebé e o beneficio de Xenpozyme para a mae.

Conducio de veiculos e utilizacdo de maquinas
Xenpozyme pode ter efeitos menores sobre a capacidade de conduzir e utilizar maquinas, pois pode
sentir tensdo arterial baixa (o que pode fazer com que se sinta a perder os sentidos).

Xenpozyme contém sédio

Este medicamento contém 0,60 mg de sodio (principal componente de sal de cozinha/sal de mesa) em
cada frasco para injetaveis de 4 mg ou 3,02 mg de sddio em cada frasco para injetaveis de 20 mg. Isto
¢ equivalente a 0,03% e 0,15%, respetivamente, da ingestao diaria maxima de s6dio recomendada na
dieta para um adulto ou um adolescente ¢ a < 0,08% e < 0,38%, respetivamente, da ingestio diaria
maxima aceitavel de sédio recomendada para criangas com menos de 16 anos de idade.

3. Como é administrado Xenpozyme

Xenpozyme ser-lhe-4 administrado por gotejamento (perfusao) sob a supervisdo de um profissional de
saude com experiéncia no tratamento de ASMD ou outras doencas metabdlicas.

A dose que recebe baseia-se no seu peso corporal e ser-lhe-a administrada a cada duas semanas.

O tratamento comeg¢a com uma dose baixa do medicamento, que ¢ aumentada gradualmente.

A perfusdo dura normalmente cerca de 3 a 4 horas; mas pode ser menor ou maior com base no parecer
do seu médico, e pode ser menor durante o periodo enquanto a sua dose esta a ser aumentada.
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Doentes adultos

A dose inicial recomendada de Xenpozyme € de 0,1 mg por cada kg de peso corporal. Esta ¢
aumentada de forma planeada com cada dose subsequente, até ser alcangada a dose recomendada de

3 mg por cada kg de peso corporal a cada 2 semanas. Normalmente, demora até 14 semanas a atingir a
dose recomendada, mas pode ser mais longo com base no parecer do seu médico.

Criancas
A dose inicial recomendada de Xenpozyme ¢ de 0,03 mg para cada kg de peso corporal. As doses

subsequentes devem ser aumentadas de forma planeada até a dose recomendada de 3 mg por cada kg
de peso corporal a cada 2 semanas. Normalmente, demora até 16 semanas a atingir a dose
recomendada, mas pode ser mais longo com base no parecer do seu médico.

Perfusdo em casa

O seu médico pode considerar a perfusdo em casa de Xenpozyme se estiver a tomar uma dose estavel
e tolerar bem as suas perfusdes. Esta decisdo de passar para a perfusdo em casa deve ser tomada apds
avaliagd@o e recomendagdo do seu médico. Se tiver um efeito indesejavel durante uma perfusio de
Xenpozyme, a pessoa que administra a sua perfusdo em casa pode interromper a perfusdo e iniciar o
tratamento médico adequado.

Instrucdes para utilizagdo adequada
Xenpozyme ¢ administrado por perfusdo intravenosa (gotejamento para uma veia). E fornecido como
um po que serd misturado com agua estéril antes de ser administrado.

Se for administrado mais Xenpozyme do que deveria
Informe o seu médico imediatamente se suspeitar de uma alteragdo da sua perfusdo habitual. Uma vez
que Xenpozyme sera administrado por um profissional de satde, ndo é provavel uma sobredosagem.

Se falhar uma perfusio de Xenpozyme

E importante que faga a perfusdo a cada 2 semanas. Uma perfusdo ¢ considerada em falha se néo for
administrada no prazo de 3 dias ap6s a perfusdo programada. Dependendo do numero de doses em
falta, o seu médico podera ter de reiniciar desde a dose mais baixa.

Se falhar uma perfusdo ou ndo puder comparecer a uma consulta agendada, contacte o seu médico
imediatamente.

Caso ainda tenha duvidas sobre a utiliza¢do deste medicamento, fale com o seu médico ou enfermeiro.

4. Efeitos indesejaveis possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos indesejaveis, embora estes ndo
se manifestem em todas as pessoas. As reagdes associadas com a perfusdo (RAP) tém sido observadas
enquanto os doentes estavam a receber o medicamento ou no periodo de 24 horas apos a perfusao.

Os efeitos indesejaveis mais graves podem incluir reagdes alérgicas graves subitas, uma erupgao
saliente e que provoca comichao (urticaria), erup¢ao na pele, aumento das enzimas hepaticas e
batimento cardiaco irregular.

Tem de informar o seu médico imediatamente se tiver uma RAP ou uma reacdo alérgica.

Se tiver uma reacao a perfusdo, podem ser-lhe administrados medicamentos adicionais para tratar ou
ajudar a prevenir reagdes futuras. Se a reagdo a perfusio for grave, o seu médico pode interromper a
perfusdo de Xenpozyme e comegar a administrar o tratamento médico adequado.
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Muito frequentes (podem afetar mais de 1 em cada 10 pessoas):
dores de cabega

febre — temperatura corporal aumentada

erupcdo saliente e que provoca comichdo (urticaria)

nauseas

vomitos

dor abdominal (de barriga)

dores musculares

comichdo na pele

analise de sangue aumentada para inflamagao

Frequentes (podem afetar até 1 em cada 10 pessoas):

erupcao da pele (diferentes tipos de erupgdo da pele, por vezes com comichao)
dor na parte superior da barriga

fadiga

analise de sangue anormal para funcéo hepatica

diarreia

vermelhidao da pele

dor nas articulagdes

dor nas costas

arrepios

dificuldade em respirar

mal-estar abdominal

dor nos ossos

dor

tensdo arterial baixa

batimento cardiaco forte que pode ser rapido ou irregular

batimento cardiaco acelerado

dor hepatica

reacdes alérgicas graves

sensacdo de calor

irritagdo da garganta e da laringe

sensacdo de aperto da garganta e inchago

pieira

lesdes da pele (tais como lesdes sélidas elevadas ou lesdes vermelhas lisas)
inchago rapido sob a pele em areas como o rosto, garganta, bragos ¢ pernas, o que pode ser
potencialmente fatal se o inchaco da garganta bloquear as vias respiratorias
dor de estdmago

olhos vermelhos ou com comichdo

desconforto nos olhos

fraqueza

analise de sangue anormal para inflamacao

reacdes relacionadas com o local do cateter, incluindo dor, comichao ou inchago

Comunicacao de efeitos indesejaveis

Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados neste
folheto, fale com o seu médico ou enfermeiro. Também podera comunicar efeitos indesejaveis
diretamente através do sistema nacional de notificagdo mencionado no Apéndice V. Ao comunicar
efeitos indesejaveis, estard a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranca deste medicamento.
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5. Como conservar Xenpozyme
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilizar Xenpozyme ap6s o prazo de validade impresso no rétulo e na embalagem exterior. O
prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Conservar no frigorifico entre 2°C a 8§°C.
Ap6s diluigdo, recomenda-se a utilizagao imediata.

Se ndo for utilizada imediatamente, a solugao reconstituida pode ser armazenada até 24 horas a 2°C a
8°C.

Ap6s a diluicdo, a solucdo pode ser armazenada até 24 horas a 2—8°C, seguido de 12 horas (incluindo
o tempo de perfusdo) a temperatura ambiente.

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

6. Conteudo da embalagem e outras informacoes

Qual a composicio de Xenpozyme
- A substancia ativa € a olipudase alfa. Cada frasco para injetaveis contém 4 mg ou 20 mg de
olipudase alfa.
- Os outros componentes sa0
- L-metionina
- Fosfato de sddio dibasico, heptahidratado
- Fosfato de s6dio monobasico, monohidratado
- Sacarose
ver secgdo 2 Xenpozyme contém sodio

Qual o aspeto de Xenpozyme e contetido da embalagem

Xenpozyme ¢ um po para concentrado para solugdo para perfusdo num frasco para injetaveis (4 ou
20 mg/frasco para injetaveis).

O p6 é um po liofilizado branco a esbranquicado.

Apods misturar com agua estéril, € uma solugdo transparente e incolor. A solugdo tem de ser
adicionalmente diluida antes da perfusao.

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

Fabricante
Genzyme Ireland Limited, 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 Autorizacao de Introdu¢ao no Mercado:

Belgié/Belgique/Belgien
Sanofi Belgium
Tél/Tel: +32 (0)2 710 54 00

Bbarapus
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 70 13

Eesti
Swixx Biopharma OU
Tel.: +372 640 10 30

E\LGoa
Sanofi-Aventis Movonpdécwnn AEBE
TnA: +30 210 900 16 00

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.0.
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.l.
Tel.: 800 536389
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Lietuva
Swixx Biopharma UAB
Tel.: +370 5 236 91 40

Luxembourg/Luxemburg
Sanofi Belgium
Tél/Tel: +32 (0)2 710 54 00 (Belgique/Belgien)

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.: +43 180 185-0

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

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

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

Slovenija
Swixx Biopharma d.o.0.
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 (0) 201 200 300



Kvnpog Sverige

C.A. Papaellinas Ltd. Sanofi AB

TnA: +357 22 741741 Tel.: +46 (0)8 634 50 00

Latvija United Kingdom (Northern Ireland)
Swixx Biopharma SIA sanofi-aventis Ireland Ltd. T/A SANOFI
Tel.: +371 6 616 47 50 Tel.: +44 (0) 800 035 2525

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 /inks 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 e no website: www.xenpozyme.info.sanofi, ou lendo o cddigo QR abaixo (também
incluido na embalagem exterior) com um smartphone.

<identificagdo para codigo QR>

< _——

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

Preparacdo da solucdo de dosagem

O po para concentrado para solugdo para perfusdo tem de ser reconstituido com agua para preparagdes
injetaveis estéril, diluido com solugdo injetavel de cloreto de soédio a 9 mg/ml (0,9%) e, em seguida,
administrado por perfusdo intravenosa.

Os passos de reconstituigdo e diluicdo tém de ser realizados em condigdes asséticas. Os dispositivos de

filtragem ndo devem ser utilizados em nenhum momento durante a preparagdo da solucdo de perfusdo.

Evite a formagdo de espuma durante os passos de reconstituicao e diluicao.

1)  Determine o numero de frascos para injetaveis a serem reconstituidos com base no peso
individual do doente e na dose prescrita.

Peso do doente (kg) x dose (mg/kg) = dose do doente (em mg). Por exemplo, quando se utilizam
frascos para injetaveis de 20 mg, dose do doente (em mg) dividida por 20 mg/frasco para
injetaveis = niamero de frascos para injetaveis a reconstituir. Se o nimero de frascos para
injetaveis incluir uma frag@o, arredondar para o nimero inteiro seguinte.

2)  Retire o nimero necessario de frascos para injetaveis da refrigeracao e reserve durante
aproximadamente 20 a 30 minutos para permitir que atinjam a temperatura ambiente.

3)  Reconstitua cada frasco para injetaveis injetando:

1,1 ml de 4gua para preparacdes injetaveis estéril no frasco para injetaveis de 4 mg
5,1 ml de agua para preparagdes injetaveis estéril no frasco de 20 mg

utilizando uma técnica de adi¢do lenta e gota a gota na parede interior do frasco.

4)  Incline e rode cada frasco para injetaveis com cuidado. Cada frasco para injetaveis produzira
uma solugdo limpida e incolor de 4 mg/ml.

5) Inspecione visualmente a solug@o reconstituida nos frascos para injetaveis quanto a presenga de
particulas e descoloracdo. A solu¢do de Xenpozyme deve ser limpida e incolor. Nao devem ser
utilizados frascos para injetaveis que apresentem particulas opacas ou descoloragao.

6)  Retirar o volume da solucdo reconstituida, correspondente a dose prescrita, do numero
apropriado de frascos para injetaveis e diluir com solugdo injetavel de cloreto de sddio a
9 mg/ml (0,9%), numa seringa ou saco de perfusdo, dependendo do volume de perfusdo (ver
Tabela 1 para o volume de perfusao total recomendado com base na idade e/ou peso do doente).
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