B. INDLAGSSEDDEL



Indlzegsseddel: Information til patienten

Nexviadyme 100 mg pulver til koncentrat til infusionsvaeske, oplesning
avalglucosidase alfa

vDette leegemiddel er underlagt supplerende overvagning. Dermed kan der hurtigt tilvejebringes nye
oplysninger om sikkerheden. Du kan hjelpe ved at indberette alle de bivirkninger, du far. Se sidst i
afsnit 4, hvordan du indberetter bivirkninger.

Lzes denne indlaegsseddel grundigt, inden du begynder at bruge dette lzegemiddel, da den

indeholder vigtige oplysninger.

- Gem indlegssedlen. Du kan fa brug for at laese den igen.

- Sperg laegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis der er mere, du vil vide.

- Kontakt leegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis du fér bivirkninger, herunder
bivirkninger, som ikke er nevnt i denne indlegsseddel. Se afsnit 4.

Se den nyeste indleegsseddel pa www.indlaecgsseddel.dk.

Oversigt over indlaegssedlen
1. Virkning og anvendelse

2. Det skal du vide, for du begynder at bruge Nexviadyme
3. Sadan skal du f4 Nexviadyme

4. Bivirkninger
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6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger

1. Virkning og anvendelse

Hvad er Nexviadyme?
Nexviadyme indeholder et enzym, der hedder avalglucosidase alfa — det er en kopi af det naturlige
enzym kaldet alfa-glucosidasesyre (GAA), som personer med Pompes sygdom mangler.

Hvad bruges Nexviadyme til?
Nexviadyme anvendes til personer i alle aldre med Pompes sygdom.

Personer med Pompes sygdom har et lavt indhold af enzymet alfa-glucosidasesyre (GAA). Dette
enzym hjlper kroppen med at regulere niveauet af glykogen (en type kulhydrat). Glykogen giver
kroppen energi, men ved Pompes sygdom ophobes et hgjt indhold af glykogen i forskellige muskler,
hvilket beskadiger dem. Dette leegemiddel erstatter det manglende enzym, s kroppen kan mindske
ophobningen af glykogen.

2. Det skal du vide, for du begynder at bruge Nexviadyme

Brug ikke Nexviadyme

Hvis du har haft livstruende allergiske (overfolsomheds-) reaktioner over for avalglucosidase alfa eller
et af de ogvrige indholdsstoffer i Nexviadyme (angivet i afsnit 6), og disse reaktioner kom igen efter du
genoptog behandlingen med legemidlet.

Advarsler og forsigtighedsregler
Kontakt leegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, for du bruger Nexviadyme.

Kontakt straks laegen, hvis behandlingen med Nexviadyme forarsager:
e allergiske reaktioner, herunder anafylaksi (en alvorlig allergisk reaktion) — se ”Bivirkninger”
for symptomerne.


http://www.indlaegsseddel.dk/

¢ infusionsrelaterede reaktioner, mens du far laegemidlet eller i timerne lige efter du har fiet det
- se ”Bivirkninger” for symptomerne

Du skal ogsa fortaelle det til leegen, hvis dine ben haver, eller du far udbredt havelse pa kroppen.
Din lage vil afgere, om din infusion med Nexviadyme skal stoppes, og laegen vil give dig den
passende medicinske behandling. Din laege vil ogsa afgere, om du kan fortsette med at fa
avalglucosidase alfa.

Brug af anden medicin sammen med Nexviadyme
Forteel det altid til leegen eller apotekspersonalet, hvis du tager anden medicin, for nylig har taget
anden medicin eller planlagger at tage anden medicin.

Graviditet, amning og frugtbarhed

Hvis du er gravid eller ammer, har mistanke om, at du er gravid, eller planlegger at blive gravid, skal
du sperge din laege eller apotekspersonalet til rads, for du bruger dette laegemiddel.

Der findes ingen oplysninger om brug af Nexviadyme til gravide. Du ma ikke fa Nexviadyme under
graviditet, medmindre leegen specifikt anbefaler det. Du og din laege skal beslutte, om du kan bruge
Nexviadyme, hvis du ammer.

Trafik- og arbejdssikkerhed

Nexviadyme pévirker i mindre grad evnen til at fore motorkeretej og betjene maskiner.

Eftersom svimmelhed, lavt blodtryk og sevnighed er mulige infusionsrelaterede reaktioner, kan det
pavirke evnen til at fore motorkeretoj og betjene maskiner pé infusionsdagen.

3. Séddan skal du f4 Nexviadyme

Du vil fa Nexviadyme under overvagning af en laege eller sygeplejerske, som har erfaring med
behandlingen af Pompes sygdom.

Du far maske andre legemidler, for du far Nexviadyme, for at mindske nogle af bivirkningerne. Disse
andre legemidler kan f.eks. vare antihistamin, binyrebarkhormon og et feberseenkende leegemiddel
(f.eks. paracetamol).

Dosis af Nexviadyme er baseret pa din kropsveagt og du vil fa den en gang hver anden uge.
e Den anbefalede dosis af Nexviadyme er 20 mg/kg kropsveegt.
Hjemmeinfusion
Din leege vil muligvis overveje at du kan f& hjemmeinfusion med Nexviadyme, hvis det er sikkert og

praktisk. Hvis du fér bivirkninger under en infusion med Nexviadyme, vil hjemmeinfusionshjalperen
muligvis stoppe infusionen og indlede en passende behandling.

Brugervejledning

Nexviadyme gives gennem et drop i en vene (intravengs infusion). Det leveres til sundhedspersonen
som et pulver, der skal blandes med sterilt vand og yderligere fortyndes med glucose, for det gives
som infusion.

Hyvis du har faet for meget Nexviadyme
Hedeture kan forekomme, hvis infusionshastigheden af Nexviadyme er for hgj.

Hyvis du har glemt at bruge Nexviadyme
Kontakt laegen, hvis du har sprunget en infusion over.
Sperg legen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis der er noget, du er i tvivl om.



Hvis du holder op med at bruge Nexviadyme
Tal med leegen, hvis du ensker at stoppe behandlingen med Nexviadyme. Symptomerne pa din
sygdom kan forverres, hvis du stopper behandlingen.

4. Bivirkninger

Bivirkninger forekommer hovedsageligt, mens patienten fér infusion med Nexviadyme eller kort tid
efter. Forteel det straks til leegen, hvis du far en infusionsrelateret reaktion eller en allergisk reaktion.
Din leege vil muligvis give dig medicin, fer du far infusionen, for at forebygge sddanne reaktioner.

Infusionsrelaterede reaktioner

De fleste infusionsrelaterede reaktioner er milde eller moderate. Symptomerne pé en infusionsrelateret
reaktion kan f.eks. vaere ubehag i brystet, forhgjet blodtryk, hurtigere hjerterytme, kulderystelser,
hoste, diarré, voldsom traethed, hovedpine, influenza-lignende sygdom, kvalme, opkastning, rade gjne,
smerter i arme og ben, radme pé huden, klge pa huden, udslet og naldefeber.

Allergiske reaktioner

Allergiske reaktioner kan omfatte symptomer som f.eks. vejrtreekningsbesveer, trykken for brystet,
redme, hoste, svimmelhed, kvalme, rade handflader og fedder, klaende handflader og fodder, havelse
af underlaebe og tunge, lavt indhold af ilt i blodet og udslet.

Meget almindelig (kan forekomme hos mere end 1 ud af 10 personer)
Overfolsomhed

Hovedpine

Kvalme

Hudklge

Udsleet

Almindelig (kan forekomme hos op til 1 ud af 10 personer)
e Anafylaksi (alvorlig allergisk reaktion)

Svimmelhed

Sevnighed

Rysten (tremor)

Brendende fornemmelse

Rede gjne

Klgende gjne

Havelse af gjenlag

Hurtig puls

Redmen

Forhgjet blodtryk

Lavt blodtryk

Bléafarvning af hud og laeber

Hedeture

Bleghed

Hoste

Vejrtrekningsbesver

Halsirritation

Smerter i mund og hals

Diarré

Opkastning

Hevelse af leeber

Hevelse af tunge

Mavesmerter

Smerter i den gvre del af maven



Fordgjelsesbesveer
Nealdefeber

Rade hander

Redme pé huden

Radt udslat

Kraftig sveden

Klgende udslaet
Hudplaques (rede skallende omrader pa huden)
Muskelkramper
Muskelgmhed

Smerter i arme og ben
Flankesmerter

Voldsom traethed
Kulderystelser

Feber

Ubehag i brystet

Smerter

Influenza-lignende sygdom
Smerter pa infusionsstedet
Lavt indhold af ilt i blodet
Svaghed

Havelse i ansigtet

Varme- eller kuldefornemmelse

Ikke almindelig (kan forekomme hos op til 1 ud af 100 personer)
e (jenbetendelse

Folelseslashed eller snurrende fornemmelse

Ojne lgber i vand

Ekstra hjerteslag

Hurtig vejrtreekning

Hevelse i svaelget

Folelsesloshed i mund, tunge eller laeber

Prikkende fornemmelse i mund, tunge eller leeber

Synkebesvar

Havelse af huden

Misfarvning af huden

Smerter i ansigtet

Forhgjet kropstemperatur

Uteethed ud i vavet ved infusionsstedet

Ledsmerter ved infusionsstedet

Udslet ved infusionsstedet

Reaktion pé infusionsstedet

Klee ved infusionsstedet

Lokale havelser

Havelser i arme og ben

Unormale vejrtrekningslyde (hvasende vejrtraekning)

Blodpreve for betendelsestilstand

Nedsat folelse af berering, smerte og temperatur

Ubehag i mund og svealg (inklusiv en breendende fornemmelse pa leberne)

De bivirkninger, der er observeret hos bern og unge svarer til de bivirkninger, der er observeret hos
voksne.



Indberetning af bivirkninger

Hvis du oplever bivirkninger, ber du tale med din laege, apotekspersonalet eller sygeplejersken. Dette
gaelder ogsa mulige bivirkninger, som ikke er medtaget i denne indleegsseddel. Du eller dine péarerende
kan ogsé indberette bivirkninger direkte til Leegemiddelstyrelsen via:

Lagemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kgbenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

Ved at indrapportere bivirkninger kan du hjelpe med at fremskaffe mere information om sikkerheden
af dette legemiddel.

5. Opbevaring
Opbevar laegemidlet utilgengeligt for bern.

Brug ikke leegemidlet efter den udlebsdato, der star pa etiketten efter EXP. Udlgbsdatoen er den sidste
dag i den navnte maned.

Uabnede hatteglas:
Opbevares i keleskab (2 °C — 8§ °C).

Rekonstitueret oplgsning:
Efter rekonstitution anbefales gjeblikkelig brug. Den rekonstituerede oplesning kan opbevares i op til
24 timer, hvis den opbevares i keleskab ved 2 °C — 8§ °C.

Fortyndet oplesning:
Efter fortynding anbefales gjeblikkelig brug. Den fortyndede oplesning kan opbevares i 24 timer ved
2 °C -8 °C efterfulgt af 9 timer ved stuetemperatur (op til 25 °C).

Sperg apotekspersonalet, hvordan du skal bortskaffe medicinrester. Af hensyn til miljoet mé du ikke
smide medicinrester i aflebet, toilettet eller skraldespanden.

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger
Nexviadyme indeholder:

- Aktivt stof: avalglucosidase alfa. Et hatteglas indeholder 100 mg avalglucosidase alfa. Efter
rekonstitution indeholder oplesningen 10 mg avalglucosidase alfa pr. ml, og efter fortynding
varierer koncentrationen fra 0,5 mg/ml til 4 mg/ml.

- @vrige indholdsstoffer:

Histidin

Histidinhydrochloridmonohydrat

Glycin

Mannitol

Polysorbat 80

Udseende og pakningsstorrelser

Avalglucosidase alfa er et pulver til koncentrat til infusionsvaeske, oplesning i et hetteglas

(100 mg/heaetteglas). En a@ske indeholder 1, 5, 10 eller 25 heatteglas. Ikke alle pakningssterrelser er
nedvendigvis markedsfort.

Pulveret er hvidt til lysegult. Efter rekonstitution er det en klar, farvelss til lysegul oplesning. Den
rekonstituterede oplesning kan fortyndes yderligere.
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Indehaver af markedsferingstilladelsen
Sanofi B.V.

Paasheuvelweg 25

1105 BP Amsterdam

Holland

Fremstiller
Genzyme Ireland Limited, IDA Industrial Park, Old Kilmeaden Road, Waterford, Irland

Hvis du ensker yderligere oplysninger om dette laegemiddel, skal du henvende dig til den lokale
repraesentant for indehaveren af markedsferingstilladelsen:

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

Denne indlegsseddel blev senest zendret april 2024
Du kan finde yderligere oplysninger om dette l&egemiddel pa Det Europziske Laegemiddelagenturs

hjemmeside http://www.ema.europa.eu. Der er ogsa links til andre websteder om sjeldne sygdomme
og om, hvordan de behandles.



http://www.ema.europa.eu/

Nedenstaende oplysninger er til leeger og sundhedspersonale:

Rekonstitution
Anvend aseptisk teknik under rekonstitution.

1.

Beregn det antal heaetteglas, der skal rekonstitueres pa basis af den enkelte patients vaegt og den
anbefalede dosis pd 20 mg/kg eller 40 mg/kg

Patientens vaegt (kg) x dosis (mg/kg) = patientens dosis (i mg). Patientens dosis (i mg)
divideret med 100 mg/hzatteglas = antal hatteglas der skal rekonstitueres. Hvis antallet af
hatteglas ikke bliver et helt tal, rundes op til naeste hele tal.

Eksempel: Patientens vaegt (16 kg) x dosis (20 mg/kg) = patientens dosis (320 mg). 320 mg
divideret med 100 mg/hetteglas = 3,2 haetteglas; der skal derfor rekonstitueres 4 haetteglas.
Eksempel: Patientens veaegt (16 kg) x dosis (40 mg/kg) = patientens dosis (640 mg).

640 mg divideret med 100 mg/hatteglas = 6,4 heetteglas; der skal derfor rekonstitueres

7 haetteglas.

Tag det ngdvendige antal heetteglas til infusion ud af keleskabet og set dem til side i ca.
30 minutter, sa de kan na op pa stuetemperatur.

Rekonstituér hvert heetteglas ved langsomt at injicere 10,0 ml vand til injektionsvasker i hvert
haetteglas. Hvert hatteglas vil give 100 mg/10 ml (10 mg/ml). Undga kraftig indvirkning af
vand til injektionsvasker pa pulveret og undgé skumdannelse. Dette foregar ved at tilsette
vand til injektionsvesker drypvist ned langs indersiden af hatteglasset og ikke direkte ned pa
det lyofiliserede pulver. Rul og vip hvert haetteglas forsigtigt. Vend ikke haetteglasset pa
hovedet, og sving eller ryst det ikke.

Foretag straks en visuel inspektion af de rekonstituerede hetteglas for partikler og
misfarvning. Hvis der observeres partikler eller hvis oplgsningen er misfarvet, ma den ikke
anvendes. Serg for at alt opleses.

Fortynding

1.

Den rekonstituerede oplesning skal fortyndes i 5 % glucose i vand til en endelig koncentration
pa 0,5 mg/ml til 4 mg/ml. Se tabel 1 for det anbefalede totale infusionsvolumen baseret pa
patientens veagt.

Treek langsomt det nedvendige volumen af rekonstitueret oplesning ud fra hvert hetteglas
(beregnet ud fra patientens veegt).

Tilseet langsomt den rekonstituerede oplasning direkte i 5 % glucose-oplesningen. Undga
skumdannelse eller voldsomme beveagelser med infusionsposen. Undgé at der kommer luft i
infusionsposen.

Vend eller massér forsigtigt infusionsposen for at indholdet kan blandes. Infusionsposen méa
ikke rystes.

For at undga utilsigtet kontaminering under forberedelse af i.v.-dosis anbefales det at anvende
et in-line 0,2 um filter med lav proteinbinding til administration af Nexviadyme. Nar

infusionen er afsluttet skylles infusionsslangen med glucose 5 % i vand.

Nexviadyme mé ikke indfunderes i den samme infusionsslange med andre leegemidler.



Tabel 1: Intravenest infusionsvolumen til Nexviadyme administration efter patientens vaegt ved

dosis pa 20 og 40 mg/kg
Patient-veegtgruppe Totalt infusionsvolumen for 20 mg/kg Totalt infusionsvolumen for
(kg) (ml) 40 mg/kg (ml)
1,25t 5 50 50
5,1tl10 50 100
10,1 til 20 100 200
20,1 til 30 150 300
30,1 til 35 200 400
35,11l 50 250 500
50,1 til 60 300 600
60,1 til 100 500 1000
100,1 til 120 600 1200
120,1 til 140 700 1400
140,1 til 160 800 1600
160,1 til 180 900 1800
180,1 til 200 1000 2000

Ikke anvendt leegemiddel samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til lokale retningslinjer.

Hjemmeinfusion

Infusion med Nexviadyme i hjemmet kan overvejes hos patienter, som tolererer infusionerne godt og
ikke har moderate eller alvorlige infusionsrelaterede reaktioner i anamnesen i de sidste par maneder.
Beslutningen om at lade patienten overgé til hjemmeinfusion traeffes efter evaluering og anbefaling af
den behandlende laege. Patientens underliggende sygdomme og evne til at overholde kravene til
hjemmeinfusion ber tages i betragtning, nér patienten vurderes med henblik pé at modtage
hjemmeinfusion. Falgende kriterier ber tages i betragtning:

e Patienten ma ikke have eksisterende sygdomme, som efter laegens vurdering kan pavirke
patientens evne til at tolerere infusionen.

e Patienten vurderes som medicinsk stabil. Der skal foretages en omfattende undersegelse, for
hjemmeinfusion initieres.

e Patienten skal have modtaget Nexviadyme-infusioner under opsyn af en laege med speciale i
behandling af patienter med Pompes sygdom i et par maneder pa f.eks. et hospital eller en
klinik til ambulant behandling. Et dokumenteret monster af veltolererede infusioner uden
infusionsrelaterede reaktioner eller med milde infusionsrelaterede reaktioner, som blev
kontrolleret med preemedicinering, er en forudsaetning for at kunne initiere hjemmeinfusion.

e Patienten skal vaere villig til og i stand til at folge proceduren for hjemmeinfusion.

e Der skal etableres infrastruktur, hjelpemidler og procedurer til hjemmeinfusionen, herunder
oplaring, som skal veere tilgeengelig for sundhedspersonen. Sundhedspersonen skal vere til
radighed under hele hjemmeinfusionen og i et naermere fastsat tidsrum efter infusionen, alt
athaengig af, hvor godt patienten har tolereret infusionerne, for hjemmeinfusion blev initieret.

Hvis patienten oplever bivirkninger under hjemmeinfusionen, skal infusionen straks afbrydes og
passende medicinsk behandling pabegyndes (se pkt. 4.4). De efterfolgende infusioner vil muligvis
skulle finde sted pa hospitalet eller en klinik til ambulant behandling, indtil disse bivirkninger ikke
leengere opstar. Dosis og infusionshastighed ma ikke a&ndres uden at konsultere den behandlende laege.
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