KULLANMA TALIMATI

NAGLAZYME 1 mg/ml infiizyonluk ¢o6zelti hazirlamak icin konsantre
Steril
Damar yolu ile uygulanir.

Etkin Madde:
Cozeltinin her 1 ml’sinde 1 mg galsiilfaz bulunur. 5 mI’lik bir flakon 5 mg galsiilfaz icerir.

Galsiilfaz, insan N-asetilgalaktozamin 4-siilfatazin rekombinant bir formudur ve memeli
Cin Hamster Overi (CHO) hiicre dizisi kullanilarak rekombinant DNA teknolojisi ile tiretilir.

Yardimci Maddeler:
Sodyum kloriir, sodyum fosfat monobazik monohidrat, sodyum fosfat dibazik heptahidrat,
polisorbat 80, enjeksiyonluk su.

V Bu ila¢ ek izlemeye tabidir. Bu tliggen yeni giivenlilik bilgisinin hizli olarak belirlenmesini
saglayacaktir. Meydana gelen herhangi bir yan etkiyi raporlayarak yardimci olabilirsiniz. Yan
etkilerin nasil raporlanacagini 6grenmek i¢in 4. Boliimiin sonuna bakabilirsiniz.

Bu ilaci kullanmaya baslamadan 6nce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice
okuyunuz, ¢iinkii sizin icin 60nemli bilgiler icermektedir.

®  Bu kullanma talimatim saklaymiz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiyag¢ duyabilirsiniz.

o Egerilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczacimiza danisiniz.

o Builag kisisel olarak sizin igin regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

e Builacin kullanimi swrasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu ilaci
kullandiginizi soyleyiniz.

e Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. lla¢ hakkinda size onerilen dozun disinda
yiiksek veya diisiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

NAGLAZYME nedir ve ne icin kullanilir?

NAGLAZYME’i kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
NAGLAZYME nasul kullanilir?

Olast yan etkiler nelerdir?

NAGLAZYME’in saklanmasi

SR BN

bashklar: yer almaktadir.
1. NAGLAZYME nedir ve ne i¢in kullamilir?

NAGLAZYME, berrak-hafif opalesan, renksiz-a¢ik sari renkli inflizyonluk konsantre
cozeltidir. Kullanilmadan 6nce seyreltilmelidir. Bu ilag piyasada 1 flakon igeren ambalajlarda

bulunur.
Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
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MPS VI hastalarinda, N-asetilgalaktozamin 4-siilfat denilen enzim ya az miktarda bulunur veya
hi¢ bulunmaz. Bu enzim viicutta belirli maddelerin (glikozaminoglikanlar) yikilmasindan
sorumludur. Sonug¢ olarak bu maddeler yikilamaz ve viicut tarafindan islenmeleri gerektigi
sekilde islenemez. Bdylece, bu madde viicutta bircok dokuda birikerek MPS VI hastaligi
belirtilerinin ortaya ¢ikmasina neden olur.

Bu ilag nasil etki gosterir?

NAGLAZYME, galsiilfaz isimli bir rekombinant enzim igerir. Bu enzim, MPS VI hastalarinda
bulunmayan veya eksik olan dogal enzimin yerine gecer. NAGLAZYME tedavisinin, yliriime
ve merdiven ¢ikma becerisini gelistirdigi ve glikozaminoglikanlarin viicuttaki diizeylerini
diisiirdiigti gosterilmistir. Bu ilag MPS VI hastaligi belirtilerinde iyilesme saglayabilir.

2. NAGLAZYME kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler

NAGLAZYME asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
Eger;
- Sizde galsiilfaza veya NAGLAZYME formiiliindeki diger maddelerden herhangi birine
kars1 siddetli veya hayati tehdit edici bir alerjik reaksiyon(asir1 duyarlilik) ortaya ¢ikti
ise ve ilacin yeniden uygulanmasi basarili olmadi ise.

NAGLAZYME asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ
Eger,

- Nefes almakta zorluk g¢ekiyorsaniz veya bogazinizda sikisma hissediyorsaniz derhal
doktorunuza haber veriniz. NAGLAZYME infiizyonunun durdurulmasi ve uygun tedavi
onlemlerinin alinmasi gerekebilir.

- NAGLAZYME ile tedavi edilirseniz, sizde inflizyonla iligkili reaksiyonlar ortaya
¢ikabilir. Infiizyonla iliskili reaksiyon, ilacin size uygulanmasi sirasinda veya uygulama
glinliniin sonuna kadar ortaya ¢ikan herhangi bir yan etkidir (bkz. B6liim 4, “Olas1 yan
etkiler”). Boyle bir reaksiyon ortaya ¢ikarsa, derhal doktorunuza basvurunuz.

- Alerjik bir reaksiyon yasarsaniz, doktorunuz ilacinizin uygulama hizini yavaslatabilir
veya ilacinizin uygulanmasini durdurabilir. Doktorunuz, ayni zamanda, alerjik etkilerin
tedavisi icin size ek ilaglar da verebilir.

- Bu ilag size verilmeden Once atesiniz varsa veya nefes almakta giicliik c¢ekiyorsaniz,
doktorunuz ile NAGLAZYME uygulamasinin ertelenmesi i¢in konusunuz.

- Altta yatan bir kalp rahatsizliginiz varsa, NAGLAZYME ile tedavi edilirken herhangi
bir noktada liitfen doktorunuzu bilgilendirin. Bu bilgiye gore ilacinizin uygulamasini
ayarlayabilirler.

- Buailag, karaciger veya bobreklerinde sorunu olan hastalarda test edilmemistir.
Karaciger veya bobrek yetmezliginiz varsa doktorunuzla konusunuz.

- Kas agnlariniz, kol veya bacaklarmizda hissizlik veya herhangi bir bagirsak veya
mesane probleminiz varsa, doktorunuzla konusunuz, ¢iinkii bu belirtiler omuriliginiz
iizerindeki basingtan kaynaklanabilir.

Biyoteknolojik iiriinlerin takip edilebilirliginin saglanmasi i¢in uygulanan iiriiniin ticari ismi ve
seri numaras1t mutlaka hasta dosyasina kaydedilmelidir.

Bu uyarilar, gegmisteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin igin gegerliyse liitfen doktorunuza
danisiniz.

Hamilelik

Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.

Belge DMMW&MMM@YH@RG&WM%N@WQCWlBélgdmwmési:https://vvww.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys
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Mutlaka gerekli olmadikga gebelik sirasinda NAGLAZYME kullanilmamalidir.

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza
danisiniz.

Emzirme
llaci kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza daniginiz.

Galsiilfazin siite geg¢ip ge¢medigi bilinmemektedir. Bu nedenle NAGLAZYME tedavisi
stirasinda emzirme durdurulmalidir.

Arac¢ ve makine kullaninm
Arag ve makine kullanimi iizerindeki etkileri ile ilgili bir calisma yapilmamastir.

NAGLAZYME i¢eriginde bulunan baz1 yardimc1 maddeler hakkinda 6nemli bilgiler
Bu ila¢ her bir flakonda 0,8 mmol (18,4 mg) sodyum igerir ve sodyum kloriir 9 mg / ml
enjeksiyonluk ¢ozelti i¢inde uygulanir. Bu durum kontrollii sodyum diyetinde olan hastalar
icin goz oniinde bulundurulmalidir.

Diger ilaclar ile birlikte kullanimi

Eger recgeteli ya da regetesiz herhangi bir ilact su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiniz ise liitfen doktorunuza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. NAGLAZYME nasil kullanilir?

e Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhgi icin talimatlar:

Infiizyonun baslamasindan 30 ile 60 dakika &nce, antipiretik olan veya olmayan sekilde,
antihistaminikler ile bir 6n tedavi uygulanmasi 6nerilir.

Size uygulanacak doz, viicut agirhgmiza gore ayarlanacaktir. Onerilen doz, haftada bir giin,
toplardamar ic¢ine verilecek (intravendz infiizyon) 1 mg/kg seklindedir. Her bir inflizyon
yaklagik 4 saat siirecektir. Ilk bir saatte infiizyon hizimz yavas olacaktir (toplam ¢dzeltinin
yaklagik %2,5’u), kalan hacim (yaklasik %97,5) ise takip eden 3 saat siiresince verilecektir.

e Uygulama yolu ve metodu:
NAGLAZYME’i size doktorunuz veya hemsireniz uygulayacaktir.

e Degisik yas gruplar:

Cocuklarda kullanima:

NAGLAZYME, cocuklara uygulanabilir. Doktorunuz, hastanin durumunu dikkate alarak ilacin
nasil kullanilacagina karar verecektir.

Yashlarda kullanima:
65 yasin lizerindeki hastalarda NAGLAZYME’in etkililigi ve glivenliligi belirlenmemistir.
Doktorunuz, hastanin durumunu dikkate alarak ilacin nasil kullanilacagina karar verecektir.

e Ozel kullamim durumlari:
Bobrek/Karaciger yetmezligi:
Bobrek ve karaciger yetmezligi olan hastalarda NAGLAZYME’in giivenliligi ve etkililigi
degerlendirilmemistir. Doktorunuz, hastanin durumunu dikkate alarak ilacin nasil

kullanllacaglna karar Verec@ﬁtggige, gtivenli elektronik imza ile imzalanmistir.
Belge Dogrulama Kodu: 1ZW56YnUyRG83RG83RG83ZmxXSHY3ZW56 Belge Takip Adresi:https://www.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys

o




Eger NAGLAZYME etkisinin ¢ok gii¢lii veya ¢ok zayif olduguna dair bir izleniminiz varsa
doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmamz gerekenden daha fazla NAGLAZYME kullandiysaniz:
NAGLAZYME uygulamasi bir doktor veya hemsirenin gézetiminde yapilacaktir. Dogru dozun
verildigi kontrol edilecek ve eger gerekli olursa uygun sekilde miidahale edecektir.

NAGLAZYME kullanmay1 unutursaniz
NAGLAZYME infiizyonunu zamaninda yaptiramadiysaniz, doktorunuzla goriisiiniiz. Bu ilagla
ilgili bagka sorulariniz varsa doktorunuza sorunuz.

Unutulan dozlar: dengelemek i¢in ¢ift doz almayiniz.

NAGLAZYME ile tedavi sonlandirildiginda olusabilecek etkiler
Tedavi sonlandirldiginda herhangi bir etki gozlerseniz derhal doktorunuza bagvurunuz.

4. Olas1 yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi, NAGLAZYME’in iceriginde bulunan maddelere kars1 hassasiyeti olan kisilerde
yan etkiler olabilir. Ancak bu etkiler ilac1 kullanan her kiside goriilmeyebilir.

Yan etkiler, cogunlukla ilacin uygulandigi sirada veya hemen sonrasinda goriilmiistiir
(inflizyonla iliskili reaksiyonlar).

Asagidakilerden biri olursa, NAGLAZYME’1 kullanmayr durdurunuz ve DERHAL
doktorunuza bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

En ciddi yan etkiler yiizde sisme ve ates (¢cok yaygin), soluk alip verirken aradaki bosluklarin
siiresinde uzama, nefes almakta giicliik, astim, kurdesen (yaygin) ile dilde ve bogazda sisme
(siklig1 bilinmiyor) bu ilaca karsi ciddi alerjik reaksiyondur. Doktorunuz, alerjik reaksiyonu
onlemek i¢in (6rnegin, antihistaminikler ve/veya kortikosteroidler) veya atesinizi diisltirmek
icin (ates diistiriiciiler) ek bazi ilaglar1 kullanmaniz1 isteyebilir.

Inflizyonla iliskili reaksiyonlarin en yaygin goriilen belirtileri arasinda, ates, titreme, dokiintii,
kurdesen ve nefes darlig1 bulunur.

Bunlarin hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir. Eger bunlardan biri sizde mevcut ise, sizin
NAGLAZYME'e kars1 ciddi alerjiniz var demektir. Acil tibbi miidahaleye veya hastaneye
yatirilmaniza gerek olabilir.

Yan etkiler goriilme sikliklarina gore asagidaki sekilde siralanmistir.

Cok yaygin: 10 hastanin en az 1’inde goriilebilir.

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

Yaygin olmayan: 100 hastanin birinden az, fakat 1000 hastanin birinden fazla goriilebilir.
Seyrek: 1.000 hastanin birinden az, fakat 10.000 hastanin birinden fazla goriilebilir.

Cok seyrek: 10.000 hastanin birinden az gortilebilir.

Bilinmiyor: Eldeki veriler ile tahmin edilemiyor.

Diger yan etkiler
COk yaygin: Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
Belge Dof;ruIB‘@g\una]‘ngg'ppYnUyRG83RG83R(383meXSHY3ZW56 Belge Takip Adresi:https://www.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys
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- Mide-ince bagirsak iltihab1 (ani ortaya c¢ikan karin agrisi, ishal, kramp, ates ve kusma
ile belirgindir)

- Reflekslerde zayiflama

- Bas agrisi

- Gozde iltihaplanma

- Gozilin saydamliginmi kaybetmesi

- Isitme giicliigii

- Kan basincinda yiikselme

- Burun tikaniklig1

- Gobekte fitik

- Kusma

- Bulanti

- Kasmti

- Agn (kulak, karmn, eklem ve gogiis agris1 dahil)

- Kuriklik

Yaygin:

- Titreme

- Kan basincinda diisme
- Oksiiriik

- Hinltili nefes

- Ciltte kizariklik

Bilinmiyor:

- Sok

- Karincalanma

- Kalp hizinin yavaslamasi

- Kalp hizinin artmasi

- Ciltte mavimtrak renk

- Ciltte solukluk

- Kan oksijen degerinin diismesi
- Hizli soluma

Yan etkilerin raporlanmasi

Kullanma Talimatinda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi
durumunda hekiminiz, eczaciniz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilastiginiz yan
etkileri www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ila¢ Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da 0
800 314 00 08 numarali yan etki bildirim hattiniz arayarak Tiirkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM)’ne bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin
giivenliligi hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

5. NAGLAZYME’in saklanmasi
NAGLAZYME ¢ocuklarin géremeyecegi, erigemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklayiniz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullaniniz.
Bu ilaci flakon ve dis ambalaji iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra
kullanmayiniz. Son kullanma tarihi o aym son giliniinii géstermektedir.

Acilmamis flakon: 5 - L
U belge, glivenli elektronik imza ile imzalanmistir.
Belge D(Bhl&dﬂlﬁhkﬂdﬂ/‘.{ﬁp @J’y&%@m&&@meSHYﬂWSG Belge Takip Adresi:https://www.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys
Dondurmaymiz. -
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Seyreltilmis ¢ozelti:
Oda sicakliginda (23°C-27°C) 4 giine kadar kimyasal ve fiziksel kullanim stabilitesi
gosterilmistir.

Mikrobiyolojik giivenlilik bakis agisindan, NAGLAZYME derhal kullanilmalidir. Eger derhal
kullanilmazsa, agildiktan sonraki saklama stireleri ve kosullar1 kullanicinin sorumlulugundadir.
Bu siire, saklama sirasinda 2°C-8°C’nin arasinda 24 saatten daha uzun olmamalidir. Takiben
yapilan ila¢ uygulamasi sirasinda ise saklama siiresi oda sicakliginda (23°C-27 °C) 24 saatten
daha uzun olmamalidir.

Eger flakon i¢inde gozle goriilebilen parcaciklar varsa kullanmayiniz.

Son kullanma tarihi gegmis veya kullanilmayan ilaglar1 ¢ope atmayiniz! Cevre, Sehircilik ve
Iklim Degisikligi Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.

Ruhsat Sahibi:

BioMarin Ila¢ ve Ticaret Ltd. Sti.
Riizgarlibah¢ge Mah. Cumhuriyet Cad.
Giilsan Plaza No:22 Kat:6

34805 Kavacik - Beykoz / istanbul

Uretim yeri:

Vetter Pharma-Fertigung GmbH & Co. KG,
Eisenbahnstrasse 2-4 88085 Langenargen, Almanya

Bu kullanma talimati 26/12/2024 tarihinde onaylanmistir.

Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
Belge Dogrulama Kodu: 1ZW56YnUyRG83RG83RG83ZmxXSHY3ZW56 Belge Takip Adresi:https://www.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys
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ASAGIDAKI BILGILER SADECE BU ILACI UYGULAYACAK SAGLIK PERSONELI
ICINDIR:
Asagida tammlanan tibbi iiriinler disinda baska hi¢bir ilag, NAGLAZYME ile aymi infiizyonda

karistirtlmamalidr.

Her bir NAGLAZYME flakonu, sadece tek kullanim amaciyla iiretilmistir. Enjeksiyonluk
konsantre ¢ozelti, aseptik teknik kullanilarak, 9 mg/ml sodyum kloriir (%0,9) ile
seyreltilmelidir. Seyreltilmis NAGLAZYME c¢ozeltisi, hastaya, 0,2 pum filtre igeren bir
inflizyon seti kullanilarak uygulanmalidir.

Kullanilmamig olan {riinler ya da atik materyal, “Tibbi Atiklarin Kontrolii Yo6netmeligi” ve
“Ambalaj Atiklarinin Kontrolii Yonetmeligi’ne uygun olarak imha edilmelidir.

NAGLAZYME infiizyonunun hazirlanmasi (aseptik teknik kullaniniz)

Hastanin viicut agirhigina gére uygulanacak flakon sayisi belirlenmeli ve uygulamadan yaklagik
20 dakika 6nce buzdolabindan ¢ikarilarak oda 1sisina ulagmasi saglanmalidir.

Seyreltme isleminden 6nce her flakon, partikiil igerigi ve renk degisikligi bakimindan
incelenmelidir. Hicbir goriiniir partikiil icermeyen, berrak-hafif opalesan ve renksiz-agik sar1
renkli flakonlar kullanilmalidir.

Infiizyon torbasina eklenecek toplam NAGLAZYME c¢ozeltisi hacmi kadar 9 mg/ml (%0,9)
sodyum kloriir ¢ozeltisi 250 ml’lik inflizyon torbasindan cekilmeli ve atilmalidir. Sivi hacim
yluklenmesine duyarli ve 20 kg’in altinda olan hastalar i¢cin 100 ml inflizyon torbalar
diisiiniilmelidir. Bu durumda, infiizyon hiz1 (ml/dk) disiiriilmeli ve bdylece toplam infiizyon
siiresinin 4 saatin altinda kalmamasi saglanmalidir. 100 ml’lik torbalar kullanildiginda,
NAGLAZYME hacmi inflizyon torbasina dogrudan eklenebilir.

NAGLAZYME hacmi yavas bir sekilde 9 mg/ml (%0,9) sodyum kloriir inflizyon ¢dzeltisi igine
eklenmelidir.

Cozelti, inflizyondan 6nce yavasg bir sekilde karistirilmalidir.

Cozelti kullanimdan oOnce, gorsel olarak partikiil varligi agisindan incelenmelidir. Sadece
gOriiniir partikiil icermeyen, berrak ve renksiz ¢ozeltiler kullanilmalidir.

Bu belge, guvenli elektronik imza ile imzalanmistir.
Belge Dogrulama Kodu: 1ZW56YnUyRG83RG83RG83ZmxXSHY3ZW56 Belge Takip Adresi:https://www.turkiye.gov.tr/saglik-titck-ebys
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