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KANUMA?® (sebelipaza alfa) jest rekombinowang ludzka lizosomalng kwasnall
do stosowania w dlugoterminowej enzymatycznej terapii zastepczej (ERT enzyme
u pacjentow w kazdym wieku z niedoborem lizosomalnej kwasnej lipazy

W badaniach klinicznych, KANUMA poprawita przezywalnos¢ niemowliat,
markery uszkodzenia watroby i dislipidemii i obnizylo sie
wiéknienie (watroby) oceniane wedlug skali Ishaka'>*

' Niniejszy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie zidentyfikowanie nowych informacji
o bezpieczenstwie.Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego powinny zgtasza¢ wszelkie podejrzewane dziatania

niepozadane. LI ..,\

#Zastapienie aktywnosci enzymu LAL przez KANUME katalizuje zachodzaca w lizosomach hydrolize estréw cholesterolu i trojgliceryddw (TGs).!

bStopien zwidknienia (watroby) na podstawie skali Ishaka oceniany w kohorcie pacjentéw (n=12) z danymi z biopsji dostepnymi na poczatku ™
badania i po 52 tygodniach leczenia lekiem KANUMA .2 an u ma

W celu uzyskania szczegétowych informacji o produkcie leczniczym KANUMA nalezy sebeli paza a Ifa

zapoznaé sie z trescig Charakterystyki Produktu Leczniczego. wlew dozylny
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Skrécona charakterystyka produktu leczniczego
Prosze zapoznac sie z petng ChPL przed przepisaniem
leku.

vKANUMA® Sebelipaza alfa 2 mg/ml koncentrat do
sporzadzania roztworu do infuzji.

Produkt leczniczy: Kanuma, fiolka, 2 mg/ml koncentrat
sebelipazy alfa. Kazda fiolka 10 ml zawiera 20 mg sebe-
lipazy alfa.

Wskazanie do stosowania: Diugoterminowa enzyma-
tyczna terapia zastepcza (ERT) u pacjentéw z niedoborem
lizosomalnej kwasnej lipazy (LAL) w kazdym wieku.
Dawkowanie i sposéb podawania: Pacjenci z szybkg
progresjq niedoboru LAL wystepujgcq w ciggu pierw-
szych 6 miesiecy zycia: Zalecana dawka poczatkowa
wynosi 1 mg/kg mc. lub 3 mg/kg mc. w postaci infuzji
dozylnej podawanej raz na tydzien. Zwiekszenie dawki
poczatkowej do 3 mg/kg mc. nalezy rozwazyé w zalezno-
$ci od ciezkosci choroby i szybkosci progresji. Nalezy roz-
wazy¢ zwiekszenie dawki w zaleznosci od suboptymalnej
odpowiedzi klinicznej i kryteriow biochemicznych,
w tym m.in. niedostatecznego wzrostu (zwiaszcza ob-
wodu w potowie dtugosci ramienia, ang. mid-upper arm
circumference, MUAC), pogorszenia wynikow oznaczen
markeréw biochemicznych (np. aktywnosci aminotrans-
feraz watrobowych, stezenia ferrytyny, stezenia biatka
C-reaktywnego i parametrow krzepniecia), utrzymywa-
nia sie lub nasilenia powiekszenia narzadu, zwiekszenia
czestosci wystepowania wspdtistniejacych zakazen oraz
utrzymujacego sie nasilenia innych objawdw (np. ze stro-
ny ukfadu pokarmowego): nalezy rozwazy¢ zwiekszenie
dawki do 3 mg/kg mc. w przypadku suboptymalnej
odpowiedzi klinicznej, dodatkowe zwiekszenie dawki
do 5 mg/kg mc. nalezy rozwazy¢ w przypadku utrzymy-
wania sie suboptymalnej odpowiedzi klinicznej. Mozna
indywidualnie dokonywac¢ dalszych zmian dawki, takich
jak jej zmniejszenie lub wydtuzenie odstepdéw miedzy
dawkami, w zaleznosci od uzyskiwania i utrzymywania ce-
|6w terapeutycznych. Nie badano dawek wiekszych niz
7,5 mg/kg me. Dziecii pacjenci dorosli z niedoborem LAL:
Zalecana dawka u dzieci i dorostych, u ktérych nie rozpo-
znano szybko postepujacego niedoboru LAL przed ukon-
czeniem 6 miesigca zycia, wynosi 1 mg/kg mc. w infuzji
dozylnej co drugi tydzien. Nalezy rozwazy¢ zwiekszenie
dawki do 3 mg/kg mc. raz na dwa tygodnie w zalezno-
$ci od suboptymalnej odpowiedzi na kliniczne kryteria
biochemiczne, w tym m.in. niedostateczny wzrost, utrzy-
mujace sie wyniki lub pogorszenie wynikéw oznaczen
markeréw biochemicznych [np. aktywnosci aminotrans-
feraz watrobowych (AIAT i AspAT), parametrow metabo-
lizmu lipidéw (TC, LDL-c, HDL-c, TG)], utrzymywanie sie
lub nasilenie powiekszenia narzadu oraz utrzymujace sie
nasilenie innych objawdw (np. ze strony ukfadu pokarmo-
wego). Zaburzenia czynnosci nerek i wqtroby: Nie zaleca
sie modyfikacji dawkowania u pacjentéw z zaburzeniami
czynnosci nerek i watroby. Pacjenci w podesztym wieku
(~# 65 lat): Nie okreélono bezpieczenstwa stosowania
ani skutecznosci sebelipazy alfa u pacjentow w wieku
powyzej 65 lat i nie mozna zaleci¢ innych schematow
dawkowania dla takich pacjentéw. Pacjenci z nadwagq:
Nie okreslono doktadnie bezpieczenstwa stosowania
ani skutecznosci sebelipazy alfa u pacjentéow z nadwa-
ga, W zwigzku z czym nie mozna zaleci¢ innych schema-
téw dawkowania dla takich pacjentéw. Dzieci i mtodziez:
Decyzje o podawaniu sebelipazy alfa niemowletom
z potwierdzong niewydolno$cia wielonarzadowa nalezy
pozostawi¢ do uznania lekarza prowadzacego. Droga
podawania: tylko do podawania dozylnego. Catkowita
objetos$¢ wlewu powinna zosta¢ podana w ciggu okoto 2
godzin. Po ustaleniu tolerancji u danego pacjenta moz-
liwe jest podawanie wlewu w ciggu 1 godziny. Czas
podawania wlewu mozna wydtuzy¢ w przypadku eska-
lacji dawki. KANUMA nalezy podawac przez filtr 0,2 um.
Instrukcja dotyczaca rozcienczania produktu leczniczego
przed podaniem, patrz ChPL.

Przeciwwskazania: Zagrazajaca zyciu reakcja nadwraz-
liwosci (reakcja anafilaktyczna) na substancje czynna
jesli préby kolejnego podania nie powiodty sie, oraz
w przypadku nadwrazliwosci na jaja lub inne substancje
pomocnicze.

Specjalne ostrzezenia i srodki ostroznosci dotyczace
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stosowania: Reakcje nadwrazliwosci, w tym reakcje anaf-
ilaktyczne: U pacjentow leczonych sebelipaza alfa obser-
wowano reakcje nadwrazliwosci, w tym anafilaksje. Dlate-
go, podczas podawania sebelipazy alfa, nalezy zapewni¢
dostep do odpowiedniego leczenia podtrzymujacego.
Nalezy natychmiast przerwac wlew, jesli wystapia ciezkie
reakcje i rozpocza¢ odpowiednie leczenie. Po ciezkich
reakcjach na wlew nalezy rozwazy¢ korzysci i ryzyko
zwigzane z ponownym podaniem leku. Po pierwszym
wlewie sebelipazy alfa, w tym po pierwszym wlewie po
zwiekszeniu dawki, nalezy monitorowa¢ pacjentow przez
1 godzine pod katem jakichkolwiek objawdw ciezkiej
reakcji nadwrazliwosci lub reakgji anafilaktycznej. Lecze-
nie reakcji nadwrazliwosci moze obejmowac¢ chwilowe
wstrzymanie infuzji, zmniejszenie szybkosci wlewu i/lub
podawanie lekéw przeciwhistaminowych, przeciwgo-
raczkowych i (lub) kortykosteroidéw. Nalezy zachowaé
zwiekszong ostrozno$¢ w przypadku ponownego poda-
nia leku u pacjentéw, u ktorych doszto do reakgji alergicz-
nych po podaniu leku. Po przerwaniu podawania, wlew
mozna wznowi¢ w wolniejszym tempie i w zalezno$ci od
tolerancji, ponownie przyspieszy¢. Premedykacja leka-
mi przeciwgoraczkowymi i/lub przeciwhistaminowymi
moze zapobiega¢ wystapieniu kolejnych reakcji w przy-
padkach, gdy konieczne byto leczenie objawowe.
W przypadkach ciezkich reakcji na wlew oraz w przy-
padkach braku lub utraty skutecznosci, nalezy wykonac
badanie na obecnos¢ przeciwciat. Ten produkt leczni-
czy moze zawiera¢ $ladowe iloéci biatek jaja. Pacjenci
z rozpoznang alergig na jaja zostali wytaczeni z badan
klinicznych. Immunogennos¢: Pacjentow, ktdrzy uzyskali
dodatni wynik badan w kierunku przeciwciat przeciwko
lekowi (ang. anti-drug antibodies, ADA), badano takze
pod katem hamujacego dziatania przeciwciat. Hamujace
dziatanie wykryto w badaniach klinicznych w pewnych
punktach czasowych po rozpoczeciu badania. Zasadni-
czo nie mozna wyciaggna¢ wnioskow na temat zwiazku
miedzy wystapieniem ADA/przeciwciat neutralizujgcych
i powigzanymi reakcjami nadwrazliwosci lub subopty-
malna odpowiedzig kliniczng. W badaniach klinicznych
u 3 pacjentéw bedacych homozygotami pod katem
delecji w obu allelach gendw lizosomalnej kwasnej lipazy
A (LIPA) i 25-hydroksylazy cholesterolu wystapito hamu-
jace dziatanie przeciwciat zwigzane z suboptymalna od-
powiedzig kliniczna. Pacjenci ci zostali poddani leczeniu
immunomodulujgcemu w monoterapii lub w skojarzeniu
z przeszczepieniem krwiotwodrczych komorek macierzy-
stych (ang. haematopoietic stem cell transplant, HSCT)
badz przeszczepieniem szpiku kostnego (ang. bone mar-
row transplant, BMT), co poskutkowato poprawa odpo-
wiedzi klinicznej na sebelipaze alfa. Prosze zapozna¢
sie z ChPL w celu uzyskania dalszych informagji. Substan-
cje pomocnicze: produkt zawiera 33 mg sodu na fiolke,
co odpowiada 1,7% zalecanej przez WHO maksymal-
nej 2 g dobowej dawki sodu u oséb dorostych. Produkt
jest podawany po rozcienczeniu w roztworze chlorku
sodu 9 mg/ml (0,9%) do infuzji. Nalezy to uwzgledni¢
w przypadku pacjentow stosujgcych diete z kontrolowa-
na zawartoécia sodu.

Interakcje z innymi produktami leczniczymi i inne
rodzaje interakcji: Nie przeprowadzono badan do-
tyczacych interakcji lekowych. Sebelipaza alfa, jako
rekombinowane ludzkie biatko, nie powinna wptywac
na aktywnos¢ cytochromu P450 ani wywotywac innych
interakgji lek-lek. Ciaza: Brak danych lub istnieja tylko
ograniczone dane dotyczace stosowania sebelipazy alfa
u kobiet w okresie ciazy. Karmienie piersia: Brak danych
z badan obejmujacych kobiety karmigce piersia. Nie wia-
domo, czy sebelipaza alfa przenika do mleka ludzkiego.
Nalezy podja¢ decyzje, czy przerwac karmienie piersia,
czy przerwa¢ podawanie sebelipazy alfa, biorac pod
uwage korzysci z karmienia piersia dla dziecka i korzysci
z leczenia dla matki. Wptyw na zdolnos¢ prowadzenia
pojazdéw i obstugiwania maszyn: W czasie stoso-
wania sebelipazy alfa zgtaszano zdarzenia niepozadane
w postaci zawrotéw gtowy, ktére moga wptywac na zdol-
nos$¢ prowadzenia pojazddw lub obstugiwania maszyn.
Dziatania niepozadane: Do najpowazniejszych obja-
woéw niepozadanych, ktdre wystapity u 4% pacjentéw
bioracych udziat w badaniach klinicznych, nalezaty obja-
wy typowe dla anafilaksji. Objawy podmiotowe i przed-
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miotowe obejmowaty dyskomfort w klatce piersiowej,
przekrwienie spojowek, dusznos¢, przekrwienie, obrzek
powiek, wodnista wydzielina z nosa, ciezka niewydol-
no$¢ oddechowa, tachykardia, przyspieszony oddech,
drazliwo$¢, uderzenia goraca, $wiad, $wist krtaniowy,
niedotlenienie, blados$¢, biegunka i pokrzywka. Naj-
czestszymi dziataniami niepozadanymi zgtaszanymi
u niemowlat w badaniach klinicznych sa: bardzo czesto
(~#1/10): nadwrazliwo$¢, reakcja anafilaktyczna, obrzek
powiek, czestoskurcz, zaburzenia oddychania, wymio-
ty, biegunka, wysypka, wysypka plamisto-grudkowa,
goraczka, hipertermia, obecnos¢ przeciwciata przeciw-
ko lekowi, wzrost temperatury ciata, zmniejszenie wysy-
cenia tlenem, zwiekszenie cisnienia krwi, zwiekszenie
czestosci akcji serca, zwiekszenie czestosci oddechow.
Najczestsze dziatania niepozadane zgtaszane u dzieci
i dorostych w badaniach klinicznych to: bardzo czesto
(¥ 1/10): nadwrazliwo$¢, zawroty gtowy, bél brzucha,
biegunka, zmeczenie, goraczka; czesto (¥ 1/100 do
<1/10): reakcja anafilaktyczna, czestoskurcz, przekrwie-
nie, niedociénienie tetnicze, dusznos¢, rozdecie jamy
brzusznej, wysypka, wysypka grudkowa, dyskomfort
w klatce piersiowej, reakcja w miejscu infuzji, wzrost
temperatury ciata. Wiecej informacji dotyczacych be-
pieczenstwa mozna znalezé w ChPL. NadwrazZliwosé:
Pieciu z 125 (4%) pacjentéw leczonych sebelipaza
alfa w ramach badan klinicznych, w tym 3 z 19 (16%)
niemowlat i 2 z 106 (2%) dzieci i dorostych, miato obja-
wy typowe dla anafilaksji. Anafilaksja wystapita podczas
wlewu dopiero w rok po rozpoczeciu leczenia. W ba-
daniach klinicznych u 59 ze 125 (47%) pacjentéw leczo-
nych sebelipaza alfa, w tym 13 2 19 (68%) niemowlat
i 46 2106 (43%) dzieci i dorostych wystapita co najmniej
jedna reakcja nadwrazliwosci. Objawy obserwowane
u dwéch lub wiecej pacjentéw obejmowaty bdl brzu-
cha, pobudzenie, skurcz oskrzeli, dreszcze, biegunke,
obrzek powiek, wyprysk, obrzek twarzy, nadcisnie-
nie tetnicze, drazliwo$¢, obrzek krtani, obrzek warg,
nudnosci, obrzek, bladosé¢, swiad, goraczke/ wzrost
temperatury ciata, wysypke, czestoskurcz,, pokrzywke
i wymioty. Wiekszos¢ reakgcji wystapita podczas infuzji
lub w ciggu 4 godzin od jej zakonczenia.

Numer pozwolenia na dopuszczenie do obrotu:
EU/1/15/1033/001 wydane przez Europejska Agencje
Lekow.

Podmiot odpowiedzialny posiadajacy pozwolenie na
dopuszczenie do obrotu: Alexion Europe SAS, 103-105
rue Anatole France, 92300 Levallois-Perret, Francja.
Dalsze informacje:

email medinfo.poland@swixxbiopharma.com
Kategoria dostepnosci Produkt leczniczy wydawany na
recepte do zastrzezonego stosowania.

Data wydania pozwolenia: 28 sierpnia 2015 .

Numer referencyjny: INT/KAN-L/0007

Data zatwierdzenia lub czesciowej zmiany tekstu:
styczen 2022r.

Kanuma® to zarejestrowany znak towarowy firmy
Alexion Pharmaceuticals, Inc.

vNiniejszy produkt leczniczy bedzie
dodatkowo monitorowany. Umozliwi
to szybkie zidentyfikowanie nowych
informacji o bezpieczenstwie. Osoby
nalezace do fachowego personelu
medycznego powinny zgtasza¢ wszelkie
podejrzewane dziatania niepozadane.
Aby dowiedziec¢ sie, jak zgtaszaé
dzialania niepozadane -
patrz punkt 4.8 ChPL.

Dziatania niepozadane nalezy zgtaszac
rowniez do Alexion Pharmaceuticals
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