Gebrauchsinformation: Information flir Anwender
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2 mg/ml
Konzentrat zur Herstellung
einer Infusionslésung

Sebelipase alfa

V Dieses Arzneimittel unterliegt einer zusitzlichen Uberwachung. Dies erméglicht eine schnelle Identifizierung
neuer Erkenntnisse Uber die Sicherheit. Sie kdnnen dabei helfen, indem Sie jede bei Ihnen oder Ihrem Kind
auftretende Nebenwirkung melden. Hinweise zur Meldung von Nebenwirkungen, siehe Ende Abschnitt 4.

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfiltig durch, bevor Sie dieses Arzneimittel erhalten, denn sie

enthdlt wichtige Informationen.

- Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht méchten Sie diese spater nochmals lesen.

- Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an Ihren Arzt.

- Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an lhren Arzt. Dies gilt auch fiir Nebenwirkungen, die
nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht

. Was ist KANUMA und wofir wird es angewendet?

. Was sollten Sie beachten, bevor KANUMA bei Ihnen angewendet wird?
. Wie wird KANUMA angewendet?

. Welche Nebenwirkungen sind mdéglich?

. Wie ist KANUMA aufzubewahren?

. Inhalt der Packung und weitere Informationen
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1. Was ist KANUMA und wofiir wird es angewendet?

KANUMA enthélt den Wirkstoff Sebelipase alfa. Sebelipase alfa dhnelt dem natdirlich vorkommenden Enzym
lysosomale saure Lipase (LAL), das der Kérper zum Abbauen von Fetten verwendet. Es wird zur Behandlung von
Patienten aller Altersstufen mit einem Mangel an lysosomaler saurer Lipase (LAL-Mangel) angewendet.

LAL-Mangel ist eine genetische Krankheit, die zu Leberschdden, erhohten Cholesterin-Blutwerten und anderen
Komplikationen fiihrt. Grund hierfiir ist die Ansammlung bestimmter Typen von Fett (Cholesterinester und Triglyceride).

Wie KANUMA wirkt

Dieses Arzneimittel ist eine Enzymersatztherapie. Das heif3t, dass es das fehlende oder defekte LAL-Enzym bei
Patienten mit LAL-Mangel ersetzt. Es verringert die Ansammlung von Fett, die medizinische Komplikationen wie
Wachstumsstoérungen sowie Leber- und Herzschdden verursacht. Es verbessert auch Stérungen der Blutfettwerte,
einschlieBlich erhdhter Spiegel von LDL-C (schddliches Cholesterin) und Triglyceriden.

2. Was sollten Sie beachten, bevor KANUMA bei lhnen angewendet wird?

KANUMA darf nicht angewendet werden,

- wenn bei lhnen oder Ihrem Kind lebensbedrohliche allergische Reaktionen gegen Sebelipase alfa, die nicht
abgestellt werden kénnen, wenn Sie oder lhr Kind das Arzneimittel erneut erhalten/erhdlt, oder gegen Ei oder
einen der in Abschnitt 6 genannten sonstigen Bestandteile dieses Arzneimittels aufgetreten sind.

Warnhinweise und Vorsichtsmanahmen

- Bei der Behandlung mit KANUMA kann bei Ihnen oder lhrem Kind wahrend oder in den Stunden nach einer
Infusion eine Nebenwirkung auftreten (siehe Abschnitt 4). Dies wird als infusionsbedingte Reaktion bezeichnet,
die manchmal schwerwiegend sein und eine allergische Reaktion umfassen kann. Wenn bei lhnen oder
lhrem Kind eine schwere infusionsbedingte Reaktion auftritt, miissen Sie unverziiglich lhren Arzt
informieren. Wenn Sie oder Ihr Kind eine infusionsbedingte Reaktion haben/hat, erhalten Sie bzw. erhalt Ihr
Kind maoglicherweise weitere Arzneimittel, um diese Reaktion zu behandeln oder in Zukunft zu verhindern.

Zu diesen Arzneimitteln kdnnen Antihistaminika, fiebersenkende Mittel und/oder Kortikosteroide (eine Art
entziindungshemmender Arzneimittel) gehoren.

Wenn eine schwerwiegende infusionsbedingte Reaktion auftritt, kann lhr Arzt die KANUMA-Infusion sofort
abbrechen und bei lhnen oder lhrem Kind eine entsprechende medizinische Behandlung einleiten.

Dieses Arzneimittel kann Eiproteine enthalten. Informieren Sie lhren Arzt oder das medizinische Fachpersonal,
wenn Sie oder Ihr Kind gegen Eier allergisch sind/ist oder friiher einmal waren (siehe Sie diirfen KANUMA
nicht erhalten).

Anwendung von KANUMA zusammen mit anderen Arzneimitteln
Informieren Sie lhren Arzt, wenn Sie oder lhr Kind andere Arzneimittel anwenden/anwendet, kiirzlich andere
Arzneimittel angewendet haben/hat oder beabsichtigen/beabsichtigt, andere Arzneimittel anzuwenden.

Schwangerschaft und Stillzeit

Wenn Sie schwanger sind, sollten Sie KANUMA nur dann erhalten, wenn dies unbedingt notwendig ist. Es ist nicht
bekannt, ob Sebelipase alfa in die Muttermilch ibergeht. Daher wird empfohlen, dass Sie das Stillen beenden oder
die KANUMA-Behandlung wahrend der Stillzeit absetzen.

Falls Sie schwanger sind oder stillen, oder wenn Sie vermuten, schwanger zu sein oder beabsichtigen, schwanger
zu werden, fragen Sie vor der Anwendung dieses Arzneimittels Ihren Arzt um Rat.

Verkehrstiichtigkeit und Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen
KANUMA hat keinen oder einen vernachlassigbaren Einfluss auf die Verkehrstiichtigkeit und die Fahigkeit zum
Bedienen von Maschinen.

KANUMA enthilt Natrium
Jede Durchstechflasche mit 10 ml enthélt 33 mg Natrium. Wenn Sie oder Ihr Kind eine kochsalzarme Diét einhalten
mussen/muss, informieren Sie Ihren Arzt.

3. Wie wird KANUMA angewendet?

Die lhnen oder lhrem Kind gegebene Dosis richtet sich nach lhrem Korpergewicht oder dem Kérpergewicht lhres
Kindes. Die empfohlene Dosis betrdgt 1 mg pro kg Kérpergewicht einmal alle zwei Wochen, angewendet per
Tropfinfusion in eine Vene. Bei Patienten, die als Sduglinge Anzeichen und Symptome der Krankheit haben, betragt
die empfohlene Anfangsdosis 1 mg/kg einmal wéchentlich. Jede Infusion dauert etwa 1 bis 2 Stunden. Sie konnen
bzw. Ihr Kind kann nach der Infusion eine weitere Stunde lang liberwacht werden. Anpassungen der Dosis kdnnen
in Frage kommen, je nachdem, wie gut Sie oder Ihr Kind auf die Behandlung ansprechen/anspricht. Die Behandlung
mit KANUMA sollte in frithestmdglichem Alter begonnen werden und ist zur Langzeitanwendung vorgesehen.

Ihr Arzt oder das medizinische Fachpersonal wird Ihnen oder Ihrem Kind KANUMA (ber eine Infusion (Tropf) in
eine Vene geben. Das Arzneimittel muss verdliinnt werden, bevor es Ihnen oder lhrem Kind gegeben wird.

4. Welche Nebenwirkungen sind maglich?

Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Nebenwirkungen haben, die aber nicht bei jedem auftreten missen.

Wahrend der Anwendung des Arzneimittels oder kurz danach sind bei Patienten Nebenwirkungen (infusionsbedingte
Reaktionen) aufgetreten. Zu den schwerwiegendsten Nebenwirkungen kann eine allergische Reaktion (sehr haufig
[kann mehr als 1 von 10 Behandelten betreffen] bei Sduglingen unter 6 Monaten oder héufig [kann bis zu 1 von

10 Behandelten betreffen] bei Kindern und Erwachsenen beobachtet ) mit folgenden Symptomen gehéren: Atemnot,
Schwellung des Halses, schnelle Atmung, Herzrasen, Beschwerden im Brustkorb, leichte Schwellung der Augenlider,
gerdtete Augen, laufende Nase, Hitzegefiihl und Nesselausschlag. Wenn bei lhnen oder Ihrem Kind Symptome wie
diese auftreten, miissen Sie unverziiglich lhren Arzt informieren. Wenn Sie oder lhr Kind eine infusionsbedingte
Reaktion haben/hat, erhalten Sie bzw. erhélt Ihr Kind méglicherweise weitere Arzneimittel, um diese Reaktion zu
behandeln oder in Zukunft zu verhindern. Wenn eine schwerwiegende infusionsbedingte Reaktion auftritt, kann lhr Arzt
die intravendse Infusion von KANUMA sofort abbrechen und eine entsprechende medizinische Behandlung einleiten.

Als sehr hdufige Nebenwirkungen bei Sduglingen (1 bis 6 Monate) wurden berichtet:

Augenlidschwellung Unruhe hoher Blutdruck

verminderter Muskeltonus Atemnot Keuchen

Blasse verstopfte oder geschwollene Nase | Niesen

Husten Sodbrennen (Refluxkrankheit) Brechreiz

Durchfall Nesselausschlag Ausschlag

Erbrechen Jucken erhabener Ausschlag

rote geschwollene Haut Fieber Schwellungen

Schuttelfrost schnelle Atmung unzureichender Sauerstoffgehalt im Blut
Herzrasen Reizbarkeit

Als haufige Nebenwirkungen bei Kindern und Jugendlichen (4 bis 18 Jahre) und Erwachsenen wurden berichtet:

schwere allergische Reaktion Infektion des Harntrakts Schwellung der Augenlider
(anaphylaktische Reaktion)

zeitweilig erhéhte Cholesterinwerte | Herzrasen Angst

oder Triglyceride (Fette) im Blut

Schlaflosigkeit Schwindelgefiihl niedriger Blutdruck
R6tung im Gesicht Kurzatmigkeit Schwellung des Halses
Durchfall Bauchschmerzen Blahungen

Ubelkeit Nesselausschlag Ausschlag

Jucken rote geschwollene Haut verstarkte Menstruationsblutung
Schuttelfrost Beschwerden im Brustkorb Schwellung

Mudigkeit Verhartung um die Infusionsstelle Fieber

Haufigkeit, Typ und Schweregrad der Nebenwirkungen sind bei Kindern und Erwachsenen gleich.

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie bei sich oder Ihrem Kind Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an lhren Arzt. Dies gilt auch fir
Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie kdnnen Nebenwirkungen auch direkt
Uber das Bundesinstitut fiir Arzneimittel und Medizinprodukte, Abt. Pharmakovigilanz, Kurt-Georg-Kiesinger
Allee 3, D-53175 Bonn, Website: http://www.bfarm.de, anzeigen. Indem Sie Nebenwirkungen melden, kdnnen Sie
dazu beitragen, dass mehr Informationen tiber die Sicherheit dieses Arzneimittels zur Verfligung gestellt werden.

5. Wie ist KANUMA aufzubewahren?

Bewahren Sie dieses Arzneimittel fiir Kinder unzuganglich auf.

Sie diirfen dieses Arzneimittel nach dem auf dem Etikett nach,,EXP” und dem Umkarton nach ,Verwendbar bis” angegebenen
Verfalldatum nicht mehr verwenden. Das Verfalldatum bezieht sich auf den letzten Tag des angegebenen Monats.

Im Kihlschrank lagern (2 °C bis 8 °C). Nicht einfrieren. Nicht schitteln. In der Originalverpackung aufbewahren, um
den Inhalt vor Licht zu schitzen.

Bei verdlinnten Losungen wird die sofortige Anwendung empfohlen. Falls die verdlinnte Lésung nicht sofort
angewendet wird, kann sie bis zu 24 Stunden bei 2 °C bis 8 °C bzw. bis zu 12 Stunden bei unter 25 °C aufbewahrt
werden.

Entsorgen Sie Arzneimittel nicht im Abwasser oder Haushaltsabfall. Fragen Sie Ihren Apotheker, wie das
Arzneimittel zu entsorgen ist, wenn Sie es nicht mehr verwenden. Sie tragen damit zum Schutz der Umwelt bei.

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

Was KANUMA enthilt

- Der Wirkstoff ist: Sebelipase alfa. Jeder ml Konzentrat enthalt 2 mg Sebelipase alfa. Jede Durchstechflasche
enthalt 20 mg Sebelipase alfa in 10 ml (2 mg/ml).

- Die sonstigen Bestandteile sind: Natriumcitrat (siehe Abschnitt 2, KANUMA enthalt Natrium), Citronensaure-
Monohydrat, Albumin vom Menschen und Wasser fiir Injektionszwecke.
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Wie KANUMA aussieht und Inhalt der Packung
KANUMA ist erhaltlich als Konzentrat zur Herstellung einer Infusionslésung. Die Losung ist klar bis leicht
opalisierend und farblos bis leicht gefarbt.

PackungsgréBen: 1 Durchstechflasche mit 10 ml Konzentrat.
Pharmazeutischer Unternehmer und Hersteller

Pharmazeutischer Unternehmer
Synageva BioPharma Limited
1A Local Board Road

Watford

Hertfordshire WD17 2JP
Vereinigtes Konigreich

Hersteller:

Almac Pharma Services
Seagoe Industrial Estate
Craigavon BT63 5UA
Vereinigtes Konigreich

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt liberarbeitet im 08/2015
Weitere Informationsquellen

Ausfuhrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den Internetseiten der Europaischen Arzneimittel-
Agentur http://www.ema.europa.eu verfligbar. Sie finden dort auch Links zu anderen Internetseiten liber seltene
Erkrankungen und Behandlungen.

Die folgenden Informationen sind fiir medizinisches Fachpersonal bestimmt:

Da keine Kompatibilitatsstudien durchgefiihrt wurden, darf dieses Arzneimittel nicht mit anderen Arzneimitteln
gemischt werden.

Jede Durchstechflasche KANUMA ist nur zur einmaligen Anwendung bestimmt. KANUMA muss unter aseptischen
Bedingungen mit einer isotonischen Natriumchloridlosung fiir Infusionszwecke verdiinnt werden.

Die Gabe der verdiinnten Losung an die Patienten sollte mit einem schwach proteinbindenden Infusionsbesteck
erfolgen, das mit einem schwach proteinbindenden 0,2-um-Inline-Filter mit einer Oberflache von mehr als 4,5 cm?,
sofern verfiigbar, ausgestattet ist, um Filterverstopfungen zu vermeiden.

Herstellung der Sebelipase alfa-Infusion

KANUMA sollte wie folgt vorbereitet und verwendet werden. Der Vorgang sollte unter aseptischen Bedingungen

durchgefiihrt werden.

a. Die Anzahl der zu verdiinnenden Durchstechflaschen fiir die Infusion sollte nach Gewicht des Patienten und
verordneter Dosis bestimmt werden.

b. Es wird empfohlen, KANUMA-Durchstechflaschen vor der Rekonstitution stehen zu lassen, bis sie eine
Temperatur zwischen 15 und 25 °C erreichen, um die Méglichkeit der Bildung von Sebelipase-alfa-
Proteinpartikeln in der Lésung zu verringern. Die Durchstechflaschen sollten vor der Verdiinnung zur Infusion
nicht langer als 24 Stunden auBerhalb des Kiihlschrankes aufbewahrt werden. Die Durchstechflaschen sollten
nicht eingefroren, erwdrmt oder in der Mikrowelle erhitzt werden und sollten vor Licht geschiitzt werden.

c. Die Durchstechflaschen sollten nicht geschiittelt werden. Vor der Verdiinnung sollte die Losung in den
Durchstechflaschen einer Sichtpriifung unterzogen werden; die Losung sollte klar bis leicht opalisierend und
farblos bis leicht gefarbt (gelb) sein. Aufgrund der proteinartigen Beschaffenheit des Arzneimittels kann die
Losung in der Durchstechflasche eine leichte Ausflockung (z. B. diinne durchscheinende Fasern) enthalten; dies
ist fir den Gebrauch zulassig.

d. Nicht verwenden, wenn die Losung triib ist oder wenn sie Fremdpartikel enthalt.

e. Biszu 10 ml L6sung sollten langsam aus jeder Durchstechflasche aufgezogen und mit isotonischer
Natriumchloridldsung fiir Infusionszwecke verdiinnt werden. Siehe Tabelle 1 fiir die empfohlenen
Gesamtinfusionsvolumina nach Gewichtsbereich. Die Lsung sollte vorsichtig gemischt und nicht geschuttelt
werden.

Tabelle 1: Empfohlene Infusionsvolumina (Dosis 1 mg/kg)*

Gewichtsbereich (kg) Gesamtinfusionsvolumen (ml)
1-10 10
11-24 25
25-49 50
50-99 100
100-120 250

* Das Infusionsvolumen sollte sich nach der verordneten Dosis richten; dabei sollte die endgiiltige Sebelipase-alfa-

Konzentration 0,1-1,5 mg/ml betragen.

Nicht verwendetes Arzneimittel oder Abfallmaterial ist entsprechend den nationalen Anforderungen zu beseitigen.
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