Docasna doporuceni pro 1é¢bu revidovana v disledku pokracujiciho nedostatku 1é¢ivého
pripravku Fabrazyme (agalsidaza beta)

Vazena pani doktorko ,véZeny pane doktore,

v Cervnu 2009 spolec¢nost Genzyme oznamila docasné zastaveni vyroby piipravku Fabrazyme.
Nasledkem toho vzniknul nedostatek pfipravku na trhu. Za ucelem zajisténi lécby pacientl s akutni
progresi onemocnéni bylo oSetfujicim 1ékaiim doporuceno snizeni davek u dospélych pacientek.

Spolecnost Genzyme Vas timto chce informovat, Ze zasoby ptipravku Fabrazyme jsou niz$i, nez se
predpokladalo po obnoveni vyroby v zdvodu Allston. Soucasné zasoby pripravku Fabrazyme jsou
dostacujici k pokryti pouze 30% celosvétové poptavky pro obdobi od 1.fijna do konce roku 2009.
Za ptedpokladu dalSich omezeni v jiz rozeslanych lé¢ebnych doporucenich se ocekava, ze tento
nedostatek ptipravku bude vyfesen do konce roku 2009. Z tohoto diivodu vznikla urgentni potieba
revize docasnych [é¢ebnych doporuceni, ve smyslu zahrnuti dospélych pacientti, do doby, nez budou
obnoveny normalni zasoby pfipravku.

Nejcastéji pouzivanym schématem 1éCby je aplikace jedné infuze ptipravku Fabrazyme (1 mg/kg
télesné hmotnosti) kazdé dva tydny. Po dobu nedostatku 1écivého pripravku byla s EMEA dohodnuta
nasledujici revidovana doporuceni:

e D¢ti a adolescenti (<18 let) maji dostavat Fabrazyme dle doporucené davky a frekvence.

e Jiz [éCeni/stabilizovani dospéli pacienti a pacientky mohou dostévat piipravek Fabrazyme
v upravené davce 0,3 mg/kg kazdé dva tydny jako udrzovaci davku.

e Pacienti s upravenym davkovacim schématem by méli byt peclivé klinicky sledovani. Tito
pacienti by méli kazdé 2 mésice byt kompletné lékarsky vySetfeni, veetné vSech relevantnich
klinickych parametrt. Je velice dtilezité monitorovat hladinu GL-3 v séru nebo v mo¢i,
protoze hladina GL-3 je v souCasnosti nejcitlivéjSim parametrem. Pacienti, u kterych dojde ke
zhorSeni onemocnéni by se méli vratit k ptivodni 1é€bé piipravkem Fabrazyme.

Toto doporuceni je zaloZeno na studii udrzovaciho davkovani, ve které byl ptipravek Fabrazyme
nejdiive podavan po dobu 6 mésict v davce 1mg/kg jednou za 2 tydny a poté byla davka po dobu 18
meésict sniZzena na 0,3mg/kg jednou za dva tydny. V této studii udrzovaciho davkovani, po uvodnim
davkovani 1 mg/kg kazdé 2 tydny po dobu 6 mésicti , miize davkovani 0,3mg/kg kazdé dva tydny v
jistych typech bunek u neékterych pacientti udrzet clearance GL-3, avSak dlouhodoba klinicka
relevance téchto nalezli nebyla urcena.

Nezadouci ucinky u obou ptipravkil maji byt hlaSeny jako obvykle. Pfipominame Iékaitm, aby do
zdravotnické dokumentace uvadéli pouzitou Sarzi ptipravku.

Jedna se o docasna doporuceni, souc¢asné SPC ptipravku Fabrazyme se neméni. Doporuceni plati do
doby, dokud nebudou vyteseny problémy s dodavkami piipravku.

V piipadé jakychkoliv dotazli nevéhejte kontaktovat lokalni pobocku spolecnosti Genzyme Czech s.r.0.
prostiednictvim e-mailu petr.seidl@genzyme.com nebo telefonicky na Cisle 731 612 948.
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