Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

Replagal 1 mg/ml koncentrat do sporzadzania roztworu do infuzji
agalzydaza alfa

Nalezy uwaznie zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona
informacje wazne dla pacjenta.

- Nalezy zachowac t¢ ulotke, aby w razie potrzeby moc ja ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwrdcic si¢ do lekarza lub farmaceuty.

- Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywac innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sa takie same.

- Jesli u pacjenta wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie.
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1. Co to jest Replagal i w jakim celu si¢ go stosuje

Substancja czynng leku Replagal jest agalzydaza alfa (1 mg/ml). Agalzydaza alfa jest rodzajem
ludzkiego enzymu a-galaktozydazy. Wytwarzana jest poprzez aktywacje genu warunkujacego
wytwarzanie a-galaktozydazy A w komorkach. Nastepnie enzym wyodrebniany jest z komorek
1 przygotowywany w postaci jatowego koncentratu do sporzadzania roztworu do infuzji.

Replagal stosuje si¢ w leczeniu dorostych pacjentow oraz mtodziezy i dzieci w wieku od 7 lat

z potwierdzonym rozpoznaniem choroby Fabry’ego. Jest on stosowany w dlugotrwalej terapii
zastepczej, gdy brak enzymu lub poziom enzymu w organizmie jest mniejszy niz prawidlowy, tak jak
ma to miejsce w chorobie Fabry’ego.

Po szesciomiesigcznym leczeniu lek Replagal znacznie zmniejszat bol u pacjentéow w porownaniu do
pacjentow otrzymujacych placebo (imitacja leku). W poréwnaniu do pacjentow otrzymujacych
placebo, lek Replagal zmniejszal mase lewej komory serca u pacjentow leczonych. Te wyniki
sugeruja, ze objawy choroby ulegaja ztagodzeniu lub choroba staje si¢ stabilna.

2. Informacje wazne przed podaniem leku Replagal

Kiedy nie przyjmowa¢ leku Replagal

- Jesli pacjent ma uczulenie na agalzydaze alfa lub ktérykolwiek z pozostatych sktadnikdw tego
leku (wymienionych w punkcie 6).

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Przed rozpoczgciem przyjmowania leku Replagal, nalezy omowic¢ to z lekarzem lub farmaceuts.



Jesli u pacjenta wystgpily ktorekolwiek z ponizszych objawow podczas podawania infuzji lub po

podaniu infuzji, nalezy niezwlocznie powiedzie¢ o tym lekarzowi:

- wysoka goraczka, dreszcze, pocenie si¢, szybkie bicie serca,

- wymioty,

- zawroty glowy,

- pokrzywka,

- obrzek dioni, stop, kostek u nog, twarzy, warg, jamy ustnej lub gardta mogacy utrudniaé
polykanie lub oddychanie.

Lekarz moze chwilowo zatrzymac¢ infuzj¢ (5-10 minut) az do ustgpienia objawow, a nastgpnie
ponownie ja rozpocza¢. Ponadto lekarz moze leczy¢ objawy przy pomocy innych lekow (leki
przeciwhistaminowe i kortykosteroidy). W wigkszosci przypadkdéw, pomimo wystapienia takich
objawow, Replagal bedzie nadal podawany pacjentowi.

Jesli wystapia silne odczyny alergiczne (typu anafilaktycznego), nalezy natychmiast przerwac
podawanie leku Replagal i lekarz rozpocznie odpowiednie leczenie.

Jesli leczenie lekiem Replagal spowoduje tworzenie w organizmie pacjenta przeciwcial, nie wplynie
to na dziatanie leku Replagal a przeciwciatla moga zniknaé z czasem.

W przypadku zaawansowanej choroby nerek, pacjent moze stwierdzié, ze leczenie lekiem Replagal
ma ograniczony wptyw na nerki. Przed rozpoczeciem przyjmowania leku Replagal, nalezy omowic to
z lekarzem lub farmaceuta.

Dzieci

Doswiadczenie dotyczace stosowania u dzieci w wieku od 0 do 6 lat jest ograniczone i dlatego nie
mozna zaleci¢ zadnej dawki dla dzieci w tej grupy wickowe;.

Replagal a inne leki

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach stosowanych przez pacjenta
obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje stosowac.

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi, jesli pacjent przyjmuje leki zawierajace chloroching, amiodaron,
benzochine lub gentamycyng. Istnieje teoretyczne ryzyko zmniejszenia aktywno$ci agalzydazy alfa.

Ciaza i karmienie piersia

Bardzo ograniczone dane kliniczne dotyczace stosowania leku Replagal w czasie cigzy nie wykazaty
niepozadanego dziatania leku na matke i nowo narodzone dziecko.

Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w cigzy lub gdy planuje mie¢
dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn
Podczas przyjmowania leku Replagal mozna prowadzi¢ pojazdy i obstugiwac¢ maszyny.
Replagal zawiera s6d

Lek zawiera 14,2 mg sodu (glownego sktadnika soli kuchennej) w kazdej fiolce. Odpowiada to 0,7%
maksymalnej zalecanej dobowej dawki sodu w diecie u 0s6b dorostych.



Replagal zawiera polisorbat 20

Ten lek zawiera 0,836 mg polisorbatu 20 w kazdej fiolce, co odpowiada 0,22 mg/ml. Polisorbaty
mogg powodowac reakcje alergiczne. Nalezy poinformowac¢ lekarza, jesli u pacjenta wystepuja znane
reakcje alergiczne.

Prowadzenie dokumentacji

W celu poprawy identyfikowalnosci biologicznych produktow leczniczych nalezy czytelnie zapisaé
nazwe 1 numer serii podawanego produktu. W razie watpliwosci nalezy skontaktowac si¢ z lekarzem.
3. Jak stosowa¢ lek Replagal

Lek powinien by¢ podawany i nadzorowany przez odpowiednio wyszkolony personel, ktory rowniez
obliczy dawke jaka zostanie podana pacjentowi. Lek Replagal moze by¢ podawany samodzielnie
(przez pacjenta lub opiekuna) po odpowiednim przeszkoleniu przez lekarza prowadzgcego i (lub)
pielegniarke, pod warunkiem, ze pacjent pozostaje pod nadzorem lekarza. Samodzielne podawanie

leku powinno odbywac si¢ w obecnosci odpowiedzialnej osoby doroste;.

Zalecana dawka to infuzja 0,2 mg na kg masy ciata. Stanowi to okoto 14 mg lub 4 fiolki (opakowania
szklane) leku Replagal na mase ciata przecietnego czlowieka (70 kg).

Stosowanie u dzieci i mlodziezy

U dzieci i mlodziezy w wieku od 7 do 18 lat mozna stosowa¢ dawke 0,2 mg/kg mc. co drugi tydzien.
Dzieci i mtodziez moga by¢ bardziej podatne na wystgpowanie reakcji zwigzanej z podaniem infuzji
niz dorosli. Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane podczas podawania pacjentowi infuzji,
nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi.

Sposéb podawania

Przed podaniem Replagal musi by¢ rozcienczony w 0,9% roztworze chlorku sodu (9 mg/ml). Po
rozcienczeniu Replagal podaje si¢ w infuzji dozylnej. Zwykle jest podawany do zyly w przedramieniu.

Podanie infuzji powinno odbywac si¢ co dwa tygodnie.

Kazda infuzja dozylna leku Replagal trwa okoto 40 minut. Leczenie powinno by¢ nadzorowane przez
lekarza wyspecjalizowanego w leczeniu choroby Fabry’ego.

W przypadku samodzielnego podawania nie nalezy zmienia¢ dawki ani szybkosci infuzji bez zgody
lekarza prowadzacego.

Zastosowanie wiekszej niz zalecana dawki leku Replagal

Jesli pacjent uwaza, ze zastosowat wigkszg niz zalecana dawke leku Replagal, nalezy zwrocic si¢ do
lekarza.

Zastosowanie mniejszej niz zalecana dawki leku Replagal

Jesli pacjent uwaza, ze zastosowal mniejsza niz zalecana dawke leku Replagal, nalezy zwrdci¢ si¢ do
lekarza.

Pominiecie zastosowania leku Replagal

W przypadku pominigcia infuzji leku Replagal, nalezy zwrdcic sie do lekarza.



Przerwanie stosowania leku Replagal

Nie nalezy przerywac stosowania leku Replagal bez uzgodnienia z lekarzem. W razie jakichkolwiek
dalszych watpliwo$ci zwigzanych ze stosowaniem tego leku nalezy zwréci¢ sie do lekarza lub
farmaceuty.

4. Mozliwe dzialania niepozgdane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowac dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Jezeli u pacjenta wystapi cigzka reakcja alergiczna (typu anafilaktycznego), podawanie leku Replagal
zostanie natychmiast przerwane a lekarz rozpocznie odpowiednie leczenie.

Wigkszo$¢ objawdw niepozadanych jest tagodna lub umiarkowana. Czeéciej niz u 1 na 10 pacjentéw
(czestos¢ okreslana jako ,,bardzo czgsto”) moga wystapi¢ niepozadane objawy w czasie podawania
infuzji leku Replagal lub po jej zakonczeniu (reakcja zwigzana z podaniem infuzji). Objawy te
obejmuja dreszcze, bol glowy, nudnosci, goraczke, zmeczenie, niestabilnos¢, trudnosci

z oddychaniem, drzenie, kaszel i wymioty. Niektore objawy moga by¢ cigzkie i moga wymagaé
leczenia.

Reakcje zwigzane z podaniem infuzji dotyczace serca, w tym niedokrwienie migs$nia sercowego

1 niewydolnos$¢ serca moga wystepowac u pacjentow z chorobg Fabry’ego obejmujaca struktury serca
(czestos$¢ nieznana (nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych). Lekarz moze zalecic¢
tymczasowe wstrzymanie infuzji (5-10 min.) do ustapienia tych objawdw, a nastepnie wznowic
infuzj¢. Lekarz moze réwniez zaleci¢ leczenie tych objawow innymi lekami (leki antyhistaminowe lub
kortykosteroidy). W wigkszosci przypadkow nadal mozna podawac lek Replagal, nawet jesli
wystepujg takie objawy.

Lista pozostatych dziatan niepozadanych:

Bardzo czeste dzialania niepozgdane (moga wystepowac czesciej niz u 1 na 10 pacjentow):
- obrzek tkanek (np. nodg, rak)

- mrowienie lub dretwienie lub bdl palcow u rak lub stop

- dzwonienie w uszach

- kotatanie serca

- bol gardta

- bol brzucha, biegunka

- wysypka

- bol plecow lub bol konczyn, bdl migsni, bol stawdw

- bol w klatce piersiowej, objawy przezigbienia, gorgczka, zte samopoczucie

Czeste dzialania niepozadane (moga wystgpowac u nie wigcej niz 1 na 10 pacjentow):

- zmiana odczuwanego smaku pokarmoéow, wydtuzony sen

- Izawienie oczu

- nasilone dzwonienie w uszach

- przyspieszone bicie serca, zaburzenia rytmu serca

- podwyzszone cisnienie krwi, obnizone ci$nienie krwi, zaczerwienienie twarzy

- chrypka lub uczucie ucisku w gardle, katar

- uczucie dyskomfortu w jamie brzusznej

- tradzik, zaczerwieniona lub swedzaca lub plamista skéra, nadmierne pocenie si¢

- uczucie dyskomfortu w obrgbie migséni i kosci, obrzek konczyn lub stawow

- nadwrazliwos¢

- uczucie ucisku w klatce piersiowej, nasilone uczucie braku energii, uczucie zimna lub goraca,
objawy grypopodobne, dyskomfort



Niezbyt czeste dzialania niepozadane (mogg wystepowac u nie wigcej niz 1 na 100 pacjentow):

- cigzka reakcja uczuleniowa (typu anafilaktycznego)

- nieprawidlowy odruch mrugania

- przyspieszone bicie serca

- zmniejszone nasycenie krwi tlenem i nasilona wydzielina w gardle

- zaburzenia zmystu wechu

- zbieranie si¢ ptynu pod skora, co moze wywotac obrzek ciata i pojawienie sig siateczkowatych
przebarwien, np. na nogach

- uczucie ciezkosci

- wysypka w miejscu podania

Dzieci i mlodziez

Dziatania niepozadane obserwowane u dzieci byly na ogét podobne do tych obserwowanych
u dorostych. Jednak cze$ciej wystepowaty reakcje zwigzane z podaniem infuzji (gorgczka, dusznos¢,
bol w klatce piersiowej) i nasilenie bolu.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie. Dziatania niepozgdane mozna zgtaszaé
bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow Leczniczych
Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktow Biobojczych

Al Jerozolimskie 181C

PL-02 222 Warszawa

Tel.: +48 22 49 21 301

Faks: +48 22 49 21 309

Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dzi¢ki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywac¢ lek Replagal
Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Nie stosowac tego leku po uplywie terminu wazno$ci zamieszczonego na etykiecie i pudetku po: EXP.
Termin waznos$ci oznacza ostatni dzien podanego miesigca.

Przechowywac¢ w lodowce (2°C — 8°C).

Nie stosowac leku Replagal, jesli zauwazy si¢ zmiang barwy lub obecno$¢ zanieczyszczen.

Lekow nie nalezy wyrzucaé do kanalizacji ani domowych pojemnikow na odpadki. Nalezy zapytaé

farmaceute, jak usuna¢ leki, ktorych si¢ juz nie uzywa. Takie postepowanie pomoze chroni¢

srodowisko.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera Replagal

- Substancjg czynna leku jest agalzydaza alfa. Kazdy ml leku Replagal zawiera 1 mg
agalzydazy alfa.

- Pozostate sktadniki to: sodu diwodorofosforan jednowodny (E339), polisorbat 20 (E432), sodu

chlorek, sodu wodorotlenek (E524), woda do wstrzykiwan. Patrz punkt 2 ,,Replagal zawiera
s0d” 1 ,,Replagal zawiera polisorbat 20”.


https://smz.ezdrowie.gov.pl/

Jak wyglada lek Replagal i co zawiera opakowanie

Replagal jest koncentratem do sporzadzania roztworu do infuzji. Lek jest dostepny we fiolkach
zawierajacych 3.5 mg/ 3,5 ml agalzydazy alfa. Dostepne wielkosci opakowan zawieraja 1, 4 lub
10 fiolek. Nie wszystkie rodzaje opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.

Podmiot odpowiedzialny

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irlandia

Wytworca

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

Irlandia

W celu uzyskania bardziej szczegélowych informacji dotyczacych tego leku nalezy zwroci¢ sie do
miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA @takeda.com

Data ostatniej aktualizacji ulotki 09/2025.
Inne zroédta informacji
Szczegotowe informacje o tym leku znajduja si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow

https://www.ema.europa.eu. Znajdujg si¢ tam réwniez linki do stron internetowych o rzadkich
chorobach i sposobach leczenia.

Informacje przeznaczone wylacznie dla personelu medycznego lub pracownikow opieki zdrowotne;j:
Wskazowki dotyczace stosowania, podawania i utylizacji (niszczenia) leku

Leczenie produktem Replagal powinien prowadzi¢ lekarz z doswiadczeniem w leczeniu pacjentow

z chorobg Fabry’ego lub innymi dziedzicznymi chorobami metabolicznymi.

Replagal jest podawany w dawce 0,2 mg/kg masy ciala, co drugi tydzien, w infuzji dozylnej trwajacej

okoto 40 minut.

1. Nalezy obliczy¢ dawke i liczbe potrzebnych fiolek leku Replagal.


https://www.ema.europa.eu/

Nalezy rozcienczy¢ calg objetos¢ potrzebnego koncentratu leku Replagal w 100 ml 0,9%
roztworu chlorku sodu (9 mg/ml) do infuzji. Nalezy dba¢ o zachowanie jatowosci
przygotowywanego roztworu, gdyz Replagal nie zawiera zadnych $rodkéw konserwujgcych lub
bakteriostatycznych. Nalezy przestrzegac zasad aseptyki. Po rozcienczeniu nalezy delikatnie
wymieszaé roztwor, ale go nie wstrzasac.

Przed podaniem nalezy obejrze¢ roztwor w celu wykrycia nierozpuszczalnych zanieczyszczen
1 zmiany barwy.

Podawac¢ roztwor do infuzji przez 40 minut uzywajac dostepu dozylnego z filtrem. Poniewaz
produkt nie zawiera $rodka konserwujacego, zaleca sig, aby podawanie leku rozpoczac¢ tak
szybko jak to mozliwe. Wykazano jednak trwatos¢ chemiczng i fizyczna rozcienczonego
roztworu w temperaturze 25°C przez 24 godziny.

Nie podawac¢ produktu Replagal z innymi lekami przez ten sam dostep dozylny.
Roztwor leku Replagal przeznaczony jest wytacznie do jednorazowego uzytku. Wszelkie

niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usuna¢ zgodnie
z lokalnymi przepisami.



