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XENPOZYME ®

alfaolipudase

APRESENTACOES

XENPOZYME 20 mg pé liofilizado para solugdo injetdvel — frasco-ampola contendo 21,2 mg de
alfaolipudase, com uma dose extraivel de 20 mg apos reconstitui¢ao.

USO INTRAVENOSO
USO ADULTO E PEDIATRICO

COMPOSICAO

Cada frasco-ampola de XENPOZYME 20 mg contém 21,2 mg de alfaolipudase, com uma dose extraivel
de 20 mg apos reconstituigdo.

Excipientes: sacarose, levometionina, fosfato de soédio dibasico heptaidratado e fosfato de sodio
monobasico monoidratado.

1. PARA QUE ESTE MEDICAMENTO E INDICADO?

XENPOZYME ¢ indicado como terapéutica de reposi¢do enzimatica para o tratamento de manifestacdes
ndo relacionadas ao sistema nervoso central (SNC) de deficiéncia de esfingomielinase acida (Acid
Sphingomyelinase Deficiency, ASMD) em pacientes pediatricos e adultos com tipo A/B ou tipo B.

2. COMO ESTE MEDICAMENTO FUNCIONA?

XENPOZYME contém uma enzima chamada alfaolipudase. A alfaolipudase ¢ uma terapia de reposigdo
enzimatica, que pode substituir a enzima natural que possui atividade reduzida na deficiéncia de
esfingomielinase acida (ASMD).

XENPOZYME ¢ usado para tratar manifestacdes de ASMD ndo relacionadas com o cérebro em adultos e
criangas.

A atividade reduzida da esfingomielinase 4cida resulta no acuimulo de uma substancia gordurosa chamada
esfingomielina (SM), que pode causar danos em varios 6rgdos. A alfaolipudase substitui a enzima natural,
reduzindo o acimulo de SM nos 6rgéos de pacientes com ASMD.

3. QUANDO NAO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?

Nao use XENPOZYME se vocé teve qualquer reagdo alérgica (hipersensibilidade) com risco de vida a
alfaolipudase ou a qualquer outro componente do medicamento, a menos que as reagdes possam ser
gerenciadas de forma especifica para administragdo do medicamento.

4. 0O QUE DEVO SABER ANTES DE USAR ESTE MEDICAMENTO?

Vocé pode ter efeitos colaterais chamados reagdes associadas a infusdo (RIs) que podem ser causados pela
infusdo (gotejamento) do medicamento. Eles podem ocorrer enquanto vocé esta recebendo XENPOZYME
ou dentro de 24 horas apos a infuséo.
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Elas podem incluir reagdes alérgicas (ver secdo 8. QUAIS OS MALES QUE ESTE MEDICAMENTO
PODE ME CAUSAR?) e sintomas como dor de cabega, urticaria, febre, nauseas, vomito, coceira na pele,
vermelhiddo da pele e erupgdo na pele.

Se vocé acha que esta tendo uma RI, informe o seu médico imediatamente.

Se vocé tiver uma reagdo alérgica grave durante a infusdo, o médico deve interromper a infuséo e fornecer
tratamento médico adequado. Seu médico deve considerar os riscos e beneficios de administrar novamente
XENPOZYME.

Se vocé tiver uma RI leve ou moderada, seu médico pode interromper temporariamente a infusdo, diminuir
a taxa de infusdo e/ou reduzir a dose.

O seu médico também pode prescrever (ou ter prescrito) outros medicamentos para prevenir ou controlar
as reagdes alérgicas.

O seu médico pedira andlises de sangue para verificar o funcionamento do seu figado (enzimas hepaticas)
antes de comegar o tratamento e, em seguida, em intervalos regulares durante o aumento da dose (ver segéo
6. COMO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTQ?).

Interacées medicamentosas

Informe o seu médico se estiver usando, tiver usado recentemente ou se vier a usar outros medicamentos.

Gravidez e/ou amamentacio

Fale com o seu médico antes de utilizar XENPOZYME se estiver gravida ou amamentando, se achar que
pode estar gravida ou planeja ter um bebé.

Se vocé ¢ uma mulher que pode engravidar, seu médico pode pedir que vocé faca um teste de gravidez
antes de comegar a tomar este medicamento.

Ha experiéncia limitada com o uso de XENPOZYME em mulheres gravidas. XENPOZYME pode ser
prejudicial para o feto quando tomado por uma mulher durante a gravidez. XENPOZYME so6 deve ser
usado durante a gravidez se for claramente necessario. As mulheres que podem engravidar devem usar
métodos contraceptivos eficazes durante o tratamento e por 14 dias ap6s a ultima dose se XENPOZYME
for descontinuado.

Nao se sabe se XENPOZYME passa para o leite materno. XENPOZYME foi detectado no leite animal.
Informe o seu médico se estiver a amamentar ou se planeja fazé-lo. O seu médico ird ajuda-la a decidir se
deve parar de amamentar ou se deve parar de tomar XENPOZYME, considerando o beneficio de
amamentar o bebé e o beneficio de XENPOZYME para a mae.

Efeitos sobre a capacidade de dirigir veiculos ou operar maquinas

XENPOZYME pode ter uma pequena influéncia na capacidade de conduzir e operar maquinas, pois vocé
pode vir a ter hipotensao.

Atencao diabéticos: contém acucar.

ESTE MEDICAMENTO NAO DEVE SER UTILIZADO POR MULHERES GRAVIDAS SEM
ORIENTACAO MEDICA OU DO CIRURGIAO-DENTISTA.

Informe ao seu médico ou cirurgifio-dentista se vocé esta fazendo uso de algum outro medicamento.
Nio use medicamento sem o conhecimento do seu médico. Pode ser perigoso para a sua saude.

5. ONDE, COMO E POR QUANTO TEMPO POSSO GUARDAR ESTE MEDICAMENTOQO?
Conservar XENPOZYME sob refrigeracdo, em temperatura entre 2°C e 8°C.

Nuimero de lote e datas de fabricacio e validade: vide embalagem.
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Nio use medicamento com o prazo de validade vencido. Guarde-o em sua embalagem original.

A soluciio reconstituida e diluidas de XENPOZYME devem ser administradas imediatamente. Se o
uso imediato ndo for possivel, a solucdo reconstituida pode ser armazenada por até 24 horas a
temperatura entre 2°C e 8°C. Apés diluicido, a solu¢ido pode ser armazenada por até 24 horas a
temperatura entre 2°C e 8°C.

XENPOZYME ¢ um p6 liofilizado estéril branco a quase branco. Apos reconstitui¢do a solugdo ¢ clara e
incolor.

Antes de usar, observe o aspecto do medicamento. Caso ele esteja no prazo de validade e vocé observe
alguma mudancga no aspecto, consulte o farmacéutico para saber se podera utiliza-lo.

Todo medicamento deve ser mantido fora do alcance das criancas.

6. COMO DEVO USAR ESTE MEDICAMENTO?

XENPOZYME sera administrado a vocé através de uma veia por infusdo intravenosa (IV), sob a supervisdo
de um profissional de satide com experiéncia na administragdo de produtos bioldgicos.

A dose que vocé recebe é baseada no seu peso corporal e sera administrada a cada duas semanas.

A infusdo dura geralmente cerca de 3 horas e 40 minutos; mas pode ser mais curta ou mais longa com base
na avaliagdo do seu médico, ¢ pode ser mais curta durante o periodo em que a sua dose esta sendo
aumentada.

Pacientes adultos

A dose inicial recomendada de XENPOZYME ¢ de 0,1 mg para cada kg de peso corporal. As doses
subsequentes devem ser aumentadas de acordo com um esquema de escalonamento de dose até a dose
recomendada de 3 mg para cada kg de peso corporal a cada duas semanas. Normalmente leva até 14
semanas para atingir a dose recomendada, mas pode ser mais longo com base na avaliacdo do seu médico.

Pacientes pediatricos

A dose inicial recomendada de XENPOZYME ¢ de 0,03 mg para cada kg de peso corporal. As doses
subsequentes devem ser aumentadas de acordo com um esquema de escalonamento de dose até a dose
recomendada de 3 mg para cada kg de peso corporal a cada duas semanas. Normalmente leva até 16
semanas para atingir a dose recomendada, mas pode ser mais longo com base na avaliacdo do seu médico.

Infusao domiciliar

O seu médico pode considerar a infusdo domiciliar de XENPOZYME se estiver em uma dose estavel e
tolerar bem as suas infusdes. Esta decisdo de mudar para a infusdo em casa deve ser tomada apos avaliagdo
e recomendacdo do seu médico. Se vocé experimentar algum efeito colateral durante uma infusido de
XENPOZYME, o profissional responsavel pela sua infusdo domiciliar pode parar a infusdo e iniciar o
tratamento apropriado.

Siga a orientacio de seu médico, respeitando sempre os horarios, as doses e a duracdo do tratamento.
Nio interrompa o tratamento sem o conhecimento do seu médico.
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7.0 QUE DEVO FAZER QUANDO EU ME ESQUECER DE USAR ESTE MEDICAMENTO?

E importante fazer a sua infusdo a cada 2 semanas. Uma infusdo € considerada perdida se ndo for
administrada dentro de 3 dias a partir da infusdo programada. Dependendo do numero de doses perdidas,
podera ter que reiniciar o esquema de escalonamento da dose.

Se vocé perdeu uma infusio ou ndo pdde comparecer a uma consulta marcada, entre em contato
imediatamente com o seu médico.

Em caso de duvidas, procure orientacdo do farmacéutico ou de seu médico, ou cirurgiio-dentista.

8. QUAIS OS MALES QUE ESTE MEDICAMENTO PODE ME CAUSAR?

Reagdo muito comum (ocorre em mais de 10% dos pacientes que utilizam este medicamento).
Reagdo comum (ocorre entre 1% e 10% dos pacientes que utilizam este medicamento).
Reag8o incomum (ocorre entre 0,1% e 1% dos pacientes que utilizam este medicamento).
Reagao rara (ocorre entre 0,01% e 0,1% dos pacientes que utilizam este medicamento).
Reagdo muito rara (ocorre em menos de 0,01% dos pacientes que utilizam este medicamento).
Frequéncia ndo conhecida: ndo podem ser estimados com os dados disponiveis.

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos colaterais, embora nem todas as
pessoas 0s apresentem.

RIs foram observadas enquanto os pacientes estavam recebendo o medicamento ou dentro de 24 horas ap6s
a infus@o. A maioria das Rls foram leves a moderadas.

Os efeitos colaterais mais graves podem incluir reacdes alérgicas subitas e graves, urticaria, erup¢do na
pele, aumento das enzimas do figado e batimento cardiaco irregular.

Se tiver uma reagdo a infusdo, podem ser administrados medicamentos adicionais para tratar ou ajudar a
prevenir reacdes futuras. Se a reagdo a infusdo for grave, o seu médico pode interromper a infusido de
XENPOZYME e comegar o tratamento médico apropriado.

Reacoes adversas muito comuns

Adultos

Dor de cabega

Olhos avermelhados

Nausea

Vomito

Dor abdominal (barriga)

Erupcao elevada na pele com coceira (urticaria)
Coceira na pele

Dores musculares

Erupgdo cutinea

Dores nas articulagdes

Febre — aumento da temperatura corporal
Fadiga

Dor na parte superior da barriga

Pediatricos

Dor de cabega

Nausea

Vomito

Erupgao elevada na pele com coceira (urticaria)
Febre — aumento da temperatura corporal
Aumento do exame de sangue para inflamagao
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e FErupgdo cutinea
e Vermelhiddo da pele

Reacdes adversas comuns

Adultos

Reagdes alérgicas graves

Desconforto dos olhos

Batimento cardiaco forte que pode ser rapido ou irregular
Vermelhiddo da pele

Pressdo baixa

Sensacédo de calor

Dificuldade para respirar

Sensagdo de aperto na garganta e inchago
Chiado

Diarreia

Desconforto abdominal

Vomito

Dor de estdmago

Dor no figado

Inchago rapido na pele em areas como rosto, garganta, bragos e pernas, que podem ser fatal se o inchago
da garganta bloquear as vias aéreas

Erupgao cutanea (diferentes tipos de erupgdo, as vezes com coceira)
Lesdes cutaneas (como lesdes solidas elevadas ou planas vermelhas)
Dor nas costas

Dor nos 0ssos

Arrepios

Fraqueza

Dor

Aumento do exame de sangue para inflamagao
Exame de sangue anormal para inflamagao
Exame de sangue de fung@o hepatica anormal
Temperatura corporal aumentada

Pediatricos

Reagdes alérgicas graves

Coceira nos olhos

Pressdo baixa

Sensacdo de aperto na garganta e inchago

Dor abdominal (barriga)

Dor na parte superior da barriga

Coceira na pele

Erupgao recorrente no mesmo local

Erupgao cutanea (diferentes tipos de erupgdo, as vezes com coceira)
Lesdes cutaneas (como lesoes solidas elevadas ou planas vermelhas)
Dores musculares

Reagdes relacionadas ao local do cateter, incluindo dor, coceira ou inchago
Fraqueza

Exame de sangue de funcgio hepatica anormal

Aumento da ferritina sérica (proteina que armazena ferro no corpo)
Temperatura corporal aumentada
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Reacoes adversas incomuns

Adultos

Coceira nos olhos

Sensagdo de aperto na garganta e inchago

Irritacdo na garganta e nas cordas vocais

Erupgao recorrente no mesmo local

Erupgao cutanea (diferentes tipos de erupgao, as vezes com coceira)
Reagdes relacionadas ao local do cateter, incluindo dor, coceira ou inchago
Aumento da ferritina sérica (proteina que armazena ferro no corpo)

Pediatricos

Olhos vermelhos

Desconforto ocular

Batimento cardiaco forte que pode ser rapido
Sensagdo de calor

Aperto na garganta

Chiado

Irritagdo na garganta e nas cordas vocais
Sensagdo de aperto na garganta e inchago
Dificuldade ao respirar

Diarreia

Desconforto abdominal

Dor de estdomago

Inchago rapido da pele em areas como rosto, garganta, bragos e pernas, que pode ser fatal se o inchago
da garganta bloquear as vias aéreas

Erupgao cutanea (diferentes tipos de erupgdo, as vezes com coceira)
Dor nos o0ssos

Dor nas articulagdes

Dor

Arrepios

Fadiga

Exame de sangue anormal para inflamagéo

Atencao: este produto é um medicamento novo e, embora as pesquisas tenham indicado eficacia e
seguranca aceitaveis, mesmo que indicado e utilizado corretamente, podem ocorrer eventos adversos
imprevisiveis ou desconhecidos. Nesse caso, informe seu médico ou cirurgiio-dentista.

9. O QUE FAZER SE ALGUEM USAR UMA QUANTIDADE MAIOR DO QUE A INDICADA
DESTE MEDICAMENTO?

Em caso de uso de grande quantidade deste medicamento, procure rapidamente socorro médico e
leve a embalagem ou bula do medicamento, se possivel. Ligue para 0800 722 6001, se vocé precisar
de mais orientacoes.

DIZERES LEGAIS

MS 1.8326.0493
Farm. Resp. Ricardo Jonsson
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CRF-SP: 40.796

Registrado e importado por:

Sanofi Medley Farmacéutica Ltda.

Rua Conde Domingos Papaiz, 413 — Suzano — SP
CNPJ - 10.588.595/0010-92

® Marca Registrada

Fabricado por: Genzyme Ireland Limited - Waterford, Irlanda

USO RESTRITO A HOSPITAIS
VENDA SOB PRESCRICAO MEDICA

IB270624

Arma‘:'men.m ae consumidor
@ sac.brasil@sanofi.com
0800-703-0014

Esta bula foi aprovada pela Anvisa em 13/08/2024.



Anexo B

Historico de Alteracao da Bula

Dados da submissio eletronica

Dados da peti¢ao/notificacdo que altera a bula

Dados das alteracoes de bulas

Data do No. Assunto Data do No. Assunto Data de Itens de Bula Versoes Apresentacoes
expediente expediente expediente expediente aprovacio (VP/VPS) relacionadas
\% 4
4.0 QUE DEVO
SABER ANTES DE
USAR ESTE
10456 - I?RODUTO 10456 - I?RODUTO SN(I)%I?AIICSA(I)\/;EI\I/\IIIS; S
; BlOI;vOGlC?1 - ) BlOl;OGlC(()1 - QUE ESTE
Gerado no Notificagdo de Gerado no Notificagao de
- momento do Alteragéo fle Texto - momento do Alteragdo fle Texto - MEDICAMENTO VP/VPS 20MG PO LIOF SOL INJ
.. .. PODE ME CAUSAR? CT FA VD TRANS
peticionamento de Bula— peticionamento de Bula— VPS
publicagdo no publicacdo no 5. ADVERTENCIAS E
Bulario RDC 60/12 Bulario RDC 60/12 PRECAUCOES
8. POSOLOGIA E
MODO DE USAR
9. REACOES
ADVERSAS
10456 -
oo
. - BIOLOGICO -
e Al Notificagdo de 8 OSXP?)G A 20 MG PO LIOF SOL INJ
de Alteracéo N .P LOGIA E
14/06/2023 | 0602876/23-1 de Texto de 14/06/2023 0602876/23-1 Alteragdo de Texto | 14/06/2023 MODO DE USAR. VPS CT FA VD TRANS
Bula — de Bula - 10. SUPERDOSAGEM

publicacdo no
Bulario RDC
60/12

publicagdo no
Bulario RDC 60/12




Dados da submissio eletronica

Dados da peti¢ao/notificacido que altera a bula

Dados das alteracoes de bulas

Data do No. Assunto Data do No. Assunto Data de Itens de Bula Versoes Apresentacoes
expediente expediente expediente expediente aprovacio (VP/VPS) relacionadas
VPS
10456 - 10456 - 5. ADVERTENCIAS
PRODUTO PRODUTO E PRECAUCOES
BIOLOGICO BIOLOGICO 8. POSOLOGIA E
- Notificagao - Notificag@o MODO DE USAR
de Alteracdo de Alteracdo 9. REACOES 20 MG PO LIOF SOL INJ
10/01/2023 0026725/23-1 de Texto de 10/01/2023 0026725/23-1 de Texto de 10/01/2023 ADVERSAS VP/VPS CT FA VD TRANS
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Bulario RDC Bulario RDC SABER ANTES DE
60/12 60/12 USAR ESTE
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10463 -
PRODUTO
BI-OIII;COhi;COO lsélgo-Lfg{(?lggTo 20 MG PO LIOF SOL INJ
02/01/2023 5112867/23-0 Inicial de 11/02/2022 0516999/22-2 Registro de Produto 19/09/2022 Bula para langamento VP/VPS CT FA VD TRANS
Texto de Bula
L Novo
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no Bulario
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