Indlegsseddel: Information til patienten

Pombiliti 105 mg pulver til koncentrat til infusionsvaske, oplesning
cipaglucosidase alfa

vDette leegemiddel er underlagt supplerende overvagning. Dermed kan der hurtigt tilvejebringes nye
oplysninger om sikkerheden. Du kan hjalpe ved at indberette alle de bivirkninger, du far. Se sidst i
punkt 4, hvordan du indberetter bivirkninger.

Lzes denne indlzegsseddel grundigt, inden du begynder at fa dette lzegemiddel, da den indeholder
vigtige oplysninger.

o Gem indlagssedlen. Du kan fa brug for at lase den igen.
o Sperg legen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis der er mere, du vil vide.
o Kontakt laegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis du fir bivirkninger, herunder

bivirkninger, som ikke er navnt i denne indlaegsseddel. Se punkt 4.

Se den nyeste indlegsseddel paA www.indlaegsseddel.dk.
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1. Virkning og anvendelse

Hvad Pombiliti er
Pombiliti er en type ‘enzymerstatningsterapi’ (ERT), der anvendes til behandling af sent debuterende
Pompes sygdom hos voksne. Det indeholder det aktive stof ‘cipaglucosidase alfa’.

Anvendelse
Pombiliti anvendes altid sammen med et andet l&egemiddel kaldet miglustat 65 mg harde kapsler. Det
er meget vigtigt, at du ogsa laeser indlagssedlen til miglustat 65 mg harde kapsler.

Sperg legen eller apotekspersonalet, hvis du har spergsmél om din medicin.

Sadan virker Pombiliti
Personer med Pompes sygdom har lave niveauer af enzymet sur alfa-glucosidase (GAA). Dette enzym
hjelper med at kontrollere niveauet af glykogen (en type kulhydrat) i kroppen.

Ved Pompes sygdom ophobes hgje niveauer af glykogen i kroppens muskler. Det forhindrer
musklerne, sdisom de muskler, der hjelper dig med at g&, musklerne under lungerne, der hjelper dig
med at treekke vejret, og hjertemusklen, i at fungere korrekt.

Pombiliti kommer ind i de muskelceller, der er pavirket af Pompes sygdom. Nér legemidlet er i
cellerne, virker det som GAA og hjelper med at nedbryde glykogen og kontrollere niveauet af
glykogen.


http://www.indlaegsseddel.dk/

2. Det skal du vide, for du begynder at fa Pombiliti

Du ma ikke fa Pombiliti
e hvis du nogensinde har haft livstruende overfelsomhedsreaktioner over for:
= cipaglucosidase alfa
= miglustat
= et af de gvrige indholdsstoffer i dette legemiddel (angivet i punkt 6).
e hvis en tidligere infusion skulle stoppes og ikke kunne genstartes pé grund af livstruende
overfglsomhedsreaktioner.

Advarsler og forsigtighedsregler
Kontakt leegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, for du far Pombiliti.

Tal straks med din lzege eller sygeplejerske, hvis folgende galder for dig, hvis du mener, at det kan

gelde for dig, eller hvis du nogensinde har haft sddanne reaktioner med en anden

enzymerstatningsterapi (ERT):

o allergiske reaktioner, herunder anafylaksi (en alvorlig allergisk reaktion) - se punkt 4 under
”Bivirkninger” nedenfor for symptomer pa livstruende reaktioner.

e infusionsrelateret reaktion, mens du far legemidlet eller i timerne umiddelbart derefter, se punkt 4
under “Bivirkninger” nedenfor for symptomer pa livstruende reaktioner.

Fortal din lege, hvis du har en sygehistorie med hjerte- eller lungesygdom. Disse tilstande kan
forvarres i lebet af eller umiddelbart efter din infusion med Pombiliti. Forteel det straks til en laeege
eller sygeplejerske, hvis du oplever &ndened, hoste, hurtigt eller uregelmaessigt hjerteslag eller andre
pavirkninger fra disse tilstande.

Fortael det ogsé til din laege, hvis du har haevelser i dine ben eller udbredt havelse i kroppen, alvorligt
hududslet eller skummende urin, nér du lader vandet. Din leege vil afgere, om din Pombiliti-infusion
ber stoppes, og laegen vil give dig passende medicinsk behandling. Din laege vil ogsa afgere, om du
kan fortsette med at f4 Pombiliti.

Leegemidler for behandling

Din lege kan give dig andre l&egemidler, for du far Pombiliti. Disse leegemidler omfatter:

e antihistaminer og kortikosteroider til forebyggelse eller reduktion af infusionsrelaterede
reaktioner.

e febernedsattende midler.

Beorn og unge
Dette leegemiddel ma ikke gives til patienter under 18 &r. Det skyldes, at virkningerne af Pombiliti i
forbindelse med miglustat i denne aldersgruppe ikke kendes.

Brug af andre lzegemidler sammen med Pombiliti

Fortael laegen eller sygeplejersken, hvis du tager andre laegemidler, for nylig har taget andre
leegemidler eller planlaegger at tage andre leegemidler. Dette gaelder ogséd hdndkebsmedicin og
naturlaegemidler.

Graviditet og amning
Hvis du er gravid eller ammer, har mistanke om, at du er gravid, eller planlaegger at blive gravid, skal
du sperge din laege eller apotekspersonalet til rads, for du far dette legemiddel.

Der er ingen erfaring med anvendelse af Pombiliti i kombination med miglustat under graviditet.

e Duma ikke fa Pombiliti og/eller tage miglustat 65 mg héarde kapsler, hvis du er gravid. Serg for
straks at fortelle din laege, hvis du bliver gravid, har mistanke om, at du er gravid, eller planlegger
at blive gravid. Der kan vere risici for det ufedte barn.

e Pombiliti i kombination med miglustat ma ikke gives til kvinder, der ammer. Det skal besluttes,
om amning eller behandling skal ophere.



Praevention og frugtbarhed
Kvindelige patienter i den fertile alder skal bruge palidelige preventionsmidler under behandlingen og
1 4 uger efter, at de er stoppet med begge lagemidler.

Trafik- og arbejdssikkerhed

Du kan fele dig svimmel, sgvnig eller have lavt blodtryk (hypotension) efter at have faet Pombiliti
eller legemidler for behandlingen. Hvis dette sker, mé du ikke fore motorkeretgj eller bruge verktej
eller betjene maskiner.

Pombiliti indeholder natrium

Dette leegemiddel indeholder 10,5 mg natrium (hovedkomponent af madlavnings-/bordsalt) i hvert
heaetteglas. Dette svarer til 0,52 % af den anbefalede maksimale daglige indtagelse af natrium for en
voksen.

3. Sadan far du Pombiliti

Pombiliti gives til dig af en leege eller sygeplejerske. Det gives gennem et drop ind i en vene. Dette
kaldes en intravengs infusion.

Tal med din laege, hvis du gerne vil behandles hjemme. Din lege vil efter en evaluering afgere, om det
er sikkert for dig at fa infusion af Pombiliti derhjemme. Hvis du fér bivirkninger under en infusion af
Pombiliti, kan den sundhedsperson, der udferer infusionen i dit hjem, stoppe infusionen og starte
passende medicinsk behandling.

Pombiliti skal anvendes sammen med miglustat. Du ma kun bruge miglustat 65 mg kapsler med
cipaglucosidase alfa. Brug IKKE miglustat 100 mg kapsler (andet produkt). Felg laegens anvisninger,
og laes indlegssedlen til miglustat 65 mg harde kapsler for den anbefalede dosis.

Hvor meget Pombiliti gives
Mengden af legemiddel, som du vil f4, athanger af din vaegt. Den anbefalede dosis er 20 mg for
hvert kg legemsveegt.

Hvornér og hvor lzenge Pombiliti gives
e Du vil blive behandlet med Pombiliti én gang hver anden uge. Miglustat 65 mg kapsler tages
samme dag som Pombiliti. Der henvises til indlaegssedlen til miglustat 65 mg hérde kapsler for
oplysninger om, hvordan miglustat skal tages.
o Infusionen af cipaglucosidase alfa skal starte 1 time efter indtagelse af miglustat 65 mg hérde

kapsler.
= [ tilfeelde af en forsinkelse mé infusionen ikke startes mere end 3 timer efter indtagelsen af
miglustat.

e Infusionen af cipaglucosidase alfa varer ca. 4 timer.



Figur 1. Tidslinje for dosering
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* Cipaglucosidase alfa-infusionen ber starte 1 time efter indtagelse af miglustat-kapsler. I tilfeelde af forsinkelse af infusionen
bar start af infusionen ikke vaere mere end 3 timer efter indtagelse af miglustat.

Skift fra en anden enzymerstatningsterapi (ERT)

Hvis du i gjeblikket behandles med en anden ERT:

e Din lege vil fortelle dig, hvornar du skal stoppe den anden ERT, inden du starter med Pombiliti.
e Fortel din leege, nar du har afsluttet din sidste dosis.

Hyvis du har fiet for meget Pombiliti

Hvis du har sveert ved at traekke vejret, foler dig heevet eller oppustet, eller dit hjerte hamrer, kan du
have faet for meget Pombiliti. Forteel det straks til din laege. Hvis infusionen af Pombiliti sker for
hurtigt, kan det resultere i symptomer relateret til for meget vaeske i kroppen, f.eks. andenegd, hurtig
puls eller udbredt havelse i kroppen.

Hyvis du har glemt at fa en dosis af Pombiliti

Hvis du har sprunget en infusion over, skal du kontakte din lage eller sygeplejerske sé hurtigt som
muligt for at aftale en ny tid til Pombiliti i kombination med miglustat 24 timer efter, at miglustat sidst
blev taget.

Hyvis du holder op med at fa Pombiliti
Tal med din laege, hvis du ensker at stoppe behandlingen med Pombiliti. Symptomerne pé din sygdom
kan forveerres, hvis du stopper behandlingen.

4. Bivirkninger
Dette legemiddel kan som alle andre leegemidler give bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.

Pombiliti anvendes sammen med miglustat, og der kan forekomme bivirkninger med begge disse
leegemidler. Bivirkninger blev hovedsageligt set, mens patienter blev infunderet med Pombiliti
(infusionsrelaterede virkninger) eller kort tid derefter. Du skal straks fortelle din leege, hvis du far en
infusionsrelateret reaktion eller en allergisk reaktion. Nogle af disse reaktioner kan blive alvorlige og
livstruende. Din leege kan give dig leegemidler for din infusion for at forebygge disse reaktioner.



Infusionsrelaterede reaktioner

De fleste infusionsrelaterede reaktioner er milde eller moderate. Symptomer pa en infusionsrelateret
reaktion kan omfatte vejrtrekningsbesveer, oppustethed, feber, kulderystelser, svimmelhed, redmen af
huden, klgende hud og udslet.

Allergiske reaktioner

Allergiske reaktioner kan omfatte symptomer sdsom udslat hvor som helst pa kroppen, haevede gjne,
leengerevarende vejrtrekningsbesver, hoste, haevelse af leber, tunge eller svalg, kleende hud og
nzldefeber.

Meget almindelige (kan pavirke flere end 1 ud af 10 personer)
e Hovedpine

Almindelig (kan pavirke op til 1 ud af 10 personer)
Alvorlige livstruende allergiske reaktioner (anafylaksi)
Svimmelhed

Tremor

Sevnighed

Smagsforstyrrelser

Folelsesloshed, prikken, stikken, prikken og stikken (parastesi)
Hjertebanken

Redmen

Lavt blodtryk

Kortandethed

Hoste

Diarré

Utilpashed (kvalme)

Mavesmerter

Passerende gas

Oppustethed

Opkastning

Nealdefeber

Hudklege

Udsleet

Voldsom svedtendens

Smertefulde muskelsammentraekninger
Muskelsmerter

Muskelsvekkelse

Ledsmerter

Treethed

Feber

Kulderystelser

Trykken for brystet

Havelse i det kropsomrade, hvor kanylen blev indfert
Smerter

Hevelser pa haender, fadder, ankler, ben
Forhgjet blodtryk

Ikke almindelig (kan pévirke op til 1 ud af 100 personer)
Allergiske reaktioner

Balanceforstyrrelser

Brendende fornemmelse

Migrane

Besvimelsesanfald

Usadvanlig hudbleghed



Astma

Hvesende vejrtreekning

Ubehag i mund og svalg

Hevet svalg

Mavebesvaer

Smerter i eller smertefulde sammentrakninger af spisereret
Smerter eller ubehag i munden

Haevet tunge

Hudmisfarvninger

Heevelser i huden

Smerter i omradet mellem hofte og ribben
Muskeltreethed

Muskelstivhed

Sveekkelse

Smerter i kinder, tandked, laeber, hage
Smerter i1 det omrade pa kroppen, hvor kanylen blev indfert
Folelse af generelt ubehag

Smerter i brystet

Ansigtshavelser

Zndringer i kropstemperatur

Rifter eller skader pa huden

Indberetning af bivirkninger

Hvis du oplever bivirkninger, ber du tale med din leege, apotekspersonalet eller sygeplejersken. Dette
gelder ogsd mulige bivirkninger, som ikke er medtaget i denne indleegsseddel. Du eller dine parerende
kan ogsé indberette bivirkninger direkte til Laegemiddelstyrelsen via:

Lagemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kebenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

Ved at indrapportere bivirkninger kan du hjelpe med at fremskaffe mere information om sikkerheden
af dette laegemiddel.
5. Opbevaring

Laegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken er ansvarlig for opbevaring af legemidlet og korrekt
bortskaffelse af ubrugte haetteglas. Nedenstaende oplysninger er til sundhedspersonale:

Opbevar leegemidlet utilgengeligt for bern.

Brug ikke leegemidlet efter den udlebsdato, der stér pa beholderen og @sken efter EXP. Udlgbsdatoen
er den sidste dag i den navnte maned.

Uébnede hatteglas: Opbevares i kaleskab (2 °C - 8 °C). Opbevar hetteglasset i den ydre karton for at
beskytte mod lys.

Efter fortynding anbefales gjeblikkelig brug. Opbevaring af den intravenese pose med Pombiliti er
imidlertid mulig i 6 timer ved 20 °C - 25 °C og i 24 timer ved 2 °C - § °C.

Sperg apotekspersonalet, hvordan du skal bortskaffe legemiddelrester. Af hensyn til miljeet mé du
ikke smide leegemiddelrester i aflabet, toilettet eller skraldespanden.


https://laegemiddelstyrelsen.dk/da/bivirkninger/bivirkninger-ved-medicin/meld-en-bivirkning/

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger

Pombiliti indeholder:

- Aktivt stof: cipaglucosidase alfa. Et hatteglas indeholder 105 mg cipaglucosidase alfa. Efter
rekonstitution indeholder oplesningen i1 hetteglasset 15 mg cipaglucosidase alfa pr. ml. Den
anbefalede endelige koncentration af cipaglucosidase alfa fortyndet i den intravenese pose
ligger i omradet fra 0,5 mg/ml til 4 mg/ml.

- @vrige indholdsstofter:
e Natriumcitratdihydrat (E331)
e Citronsyremonohydrat (E330)
e Mannitol (E421)
e Polysorbat 80 (E433)

Udseende og pakningsstoerrelser

Pombiliti er et hvidt til let gulligt pulver. Efter rekonstitution fremstar det som en klar til opaliserende,
farveles til let gul oplesning uden fremmedpartikler, praktisk talt uden partikler i form af hvide til
gennemsigtige partikler. Den rekonstituerede oplesning skal fortyndes yderligere i en intravenes pose
til infusion.

Pombiliti er et pulver til koncentrat til infusionsvaske, oplesning i et hetteglas.
Pakker med 1 hatteglas, 10 hatteglas eller 25 haetteglas.

Ikke alle pakningssterrelser er nedvendigvis markedsfort.

Indehaver af markedsferingstilladelsen

Amicus Therapeutics Europe Limited
Block 1, Blanchardstown Corporate Park
Ballycoolin Road

Blanchardstown, Dublin

D15 AKK1

Irland

Tel: +353 (0) 1 588 0836

Fax: +353 (0) 1 588 6851

e-mail: info@amicusrx.co.uk

Fremstiller
Manufacturing Packaging Farmaca (MPF) B.V.
Neptunus 12, Heerenveen, 8448CN, Holland

Hvis du ensker yderligere oplysninger om dette leegemiddel, skal du henvende dig til den lokale
repraesentant for indehaveren af markedsferingstilladelsen:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Amicus Therapeutics Europe Limited Amicus Therapeutics Europe Limited
Tél/Tel: (+32) 0800 89172 Tel: (+370) 8800 33167

e-mail: MedInfo@amicusrx.com El. pastas: MedInfo@amicusrx.com
Bbbarapus Luxembourg/Luxemburg

Amicus Therapeutics Europe Limited Amicus Therapeutics Europe Limited
Ten.: (+359) 00800 111 3214 Tél/Tel: (+352) 800 27003

umeiin: MedInfo@amicusrx.com e-mail: MedInfo@amicusrx.com



Ceska republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+420) 800 142 207

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Danmark

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf.: (+45) 80 253 262

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Deutschland

Amicus Therapeutics GmbH

Tel: (+49) 0800 000 2038
E-Mail: MedInfo@amicusrx.com

Eesti

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+372) 800 0111 911

e-post: MedInfo@amicusrx.com

E)\LGoa

Amicus Therapeutics Europe Limited
TnA: (+30) 00800 126 169

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Espaiia

Amicus Therapeutics S.L.U.
Tel: (+34) 900 941 616

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

France

Amicus Therapeutics SAS

Tél: (+33) 0 800 906 788
e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Hrvatska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+385) 0800 222 452

e-posta: MedInfo@amicusrx.com

Ireland

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+353) 1800 936 230

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

island

Amicus Therapeutics Europe Limited
Simi: (+354) 800 7634

Netfang: MedInfo@amicusrx.com

Italia
Amicus Therapeutics S.r.l.
Tel: (+39) 800 795 572

Magyarorszag

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+36) 06 800 21202

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Malta

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+356) 800 62674

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Nederland

Amicus Therapeutics BV

Tel: (+31) 20 235 8510/ (+31) 0800 022 8399
e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Norge

Amicus Therapeutics Europe Limited
TIf: (+47) 800 13837

e-post: MedInfo@amicusrx.com

Osterreich

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+43) 0800 909 639

E-Mail: MedInfo@amicusrx.com

Polska

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+48) 0080 012 15475

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Portugal

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+351) 800 812 531

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Romainia

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+40) 800 476 561

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Slovenija

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel.: (+386) 0800 81794

e-posta: MedInfo@amicusrx.com

Slovenska republika

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+421) 0800 002 437

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Suomi/Finland
Amicus Therapeutics Europe Limited
Puh/Tel: (+358) 0800 917 780



e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Kvzpog

Amicus Therapeutics Europe Limited
TnA: (+£357) 800 97595

e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Latvija

Amicus Therapeutics Europe Limited
Tel: (+371) 800 05391

e-pasts: MedInfo@amicusrx.com

Denne indlzegsseddel blev senest sendret 08/2025

Andre informationskilder

sdhkoposti/e-mail: MedInfo@amicusrx.com

Sverige

Amicus Therapeutics Europe Limited
Ttn: (+46) 020 795 493

e-post: MedInfo@amicusrx.com

Du kan finde yderligere oplysninger om dette leegemiddel p& Det Europaeiske Lagemiddelagenturs
hjemmeside: http://www.ema.europa.eu. Der er ogsa links til andre websteder om sjeldne sygdomme

og om, hvordan de behandles.


about:blank

Nedenstaende oplysninger er kun til sundhedspersoner:
Brugsanvisning — rekonstitution, fortynding og administration

Pombiliti skal rekonstitueres med vand til injektionsvasker, derefter fortyndes med natriumchlorid

9 mg/ml (0,9 %) injektionsvaske, oplosning og derefter indgives ved intravengs infusion.
Rekonstitution og fortynding skal udferes i overensstemmelse med reglerne for god praksis, iser med
hensyn til aseptik.

Da dette leegemiddel er et protein, kan der forekomme partikeldannelse i den rekonstituerede

oplesning og de endelige fortyndede infusionsposer. Derfor skal der anvendes et in-line-filter pa
0,2 um med lav proteinbinding til administration. Det blev pavist, at brugen af et in-line-filter pa
0,2 um fjerner synlige partikler og ikke resulterer i et tilsyneladende tab af protein eller aktivitet.

Bestem antallet af heetteglas, der skal rekonstitueres, baseret pi den enkelte patients dosisregime
(mg/kg), og tag de nedvendige hatteglas ud af keleskabet, s& de kan {4 stuetemperatur (ca.
30 minutter). Hvert haetteglas med Pombiliti er kun til éngangsbrug.

Anvend aseptisk teknik.
Rekonstitution

Rekonstituer hvert 105 mg pr. haetteglas med Pombiliti med 7,2 ml vand til injektionsvaesker ved
hjeelp af en sprejte med en kanylediameter pa hgjst 18 gauge. Tilset vandet til injektionsvasker ved
langsomt at tilsatte det drdbevis ned langs siden af heatteglasset og ikke direkte pa det fryseterrede
pulver. Vip og rul hvert hatteglas forsigtigt. Hetteglasset ma ikke vendes, hvirvles eller rystes. Det
ekstraherede volumen fremstér som en klar til opaliserende, farveles til let gul oplgsning uden
fremmedpartikler og praktisk talt uden partikler i form af hvide til gennemsigtige partikler. Foretag en
umiddelbar inspektion af de rekonstituerede hetteglas for partikler og misfarvning. Ma ikke anvendes,
hvis der ved umiddelbart eftersyn observeres andre fremmedpartikler end dem, der er beskrevet
ovenfor, eller hvis den rekonstituerede oplasning er misfarvet. pH-vaerdien af den rekonstituerede
oplesning er ca. 6,0.

Efter rekonstitution anbefales det straks at fortynde hatteglassene (se nedenfor).
Fortynding

Nér det rekonstitueres som ovenfor, indeholder den rekonstituerede oplesning i haetteglasset 15 mg
cipaglucosidase alfa pr. ml. Det rekonstituerede volumen tillader negjagtig udtagning af 7,0 ml
(svarende til 105 mg) fra hvert heetteglas. Dette skal derefter fortyndes yderligere pa folgende made:
Treek langsomt den rekonstituerede oplesning ud af hvert heetteglas, inklusive mindre end 7,0 ml for
det delvise hatteglas, indtil volumenet for patientens dosis er opnéet, ved brug af en sprejte med en
kanylediameter pa hejst 18 gauge. Den anbefalede endelige koncentration af cipaglucosidase alfa i
infusionsposerne ligger i omradet fra 0,5 mg/ml til 4 mg/ml. Fjern luftrummet i infusionsposen. Udtag
ogsa et volumen af natriumchlorid 9 mg/ml (0,9 %) oplesning til injektioner, svarende til den mangde,
som vil blive erstattet med rekonstitueret Pombiliti. Injicér langsomt den rekonstituerede Pombiliti
direkte ned i natriumchlorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvaske, oplesning. Vend eller massér forsigtigt
infusionsposen for at blande den fortyndede oplesning. Infusionsposen ma ikke omrystes eller
udsettes for voldsomme bevagelser.

Den endelige infusionsoplesning skal administreres sa teet pa klargeringstidspunktet som muligt.

Ikke anvendt leegemiddel samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til lokale retningslinjer.
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Administration

Infusionen af Pombiliti skal starte 1 time efter indtagelse af miglustat-kapsler. I tilfzelde af en
forsinkelse af infusionen ma infusionen ikke startes senere end 3 timer efter indtagelsen af miglustat.
Det anbefalede dosisregime af Pombiliti er 20 mg/kg legemsvaegt administreret en gang hver anden
uge som en intravenes infusion.

Infusioner skal administreres trinvist. Det anbefales, at infusionen begynder ved en indledende

hastighed pa 1 mg/kg/time og gradvist eges med 2 mg/kg/time hver 30. minut, hvis der ikke er tegn pé
infusionsrelaterede reaktioner, indtil en maksimal hastighed pa 7 mg/kg/time nas.
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