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1. SYFTE OCH MAL

Syftet med detta dokument &r att vagleda vardpersonal som tar hand om patienter som behandlas
med Cerezyme® i hemmet. Processen (beskrivs i detalj nedan) inleds med patientbedémning och
urval, och en diskussion om vad som kravs for infusion i hemmet. Sedan organiseras
forberedelser for infusion i hemmet samt utbildning.

Malet &r att erbjuda alla patienter infusion i hemmet som ett alternativ till infusion pa sjukhus for
att oka livskvaliteten (Hughes, 2007; Milligan, 2006).
Genom att patienter erbjuds infusion av Cerezyme® i hemmet far de féljande fordelar:

o Behandlingen sker i patientens egen hemmiljo.

o Flexiblare infusionstider.

« Patienten slipper dgna tid at att resa till och fran sjukhuset och behover inte laggas
in pa en vardplats.

« Patienten missar inte nagon undervisning om han eller hon gar i skolan.
« Det dr lattare att organisera fritids- och arbetsaktiviteter.

o Det blir enklare att arrangera behandlingen med hé&nsyn till familj och véanner.

2. PATIENTBEDOMNING OCH URVAL

Infusion med Cerezyme® tolereras i allmanhet val (Starzyk, 2007) och patienterna kan i manga
fall foredra att fa sina infusioner i hemmet (www.gaucher.org.uk). Patienten och/eller
anhorigvardaren och den behandlande lakaren kan valja att borja genomfora behandlingen i
hemmet nar patienten har behandlats pa sjukhus i flera manader och det har bekréaftats att
patienten tal lakemedlet (Belmatoug, 2009; Hughes, 2007). Det &r viktigt att forsékra sig om att
patienten och/eller anhorigvardaren forstar hur infusionen i hemmet ska ga till. Andra faktorer
som ska Overvégas i samband med patientbeddmning och urval &r t ex foljande:

« Ar hemmiljon saker och lamplig?

« Ar patienten och/eller anhorigvéardaren kapabel att administrera Cerezyme® pa ett
sékert, effektivt och tillforlitligt satt?

o Gar det att fora en snabb och tillforlitlig dialog om det uppstar problem?

« Ar patienten och/eller anhorigvardaren inférstadda med riskerna som foreligger
vid infusion i hemmet?
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En hemsjukskdoterska med I1amplig utbildning hjélper patienten for att se till att behandlingen blir
sa bra som mojligt.

3.

KRAV FOR INFUSION | HEMMET

Det ar ldkaren som fattar beslutet att administrera Cerezyme® i patientens hemmiljo i samrad
med patienten och/eller anhérigvardaren. Féljande information tar upp kliniska och logistiska
problem som ska dvervagas fore och efter en dvergang till vard i hemmet (National Healthcare
Protocol for Gaucher Disease, HAS, 2007):

Patientbeddmning av behandlande lakare

Patienten ska bedomas vara medicinskt stabil. En utvérdering ska géras innan
overgangen sker.

Patienten ska ha behandlats med Cerezyme® i en kontrollerad milj6 under flera manader
och ska ha uppvisat god tolerans med inga eller lindriga infusionsframkallade reaktioner.
Eventuella reaktioner ska framgangsrikt ha kunnat behandlas med formedicinering.

Patienten ska ha uppvisat god féljsamhet med det ordinerade infusionsschemat.

Den behandlande lakaren ar ansvarig for regelbunden monitorering av den
hembehandlade patientens sjukdomstillstand.

Villkor for hemmet

Hemmiljon maste vara lamplig for infusionsbehandling, vilket innebér att det ska vara en
ren miljo med tillgang till elektricitet, rinnande vatten, telefon, kylskap och plats for att
forvara Cerezyme® och andra infusionstillbehor.

Den infusionshastighet for Cerezyme® som patienten tolererade i en mer kontrollerad
miljo (t.ex. pa sjukhuset eller i Gppenvarden) far inte dndras i hemmiljon, savida detta
inte &r nddvandigt av sakerhetsskal.

Behandlande lakaren/hemsjukvardssjukskoterskan ar ansvarig for att uppratta ett lampligt
schema och monitorera infusionen.

En kontaktlista med resurspersoner ska fyllas i och finnas tillganglig i hemmet, i
loggboken, (bilaga 11.2) for patienten och/eller anhorigvardaren och sjukskdéterskan.

Tillgdnglig formedicinering och akutbehandling

Lamplig formedicinering ska tillhandahallas och baseras pa patientens ordination.
Behandling som administreras i sjukvardsmiljo far inte andras i hemmiljon, savida det
inte &r medicinskt motiverat.
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« Det maste finnas lakemedel tillgangliga som ska ges vid en eventuell nddsituation.
Patienten och/eller anhorigvardaren maste erhalla erforderlig utbildning om
akutlakemedlens anvandning (se loggbok, bilaga 11.2).

« Om patienten upplever biverkningar under infusionsbehandling, maste patienten /
anhorigvardaren omedelbart avbryta infusionen och kontakta behandlande lékare eller
sjukskoterska for radgivning. Efterfoljande infusioner kan behéva ges pa sjukhus.

4. UTBILDNING | ADMINISTRERING AV CEREZYME®

| regel ges de forsta instruktionerna pa sjukhuset och hur mycket stod patienten behover av
hemsjukskoterskan ar nagot som den behandlande lakaren och patienten och/eller
anhorigvardaren kommer Gverens om.

Om patienten foredrar sa mycket hjalp som mojligt med infusionen i hemmet utfor
hemsjukskaoterskan hela proceduren ét patienten.

Om patienten foredrar att skota proceduren sjélv eller med hjalp av anhorigvardaren far patienten
och/eller anhérigvardaren utbildning av hemsjukskaterskan medan infusionen forbereds och
administreras. Hemsjukskoterskan forklarar och visar hela infusionsproceduren for patienten
och/eller anhoérigvardaren.

Vid efterfoljande besok finns hemsjukskaoterskan till hands for att hjalpa till vid behov, men
patienten och/eller anhdrigvardaren skoter gradvis mer och mer av administreringen under
hemsjukskoterskans dverinseende tills de kanner att de har kontroll 6ver hela
infusionsproceduren.

Vid rekonstituering och administrering av Cerezyme® maste den procedur som beskrivs i
produktresumén och i Instruktion for rekonstituering for sjukvardspersonal féljas noga ( se
Fass.se).

Den utrustning som kravs for att administrera infusionen i hemmet tillhandahalls av en
hemsjukvardsenhet, vardansvarig klinik eller sjukhuset.

S. ORGANISERING AV INFUSION | HEMMET

Foljande &r avsett som information och végledning till alla personer som ar inblandade i arbetet
med att organisera infusioner av Cerezyme® i hemmet.
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Patienten

Allmént

« Den behandlande lékaren har informerat patienten och/eller anhorigvardaren och/eller
hemsjukvardsenheten om den behandling som ska ges i hemmet, de associerade riskerna,
mojliga komplikationer och hur den medicinska behandlingen i hemmet ska ske.

« Patienten och/eller anhdrigvardaren har kunskap om sjukdomen och kan kanna igen
biverkningssymtom och de vet vad som ska géras om biverkningar uppstar. Patienten
och/eller anhérigvardaren maste samtycka till att behandlingen sker i hemmet.

« Patienten och/eller anhérigvardaren har fatt erforderlig utbildning i de rutiner som ska utféras
vid rekonstituering och infusion av Cerezyme®.

o Hemmiljon maste vara lamplig for infusionsbehandling, vilket innebar att det ska vara en ren
miljo med tillgang till elektricitet, rinnande vatten, telefon, kylskap och plats for att forvara
Cerezyme® och andra infusionstillbehor.

o Om patienten utfér behandlingsrutinen sjalv

o Patienten/anhorigvardaren maste strikt folja den foreskrivna metoden for
administrering av Cerezyme® s& som den finns beskriven i Vagledning for
patienter och Instruktion for rekonstituering (bilaga 11.1).

o Patienten/anhérigvardaren ska dokumentera varje administrering av Cerezyme® i
loggboken.

o Om en biverkan upptrader under infusionen, ska patienten/anhérigvardaren
omedelbart avbryta infusionen och kontakta behandlande lakare eller
hemsjukskoterska for radgivning.

Medicinskt

« Patienten maste vara bade fysiskt och mentalt kapabel att fa infusionerna i hemmet. Den
behandlande l&karen &r ansvarig for rekommendationen att behandla patienten med infusioner
med Cerezyme® i hemmet.

« Patienten har lattatkomliga vener eller en central venkateter som medger erforderliga
infusioner.
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Behandlande ldkare

« Den behandlande lakaren ansvarar for att se till att alla nddvéandiga administrativa atgéarder
satts in sa att de andra parterna (apoteket, sjukskoterskan, patienten, anhorigvardaren) kan ta
vid.

o Den behandlande ldkaren ansvarar for dosen och infusionshastigheten. Eventuella andringar i

administreringen av Cerezyme® méste klart och tydligt meddelas patienten och beskrivas i
loggboken (bilaga 11.2).

« Patienten ska monitoreras regelbundet sa att infusionsframkallade reaktioner upptacks och
behandlingsmalen uppratthalls enligt de publicerade riktlinjerna for barn (Charrow, 2004) och
vuxna (Weinreb, 2004).

Sjukhuset/apoteket

« Sjukhuset/apoteket tillnandahaller patientens lakemedel enligt varje recept och den utrustning
och det material som behdvs.

Hemsjukskoterskan

o Hemsjukskdterskan ér behorig att ge intravendsa infusioner.

« Hemsjukskoterskan har ftt utbildning om Cerezyme® och kanner till mojliga biverkningar
och vilka atgarder som ska vidtas om sadana uppstar.

» Hemsjukskoterskan hjalper patienten och/eller anhérigvardaren med infusionen i den man
som behdvs.

« Hemsjukskoterskan maste strikt folja den foreskrivna metoden for administrering av
Cerezyme® sd som den finns beskriven i loggboken.

« Hemsjukskoterskan star for samordningen i forhallande till den behandlande lakaren och
patienten/anhdrigvardaren nar det galler organisering av behandlingen i hemmet.

« Hemsjukskoterskan dokumenterar varje administrering av Cerezyme® i loggboken.

« Om en infusionsframkallad reaktion uppkommer ska hemsjukskoterskan avbryta infusionen
och ringa behandlande lékare och/eller SOS alarm pa de nummer som finns i loggboken.
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Tredje person/anhdrigvardare

Det &r en fordel om en tredje person/anhérigvardare ar narvarande under infusionen i hemmet.

Loggbok (bilaga 11.2)

o Loggbokens syfte &r att underlatta kommunikationen mellan alla som &r inblandade i
administreringen av Cerezyme® i hemmiljon.

« Loggboken ska forvaras hemma hos patienten och ska hallas uppdaterad av
hemsjukskoterskan/patienten/anhorigvardaren varje gang Cerezyme® administreras.

« Patienten/anhorigvardaren maste ta med loggboken vid varje sjukhusbesok och ta med den
hem igen efterat.

« | loggboken beskriver den behandlande lakaren klart och tydligt dosen och
infusionshastigheten samt eventuella &ndringar i doseringen.

« Hemsjukskoterskan dokumenterar resultaten och atgarderna fran den forsta intervjun i
loggboken.

« Hemsjukskoterskan, patienten, och/eller anhérigvardaren dokumenterar all relevant
information fran efterfoljande besok i loggboken.

« | loggboken beskriver den behandlande lékaren klart och tydligt vilka atgarder som maste
vidtas och vilka lakemedel som ska administreras om en infusionsframkallad reaktion
uppkommer.
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ADMINISTRERING AV CEREZYME®

6.1 Ordination

Den behandlande lakaren fattar beslut om dosen av Cerezyme®, infusionshastigheten och
eventuella dndringar.

6.2 Tillbehor

Lakemedelsprodukterna och utrustningen som behdvs for behandling i hemmet omfattar
foljande:

« Flaskor med Cerezyme®

o

o

Maste forvaras i en temperatur mellan +2 °C och +8 °C.

Patienten eller annan person med ratt att hamta ut recept erhaller detta av
sjukhuset/apoteket.

e Infusionsmaterial

@)

Infusionsslangar, sprutor, nalar, kompresser, bakteriedddande medel osv. (patienten
erhaller detta av sjukhuset/apoteket eller via hemsjukvardsenheten om patienten har en
hemsjukskoterska).

0,9-procentig natriumkloridlosning och sterilt vatten (patienten eller annan person med
ratt att hamta ut recept erhdller detta av det lokala apoteket).

6.3 Beredning av Cerezyme® for intravends infusion

Erforderliga artiklar

Patienten eller annan person med réatt att hamta ut recept erhaller detta av sjukhuset/apoteket.

Flaskor med Cerezyme® (400 E per flaska)
Maste forvaras i en temperatur mellan +2°C och +8°C.

Sterilt vatten for injektionsvétskor som anvands for att rekonstituera Cerezyme®

0,9-procentig natriumkloridlosning, 2 x 100 ml eller 1 x 250 ml for intravends
administrering

0,9-procentig natriumkloridlésning, 2 x 50 ml for att spola infusionsslangen fore och efter
infusionen

Bakteriedddande 16sning (0,5 % klorhexidin i 70 % alkohol)
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e Lampligt antal sprutor pa 10 ml och 50 ml beroende pa dosen Cerezyme®

o 3ststerilainjektionsnalar (1,1 x 40 mm)

e 1 fjarilsnal

e Lagproteinbindande in-line-filter pa 0,2 um

e Bricka for subkutana nalar

e Kirurgisk tejp

e Alkoholtorkar

e Behallare for kassering av vassa och stickande féremal

e Handtvatt

e Ytterligare erforderliga tillbehdr vid anvéandning av en venkateter

o

(@]

(@]

(@]

o

Heparin

Nalar for heparin
Forband
Sterilhandskar
Stasband

e Akutlakemedel (antihistamin och/eller kortikosteroider)

Forberedelser

1. Gor i ordning ett rent arbetsomrade och lagg fram de erforderliga tillbehoren.

2. Flaskorna med Cerezyme® ska tas ut ur kylskapet cirka 30 minuter fore beredningen sa att de
antar rumstemperatur.

3. Kontrollera utgangsdatumet som finns tryckt pa undersidan av flaskans forpackning (anvand
inte Cerezyme® om utgéngsdatumet har passerat).

4. Kontrollera att du har fatt ratt antal flaskor.

5. Bered endast s& manga flaskor som behévs for 1 infusion (Obs! Cerezyme® fér inte forvaras i
rekonstituerad eller utspadd form for anvandning vid ett senare tillfalle).

Rekonstituera Cerezyme®

1. Draav locket frin Cerezyme®-flaskan.

2. Desinficera Cerezyme®-flaskans gummipropp med klorhexidin och 14t den lufttorka.
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3. Oppna forpackningen med sterilt vatten for injektionsvatskor.

4. Dra upp erforderlig méangd sterilt vatten i sprutan (ml). Varje 400 E flaska ska rekonstitueras
med 10,2 ml vatten for injektionsvatskor. Den rekonstituerade volymen &r 10,6 ml.

5. Injicera vattnet forsiktigt i flaskan med Cerezyme®.
6. Upprepa proceduren med fler flaskor med Cerezyme® vid behov.

7. Blanda forsiktigt genom att rulla flaskan mellan handerna (undvik att skaka flaskan haftigt
under rekonstitueringen sa att I6sningen inte skummar).

8. Sma bubblor kan synas efter blandningen.

9. Lat lésningen sta ett par minuter sa att eventuella bubblor forsvinner och for att se till att
pulvret verkligen har 16sts upp.

10. Efter rekonstitueringen ska flaskorna med Cerezyme® kontrolleras visuellt innan de anvands.
Eftersom det &r en proteinldsning kan ibland en viss flockulering synas efter spadning
(beskrivs som tunna genomskinliga fibrer). Den rekonstituerade I6sningen maste vara en
Klar, farglos vétska som ar fri fran partiklar.

Spadning

1. Desinficera forslutningen/6ppningen pa 1 eller 2 pasar 0,9-procentig natriumkloridlésning
med klorhexidin och Iat lufttorka.

2. Berikna volymen rekonstituerad lésning med Cerezyme® som finns i flaskorna och dra upp
lika stor volym fran pasen med 0,9-procentig natriumkloridldsning. Detta ger tillrackligt med
plats for att tillfora den rekonstituerade 16sningen med Cerezyme®.

Om den ordinerade méangden exempelvis &r 3 flaskor Cerezyme® & 400 enheter ska du dra
upp 30 ml (= 3 x 10 ml) fran pasen med natriumkloridlosning. Avlagsna aldrig mer &n
halften av innehallet i pasen med natriumkloridlésning sa att minst halften av den utspadda
I6sningen bestar av natriumklorid.

3. Anvand en eller flera 50 ml-sprutor och dra upp 10 ml fran varje flaska pa 400 E for att
minimera antalet ganger. Den rekonstituerade produkten ska inte innehalla nagot skum nar
dessa volymer dras upp.

4. Injicera sedan forsiktigt den totala volymen rekonstituerad Cerezyme®-lésning i pasen med
0,9-procentig natriumkloridldsning.

5. Blanda den utspadda Cerezyme®-losningen forsiktigt.
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6. Den utspadda lésningen ska filtreras genom ett lagproteinbindande in-line-filter pa 0,2 pm
under administreringen.

Fylla infusionsslangen

1. Taut infusionssystemet fran forpackningen och stang det med rullklamman.

2. Satt in en spike i pasen med 0,9 % natriumklorid och fyll infusionssystemet genom att halla
droppkammaren upp-och-ned och 6ppna klamman.

3. Fyll hela systemet och avlégsna eventuella bubblor. Stang sedan rullklamman.

4. Anslut infusionspdsen med Cerezyme® till infusionssystemet.

Satta in nalen i venen “'%’

1. Se till att det finns kirurgisk tape till hands och att infusionssystemets bdrjan ’”‘l,
ar inom rackhall. Placera dven klorhexidinflaskan i narheten tillsammans med
lite gasbinda. \

Ta ut fjarilsnalen ur forpackningen.
Patienten ska sitta ned och lata ena armen vila pa bordet (pa en ren duk).

Anbringa ett stasband och desinficera omradet dar nalen ska sattas in och Iat torka.

o ~ v N

Spann huden och for in nalen (med 6ppningen uppat) nagot vinklad genom huden och in i
venen. Nir nélen dr inne i venen syns ett ’blodstidnk™ vid slangens borjan.

6. For in nalen cirka 0,5 cm i venen for att forsakra dig om att den inte genast hoppar ut igen.
Tejpa fast fjarilsnalen med plaster.

7. Lossa stasbandet och ta bort slanghéttan. Slangen fylls nu med blod. Om detta inte hander ar
nalen felaktigt insatt i venen. | sa fall maste du géra om proceduren.

8. Fast den forberedda infusionspasen pa droppstativet och 6ppna ventilen.

Administrering

Den rekonstituerade I6sningen maste administreras enligt ordinationen inom 3 timmar
efter att den har beretts. Nar produkten &r utspadd med 0,9-procentig natriumkloridlésning
behaller den sin kemiska stabilitet i upp till 24 timmar om den férvaras vid en temperatur
mellan 2°C och 8°C i skydd for ljus.

Den behandlande lakaren fattar beslut om dosen av Cerezyme®, infusionshastigheten och
eventuella &ndringar.
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Efter att infusionen av Cerezyme® har slutforts ska systemet spolas med 0,9-procentig
natriumkloridlésning i samma hastighet och nalen tas bort.

6.4 Forberedelser for infusion av Cerezyme® vid anvandning av venkateter

Nar patienten har en venkateter fér administrering av Cerezyme® far patienten och/eller
anhorigvardaren instruktioner om hur venkatetern ska skotas.

Vid anvandning av en venkateter i hemmet ar det viktigt att den regelbundet spolas med heparin
for att forhindra att blod koagulerar. Det &r ocksa viktigt att anvanda steril teknik sa att katetern
inte ger upphov till infektion. Patienten och/eller anhérigvardaren informeras om féljande
nddvandiga steg:

o Nar katetern anvands ska ingangsstéllet tackas med ett genomskinligt tackande forband.
Inget forband behdvs nér den inte anvands.

e Spola med 5 ml 0,9-procentig natriumkloridlésning fore och efter varje anvandning.

e Spola med 5 ml heparin (100 E/ml) efter varje anvandning.

1. SAKERHETSINFORMATION OM CEREZYME®

Under det forsta aret med behandling bildas 1gG-antikroppar (immunglobulin G) mot
imiglukeras hos cirka 15 % av de behandlade patienterna. Patienter som utvecklar 1gG-
antikroppar gor det oftast under de forsta 6 manaderna av behandlingen och utvecklar sallan
antikroppar mot Cerezyme® efter 12 manaders behandling. Patienter med antikroppar mot
imiglukeras l6per hogre risk for Overkanslighetsreaktioner. Dock har inte alla patienter med
overkanslighetssymtom IgG-antikroppar i detekterbar mangd. Om en patient uppvisar nagon
reaktion som skulle kunna tyda pa 6verkanslighet bor analys for IgG-antikroppar mot
imiglukeras genomforas.

Patienter som har uppvisat symtom pa dverkanslighet mot produkten bor behandlas med
forsiktighet vid tillforsel av Cerezyme®. Symtom som tyder pa 6verkanslighet och som har
uppkommit under eller kort efter infusionerna omfattar bland annat hudutslag, klada, rodnad,
nasselutslag, angioddem, brostsmarta, takykardi, cyanos, dyspné, hosta, parestesi, ryggsmarta
och hypotoni.

Infusionen ska avbrytas omedelbart om dessa symtom uppkommer och patienter bor
kontakta sin lakare. De flesta patienter har kunnat fortsatta behandlingen efter en minskning av
infusionshastigheten och med hjalp av formedicinering med antihistaminer och/eller
kortikosteroider.
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Madjliga biverkningar inkluderar: Vanliga (>1/100 till <1/10) dyspné, hosta,
overkanslighetsreaktioner, urtikaria/angioddem, klada, hudutslag; Mindre vanliga (>1/1 000 till
<1/100) yrsel, huvudvark, parestesier, takykardi, cyanos, blodvallning, hypotoni, krakning,
illamaende, magkramper, diarré, artralgi, ryggvark, obehag vid infusionsstallet, sveda vid
infusionsstallet, svullnad vid infusionsstallet, steril abscess vid injektionsstallet, obehag i brostet,
feber, stelhet, trotthet; Sallsynta (>1/10 000 <1/1 000) Anafylaktiska reaktioner. Se Fass.se for
produktresumén som innehaller utvidgad lista av biverkningar i tabellform.

8. SAKERHETSRAPPORTERING

Om misstankta biverkningar uppkommer ska de rapporteras via det nationella
rapporteringssystemet:

Lakemedelsverket

Box 26

75103 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

For mer information om CEREZYME (imiglukeras), kontakta Sanofi AB, infoavd@sanofi.com,
tel: 08-634 5000.

9. YTTERLIGARE INFORMATION

En fullstandig beskrivning av indikationer och ytterligare information om godkand anvéndning
av Cerezyme® (imiglukeras) finns i produktresumén. Annan detaljerad information om
Cerezyme® finns pa foljande webbplats: Europeiska lakemedelsmyndighetens hemsida (EMA)
(http://www.ema.europa.eu).

Produktresumé

Cerezyme® (Pulver till koncentrat till infusionsvitska, 16sning ) » Produktresumé | FASS Vard
(https://www.fass.se/LIF/product?userType=0&nplld=19971117000017&docType=6)
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11.1 Instruktion for rekonstituering for sjukvardspersonal
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Instruktion for vardpersonal for rekonstituering av

Cerezyme® W
— behandling vid Gauchers sjukdom

Beredning

1. Flaskorna ska forvaras i kylskap vid en temperatur mellan +2°C och +8°C.

2. Forbered utrustningen:

Hur manga flaskor Cerezyme™ som behdvs beror pa patientens vikt och dos. Varje flaska innehaller 400
enheter imiglukeras. Flaskorna ska tas ut ur kylskapet cirka 30 minuter fore beredningen s& att de antar
rumstemperatur. Kontrollera utgdngsdatumet som finns tryckt pa undersidan av flaskans férpackning
(anvand inte Cerezyme® om utgangsdatumet har passerat).

« Sterilt vatten for injektionsvatskor som anvéands for att rekonstituera Cerezyme
* 0,9-procentig natriumkloridlésning, 2 x 100 ml eller 1 x 250 ml for intravends administrering

* 0,9-procentig natriumkloridlésning, 2 x 50 ml for att spola infusionsslangen fore och efter infusionen

» Bakteriedddande I6sning (0,5 % klorhexidin i 70 % alkohol)

« Lampligt antal sprutor pa 10 ml och 50 ml beroende pa dosen Cerezyme®

« 3 st sterila injektionsnalar (1,1 x 40 mm), 1 fjarilsnal

« Lagproteinbindande in-line-filter pd 0,2 um rekommenderas

« Bricka for injektionsnalar, kirurgisk tejp, alkoholtorkar, behallare for kassering av vassa och stickande
foremal, handtvatt

®

®

Rekonstituering med sterilt vatten
3. Ta bort locket fran flaskan med Cerezyme®.

4. Desinficera gummiproppen pa flaskan med Cerezyme® med klorhexidin och lat den lufttorka.

5. Oppna forpackningen med sterilt vattent for injektionsvétskor.

6. Dra upp 10,2 ml sterilt vatten for injektionsvatskor i sprutan.

7. Injicera forsiktigt det sterila vattnet sa att det rinner ned langs med sidan av varje flaska.

8. Blanda forsiktigt genom att rulla flaskan mellan hédnderna (undvik att skaka flaskan haftigt under
rekonstitueringen sa att I6sningen inte skummar).

9. Sma bubblor kan synas efter blandningen.

10. L&t I6sningen sta ett par minuter s& att eventuella bubblor férsvinner och sa att pulvret verkligen loses
upp (kontrollera att Idsningen inte innehaller partiklar eller ar missfargad).

Spadning med 0,9 % natriumklorid

11. Desinficera forslutningen/6ppningen pa 1 eller 2 pasar 0,9-procentig natriumkloridlosning med
klorhexidin och Iat lufttorka.

12. Berakna den totala volymen rekonstituerad l6sning med Cerezyme® som finns i flaskorna och dra upp
lika stor volym fran pasen med natriumkloridlosning. Detta ger tillrackligt med plats for att tillfora den
rekonstituerade Cerezyme®-|bsningen.

Till exempel, om den ordinerade mangden ar 3 flaskor Cerezyme® med 400 enheter vardera ska du dra
upp 30 ml (=3 x 10 ml) natriumkloridlésning frAn pasen med natriumkloridlésning. Avlagsna aldrig mer &n
halften av innehallet i pAsen med natriumkloridlésning sa att minst halften av den utspadda lésningen
bestar av natriumklorid.

13. Anvand en eller flera 50 ml-sprutor och dra upp 10 ml (flaska med 400 enheter) fran de
rekonstituerade flaskorna. Den rekonstituerade produkten ska inte innehalla nagot skum nar dessa
volymer dras upp. Injicera sedan forsiktigt den totala volymen rekonstituerad Cerezyme®-lbsning i pasen
med 0,9-procentig natriumkloridldsning.

14. Blanda |6sningen med Cerezyme® forsiktigt.

15. Den utspadda lésningen ska filtreras genom ett lagproteinbindande in-line-filter pa 0,2 pm under
administreringen.
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Administrering
16. Dosen av Cerezyme® och infusionshastigheten bestams av den behandlande lakaren.

17. Cerezyme® maste administreras genom intravends infusion.

18. Lésningen maste administreras inom tre timmar efter att den har rekonstituerats.

19. Innan infusionen pabdrjas, fyll infusionssystemet med den blandade I6sningen. Fyll hela systemet s&
att eventuella luftbubblor avlagsnas.

20. Néar infusionen ar avslutad ska du spola slangen med 50 ml 0,9 % natrumklorid utan att 6ka
infusionshastigheten for att sakerstélla att den totala behandlingsdosen har administrerats.

21. Ur mikrobiologisk sékerhetssynpunkt bér beredningen anvandas omedelbart. Om beredningen inte
kan anvandas omedelbart kan den férvaras morkt i kylskdp mellan 2 °C och 8°C i max 24 timmar.

Behandling i hemmet

» Hemmiljon maste vara lamplig fér infusionsbehandling, vilket innebar att det ska vara en ren miljo med
tillgang till elektricitet, rinnande vatten, telefon, kylskap och plats for att férvara Cerezyme® och andra
infusionstillbehér.

« Det &r en fordel om en anhorigvardare/tredje person ar narvarande hos patienten.

- Patienten och/eller anhérigvardaren ska ha fatt erforderlig utbildning i de rutiner som ska utféras vid

rekonstituering och infusion av Cerezyme®.

» Barbara infusionssystem, t.ex. en barbar diffusionsenhet kan anvandas (infusionssystem med positivt
tryck)

Biverkningar

« Biverkningar som ror administreringsvagen som har rapporterats hos patienter ar obehag, klada, sveda,
svullnad eller steril abscess vid injektionsstallet.

» Symtom som tyder pa 6verkanslighet har upptratt under eller kort efter infusionerna omfattar hudutslag
klada, blodvallningar, nasselutslag/angiodem, obehag i bréstet, takykardi, cyanos, dyspné, hosta,
parestesier, ryggvark och hypotoni.

» Dessa symtom kan normalt behandlas med antihistaminer och/eller kortikosteroider. Infusionen ska
avbrytas omedelbart om dessa symtom uppkommer.

« Andra mindre vanliga (= 1/1000 till <1/100) rapporterade symtom ar yrsel, huvudvark, illamaende,
krakning, magkramper, diarré, artralgi, feber, stelhet och trotthet
« Séllsynta (= 1/10000 till <1/1000), anafylaktoida reaktioner har rapporterats.
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11.2 Loggbok
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Loggbok for infusion av Cerezyme® i hemmet

Allmanna uppgifter

Patient Namn:

Adress:

Postnummer och
ort:

Telefon:

Sjukskoterska Namn:

Enhet:

Telefon:

Behandlande lakare | Namn:

Sjukhus:

Adress:

Telefon:

Apotek Namn:

Adress:

Telefon:

SOS Alarm Telefon:
112

Information om administrering (fylls i av behandlande lakare)

Cerezyme® har administrerats sedan Datum (dd-mmm-a

433):
Forsta infusionen i hemmet Datum (dd-mmm-3aaa):

Skal till infusion med Cerezyme® i hemmet

Hjélp av sjukskoterska behovs for

Dosering av Cerezyme® (dos, frekvens,
infusionshastighet)

Akutbehandling (fylls i av behandlande lakare)

Om en allvarlig infusionsrelaterad biverkan intraffar ska foljande atgarder vidtagas:

1. Avbryt infusionen
2. Ring SOS Alarm telefonnummer 112
3. Ring behandlande l&kare
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Infusionsuppgifter (fylls i av hemsjukskoterska och/eller patient och/eller anhérigvardare)

Infusionsdatum

000

Datum (dd-mmm-a3aa):

Patientens allménna
halsotillstand: sarskilda
problem/noteringar

Infusionsdos

Lot nummer/Antal flaskor
som anvands

Administreringens
varaktighet

Administreringshastighet

Problem/kommentarer
(i samband med infusionen,
t ex biverkningar)

Infusionsdatum

Datum (dd-mmm-33aa):

Patientens allménna
halsotillstand: sarskilda
problem/noteringar

Infusionsdos

Lot nummer/Antal flaskor
som anvands

Administreringens
varaktighet

Administreringshastighet

Problem/kommentarer
(i samband med infusionen,
t ex biverkningar)
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Infusionsdatum

Datum (dd-mmm-33aa):

Patientens allménna
halsotillstand: sarskilda
problem/noteringar

Infusionsdos

Lot nummer/Antal flaskor
som anvands

Administreringens
varaktighet

Administreringshastighet

Problem/kommentarer
(i samband med infusionen,
t ex biverkningar)

Infusionsdatum

Datum (dd-mmm-a3aa):

Patientens allménna
halsotillstdnd: sarskilda
problem/noteringar

Infusionsdos

Lot nummer/Antal flaskor
som anvands

Administreringens
varaktighet

Administreringshastighet

Problem/kommentarer
(i samband med infusionen,
t ex biverkningar)
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