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Formalet med denne vejledning er hverken at foresl3 eller anbefale
hjemmeinfusion til patienter. Beslutningen om at anvende hjemmeinfusion
treeffes, i samrad med patienten og/eller dennes omsorgsperson, af den
behandlende lzege, som kender patientens aktuelle kliniske status og

tidligere infusionshistorik.

Formalet med denne vejledning er udelukkende at videregive oplysninger,
som kan veere til hjaelp for sundhedspersonalet og deres patienter, nar de

far infusionsbehandling i hjemmet.

Dette dokument erstatter ikke sikkerhedsinformationspakken, som er en
vejledning til laeager og sundhedspersonalet.
Sikkerhedsinformationspakken distribueres som en del af
risikostyringsplanen, og indeholder yderligere oplysninger om den
medicinske handtering af de risici, der er forbundet med indgivelsen af

Myozyme®.



1 FORMALET MED DETTE DOKUMENT

Formalet med dette dokument er at vejlede sundhedspersonalet og den
infusionsansvarlige person i behandling af patienter, der far Myozyme®
(alglucosidase alfa) i hjemmet, for at reducere risikoen for
medicineringsfejl ved hjemmeinfusion og infusionsrelaterede reaktioner
inklusive overfglsomhedsreaktioner og anafylaktiske reaktioner med eller

uden udvikling af IgG- og IgE-antistoffer.

Beslutningen om at flytte infusionen med Myozyme® til patientens eget
hjem traeffes af den behandlende laege, og der bgr tages hensyn til
patientens medicinske tilstand og patientens og/eller omsorgspersonens

gnsker.

Enzymerstatningsterapi (ERT) er muligt for nogle lysosomale
aflejringssygdomme. Infusionsbehandling med Myozyme® er tilgeengelig
for patienter med Pompes sygdom, og tolereres generelt godt. For at ggre
behandlingen mere bekvem og for at gge patientens livskvalitet kan ERT
flyttes til patientens eget hjem, forudsat at bestemte betingelser er

opfyldt.

Hvis betingelserne kan opfyldes, kan patienten modtage behandling i eget
hjem, hvilket ggr tidsplanen for infusion mere fleksibel og bekvem for
patienten. Patienten undgar at bruge tid pa transport til og fra hospitalet,
og det bliver nemmere at fglge et normalt undervisningsforlgb og at
planlaegge sociale og arbejdsrelaterede aktiviteter. Det mindsker desuden

belastningen p& hospitalsvaesenet.

Hjemmeinfusionen vil foregd under den behandlende lseges ansvar.
"Hjemmeinfusionsvejledningen til patienter og omsorgspersoner” skal kun
udleveres, hvis den behandlende leege beslutter, at patienten er egnet til

behandling med hjemmeinfusion.



Det er den behandlende lseges ansvar at sikre at lsegemidlet indgives pa
sikker vis for at undga risiko for medicineringsfejl og reducere risikoen for
infusionsrelaterede reaktioner isaer overfglsomhedsreaktioner. Dette skal

kontrolleres og dokumenteres af den behandlende laege.

De processer, der beskrives i dette dokument, skal tjene som
overordnede retningslinjer, men lokale medicinske retningslinjer samt

nationale regler og forskrifter skal fglges.



2

2.1

INFORMATION TIL LAGER DER ORDINERER MYOZYME®

GENERELLE BETINGELSER FOR HIEMMEINFUSION

Den behandlende laege skal tage fglgende overvejelser i betragtning for

opstart af hjemmeinfusion med Myozyme®:

Infusion i hjemmet skal udfgres af en infusionsansvarlig person.

Der skal foretages en omfattende medicinsk vurdering, hvor
patienten vurderes som medicinsk stabil, fgr hjemmeinfusion

initieres.

Den behandlende laege er ansvarlig for anbefalingen om at indgive

Myozyme®-infusioner hjemme.

Ved evalueringen af patientens egnethed til at modtage
hjemmeinfusion skal der tages hensyn til patientens underliggende

komorbiditet og evne til at overholde kravene til infusion i hjemmet.

Patienten ma ikke have en fremskreden sygdom, der medfgrer en
hagjere risiko for komplikationer, som kraever medicinsk

genoplivningsudstyr, som kun er tilgaengelig pd hospitaler.

Patienten har tolereret infusionen godt pa et hospital eller en klinik
for ambulant behandling, og har ikke haft moderate til alvorlige

infusionsrelaterede reaktioner de seneste maneder.

Patienten har forholdsvis ukompliceret vengs adgang, eller kan fa et

central venekateter, der muligggr infusion.

Patienten skal vaere villig og i stand til at fglge procedurerne for

hjemmeinfusion.

Der skal etableres infrastruktur, ressourcer og procedurer til
hjemmeinfusionen herunder oplaring, som skal vaere tilgaengelig for

den infusionsansvarlige person og det sundhedsfaglige personale.



Den infusionsansvarlige person skal veere til radighed under hele
hjemmeinfusionen og i et naermere fastsat tidsrum efter infusionen,
afhaengigt af hvor godt patienten har tolereret infusionerne, fgr

hjemmeinfusion blev initieret.

Hvis patienten oplever bivirkninger under hjemmeinfusionen, skal
infusionen straks stoppes, og passende medicinsk behandling skal

initieres.

Hvis patienten oplever bivirkninger under hjemmeinfusionen, skal
efterfglgende infusioner muligvis finde sted pa et hospital eller pa en
klinik for ambulant behandling, indtil disse bivirkninger ikke laengere
opstar. Det er den behandlende laege der beslutter, om det er

acceptabelt at vende tilbage til hjemmeinfusion.

Dosis og infusionshastighed ma ikke sendres uden at konsultere den

behandlende laege.



3 INFORMATION TIL LAGER DER ORDINERER MYOZYME®, OG
TIL INFUSIONSANSVARLIGE PERSONER, SOM INDGIVER
MYOZYME®

3.1 KRAV OG ORGANISERING AF HIEMMEINFUSION

Den behandlende laege er ansvarlig for organiseringen af
hjemmeinfusionen, og skal godkende proceduren for hjemmeinfusion. Den
infusionsansvarlige person vil udfgre hele proceduren for infusionerne i

patientens hjem.

Nar patienten er vurderet egnet til hjemmeinfusion pa baggrund af
kriterierne anfgrt ovenfor, skal der tages stilling til en raekke
forudsaetninger for at sikre, at infusioner med Myozyme® kan indgives

sikkert, effektivt og palideligt i patientens hjem.

De indledende instruktioner og traening af den infusionsansvarlige person
skal som udgangspunkt varetages af hospitalet eller en tilsvarende
infusionserfaren sundhedsperson, i henhold til lokale retningslinjer.
Omfanget af den ngdvendige stgtte i hjemmmet fra den infusionsansvarlige
person vil blive drgftet og besluttet af den behandlende lzege i samrad

med patienten og/eller omsorgspersonen.

3.2 PATIENT FORBEREDELSE

e Den behandlende leege er ansvarlig for anbefalingen af at indgive

Myozyme® som infusion i hjemmet.

e Patienten og/eller omsorgspersonen er af den behandlende lzege
blevet oplyst om behandlingen, der skal forega i hjemmet, de risici
der er forbundet hermed som f.eks. overfglsomhedsreaktioner,
medicineringsfejl og tilkaldelse af leegehjeelp, og skal indvillige i, at

behandlingen foregar i hjemmet.

e Patienten og/eller omsorgspersonen har sat sig ind i sygdommen, og

er i stand til at genkende bivirkninger som f.eks.



overfglsomhedsreaktioner og medicineringsfejl, samt forstar den

procedure, der skal fglges hvis disse skulle forekomme.

Omgivelserne i hjemmet skal vaere egnet til hjemmeinfusion
herunder rene omgivelser med elektricitet, vand, adgang til telefon,
kgleskab og fysisk plads til opbevaring af Myozyme® og andet

infusionsudstyr.

Patienten/omsorgspersonen skal oplyses om, at infusionen altid skal
administreres under opsyn af en infusionsansvarlig person, dvs. en

person som er traenet i handtering af infusionsrelaterede reaktioner.

Patienten skal veere fysisk og mentalt i stand til at fa infusionerne

hjemme.

Patienten har vengs adgang eller centralt venekateter, der muligggr

infusion.

Patienten skal overholde den regelmaessige sygdomskontrol, som

den behandlende laege har forskrevet.

Patienten skal have udleveret “"Hjemmeinfusionsvejledningen til
patienter/omsorgspersoner”, som indeholder information om tegn og
symptomer pa infusionsrelaterede reaktioner og de anbefalede
handlinger, nar disse symptomer opstar. Derudover skal der
udleveres en infusionsdagbog til patienten/omsorgspersonen for
registrering af infusionsoplysningerne, alle bivirkninger og
infusionsrelaterede reaktioner herunder allergiske
overfglsomhedsreaktioner fgr, under eller efter infusionen. Den
behandlende laege skal anfgre relevante kontaktinformationer i
infusionsdagbogen. Infusionsdagbogen skal udfyldes af
patienten/omsorgspersonen, opbevares i patientens hjem, og vises

til den behandlende lege ved de regelmaessige kontrolbesag.



3.3 LAGER DER ORDINERER MYOZYME®

Den behandlende laege er ansvarlig for at igangsaette alle ngdvendige
administrative tiltag, der ggr det muligt for de gvrige involverede parter
(patient og/eller omsorgsperson, den infusionsansvarlige person,
hjemmeplejepersonale, apotek) at forberede og udfgre hjemmeinfusion.
Det er den behandlende lzeges ansvar at sgrge for en sikker indgivelse til
patienten for at undga risiko for medicineringsfejl i forbindelse med
hjemmeinfusion og reducere risikoen for infusionsrelaterede reaktioner

iseer overfglsomhedsreaktioner.

e Den behandlende laege har informeret patienten og/eller
omsorgspersonen om sygdommen, behandlingen og proceduren for

hjemmeinfusion, som anfgrt i afsnit 3.2. Patient forberedelse.

e Den behandlende lege er ansvarlig for at fastlaegge
infusionshastighed og dosis. Infusionshastigheden af Myozyme®,
som var veltolereret af patienten pa hospitalet eller pa en klinik for
ambulant behandling, ma ikke aendres i hjemmet, medmindre det er

ngdvendigt af sikkerhedsmaessige hensyn.

e Den behandlende laege skal sammen med alle involverede parter
(patient og/eller omsorgsperson, infusionsansvarlig person,
hjemmeplejepersonale, apotek osv.) fastlaegge niveauet af

ngdvendig stgtte og hjeelp i hjemmet.

e Hjemmeinfusionen vil finde sted under den behandlende leeges
ansvar. Hjemmeinfusionsvejledningen skal kun udleveres, hvis den
behandlende laege beslutter, at patienten er egnet til behandling
med hjemmeinfusion. Den infusionsansvarlige person skal straks
informere den behandlende laege, hvis der opstar en

infusionsrelateret reaktion eller en overfglsomhedsreaktion.
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e Den behandlende laege ordinerer medicinen og alt ngdvendigt udstyr

til indgivelse af Myozyme® hjemme.

« Hvis der pa hospitalet eller p& en klinik for ambulant behandling blev
anvendt praemedicinering (f.eks. antihistaminer, paracetamol,
ibuprofen, kortikosteroider), skal denne behandling udleveres i
henhold til den patientspecifikke ordination. Denne behandling ma

ikke sendres i hjemmet, medmindre laegen skgnner det pakraevet.

« Akut behandling skal vaere tilgaeengelig, og gives pa@ baggrund af den
patientspecifikke ordination i tilfaelde af infusionsrelaterede
reaktioner. Instruktioner (f.eks. i en logbog eller tilsvarende) og en
beskrevet ngdplan skal gives til den infusionsansvarlige person fgr
hjemmeinfusionen startes. Derudover skal genoplivningsudstyr til
hjerte-lungeredning vaere let tilgaengelig under hjemmeinfusion. Den
behandlende lzege skal sikre, at der er en hurtig og palidelig
kommunikationslinje for hurtig aktion, hvis der bliver behov for akut

laegehjaelp.

« Indberetning af formodede bivirkninger. Nar laagemidlet er
godkendt, er indberetning af formodede bivirkninger vigtig. Det
muligggr Igbende overvagning af benefit/risk-forholdet for
leegemidlet. Sundhedspersoner anmodes om at indberette alle
formodede bivirkninger via:

Leegemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kgbenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

o Patienter der oplever bivirkninger, skal straks kontakte den
behandlende lzege eller dennes stedfortreeder. Der kan opsta
bivirkninger under infusionen og op til flere timer efter, at infusionen

er afsluttet. Efterfalgende infusioner skal muligvis finde sted pa et
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3.4

hospital eller pa en klinik for ambulant behandling, indtil laegen eller
dennes stedfortraeder skgnner, at sddan bivirkning ikke laengere

opstar.

Det er den behandlende lseges ansvar regelmaessigt at overvage

sygdommen hos en patient, der modtager behandling i hjemmet.

Den behandlende laege og den infusionsansvarlige person er
ansvarlige for planlaagning og monitorering af infusionerne. Desuden
udarbejder den behandlende laege en infusionsprotokol, som skal
bekraeftes af den infusionsansvarlige person (f.eks. logbog eller

tilsvarende).

Den behandlende laege skal give patienten/omsorgspersonen
"Hjemmeinfusionsvejledningen til patienter/omsorgspersoner”.
Denne vejledning indeholder et bilag med en infusionsdagbog, hvor
patienterne kan registrere infusionerne og eventuelle bivirkninger
under eller efter infusionen. Alle bivirkninger (f.eks. hovedpine osv.)
som patienten har oplevet fgr infusionens start, skal ogsa

registreres.

INFUSIONSANSVARLIGE PERSONER DER INDGIVER MYOZYME®

Den infusionsansvarlige person vil have en koordinerende rolle i forhold til

den behandlende leege og patienten og/eller omsorgspersonen for

tilretteleeggelsen og behandlingen i hjemmet, og vil sammen med den

behandlende lzege, patienten og/eller omsorgspersonen beslutte, i hvilke

omfang der er behov for stgtte i hjemmet.

e Den infusionsansvarlige person er kvalificeret til at give i.v.-

infusioner og har faet relevant oplaering i Pompes sygdom og
indgivelse af Myozyme®. Derudover er han/hun uddannet til at

genkende de infusionsrelaterede reaktioner, der kan forekomme
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(herunder alvorlige bivirkninger sdsom anafylaktiske reaktioner) og

de handlinger, der skal ivaerksaettes hvis de skulle opsta.

Fgr infusionen vil den infusionsansvarlige person vurdere patientens
generelle tilstand for at identificere tilstande, der eventuelt kan
pavirke infusionen. Alle unormale observationer skal registreres i
infusionsdagbogen. Hvis patienten har akutte sygdomme, skal den

behandlende laege konsulteres, fgr infusionen igangsaettes.

Den infusionsansvarlige person skal ngje fglge proceduren for
klarggring og indgivelse af Myozyme®, og skal overvage infusionen
som ordineret af den behandlende laege. Den infusionsansvarlige
person bekraefter tilgaengeligheden af den ordinerede

preemedicinering, akut-medicin og udstyr.

Den infusionsansvarlige person sndrer ikke dosis af Myozyme® eller
infusionsprotokollen (hastighed, varighed og infusionstrin) for
Myozyme®, som er ordineret af den behandlende laege, medmindre

det er ngdvendigt af sikkerhedsmaessige hensyn.

Den infusionsansvarlige person registrerer hver infusion af
Myozyme® i en logbog eller tilsvarende, og deler regelmaessigt disse

med den behandlende laege, som aftalt.

Den behandlende laege og den infusionsansvarlige person har
ansvaret for en hensigtsmaessig planlaegning og overvagning af
infusionerne efter aftale med patienten eller patientens

omsorgsperson.

I tilfaelde af en bivirkning som f.eks. overfglsomhedsreaktioner,
medicineringsfejl under hjemmeinfusionen, eller infusionsrelaterede
reaktioner under eller efter infusionen, skal den infusionsansvarlige
person fglge de patientspecifikke ngdforanstaltninger, som den
behandlende laege har beskrevet i en akut ngdplan. Dette kan

omfatte midlertidigt stop eller afbrydelse af infusionen.
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I tilfaelde af bivirkninger kontakter den infusionsansvarlige person

straks den behandlende lzege og/eller ringer 112 (akut ngdopkald).
Den infusionsansvarlige person registrerer bivirkningen i en logbog
eller tilsvarende for videre rapportering til Leegemiddelstyrelsen. Se

afsnit 4.3 “Indberetning af bivirkninger”.
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4 INFORMATION TIL PERSONER SOM ADMINISTRERER
MYOZYME®

4.1 ADMINISTRATION AF MYOZYME®

Brugsvejledning for rekonstitutering, fortynding og indgivelse findes i
produktresuméet (SmPC) for Myozyme®. I dette afsnit gives en detaljeret

beskrivelse.

4.1.1 Ordination

Dosis af Myozyme®, det pakraevede rekonstituerede volumen, infusions
volumen, infusionshastigheden, praemedicin, akut-medicin, samt
eventuelle eendringer bestemmes af den behandlende leege. Enhver

aendring af ordinationen (dosis eller infusionshastighed) skal registreres.

Da Myozyme® ordineres i en dosis der afhaenger af legemsvaegten, er det
vigtigt at overvage patientens vaegt regelmaessigt for at sikre korrekt
dosering af laegemidlet. Den behandlende laege bestemmer, hvordan der
skal fortsaettes i tilfaelde af aendringer i legemsvaegt. For at reducere
risikoen for medicineringsfejl i forbindelse med hjemmeinfusion er korrekt
bestemmelse af infusionsvolumen af stor betydning, og skal fastsaettes af

den behandlende lage.

4.1.2 Apotek og infusionsudstyr

Behandling og alt ngdvendigt infusionsudstyr vil blive stillet til rédighed i

henhold til lokale aftaler og retningslinjer.

4.1.3 Udstyr

Laegemiddel og fglgende udstyr vil i overensstemmelse med ordinationen
fra den behandlende laege, blive stillet til radighed for den
infusionsansvarlige person.

e Heetteglas med Myozyme®, pulver til koncentrat til infusionsvaeske,
oplgsning (50 mg pr. haetteglas); skal opbevares i et rent kgleskab
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ved en temperatur pd@ mellem 42 °C og +8 °C (vurder det
ngdvendige antal haetteglas baseret pa patientens legemsvaegt).

e Sterilt vand til injektionsveaesker til rekonstituering af Myozyme®
(10,3 ml pr. haetteglas)

e 0,9 % NaCl-oplgsning til intravengs administration
e 0,9 % NaCl-oplgsning til gennemskylning af infusionsslange
e Klorhexidin 0,5 % i 70 % alkohol (antiseptisk opl@sning)

e Passende antal 10 ml, 20 ml og 50 ml injektionssprgjter afhaengig af
dosis af Myozyme®

e Sterile kanyler (anbefalet stgrrelse 21 G, 1'~2” - ma ikke overstige
stgrrelse 20 G). Beregn 2 kanyler pr. 4 heetteglas.

e In-line 0,2 um filter med lav proteinbinding

e Udstyr for anlaeggelse af perifert venekateter eller centralt
venekateter i overensstemmelse med lokale retningslinjer

e Udstyr til i.v.-infusion i overensstemmelse med lokale retningslinjer
og udstyr, der er ngdvendigt for at kunne efterleve hygiejniske og
aseptiske forhold, samt regler for bortskaffelse i overensstemmelse
med lokale retningslinjer.

e Pramedicin fgr infusion (hvis relevant)

e Akut-medicin

4.1.4 Forberedelse

BEMARK: Brugsvejledningen (fortynding og administration) findes i
produktresuméet (SmPC) for Myozyme®. I dette afsnit gives en detaljeret

beskrivelse.

Far klarggring af Myozyme® skal den infusionsansvarlige person
kontrollere patientens medicinske status herunder vitale tegn og tegn pa
feber eller infektion. Patienter med en akut underliggende sygdom
herunder en luftvejsinfektion, der kan give andedraetsbesvaer pa
tidspunktet for infusionen med Myozyme®, synes at have en gget risiko for

infusionsrelaterede reaktioner. I sddanne tilfelde ma infusionen ikke
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udfgres, og behandlingen bgr farst genoptages, nar patienten er kommet

sig fuldsteendigt efter den behandlende laeges skagn.

Det anbefales ogsa at laegge det perifere venekateter eller klarggre

patientens centrale venekateter (ifglge lokale retningslinjer) far

rekonstituering, saledes at Myozyme® kan indgives straks efter det er

klargjort.

Den infusionsansvarlige person skal sikre sig, at haetteglassene
opnar stuetemperatur inden infusionsvaesken klarggres, hvilket kan
gegres mens infusionsslange og udstyr ggres klar. Haetteglassene
skal tages ud af kgleskabet og seettes til side i ca. 30 minutter, sa

de kan opna stuetemperatur.
Kontrollér det korrekte antal haetteglas.

Kontrollér haetteglassene for misfarvning, fremmede partikler og

udlgbsdato. Anvend ikke haetteglas efter udigbsdatoen.

4.1.5 Rekonstituering

Bemeerk, at der skal anvendes aseptisk teknik under rekonstituering!

Fjern vippehatten fra Myozyme® haetteglasset.

Desinficer gummiproppen pa Myozyme® haetteglasset med
klorhexidin, og lad det lufttgrre.

Abn beholderen med sterilt vand til injektionsvaesker.

Traek den ngdvendige maangde (ml) sterilt vand op i
injektionssprgjten.

o Hvert haetteglas skal rekonstitueres ved langsomt at tilsaette
10,3 ml sterilt vand til injektionsvaesker i hvert haetteglas.
Hvert haetteglas giver 50 mg/10 ml (5 mg/ml).

Kanylen stikkes lodret igennem gummimembranen med den spidse
ende fgrst, og holdes skrat teet op ad haetteglassets inderside.
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e Undga at det sterile vand til injektionsvaesker rammer det
lyofiliserede pulver med for stor kraft for at minimere
skumdannelse. Tilsaet i stedet sterilt vand til injektionsvaesker
langsomt og drypvist ned langs indersiden af haetteglasset og ikke
direkte ned pa det lyofiliserede pulver.

e Vip og rul hvert heetteglas forsigtigt for at oplgse det lyofiliserede
pulver. Det bgr ikke vendes pa hovedet, svinges eller rystes.

e Der kan opsta sma bobler efter opblandingen. Lad oplgsningen sta i
10-20 minutter, sd eventuelle bobler kan forsvinde, og pulveret bliver
rekonstitueret ordentligt.

e Gentag processen for alle Myozyme®-hzetteglassene.

e Umiddelbart efter rekonstituering skal heetteglassene inspiceres
visuelt for partikler og misfarvning. Det rekonstituerede koncentrat
skal fremsta som en klar, farvelgs til svagt gul oplgsning, der kan
indeholde partikler i form af tynde hvide trdde eller gennemsigtige
fibre. Hvis der konstateres andre partikler end dem, som er beskrevet
ovenfor eller hvis oplgsningen er misfarvet, ma det rekonstituerede
legemiddel ikke anvendes. Pulveret skal veere helt oplgst, fgr
oplgsningen kan anvendes.

e Det anbefales at fortynde Myozyme® straks efter rekonstituering.

4.1.6 Fortynding
Den rekonstituerede oplgsning skal fortyndes i 0,9 % NaCl-oplgsning til en

endelig koncentration pa@ 0,5 mg/ml til 4 mg/ml. Se Tabel 1 for det

anbefalede totale infusionsvolumen baseret pa patientens vaegt.

« Desinficer haetten/dbningen af en pose med 0,9% NaCl-oplgsning

med klorhexidin, og lad den lufttgrre.

 Stik ndlen ind i haetten pa infusionsposen, og udtag et volumen pa
0,9 % NaCl-oplgsning, der svarer til meengden af den
rekonstituerede Myozyme®-oplgsning, der skal tilsaettes. Dette

svarer til 1 ml for 5 mg af den ordinerede Myozyme®.

o Hvis den ordinerede dosis f.eks. er 1200 mg til en patient p&

60 kg, er den meengde Myozyme®, der skal fortyndes,
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4.1.7

1200 mg/5 mg/ml = 240 ml. Derfor skal der udtages 240 ml

fra infusionsposen med 0,9 % NaCl-oplgsning.

Eventuel luft kan fjernes fra infusionsposen, hvis det skgnnes

ngdvendigt.

Udtag langsomt 10 ml (svarende til 50 mg) fra hvert heetteglas med

rekonstitueret Myozyme®-oplgsning i en sprgijte.

Den rekonstituerede oplgsning tilsaettes langsomt direkte i
0,9 % NaCl-oplgsningen. Skumdannelse og omrystning af
infusionsposen bgr undgds. Undga at der kommer luft i
infusionsposen.

o I eksemplet beskrevet ovenfor tilsaettes 240 ml rekonstitueret

Myozyme® til infusionsposen.

Infusionsposen vendes eller masseres forsigtigt, sa oplgsningen i

infusionsposen blandes. Den ma ikke rystes.

Beskyt infusionsposen mod varme og rystelser, og indgiv den straks

efter fortynding.

Efter fortynding anbefales gjeblikkelig anvendelse. Der er dog pavist
kemisk og fysisk stabilitet i 24 timer ved 2 til 8 °C, opbevaret
beskyttet mod lys.

Indgivelse
Efter fortynding af Myozyme® tilsluttes slangen til infusionsposen, og

eventuel luft fjernes.

Tilslut et in-line 0,2 pm filter med lav proteinbinding til
infusionsposen. Med dette trin undgds indgivelse af

fremmedpartikler uforsaetlig tilsat under forberedelsen af i.v. dosis.
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Klarggr infusionsslangen med det fortyndede Myozyme® ved hjzlp
af tyngdekraften og forbind infusionsslangen med patientens

venekateter.

Patientens puls, blodtryk, vejrtraekning og legemstemperatur skal

kontrolleres inden infusionen pabegyndes.

Den initiale infusionshastighed bgr ikke vaere hgjere end 1 mg/kg
legemsvagt/time for at minimere risikoen for infusionsrelaterede
reaktioner. Hvis infusionen tales godt, gges infusionshastigheden
trinvist (med 2 mg/kg legemsvaagt/time) hvert 30. minut indtil en
maksimal hastighed p& 7 mg/kg legemsvaegt/time (se Tabel 1 for

yderligere oplysninger).

Efter infusionen skylles infusionsslangen igennem med 0,9 % NaCl-
oplgsning med samme hastighed for at fjerne eventuel resterende

Myozyme® fra slangen.

Infusionsslangen kobles fra patientens veneadgang, og venekanylen

fjernes. Bortskaf alt materiale i henhold til lokale bestemmmelser.

Myozyme® ma ikke indgives med andre lsegemidler i samme
infusionsslange. Doseringen af Myozyme®, infusionshastigheden
samt eventuelle aendringer bestemmes af den ordinerende laege.
Behandlingen ma ikke aendres i hjemmet, medmindre den
behandlende laege beslutter, at det er pakraevet. Infusionen og
eventuelle observationer skal registreres i en logbog eller

tilsvarende.
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Tabel 1: Infusionsvolumen og trinvis forggelse af infusionshastigheden.

PATIENTENS SOTAS
 RORREVIECT INFUSION TRIN 1 TRIN 2 TRIN 3 TRIN 4
(kg) VO:U:;EN 1 mg/kg/time 3 mg/kg/time5 mg/kg/time 7 mg/kg/time
m
1,25-10 50 3 ml/time 8 ml/time 13 ml/time 18 ml/time
10,1 - 20 100 5 ml/time 15 mi/time 25 ml/time 35 ml/time
20,1 - 30 150 8 mil/time 23 ml/time 38 mil/time 53 mi/time
30,1-35 200 10 ml/time 30 ml/time 50 ml/time 70 ml/time
35,1 -50 250 13 ml/time 38 ml/time 63 mil/time 88 ml/time
50,1- 60 300 15 ml/time 45 mil/time 75 ml/time 105 ml/time
60,1 - 100 500 25 ml/time 75 ml/time | 125 mil/time | 175 ml/time
100,1-120 600 30 ml/time 90 ml/time | 150 mi/time | 210 ml/time

Bemaerk patienter med nedsat hjerte- og/eller
respirationsfunktion har risiko for en infusionsrelateret
volumenoverbelastning, som kan fgre til en alvorlig forvaerring af
hjerte- og/eller respirationssygdomme fgrende til kardio-
respiratorisk svigt. Den trinvise stigning i infusionshastigheden
foretages hvert 30. minut og bgr kun overvejes, hvis der ikke er

infusionsrelaterede reaktioner.

4.2 GENKENDELSE OG HANDTERING AF BIVIRKNINGER

4.2.1 Genkendelse af bivirkninger

De hyppigst rapporterede bivirkninger er infusionsrelaterede reaktioner,
uanset om Myozyme® indgives pa hospitalet eller pa en klinik for

ambulant behandling.

En infusionsrelateret reaktion defineres som enhver bivirkning, der
forekommer under infusionen eller i timerne efter infusionen og hvor
kausal sammenhang med indgivelsen af praeparatet (Myozyme®)

vurderes som mulig. Relaterede bivirkninger der forekommer, efter
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infusionsperioden er afsluttet, kan efter indberetterens skgn betragtes

som infusionsrelaterede reaktioner.

Infusionsrelaterede reaktioner kan forekomme nar som helst under
og/eller inden for fa timer efter infusionen, og er mere sandsynlige ved

hgjere infusionshastighed.

Der er ligeledes rapporteret overfglsomhedsreaktioner inklusive

anafylaksi, hos patienter der behandles med Myozyme®.

Tabel 2 viser de observerede tegn og symptomer pa infusionsrelaterede
reaktioner/overfglsomhed/anafylaktiske reaktioner. Se punkt 4 i
produktresuméet (SmPC) for fuldstaendig information om sikkerheden af

Myozyme®.

Tabel 2: Observerede tegn og symptomer pa infusionsrelaterede

reaktioner/overfglsomhed/anafylaktiske reaktioner

Systemorganklasse

Tegn/symptom*

Knogler, led, muskler
og bindevaev

Smerter i leddene
Muskelspasmer
Muskelsmerter/gmhed

Luftveje, thorax og
mediastinum

Apng

Bronkospasme

Hoste

Dyspng

Hypoksi

Faryngalt gdem
Reduceret iltmaetning
Andedraetsstop
Andedraetsbesveer
Stridor

Takypng
Halsirritation
Kveaelningsfornemmelse
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Systemorganklasse Tegn/symptom#*
Hiven efter vejret
Kardiovaskulaer Bradykardi
Hjertestop
Cyanose

Rgdmen og varmefornemmelse i ansigtet
Hypertension

Hypotension

Bleghed

Palpitationer

Takykardi

Vasokonstriktion

Hud og subkutane vaev

Blaerer

Erytem

Hyperhidrose

Livedo reticularis (Sneddons syndrom)
Klge

Udsleet

Forbigdende misfarvning af huden
Neeldefeber

Nervesystemet

Uro
Svimmelhed
Hovedpine
Smerter
Paraestesi
Rastlgshed
Somnolens
Tremor

Mave-tarm-kanalen

Mavesmerter

Diarré

Dyspepsi

Dysfagi

Kvalme
Opkastningsfornemmelser
Opkastning
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Systemorganklasse Tegn/symptom#*

Gjne Konjunktivitis

Forgget tareflod
Periorbitalt gdem

Almene symptomer og | Angiogdem
reaktioner pa Asteni

administrationsstedet

Ubehag i brystet
Brystsmerte
Kulderystelser
Ansigtsgdem
Traethed
Varmefglelse

Reaktioner pa infusionsstedet (herunder
smerter, haavelse, induration,
ekstravasation, erytem, urticaria og
pruritus)

Irritabilitet
Utilpashed

Perifert gdem
Perifer kuldefglelse
Pyreksi

* Tegn og symptomer er i alfabetisk orden og ikke efter hyppighed.

Der kan gives antihistamin, antipyretika og/eller kortikosteroid for at
forebygge eller reducere infusionsrelaterede reaktioner. Der kan
imidlertid stadig opsta infusionsrelaterede reaktioner, efter patienten

har faet preemedicinering.

Patienter med en akut underliggende sygdom pa tidspunktet for
infusion af Myozyme® synes at have gget risiko for
infusionsrelaterede reaktioner. Patienter med fremskreden Pompes
sygdom kan have kompromitteret hjerte- og respirationsfunktion,
hvilket kan praedisponere dem til en forhgjet risiko for alvorlige

komplikationer forarsaget af infusionsrelaterede reaktioner.

Patienter med nedsat hjerte- og/eller respirationsfunktion har risiko

for infusionsrelateret volumenoverbelastning, hvilket kan fgre til en
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alvorlig forveerring af hjerte- og/eller respirationstilstanden og til

kardio-respiratorisk svigt.

« Patienterne skal overvages efter infusionen i et tidsrum, der er

defineret af den ordinerende laege.

4.2.2 Klinisk behandling af bivirkninger

Stgrstedelen af de rapporterede infusionsrelaterede reaktioner og
overfglsomhedsreaktioner var milde eller moderate, og blev behandlet
ifolge medicinsk standardpraksis. (se produktresuméet for Myozyme® for

flere oplysninger).

Passende foranstaltninger til akut behandling og overvagning som bestemt
af den ordinerende laege, skal veere tilgaengelig i henhold til patientens

individuelle ngdplan.

Hvis patienten oplever infusionsrelaterede reaktioner under
hjemmeinfusionen herunder overfglsomhedsreaktioner og anafylaktiske
reaktioner, skal infusionen straks afbrydes men ikke fjernes og passende

medicinsk behandling pabegyndes om ngdvendigt.

Se eksemplerne i figur 1 og 2 pa klinisk behandling af milde, moderate

eller alvorlige bivirkninger.

De efterfglgende infusioner vil muligvis skulle finde sted p& hospitalet eller
en klinik for ambulant behandling, indtil disse bivirkninger ikke laengere
opstar. Dosis og infusionshastighed ma ikke sendres uden at konsultere

den behandlende lage.
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Figur 1: Klinisk behandling af milde til moderate reaktioner.

MILD/MODERAT
REAKTION
INFUSION BEHANDLING
Stop infusionen l
midlertidigt
/ \ Folg de lokale
retningslinjer fra
hospitalet
Aftager Vedvarer
Nogle
) . behandlingsmuligheder er:

Genoptag infusionen Vent i mindst

med halv hastighed i 30 minutter mere _ .
30 minutter, - Antipyretika:

for at se, om )
' o feberreaktioner.
efterfulgt af en symptomerne p3

ggning af den - Antihistamin
infusionshastigh_eden infusionsrelateret - QverveJ |n.tr_avengs
med 50 % i ; (i.v.) administration af
15-30 minutt reaktion kortik id
minutter. forsvinder, for det ortikosteroider.

besluttes om

infusionen skal
stoppes for resten
af dagen.

Vender ikke
tilbage

@g
infusionshastigheden
til den hastighed
hvor reaktionen
opstod, og overvej at
fortseette med at gge
hastigheden trinvis til

maksimal hastighed.
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Figur 2: Klinisk handtering af alvorlige reaktioner, f.eks. overfglsomheds/anafylaktiske

reaktioner

ALVORLIG
REAKTIONER

INFUSION

Seponering af
behandling

v

Ved efterfglgende infusioner:
Desensibiliseringsforigb bgr
overvejes.

BEHANDLING

'

Folg dit hospitals retningslinjer*
Advarsel: Igangsaet avanceret
hjerte-lungeredning, hvis ngdvendigt.

Nogle behandlingsmuligheder er:

Epinephrin i.m.: anafylaktisk reaktion

Ved signifikante symptomer sasom
bronkospasme, iltdesaturation, cyanose,
dyspng eller hvaesende vejrtraekning bar
det overvejes at administrere moderat til
hgjt flow-oxygen via maske og/eller
neesekateter eller en beta-agonist (f.eks.
salbutamol) via afmalt dosisinhalator eller
nebulisator. Hvis respiratoriske symptomer
vedvarer eller sveerhedsgraden kraever
det, skal subkutan administration af
adrenalin i overekstremiteterne eller laret
overvejes. Brugen af epinephrin skal ngje
vejes hos patienter med underliggende
kardiovaskulaer eller cerebrovaskulaer
sygdom.

Indgiv i.v.-vaeske efter behov for at
opretholde normale vitale tegn (f.eks.
blodtryk).

*Kontraindikationer skal altid afvejes mod fordelen eller behovet for epinephrin som en
livreddende foranstaltning i tilfaelde af livstruende anafylaktiske reaktioner.
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4.3 INDBERETNING AF BIVIRKNINGER

En bivirkning defineres som enhver fysisk, psykologisk eller
adfaerdsmaessig haendelse hos en patient, der far indgivet et laagemiddel,
men som ikke ngdvendigvis har en arsagssammenhang med den

igangvaerende behandling.

Haendelser kan vaere alvorlige eller ikke alvorlige, og graden af alvorlighed

vurderes af indberetteren.

En alvorlig bivirkning defineres ved at have mindst et af fglgende udfald

eller karakteristika:

e Resulterer i dgdsfald.

e Er livstruende (enhver handelse, hvor patienten var i fare for at
dg, da handelsen indtraf; geelder ikke en handelse, som
hypotetisk kunne havde fordrsaget dgd, hvis den havde veeret
mere alvorlig).

e Medfgrer hospitalsindlaeggelse eller forlaengelse af en eksisterende
hospitalsindlaeggelse.

e Resulterer i vedvarende eller betydelig
invaliditet/uarbejdsdygtighed (enhver haendelse, der resulterer i en
vaesentlig reduktion af patientens evne til at udfgre normale
livsfunktioner).

¢ En medfgdt anomali/fedselsdefekt.

e En betydelig medicinsk haendelse (enhver haendelse, der efter
medicinsk vurdering vil kunne skade patienten og kraeve medicinsk
eller kirurgisk indgreb for at forhindre et af ovenstdende udfald).

Alle alvorlige bivirkninger og haendelse bgr indberettes til
Leegemiddelstyrelsen via:

Leegemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kgbenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk
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http://www.meldenbivirkning.dk/

Hvis patienten opdager, at der er sket en fejl i klarggringen og/eller
indgivelsen af leegemidlet, skal patienten eller den infusionsansvarlige
person informere den behandlende lzege, som beslutter, hvad der skal
gores. Den behandlende laege skal indberette enhver medicineringsfejl til

Sanofi.
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5 YDERLIGERE INFORMATION

Se Produktresuméet (SmPC) for en fuldstaendig angivelse af indikation og
yderligere oplysninger om godkendt brug af Myozyme®. Produktresuméet
(SmPC) og andre detaljerede oplysninger om Myozyme® findes pa Det

Europaeiske Leegemiddelagenturs hjemmeside

http://www.ema.europa.eu.
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