CEREZYME®-BEHANDLINGENS
SJALVSTANDIGA GENOMFORANDE
HEMMA




Gauchers sjukdom och dess behandling

Patienter med Gauchers sjukdom har en nedsénkt aktivitet av betaglukosidas.
Kroppen behdver detta enzym f&r att nerbryta glykosylceramid som &r eft naturligt
dmne som innehdller socker och fett. Nar glykosylceramidsamlingarna &r for

hoga pd grund av enzymbiristen fods “Gauchers celler”, typiska for sjukdomen,

i makrofagcellerna. Dessa celler samlas huvudsakligen i benmdargen, mjdlten och
levern, och detta kan leda fill funktionsstérning i dessa organ. Funktfionsstérningen
framkommer som ett 1&gt antal blodceller, utvidgad mjdlite och lever samt bensjukdom.
Typiska symtom f&r sjukdomen &r t.ex. bensmdrta, bl&mdérken och blédningar.

CEREZYME® &r ett syntetiskt imiglucerasenzym. Med den kan man ersé&tta nedsénkt
aktivitet av det naturliga betaglukosidasenzymet eller dess brist. Med CEREZYME®-
preparatet behandlar man patienter med typerna 1 och 3 av Gauchers sjukdom och
symfom av Gauchers sjukdom.

Bekanta dig med bipacksedeln i CEREZYME®-férpackningen.

CEREZYME®-behandlingens
sjalvstandiga genomforande hemma

Las guiden noggrant fére du inleder heminfusionen och férvara dessa
anvisningar. Du kan behéva dem senare.

En lyckad hemvard férutsatter att man forbinder sig fill den. For din del betyder detta
att du vardar dig sjélv ansvarsfullt och aktivt i samarbete med hdlsovérdspersonalen.
En forutsattning for en lyckad sjalvvérd ar att du och dina anhériga har en omfattande
kunskap om Gauchers sjukdom och dess behandling. En ékad kunskap om sjukdomen
och dess behandling hjdlper dig att bdra ansvar fér sjukdomens egenvérd.

I inskolningen till sjélvstandigt genomférande av CEREZYME®-behandlingen f&r du hjdlp
av en hdlsovardsexpert (egen l&kare och sjukvérdare). Om du vill kan sjukvérdaren
utféra infusionen.

CEREZYME®-behandlingen har beordrats endast till dig och den fér inte filldelas andra.
Den kan orsaka skada for andra fastén deras symtom skulle vara de samma som du
har.
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VIKTIGT

Utspddningen och filldelningen av Iékemedlet ska alltid ske i absolut rena
forhéllanden. Grundférutsattningarna for rena (aseptiska) forhdllanden ér
handtvatt och desinficering samt rent och ljust arbetsstdlle. Med rena férhél-
landen forsékrar man atft det i samband med filldelningen av IGkemediet inte
finns maéjligheter fér skadliga, inflammatoriska mikrober aft komma i kroppen.

Aft granska ldkemedel ar en del av IGkemedelssdkerheten. Det ar viktigt att
gammal eller skadad behandlingsutrustning, gamla eller skadade vatskor
eller lbkemedel intfe anvands. Fére tilldelningen av IGkemedlet ska Idkemedlet
och infusionen granskas noggrant effersom produkten har kunnat skadas i
fransporten eller under en felaktig férvaring.

Sterila forpackningar hanteras alltid med desinficerade och torra hdnder.
Fére 6bppnandet granskas sista férbrukningsdagen och férpackningens skick.
En vat férpackning, dppna kanter eller smé slitage eller hél i omslaget forstor
steriliseringsresultatet och leder till att produkten méste kasseras.

Den behandlande IGkarens anvisningar om infusionshastigheten och
dosstorleken maste fljas och de fér inte dndras utan den behandlande
|&karens samtycke och hemsjukvérdarens évervakning.

N

(i)

Hembesok, kartlaggning av omstandigheterna

Nar beslutet om hemvard har fattats kommer sjukvérdaren pd ett hembesdk
vars mal ér att arrangera en sé fungerande och séker omgivning for I&kemedlets
utspddning och filldelning som mojligt.

T SR

Arbetsutrymme

Arbetsutrymmet ska vara lugnt, rent och ha bra belysning.
Lakemedlet spdds ut pé en bricka eller duk som stallts pé en fillréckligt stor bordsyta.

5 :

Forvaringsutrymmmen

Till utrustningens och infusionsvatskornas férvaringsutrymme duger
eft skép i rumstemperatur (15 °C-25 °C) i eft torrt utrymme.

CEREZYME®-flaskan for Idkemedelsinjektion forvaras i kylskap (2 °C-8 °C).

En korrekt férvaringstemperatur péverkar ldkemedlets, utrustningens
och infusionsvatskornas hallbarhet. P& grund av detta ska férvaringsutrymmenas
temperaturer granskas varje vecka.
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Framtagning av Idkemedel och
utrustning

Ta fram den eventuella premedicineringen
(t.ex. paracetamol, kortikosteron och antihista-
min) enligt din |&kares anvisningar.

1. Tvatta hé&nderna.

2. Forbered ett rent arbetsutrymme och ta fram 5
den nédvandiga utrustningen f&r aft bygga
upp infusionslinjen och sp&da ut IGkemediet.

3. CEREZYME®-flaskorna fér Ikemedelsinjektion
ska tas ur kylskéipet cirka 30 minuter innan 6

forberedningarna, sé& att Idkemedlet &r i
rumstemperatur.

. Ta endast fram den mangd injektionsflaskor

som ar nédvandig for en infusion.

Obs! CEREZYME®-preparatet fér inte
férvaras anvandningsklart eller utspatt for
anvéndning senare.

. Granska den sista férbrukningsdagen frédn

injektionsférpackningens botten. Anvénd
infe ldkemedelpreparatet efter den sista
férbrukningsdagen.

. Granska atft antalet injektionsflaskor &r korrekt.

Nodvandig utrustning for infusion

1. Desinficeringsmedel fér h&nderna 2. CEREZYME®-flaskor for Ikemedelsinjektion
och desinficeringsldsning for Antalet flaskor som behovs
utrustning, t.ex. klorhexidin eller for Idkemedelsinjektionen

80 procentig sprit.

4. Sterilt vatten (aqua) fér att 5. Steril infusionssond
blandas i CEREZYME®-preparatet

3. Sammanlagt 3 pésar/flaskor 100-250 ml
0,9-procentig koksaltldsning

+ 1 x 100-250 ml f&r intravends tilldelning
av ladkemedlet, mangden jag behover ml

+ 2 x 100 ml 0,9-procentig koksaltlésning for att
Oppna venkontakten fore infusionen och skélja
infusionssonden efter IGkemedelsinfusionen.

6. Filter 0,2 mikrometer
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7. Trevagskran 8. SGkerhetslock 2. Desinfektionsservett for
injektion

10. Tryckforband 11. Kanyl eller vingnal 12. Fastspanningsband f&r kanyl

13. Sterila nélar 14. Antalet sprutor, 20 ml 15. Riskavfallsbehdllare for
Antalet nélar jag behdver Antalet sprutor jog sprutor
for en géing &r behodver ar

16. Lakemedeltillsatsmdarke 17. Droppstalining eller 18, Forsta hjélpen-medicinering
motsvarande. Du kan alltsé& adrenalin-penna, t.ex.
anvanda t.ex. hdngare, S-krok Epipen eller Jext och eventuell
eller gardinsténg som hjdlp. premedicinering. Som pre-

medicinering kan du anvan-

Reservera aven mikropor-tejp och da t.ex. paracetamol, anti-

vikta gasbindor fér att skydda injektionsstdllet. histamin eller kortikosteroider

enligt din I&kares anvisningar.
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Att lagga ihop och fylla infusionslinjen

1. Desinficera héinderna. 5. Fast trevéigskranen pé

injektionssonden.

6. Fast sdkerhetslocket p&
injektionssonden.

2.Ta fram koksaltlésningen (0,9 procent), 100 mli,
for att satta ihop IV-kontakten.

+ F&rsakra att koksaltldsningen ar klar och inte har
grumligheter eller partikiar.

7. Fast injektionssonden pé& koksaltiésningspdsen,
Oppna slutaren och lat vatskan rinna i sonden.

+ Vik ihop en gasbinda och fukta den med desinfektions-
medel, torka sedan koksaltlosningspdsens kork med bin-

3. Forbered infusionssonden.
dan och ta bort skyddet pé& infusionssondens ndlspets.

- Ta en steril infusionssond fr&n fGrpackningen.
P 9 « Stick ndlspetsen igenom korken med en 14t roterande

« Forsdkra aft infusionssondens slutare och rorelse.

luftkanalerna &r stngda.
9 + Hang koksaltlésningspdsen upp och ned i

droppstdliningen.

Fyll droppkammarens nedre del med vatska genom

att kldimma pé droppkammaren mellan tummen och
pekfingret. Oppna slutaren forsiktigt och &t vatskan rinna
lugnt i sonden.

8. Stéing slutaren och granska att det inte finns

4. Fast filtret p& 0,2 mikrometer luftbubblor i sonden.

pé infusionssonden. ) L
+ Stang slutaren nér vatskan har fyllt hela sonden och

frevagskranen. Férbindarens skyddskork behdver inte tas
bort nér sonden fylls.

+ Beroende pa tillverkaren finns det
olika filter. Filter kan &ven vara fast p&
infusionssonden. ) )

« Granska om det finns luffoubblor i sonden.

+ Avlagsna eventuella luftbubblor fr&n sonden genom

att spdnna ut sonden en aning och kn&ppa pd den.

Luften ror sig uppdt i sonden.

+ Fast sondens anda i fordjupningen i slutaren. L&t den
vara dar tills den fasts ihop med kanylen eller vingnailen.
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Inforande av kanylen i venen

Ta fram kanylens fastspénningsband

1. Rengor injektionsomradet. 4. Infusionssondens férening.

+ Placera tryckférbandet. Desinficera hdnderna och
hudomréidet som kanylen placeras i och 1&t torka.

+ Dra kanylens néldel bort genom att hélla fast i
kanylens vingar och férena infusionssonden sd
snabbt som mojligt i kanylen.

2.Inférande av kanylen. 5.Lagg ndldelen bland riskavfall.

« Spdnn ut huden. Forsdkra att hélet i kanylens nél
pekar uppdt och tryck kanylen igenom huden
i en l&ngslutfande vinkel s& I&ngt att kanylens
plastspets och nélen &r i venen och blod kommer in i
droppkammaren.

+ Dra ndlen bakét genom att hélla kanylens plastspets i
venen och glida kanylens slutdel i venen.

3. Losgor tryckforbandet och tejpa kanylen med ett
fastspdnningsband.

6.Borja droppa koksaltidsningen.

+ Oppna slutaren och droppa koksaltlésningen under
den tid som CEREZYME®-IGkemedlet sp&ds ut.
Foérsdkra att venkontakten fungerar och
infusionsdroppen lyckas.
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. Férbered vétskan som ska ges som infusion.
Ta bort kndppkorken frdin CEREZYME®-injektionsflaskan.

Desinficera h&nderna och injektionsflaskans gummikork
med desinficeringsmedel och &t den forka.

Ta fram koksaltlésningspdésen (100-250 ml) och granska att
vatskan &r klar och inte har grumligheter eller partikiar.

+ Fast en steril ndl i sprutan pé& 20 ml.Ta bort nédvandig

mangd fréin koksaltldsningspdsen med sprutan, vilket for din
del &r ml. | denna koksaltldsningspdse kommer den
fardigblandade CEREZYME®-|Gkemedelsdosen aftt fillséttas.
Ta aldrig bort mer &n halften fr&in koksaltlosningspdsen for
aft férsékra att det fardigblandade IGkemedlet innehdéller
minst hdlffen koksaltldsning.

.Blanda CEREZYME® och sterilt vatten (aqua).

Oppna den sterila vattenflaskan (aqua) och dra den
nédvandiga méngden vatten i den nya sterila sprutan.

- 400 U:s CEREZYME®-injektionsflaska 10,2 ml sterlit vatten
(aqua). Den fotala méngden fardigblandad 1&sning &r
10,6 ml.

Injicera det sterila vattnet f&rsiktigt i CEREZYME®-
injektionsflaskan:

- Stick né&len igenom injektionsflaskans gummihinna i en
uppratt stélining.

- Rikta nélens spets i en lutande stélining mot
injektionsflaskans inneryta s& att det sterila vattnet sakta
rinner ldngs med flaskans inre yta. Akta fér atft vattnet
kommer i kontakt med det torra &mnet i flaskan. Ldmna
ndlen fast i injektionsfiaskan.

+ Om din I[&kemedelsdos innehdller fiera CEREZYME®-

injektionsflaskor, upprepa &tgérden f&r varje enskild flaska.
Ta en ny steril n&l varje géng.

+ Svang forsiktigt pd injektionsflaskan/flaskorna sé att

I6sningen blandas. Undvik kraftigt skakande sé& aft I16sningen
infe skummar.

+ Efter blandandet kan smd& bubblor framkomma.
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CEREZYME®-lakemedelpreparatets forberedning

3.Vdanta en stund och granska Idkemedelslésningen.

« L&t 16sningen sté i n&gra minuter s& att bubblorna hinner
férsvinna och pulvret [&ser sig helt i vatskan.

4.Tillsatt Iakemedelslésningen i koksaltldsningspdasen.

+ Vand pd injektionsflaskan och dra den férdigblandade
CEREZYME®-l&kemedelsldsningen i sprutan, 20 ml.
Spruta ladkemedelsldsningen nu forsiktigt direkt i
koksaltldsningspdsen (100-250 ml). Blanda férsiktigt.

+ Nd&r infusionen &r klar, granska den dnnu ungefdarligt fére
anvandning. L&sningen ska vara klar, oférgad vatska, utan
ok&nda &dmnen. Effersom preparatet ér en proteinlésning
kan smd& mdangder flingor (funna genomskinliga strangar)
férekomma tidvis efter utsp&dningen.

+ Anvand inte 16sningen om du upptécker flingor eller
fargforéndringar i den, utan kontakta din sjukskétare.

5. Fast lakemedeltillsatsmarket.

« Kilistra ett ifyllt IGkemedeltillsatsmarke pé en fardigblandad
CEREZYME®-infusionspdse.

For att forbereda 1.
den personliga
lakemedelsdosen
behover du:

3. Sterilt vatten

2. sprutor, 20 ml, och

CEREZYME®-injektionsflaskor

sterila ndlar

4. Koksaltlésningspdise pd ml
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CEREZYME®-preparatets infusion

1. Byt ut vatskan som anvdands i infusionen.

+ Vik ihop en gasbinda och fukta den med desinfektionsmedel,
torka sedan koksaltlésningspdésens, som innehdller CEREZYME®-
preparatet, kork med bindan.

+ Byt ut koksaltlésningspésen, 100 ml, mot infusionspdsen
som innehdller CEREZYME®-preparatet i droppstaliningen.
(Stick ndlspetsen igenom korken med en l&tt roterande rérelse.
Slutaren ska vara stngd.)

« Granska om det finns luftbubblor i sonden.

+ Avlagsna eventuella luffbubblor frédn sonden genom att
spdnna ut sonden en aning och kndppa pd den.
Luften ror sig uppdt i sonden.

+ Oppna slutaren och inled CEREZYME®-droppen.
2. L&t CEREZYME®-Iakemedelsinfusionen droppa.

+ Den fardigblandade infusionsldsningen bdr anvéndas inom
tre fimmar fré&in att den tillretts. Den kemiska strukturen av ett
preparat som spdtts ut med 0,9-procentig koksaltlésning
bevaras om preparatet fdrvaras i hogst 24 timmar i 2 °C-8 °C
i skydd frén ljus.

+ Granska och reglera dropphastigheten och I&t infusionen
droppa.

Eventuella éndringar av dos och infusionstid gérs alltid av
den behandlande Idakaren.
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Avslutande av infusionen

1.Ta fram en ny koksaltldsningspdse, 100 ml.

+ Forsakra atft koksaltlbsningen ar klar och
infe har grumligheter eller partiklar.

3. Skolj sonden sd att den téms fran
CEREZYME®-preparatet.

+ Skolj infusionssonden med koksaltlésning
s& att allt IGkemedel i sonden kommer ut.

5.Ta bort kanylen frdn venen och tryck
pd injektionsstéllet med en ren gasbinda.
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2. Byt ut den tomma CEREZYME®-pdsen
mot en koksaltlésningspése, 100ml.

4. Stang slutaren.

6.Tejpa fast den vikta bindan fér att
skydda injektionsstdllet.
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Sakerhetsfaktorer

Det ar viktigt att anteckna foljande
uppgifter i samband med varje infusion

Infusionsdatum
CEREZYME®-dos (antalet anvénda injektionsflaskor)
CEREZYME®-l&kemedlets partinummer
Mdé&ngden koksaltlésning
+ Infusionshastigheten
+ Totala lGngden av infusionens tilldelning
Allmanna halsofillsténdet

Eventuella biverkningar och &vriga problem/anmdarkningar

Du kan be sjukskdtaren om uppfoljningsblanketter for heminfusion for att
anteckna behandlingen.

Kontakta din sjukskotare eller den behandlande IGkaren omedelbart om du upptécker
biverkningar angéende infusionen eller mar ddligt under behandlingen eller efter
behandlingen. Det &r méjligt att kommande infusioner méste ges pd sjukhus /
vardenheten.

Det rekommenderas éven att en annan person dar pé plats under infusionen.

Allmanna biverkningar (som férekommer hos flera &n en av hundra patienter) &r
andndd, hosta, ndsselutslagsliknande eksem / lokal svulinad, ki&da eller utslag i
munnens slemhinna eller svalgen. Vissa biverkningar férekommer i forsta hand nar
|&kemedlet tilldelas eller strax darefter. Dessa biverkningar har varit kidda, rédhet i
ansiktet, ndsselutslagsliknande eksem / lokal svulinad, kidda eller utslag i munnens
slemhinna eller svalgen, obekvém kansla brostet, forndjd puls, bldaktig hud, andndd,
pirrande kansla i huden, stickningar, br&nningar eller kénsloldshet, nedsénkt blodtryck
och ryggsmarta.

Om du upplever kraftiga dverk&nslighetssymtom i samband med infusionen, avbryt
infusionen omedelbart, anvénd adrenalinpenna (t.ex. Epipen eller Jext) och ta dig
ddarefter omgdende till jouren, fast&n symtomen skulle &tta.

Att meddela om biverkningar

Om du upptacker biverkningar ska du ber&tta om dessa for din Iakare eller halsovérds-
personalen. Du kan meddela om biverkningar &ven direkt (se kontaktuppgifter nedan).
Fimea, Biverkningsregistret, PB 55, 00034 FIMEA, www.fimea.fi eller Sanofi Oy,
pharmacovigilance.finland@sanofi.com, tfn: 0201 200 368
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Symtom pa anafylaktisk chock - ju
shabbare start desto svarare reaktion

Forsta symtom: Pirande kdnsla i handflatorna, stickningar i huden och munnen,
hetta, roddhet, kidda, hjartklappningar, klump i halsen, tryck pé bréstet, tGppt
ndsa, illamd&ende.

Till nast: Svulinad (6gonlocken, l&pparna, tungan), ndsselutslag, svulinad i
struphuvudet, heshet, onormalt pipande, rosslande eller vinande andningsljud,
hostanfall, magont, diarré.

Chocksymtom i svaraste fall: nedsdnkt blodtryck, blekhet, kallsvett, fértrangt
struphuvud, blédhet, andnings- eller hjartstillesté&nd.

Tillrednings/doseringsfel

Kontakta din sjukskdtare eller den behandlande IGkaren om du
upptdcker att man gjort eft fel i tilredningen och/eller filldelningen
av l[dkemedlet.

| en nodsituation:

1. Avsluta infusionen

2. Stick med adrenalinpenna
3.Ring 112

4.Ring den behandlande Iakaren

Kéllor:
Timo Timonen et al Duodecim 2005;121:2068-76

Preparatsammmandrag: www.ema.europa.eu/docs/fi_Fl/document_library/EPAR_-_Product_Information/
human/000157/WC500024112.pdf

CEREZYME® at Home Manual for patients with Gaucher disease who receive home infusion of CEREZYME®
Version No. 2: 24 januari 2011

Anafylaktisk reaktion: www.terveyskirjasto.fi/terveyskirjasto/tk.koti?p_artikkeli=dIk00201
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radgor angdende CEREZYME®-beho
ontakta den behandlande Iakaren.

Nyttiga kontaktuppgifter

Sjukvardare

Namn:

Verksamhetsstdlle:

Telefon:

Behandlande ldakare

Namn:

Sjukhus:

Adress:

Telefon:

Apotek:

Namn:

Adress:

Telefon:

Nodcentralen

Telefon 112

Norrskensgrdnden 1, PB 505, 02100 Esbo, tfn 0201 200 300, info.finland@sanofi.com

VV-PV-0414174
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