VIMIZIM® (ELOSULFAS ALFA)
DOSERINGS- OCH ADMINISTRERINGSGUIDE

v Detta lakemedel ar foremal for utokad 6vervakning.
Detta kommer gora det mojligt att snabbt identifiera
ny sakerhetsinformation. Hélso- och sjukvardspersonal
uppmanas att rapportera varje misstankt biverkning.

Denna doserings- och administreringsquide ingar
i forsaljningsgodkannandet for VIMIZIM® och har
godkants av Fimea.

VIMIZIMY

(elosulfase alfa)
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INFOR ADMINISTRERINGEN AV ELOSULFAS ALFA

Elosulfas alfa ar avsett for behandling av patienter i alla dldrar med mukopolysackaridos typ IVA (MPS IVA,
Morquio A-syndrom).”

Foljande steg rekommenderas for dosering och administrering av elosulfas alfa. Se dven produktresumén
for information.

Behandling med elosulfas alfa ska ¢vervakas av lakare med erfarenhet av behandling av patienter med
Morquio A eller andra arftliga metabola sjukdomar. Elosulfas alfa ska administreras av sjukvardspersonal
med lamplig utbildning och kompetens i akutvard.
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VARNINGAR OCH FORSIKTIGHET

Anafylaxi och svara allergiska reaktioner’

Anafylaxi och svara allergiska reaktioner har rapporterats hos patienter i kliniska studier. Darfér maste
lampligt medicinskt stoéd finnas tillgangligt nar elosulfas alfa administreras.

Om sadana reaktioner uppstar ska infusionen omedelbart avbrytas och lamplig medicinsk
behandling sattas in."

Infusionsreaktioner?

De flesta biverkningarna i kliniska studier var infusionsreaktioner, definierade som reaktioner som uppstar
under perioden fran det att infusionen pabdrjas fram till slutet av paféljande dag.

Allvarliga infusionsreaktioner observerades i kliniska studier och inkluderar:
e Anafylaxi  Overkanslighet e Krakningar

De vanligaste symtomen pa infusionsreaktioner (forekom hos = 10 % av patienterna behandlade med
elosulfas alfa och hos = 5 % fler jamfért med placebo) var:

e Huvudvark e Krakningar e Frossa

* lllamdende e Feber e Buksmarta
Infusionsreaktioner var i allmanhet milda eller mattliga och férekom med hogre frekvens under de forsta
12 behandlingsveckorna, varefter frekvensen tenderade att minska.

Om allvarliga infusionsreaktioner uppstar ska infusionen omedelbart avbrytas och lamplig
medicinsk behandling sattas in.

Aterinsattande av elosulfas alfa efter en allvarlig reaktion ska ske med férsiktighet och under
noggrann dvervakning av behandlande lakare.

Pa grund av risken for 6verkanslighetsreaktioner ska patienterna ges antihistaminer med eller
utan antipyretika 30-60 minuter innan infusionen pabérjas.
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REKOMMENDERAD DOS

e Elosulfas alfa ar en injicerbar infusionsvatska, 16sning, som tillhandahalls i 5 ml injektionsflaskor
for engangsbruk’

* Rekommenderad dos av elosulfas alfa ar 2 mg/kg kroppsvikt administrerat en gang i veckan som en
intravenos infusion under cirka 4 timmar'

* Patienterna ska ges antihistaminer med eller utan antipyretika 30—60 minuter innan infusionen paborjas'

DOSBERAKNING

Utfor foljande steg for att bestéamma hur manga ml elosulfas alfa patienten behéver:

1 PATIENTDOS:

Patientdos (mg berett elosulfas
alfa som behdvs)

Patientens vikt (kg) x 2 mg/kg dos —

2 ML ELOSULFAS ALFA:

u 1 mg/ml elosulfas

- alfa-koncentrat Total mangd elosulfas alfa

Patientdos (mg)

3 ANTAL INJEKTIONSFLASKOR MED ELOSULFAS ALFA:

Totalt antal ml elosulfas alfa — 5 ml per mmm  Totalt antal injektionsflaskor (avrunda
. injektionsflaska === Uppat till narmaste hela injektionsflaska)
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Exempel pa dosberdkning for en patient som vager < 25 kg’

Patienter som vager mindre an 25 kg ska ges en total volym pa 100 ml.

Patientens vikt (16 kg) x dos (2 mg/kg) = patientdos (32 mg)

Patientdos (32 mg) dividerat med 1 mg/ml elosulfas alfa-koncentrat = total mangd elosulfas alfa (32 ml).

Total mangd elosulfas alfa (32 ml) dividerat med 5 ml per injektionsflaska = totalt antal injektionsflaskor
avrundat uppat till narmaste hela injektionsflaska (7 injektionsflaskor).

Exempel pa dosberidkning fér en patient som vager = 25 kg’

Patienter som vager 25 kg eller mer ska ges en total volym pa 250 ml.

Patientens vikt (28 kg) x dos (2 mg/kg) = patientdos (56 mg)

Patientdos (56 mg) + 1 mg/ml elosulfas alfa-koncentrat = totalt antal ml elosulfas alfa (56 ml).

Total mangd elosulfas alfa (56 ml) dividerat med 5 ml per injektionsflaska = totalt antal injektionsflaskor
avrundat uppat till narmaste hela injektionsflaska (12 injektionsflaskor).
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BERAKNING AV INFUSIONSHASTIGHET PER VOLYM

Exempel pa dosberdkning for en patient som vager < 25 kg’

Efter spadning i 100 ml ska den initiala infusionshastigheten vara 3 ml/timme. Om infusionen
tolereras kan infusionshastigheten 6kas var 15:e minut i enlighet med tabell 1: 6ka férst hastigheten
till & ml/timme, 6ka sedan hastigheten gradvis med 6 ml/timme var 15:e minut tills en maximal
hastighet pa 36 ml/timme uppnas.’

Exempel pa dosberakning fér en patient som vager = 25 kg’

Efter spadning i 250 ml ska den initiala infusionshastigheten vara 6 ml/timme. Om infusionen
tolereras kan infusionshastigheten 6kas var 15:e minut i enlighet med tabell 1: 6ka férst hastigheten
till 12 ml/timme, 6ka sedan hastigheten gradvis med 12 ml/timme var 15:e minut tills en maximal
hastighet pa 72 ml/timme uppnas.’

Tabell 1: Rekommenderade infusionsvolymer och infusionshastigheter'*

Patientens vikt (kg)

<25 =25
INTERVALL FOR OKNING AV
INFUSIONSHASTIGHETEN Total infusionsvolym (ml)
FOR ELOSULFAS ALFA
100 250

Infusionshastighet (ml/timme)

Steg 1: Initiale Infusionsrate 0-15 Minuten 3 6
Steg 2: 15-30 minuter 6 12
Steg 3: 30-45 minuter 12 24
Steg 4: 45-60 minuter 18 36
Steg 5: 60-75 minuter 24 48
Steg 6: 75-90 minuter 30 60
Steg 7: 90+ minuter 36 72

“Infusionshastigheten kan okas i den utstrackning infusionen tolereras av patienten.!
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VAD DU BEHOVER

* Elosulfas alfa i 5 ml injektionsflaskor fér engangsbruk’
e Natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, I6sning, 100 ml eller 250 ml'

* Infusionsaggregat forsett med ett 0,2 pm inline-filter kan anvandas'

SPADNING FORE ADMINISTRERING

Elosulfas alfa ska beredas och spadas med aseptisk teknik’

Elosulfas alfa maste fére infusionen spadas med natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %)
injektionsvatska, 16sning, till en slutlig volym pa 100 ml eller 250 ml (baserat pa patientens
vikt) och tillféras intravendst.

For patienter som vager > 25 kg ska elosulfas alfa spadas i 250 ml natriumklorid 9 mg/ml (0,9 %)
injektionsvatska, 16sning. For patienter som vager < 25 kg ska elosulfas alfa spadas i 100 ml natriumklorid
9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, |6sning.

FORVARING OCH HANTERING AV PRODUKTEN

Injektionsflaskorna &r endast avsedda for engangsbruk’

e Far gj frysas eller skakas'
e Ljuskansligt'
e Kassera oanvant ladkemedel’

e Elosulfas alfa innehaller inte konserveringsmedel och lakemedlet maste darfér anvandas omedelbart
efter spadning. Om det inte ar mojligt kan den fardigberedda I6sningen férvaras i upp till 24 timmar
vid 2 °C=8 °C, foljt av upp till 24 timmar vid 23 °C-27 °C!
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BERED OCH ADMINISTRERA ELOSULFAS ALFA ENLIGT
FOLJANDE STEG:

Detta lakemedel ska beredas och administreras under tillsynav sjukvardspersonal med
kompetens i akutvard.'

UNDVIK ATT SKAKA INJEKTIONSFLASKORNA UNDER BEREDNINGEN

— UTFOR DOSBERAKNINGEN enligt beskrivningen ovan fér att
bestdmma hur manga injektionsflaskor med elosulfas alfa du behéver!

TA UT ratt antal injektionsflaskor ur kylskapet. Hetta inte upp
eller véarm injektionsflaskorna i mikrovagsugn.’

TA FRAM EN INFUSIONSPASE

innehallande natriumklorid KROPPSVIKT | INFUSIONSVOLYM

9 mg/ml (0,9 %) injektionsvatska, <25 kg — ‘
|6sning. Den totala infusionsvolymen y
bestams av patientens kroppsvikt.! 225 kg 250 ml )
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INSPEKTERA VARIJE INJEKTIONSFLASKA for att upptacka partiklar
och missfargning innan elosulfas alfa dras upp fran injektionsflaskan.
Eftersom detta ar en proteinlésning kan latt flockulering (tunna
genomskinliga fibrer) férekomma.

Losningen med elosulfas alfa ska vara klar till svagt opaliserande och
farglos till blekgul. Anvand inte 16sningen om den ar missfargad eller
innehaller partiklar.”

DRA UPP OCH KASSERA en volym natriumklorid 9 mg/ml (0,9
%) injektionsvatska, [6sning, som motsvarar den volym elosulfas
alfa-koncentrat som ska tillsattas.!

DRA LANGSAMT UPP den beriknade volymen elosulfas alfa
fran ratt antal injektionsflaskor och tillsatt lakemedlet langsamt till
infusionspdsen. Rotera infusionspdsen varsamt sa att elosulfas alfa
fordelas i vatskan. Skaka inte |6sningen.!

ADMINISTRERA DEN SPADDA LOSNINGEN MED ELOSULFAS
ALFA till patienten med anvandning av ett infusionsaggregat, som
kan vara forsett med ett 0,2 pm inline-filter.'

SPARBARHET

Var noga med att anteckna ldkemedlets namn och batch numret i patientjournalen.
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ANTECKNINGAR
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ANTECKNINGAR
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Rapportering av misstankta biverkningar och incidenter
av felaktig daglig administrering av lakemedlet ar viktigt.

Det mojliggor fortsatt dvervakning av lakemedlets

nytta-risk-balans.
Halso- och sjukvardpersonal ska rapportera misstankta

biverkningar till Fimea via:

webbplats: www.fimea.fi
Sakerhets- och utvecklingscentret for

lakemedelsomradet Fimea

Biverkningsregistret
PB 55
00034 FIMEA

eller till lokal féretradare for innehavaren
av godkannandet for foérsaljning:

BioMarin, Stockholm
drugsafety@bmrn.com

B:OMARIN

BioMarin International Limited
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