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Inhalt und Ziele

Dieses Dokument soll als Leitfaden fiir medizinische Fachkrafte
dienen, die Patienten wahrend einer Heiminfusion von Imiglucera-
se begleiten. Es entbindet den behandelnden Arzt nicht von der
Gewahrleistung einer sicheren Behandlung. Hierzu gehort auch
die Entscheidung, ob bei einem Patienten die Heiminfusion an-
gewendet werden kann. Der Prozess (wie im Folgenden detail-
liert beschrieben) beginnt mit der Evaluierung und Auswahl
des jeweiligen Patienten durch den behandelnden Arzt und der
Absprache mit dem Patienten und dessen Angehorigen. Danach
folgen die Organisation der Heiminfusion und eine Schulung.
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1. Evaluierung und Auswahl von
Patienten

Die Entscheidung, eine Behandlung zuhause durchzuflihren,
kann nur von dem behandelnden Arzt in Absprache mit dem
Patienten und/oder dem gesetzlichen Vertreter (zum Beispiel
den Eltern) getroffen werden. Sie sollte nur getroffen werden,
wenn der Patient seine Infusionen lber einige Monate hinweg
gut vertragen hat. Die Verantwortung fiir die Entscheidung
einer Heimbehandlung und die Gewahrleistung einer sicheren
Behandlung liegen allein beim behandelnden Arzt. Wenn der
Arzt in Kenntnis der Risiken die Heiminfusion beflirwortet, ist
sicherzustellen, dass der Patient und/oder der gesetzliche Vertre-
ter verstanden haben, was eine Heiminfusion bedeutet. Andere
Faktoren, die bei der Evaluierung und Auswahl von Patienten
berlicksichtigt werden missen, sind u. a.:

¢ |st die Situation zuhause sicher und angemessen?

e Sind der Patient und/oder das medizinische Pflegepersonal in
der Lage, die Infusion von Imiglucerase sicher, effizient und zu-
verlassig zu verabreichen?

e Gibt es bei Problemen eine schnelle und zuverlassige arztliche
Hilfe?

e |st sich der Patient und/oder der gesetzliche Vertreter der Risiken
einer Heiminfusion bewusst und ist dies dokumentiert?

Der Patient und/oder das medizinische Pflegepersonal muss eine
entsprechende Schulung erhalten, um eine optimale Behandlung
zu gewahrleisten.
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2. Anforderungen an die
Heiminfusion

Die Entscheidung, Imiglucerase in der hauslichen Umgebung zu
verabreichen, liegt im Verantwortungsbereich des behandelnden
Arztes, in Absprache mit dem Patienten und/oder dem gesetzlichen
Vertreter. Die folgenden Punkte informieren tber klinische und
logistische Fragen, die vor und nach der Umstellung auf die Heim-
infusion berlcksichtigt werden sollten:

Die Beurteilung des Patienten durch den
behandelnden Arzt

Patienten sollten medizinisch stabil sein. Eine Untersuchung sollte
vor der Umstellung auf Heiminfusion durchgefiihrt werden.
Patienten sollten tber mehrere Monate Imiglucerase-Infusionen in
einer arztlich tberwachten Umgebung erhalten haben und diese
nachweislich gut toleriert haben.

Patienten sollten den vorgeschriebenen Infusionsplan immer ein-
gehalten haben.

Die Gewahrleistung einer sicheren Behandlung des Patienten bei
der Heiminfusion obliegt dem behandelnden Arzt.

Therapiebedingungen zuhause

Die hausliche Umgebung muss sich fiir die Heiminfusion eignen.
Es muss eine saubere Umgebung mit Elektrizitat, Wasser, Telefo-
nanschluss und Kihlschrank gewahrleistet sein und genug Platz,
um Imiglucerase und anderes Infusionszubeh6r adaquat lagern zu
konnen.

Die Infusionsrate von Imiglucerase, die der Patient in einer arzt-
lich Gberwachten Umgebung (d. h. im Krankenhaus oder in einer
ambulanten Behandlung) vertragen hat, darf in der hauslichen
Umgebung nicht geandert werden, es sei denn, es ist aus Sicher-
heitsgrinden notwendig.

Die Einhaltung aller arztlichen Anordnungen bezliglich der Heim-
infusion obliegt dem behandelnden Arzt und/oder der ausfiihren-
den medizinischen Pflegekraft.

Ein Notfallplan, u. a. mit einer Liste wichtiger Telefonnummern,
sollte zuhause flir die medizinische Fachkraft, den Patienten
und/oder die Betreuungsperson im Therapie-Tagebuch (enthalten
in der Patienten-Mappe) griffbereit vorhanden sein.
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Pramedikation und Notfallbehandlung

Falls eine entsprechende Pramedikation notwendig war, sollte
diese bei der Heiminfusion fortgefiihrt werden. Die im arztlichen
Umfeld erhaltene Behandlung darf im hauslichen Bereich nicht
verandert werden, es sei denn, dies wurde arztlich angeordnet.
Eine adaquate medizinische Versorgung im Notfall sollte ge-
wabhrleistet sein, z. B. Verfluigbarkeit eines Notfall-Teams. Die
ausfuhrende medizinische Fachkraft, der Patient und/oder die
Betreuungsperson sollten genaue Handlungsanweisungen fir
den Notfall bekommen (Notfallplan, s. Therapie-Tagebuch in der
Patienten-Mappe). Der Notfallplan sollte mit der medizinischen
Fachkraft, dem Patienten und/oder der Betreuungsperson
besprochen werden.

Sollten bei dem Patienten Uberempfindlichkeitsreaktionen auf-
treten, muss der Patient/die medizinische Pflegekraft die Infusion
sofort unterbrechen und MalRnahmen, wie im Notfallplan be-
schrieben, mussen eingeleitet werden. Die nachsten Infusionen
sollten in einem klinischen Umfeld verabreicht werden.
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3. Schulung zur Verabreichung von
Imiglucerase

Derjenige, der die Infusion durchfihrt, muss in der Herstellung
und Handhabung der Infusion theoretisch und praktisch geschult
werden.

Bei der Zubereitung und Verabreichung von Imiglucerase muss
der Vorgang, der in der Fachinformation beschrieben wird,
genau eingehalten werden.
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4. Organisation der Heiminfusion

Die folgenden Informationen dienen der Aufklarung und als
Leitfaden fur alle Personen, die am Ablauf der Organisation einer
Heiminfusion von Imiglucerase beteiligt sind.

Patient

e Der Patient und ggf. der gesetzliche Vertreter wurden vom behan-
delnden Arzt Gber die hausliche Behandlung, die damit verbun-
denen Risiken und moéglichen Komplikationen und die Leistung
medizinischer Hilfe zuhause aufgeklart.

e Der Patient und ggf. der gesetzliche Vertreter haben Kenntnis-
se uber die Krankheit. Sie sind in der Lage, Nebenwirkungen zu
erkennen und haben den Ablauf verstanden, der bei ihrem Auftre-
ten zu befolgen ist. Der Patient und/oder der gesetzliche Vertreter
mussen der hauslichen Behandlung zustimmen. Dies sollte doku-
mentiert werden.

e Die hausliche Umgebung muss sich fir die Heiminfusion eignen.
Es muss eine saubere Umgebung mit Elektrizitat, Wasser, Telefon-
anschluss, Kiuhlschrank und genug Platz gewahrleistet sein, um
Imiglucerase und anderes Infusionszubehor adaquat lagern zu
kénnen.

Behandelnder Arzt

e Der behandelnde Arzt legt fest, ob der Patient sich fiir eine Heim-
infusion eignet.

e Der behandelnde Arzt ist verantwortlich fiir die Einleitung aller or-
ganisatorischen MalRnahmen, die fiir die Verabreichung erforder-
lich sind, damit alle Beteiligten (Apotheke, medizinische Fachkraft,
Patient, ggf. Betreuungsperson) entsprechend handeln kdnnen.

e Der behandelnde Arzt ist verantwortlich fur die Dosierung und die
Infusionsrate. Alle Anderungen in der Verabreichung von
Imiglucerase mussen dem Patienten und der medizinischen Pfle-
gekraft deutlich mitgeteilt und im Therapie-Tagebuch eingetragen
werden (enthalten in der Patienten-Mappe).

e Der Arzt bestimmt in Absprache mit der medizinischen Pflege-
kraft, dem Patienten und/oder seinem gesetzlichen Vertreter das
Malf der arztlichen Aufsicht wahrend der Heimbehandlung.

¢ Der Patient sollte regelmaRig auf infusionsbedingte Reaktionen
und die Einhaltung der Therapieziele hin untersucht werden, ge-
mal der Leitlinien zu Morbus Gaucher (Beck M. et al. 2006).
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Apotheke

¢ Die Apotheke organisiert die Bereitstellung der Medikamente
und der bendétigten Gerate/Materialien flir den Patienten gemal3
der arztlichen Verschreibung.

Patient/Medizinische Pflegekraft

Der Infundierende muss:

* in der Lage und autorisiert sein, intravendse Infusionen zu verab-
reichen.

e zusatzlich im Umgang mit Imiglucerase durch den Arzt geschult
sein und die moglichen Nebenwirkungen und MalRnahmen, die
in diesem Fall ergriffen werden mussen, kennen.

¢ mit dem behandelnden Arzt das Mal3 an arztlicher Aufsicht be-
sprochen haben.

e die vorgeschriebene Verabreichungsmethode von Imiglucerase
strikt befolgen, so wie es im Therapie-Tagebuch beschrieben
wird.

e jede Imiglucerase-Verabreichung im Therapie-Tagebuch
erfassen.

e im Falle einer infusionsbedingten Reaktion die Infusion sofort
abbrechen und den MalBnahmen folgen, die im Therapie-Tage-
buch beschrieben sind (Notfallplan) und mit dem behandelnden
Arzt besprochen wurden.

Der medizinischen Fachkraft kann bei der Organisation der am-
bulanten Behandlung eine koordinierende Aufgabe gegeniber
dem behandelnden Arzt und dem Patienten/dem gesetzlichen
Vertreter zugewiesen werden.




Imiglucerase Leitfaden fir medizinische Fachkrafte zur Heiminfusion

Gesetzlicher Vertreter/Betreuungsperson

Bei minderjahrigen Patienten muss eine Betreuungsperson (z. B.
Eltern) wéhrend der Heiminfusion anwesend sein, die die Notfall-
maflnahmen kennen sollte.

Das Therapie-Tagebuch
(in der Patienten-Mappe)

Das Therapie-Tagebuch dient als Kommunikationsgrundlage flir
alle Beteiligten im Rahmen der Heiminfusion von Imiglucerase.
Das Therapie-Tagebuch sollte beim Patienten zuhause aufbe-
wahrt werden.

Im Therapie-Tagebuch wird jede Imiglucerase-Infusion doku-
mentiert.

Der Patient muss das Therapie-Tagebuch bei jedem Termin zur
Kontrolluntersuchung im Krankenhaus/in der Praxis mitbringen
und anschlielRend wieder mit nach Hause nehmen.

Im Therapie-Tagebuch halt der behandelnde Arzt deutlich die
Dosis, die Infusionsrate sowie jegliche Veranderungen der
Therapie fest.

Im Therapie-Tagebuch werden auftretende Nebenwirkungen und
alle relevanten Informationen der Arztbesuche erfasst.

Im Therapie-Tagebuch beschreibt der behandelnde Arzt genau,
wie eine Uberempfindlichkeitsreaktion erkannt werden kann und
was zu tun ist, sollte eine solche auftreten (Notfallplan).
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5. Verabreichung von Imiglucerase
5.1 Verschreibung

Die Imiglucerase-Dosis, die Infusionsrate sowie jegliche Ande-
rungen von Dosis und Infusionsrate werden vom behandelnden
Arzt festgelegt.

5.2 Materialien

Die bendtigten Materialien werden beiVorlage der entsprechen-
den Verschreibung von der Apotheke an den Patienten oder eine
dritte Person ausgegeben.

Es werden u. a. folgende medizinische Produkte und Gerate fur
eine Heiminfusion benotigt:

e Durchstechflaschen mit Imiglucerase (400 Einheiten (E) pro
Durchstechflasche)
- mussen bei einerTemperatur zwischen 2°C und 8°C im Kuihl-
schrank gelagert werden.
- werden beiVorlage der entsprechenden Verschreibung von der
Apotheke an den Patienten oder eine dritte Person ausgegeben.
- Es sollte Uberprift werden, ob die Anzahl der Durchstechfla-
schen der Dosis entspricht.
¢ Infusionsmaterialien
- Steriles Wasser fiir Injektionszwecke zum Auflosen von
Imiglucerase 0,9%ige NaCl-Losung, 2 x 100 ml oder 1 x 250 ml
zur intravendsen Verabreichung
- 0,9%ige NaCl-Losung, 2 x 50 ml zur Spulung des Infusions-
schlauchs vor und nach der Infusion
* antiseptische Losung:
z. B. Chlorhexidinlésung 0,5 % in Alkohol 70 %
e Geeignete Anzahl von 10-ml- und 50-mI-Spritzen, je nach
Imiglucerase-Dosis
e 3sterile Injektionsnadeln (1,1 x 40 mm)
e 1 Fligelkanule
¢ |nfusionssystem mit integriertem 0,2-Mikron-Leitungsfilter mit
geringer Proteinbindung
e Ablage fir Injektionsnadeln
e Heftpflaster
e Tupfer
e Abfallbehalter fir spitze Instrumente
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Handwaschmittel

Zusatzliche Bedarfsartikel bei Verwendung einer vendsen
Zugangsvorrichtung

- Heparin

- Heparin-Kanulen

- Verbandsmaterial

- Sterile Handschuhe

Notfallmedikation (Antihistaminika und/oder Corticosteroide)

5.3 Vorbereitungen

1.

Bereiten Sie eine saubere Arbeitsflache vor und legen Sie die Be-
darfsartikel bereit.

. Nehmen Sie die Durchstechflaschen mit Imiglucerase etwa 30 Mi-

nuten vor der Weiterverarbeitung aus dem Kuhlschrank, damit sie
sich auf Zimmertemperatur erwarmen.

. Uberpriifen Sie das Verfalldatum auf der Flaschenverpackung

(Imiglucerase darf nach dem Verfalldatum nicht mehr verwendet
werden).

. Verarbeiten Sie nur den Inhalt so vieler Durchstechflaschen, wie

Sie flir eine Infusion bendtigen (Hinweis: Imiglucerase darf nicht
in aufgeloster oder verdiinnter Form fir eine spatere Verwendung
gelagert werden).

Auflosen von Imiglucerase

1.
2.

w

Entfernen Sie die Kappe von der Durchstechflasche mit Imiglucerase.
Desinfizieren Sie den Gummistopfen der Durchstechflasche mit
Imiglucerase z. B. mit der Chlorhexidinlésung und lassen Sie ihn
an der Luft trocknen.

. Offnen Sie das sterile Wasser fiir Injektionszwecke.
. Ziehen Sie die erforderliche ml-Menge steriles Wasser in die Sprit-

ze auf.
Zum Auflosen des Inhaltes einer 400-E-Durchstechflasche ben6ti-
gen Sie 10,2 ml Wasser fur Injektionszwecke.

. Injizieren Sie das Wasser vorsichtig in die Imiglucerase-Durch-

stechflasche. Das Gesamtvolumen der Durchstechflasche betragt
nun 10,6 ml.

. Wiederholen Sie den Vorgang wenn notig flir weitere Durchstech-

flaschen mit Imiglucerase.

Drehen Sie die Durchstechflasche/n vorsichtig, um das Pulver auf-
zulosen (vermeiden Sie wahrend des Auflosungsprozesses heftiges
Schiitteln, das zu Schaumbildung in der Losung fiihren wiirde).
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8. Nach dem Losungsvorgang kann es kleine Blaschen geben.

9. Warten Sie einige Minuten, um sicherzustellen, dass das Pulver
vollstandig aufgelost wurde und damit vorhandene Blasen ent-
weichen kdnnen.

10. Nach dem Auflésen sollte die Imiglucerase-Losung vor der An-
wendung visuell untersucht werden. Da es sich hierbei um eine
Proteinlosung handelt, kann es gelegentlich nach dem Auflésen
zu einer geringfligigen Bildung von Proteinpartikeln (transparen-
ten Faden) kommen. Durch die Verwendung eines 0,2 ym-
Leitungsfilters kdnnen etwaige Proteinpartikel herausgefiltert
werden. Die Imiglucerase-Aktivitat wird dadurch nicht beeinflusst.
Bei der hergestellten Losung muss es sich um eine klare, farblose
Flussigkeit ohne Fremdkorper handeln.

11. Falls Sie einen Fremdkorper oder eine Verfarbung der Flissigkeit
bemerken, verwenden Sie das Produkt nicht.

Verdiinnen

1. Desinfizieren Sie die Kappe/Offnung von 1 bis 2 Beuteln 0,9%iger
NaCl-Lésung z. B. mit Hilfe der Chlorhexidinldsung und lassen Sie
sie an der Luft trocknen.

2. Berechnen Sie die Menge der hergestellten Imiglucerase-Lésung
in den Durchstechflaschen und entnehmen Sie die gleiche Menge
aus dem Beutel mit 0,9%iger NaCl-Losung, um dadurch genug Platz
fir das Hinzufligen der Imiglucerase-Losung zu schaffen. Liegt die
vorgeschriebene Menge zum Beispiel bei 3 Durchstechflaschen mit
Imiglucerase mit je 400 Einheiten, entnehmen Sie 30 ml (=3 x 10
ml) aus dem Beutel mit der NaCl-Losung. Entnehmen Sie nie mehr
als die Halfte des Beutelinhalts von der NaCl-Losung, um sicherzu-
stellen, dass wenigstens die Halfte der verdiinnten Losung aus NaCl
besteht.

3. Um die Zahl der Arbeitsschritte so gering wie moglich zu halten,
verwenden Sie 50-ml-Spritzen und ziehen Sie damit je 10 ml aus
jeder der 400-E-Flaschen auf. Zu dem Zeitpunkt, zu dem die Men-
gen aufgezogen werden, sollte das hergestellte Produkt keinerlei
Schaum enthalten.

4. Dann injizieren Sie vorsichtig das gesamte Volumen der her-
gestellten Imiglucerase-Losung in den Beutel mit der 0,9%igen
NaCl-Losung.

5. Vermischen Sie die Imiglucerase-Infusionslosung vorsichtig.

6. Verwenden Sie ein Infusionssystem mit eingebautem Leitungsfil-
ter. Es wird empfohlen, einen 0,2 um-Leitungsfilter (In-Line-Filter)
mit niedriger Proteinbindungsaffinitat zu verwenden, um etwaige

13
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Proteinpartikel herauszufiltern.

Befiillen des Infusionsschlauchs

1.

Nehmen Sie das Infusionssystem (mit integriertem Leitungsfilter)
aus der Verpackung und verschliel3en Sie es mit der Rollklemme.

. Verbinden Sie den Infusionsschlauch mit einem 0,9%igen

NaCl-Beutel und befiillen Sie das Infusionssystem, indem Sie
den Beutel kopfliber halten und die Rollklemme 6ffnen.

. Befiillen Sie das gesamte System, entfernen Sie jegliche vorhan-

denen Blasen und schliel3en Sie die Rollklemme.

. Verbinden Sie den mit der Imiglucerase-L6sung geflllten

Infusionsbeutel nun mit dem Infusionssystem (verwenden Sie
nur Infusionssysteme mit eingebautem 0,2 ym-Leitungsfilter).

. Hangen Sie den Beutel an einen Infusionsstander.

Einfiihren der Kaniile in die Vene

1.

Stellen Sie sicher, dass einige Streifen Pflaster bereitliegen und
dass der Anschluss des Infusionsschlauchs in Reichweite ist.
Platzieren Sie das Antiseptikum, z. B. die Chlorhexidinlésung, in
der Nahe, zusammen mit etwas Verbandmuill.

. Entnehmen Sie die Fliigelkantle aus der Verpackung.
. Der Patient sollte sich setzen und einen Arm auf denTisch (vor-

zugsweise auf ein sauberesTuch) legen.

. Legen Sie den Stauschlauch an, desinfizieren Sie den Bereich, an

dem die Kanlile eingefiihrt wird, und lassen Sie ihn trocknen.

. Ziehen Sie die Haut straff und fihren Sie die Kantle (mit der

Offnung nach oben) in einem leichten Winkel durch die Haut in
die Vene ein. Wenn die Kandtile in die Vene eingetreten ist, wird
etwas Blut am Anfang des R6hrchens zu sehen sein.

. Fihren Sie die Fltugelkantle etwa 0,5 cm in die Vene ein, um

sicherzugehen, dass sie nicht sofort wieder herausspringt. Kleben
Sie die Flligelkanule mit einem Pflaster fest.

Losen Sie den Stauschlauch und entfernen Sie die Kappe vom
Kanuilenrohrchen. Das Rohrchen wird sich jetzt mit Blut fullen.
Passiert dies nicht, ist die Kantle nicht korrekt in der Vene plat-
ziert. Dann muss der Vorgang wiederholt werden.

. Verbinden Sie den Infusionsschlauch mit der Fliigelkanile und

offnen Sie die Rollklemme.
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5.4 Verabreichung

Die hergestellte Losung muss wie verordnet innerhalb von

3 Stunden nach der Herstellung verabreicht werden. Das in
0,9%iger NaCl-Lésung verdunnte Produkt behalt seine chemische
Stabilitat bis zu 24 Stunden, wenn es bei einer Temperatur zwi-
schen 2°C und 8°C dunkel gelagert wird.

Die Dosis, die Infusionsrate sowie jegliche Veranderungen
werden vom behandelnden Arzt festgelegt.

Nachdem die Imiglucerase-Infusion beendet ist, wird das System
mit derselben Infusionsgeschwindigkeit mit 0,9%iger NaCl-L6-
sung gespllt und anschlielRend die Kanule entfernt.

5.5 Verwendung einer zentralvenosen
Zugangsvorrichtung

Wenn der Patient eine venése Zugangsvorrichtung fur die Verab-
reichung von Imiglucerase hat, wird ihm und/oder der medizini-
schen Pflegekraft gezeigt, wie mit dieser Vorrichtung umzugehen
ist.

Die richtige Pflege einer vendsen Zugangsvorrichtung zuhause
beinhaltet die regelmal3ige Spllung mit Heparin, um ein Verstop-
fen zu verhindern, und die Einhaltung aseptischer Bedingungen,
um die Zugangsvorrichtung infektionsfrei zu halten:

¢ BeiVerwendung decken Sie den Injektionsort mit einem transpa-
renten Okklusivverband ab. Wenn die Zugangsvorrichtung nicht
verwendet wird, muss sie nicht mit Verband abgedeckt werden.

e Spulen Sie vor und nach jeder Verwendung mit 5 ml 0,9%iger
NaCl-Lésung.

e Spilen Sie nach jeder Verwendung mit 5 ml Heparin (100 E/ml).
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6. Sicherheitshinweise zu
Imiglucerase

Etwa 15 % der Patienten, die mit Imiglucerase behandelt werden,
bilden wahrend des ersten Behandlungsjahres Immunoglobulin
G-(lgG-)Antikorper gegen Imiglucerase. Patienten, die IgG-Anti-
korper bilden, tun dies hdchstwahrscheinlich in den ersten

6 Monaten der Behandlung. Nur selten werden nach 12 Monaten
Behandlung Antikorper gegen Imiglucerase gebildet. Patienten
mit Antikdrpern gegen Imiglucerase haben ein erhdhtes Risiko
fiir Uberempfindlichkeitsreaktionen. Umgekehrt haben nicht alle
Patienten mit Uberempfindlichkeitssymptomen nachweisbare
IgG-Antikorper. Besteht bei einem Patienten der Verdacht auf eine
Uberempfindlichkeitsreaktion, wird eine nachfolgende Priifung
auf Antikorper gegen Imiglucerase empfohlen.

Die Behandlung mit Imiglucerase bei Patienten, die Symptome
fiir eine Uberempfindlichkeit gegen das Produkt gezeigt haben,
sollte mit Vorsicht durchgefiihrt werden. Symptome, die auf eine
Uberempfindlichkeit hindeuteten und wihrend oder kurz nach
der Infusion auftraten, waren u. a. Pruritus, Hitzewallungen,
Urtikaria, Angioodem, Brustbeschwerden, Tachykardie, Zyanose,
Atemwegssymptome, Parasthesie, Rlickenschmerzen und Hypo-
tonie. Wenn diese Symptome auftreten, sollte die Infusion unver-
zliglich abgebrochen und MalRnahmen nach individuellem Not-
fallplan vorgenommen werden. Die meisten Patienten konnten
die Behandlung nach einer Verringerung der Infusionsgeschwin-
digkeit und einer Vorbehandlung mit Antihistaminika und/oder
Corticosteroiden erfolgreich weiterflihren.

Unerwiinschte Arzneimittelwirkungen werden nach Systemor-
ganklasse und Haufigkeit (haufig (= 1/100 bis < 1/10), gelegentlich
(= 1/1.000 bis < 1/100) und selten (= 1/10.0000 bis < 1/1.000)) in
der nachfolgendenTabelle aufgelistet. Innerhalb jeder Haufig-
keitsgruppe werden die Nebenwirkungen nach abnehmendem
Schweregrad angegeben.
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Haufig und gelegentlich auftretende

Nebenwirkungen
Erkrankungen des Gelegentlich: Schwindel, Kopfschmerzen, Pardsthesie™
Nervensystems
Herzerkrankungen Gelegentlich: Tachykardie®, Zyanose™
Gefélserkrankungen Gelegentlich: Flush*, Hypotonie™
Erkrankungen der Atem- Héufig: Dyspnoe*, Husten™
wege, des Brustraums und
Mediastinums
Erkrankungen des Gast- Gelegentlich: Erbrechen, Ubelkeit,
rointestinaltrakts Bauchkrampfe, Durchfall
Erkrankungen des Haufig: Ubersensibilitatsreaktion
Immunsystems
Selten: Anaphylaktoide Reaktionen
Erkrankungen der Haut und ~ Héufig: Urtikaria/Angioddem™, Pruritus®, Aus-
des Unterhautzellgewebes schlag™
Skelettmuskulatur-, Binde- ~ Gelegentlich: Arthralgie, Riickenschmerzen™
gewebs- und Knochener-
krankungen
Allgemeine Erkrankungen Gelegentlich: Unbehagen an der Infusionsstelle, brennen-

und Beschwerden am
Verabreichungsort

des Gefiihl an der Infusionsstelle, Schwel-
lung an der Infusionsstelle, steriler Abszess
an der Injektionsstelle, Engegefiihl in der
Brust*, Fieber, Schiittelfrost, Miidigkeit

*Anzeichen einer Uberempfindlichkeit

Quelle: Zusammenfassung der Merkmale des Arzneimittels
(Fachinformation Stand 07/2016)
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7. Meldung von unerwiinschten
Ereignissen

Ein unerwunschtes Ereignis bezeichnet alle unvorhergesehenen
medizinischen Ereignisse bei einem Patienten nach Verabrei-
chung des Arzneimittels, die nicht unbedingt in einem kausalen
Zusammenhang mit dieser Behandlung stehen mussen. Eine
schwerwiegende Nebenwirkung ist durch mindestens einen der
unten aufgelisteten Faktoren charakterisiert:

e Tod

e lebensbedrohlich (jedes Ereignis, wahrenddessen der Patient
der Gefahr desTodes ausgesetzt war; dies bezieht sich nicht auf
ein Ereignis, das theoretisch zumTode flihren konnte, wenn es
schwerwiegender gewesen ware)

¢ Krankenhausaufenthalt oder eine Verlangerung des Kranken-
hausaufenthalts eines stationar behandelten Patienten

¢ nachfolgende anhaltende oder signifikante Behinderung/Ein-
schrankung (jedes unerwtinschte Ereignis, das eine bedeutende
Storung der normalen Lebensgestaltung einer Person zur Folge
hat)

e kongenitale Anomalie/Geburtsfehler

e bedeutendes medizinisches Ereignis (jedes Ereignis, das nach
geeignetem medizinischen Urteil den Patienten in Gefahr bringen
und medizinische oder chirurgische Intervention notig machen
kann, um eine der oben aufgelisteten Folgen zu verhindern)

Im Falle des Auftretens unerwunschter Ereignisse
melden Sie das Ereignis an das Bundesinstitut fiir Arzneimittel
und Medizinprodukte (BfArM) unter www.bfarm.de.
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8. Weitere Informationen

Bitte lesen Sie die Fachinformation. Dort erhalten Sie vollstandi-
ge Aussagen zur Indikation und weitere Informationen zur ge-
nehmigten Verwendung von Cerezyme® (Imiglucerase). Weitere
detaillierte Informationen finden Sie auf der Website der Europai-
schen Arzneimittel-Agentur (EMA)

(siehe http://www.ema.europa.eu).
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9. Musterseiten aus dem Therapie-Tagebuch
(Original liegt Patienten-Mappe bei)

Therapie-Tagebuch fiir die Heiminfusion mit Cerezyme®

Allgemeine Daten

Name:
Anschrift:
PLZ/Ort:
Telefon:

Behandelnder Arzt

Name:

Praxis/Krankenhaus:

Anschrift:

Telefon:

Apotheke

Name:

Ort:

Telefon:

Cerezyme® verabreicht seit Datum (TT-MM-JJJJ):

Erste Heiminfusion Datum (TT-MM-JJJJ):

Griinde fir die Heiminfusion

mit Cerezyme®
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Arztliche Verordnung

Dosis Datum (TT-MM-JJJJ)

Anzahl der verwendeten
Durchstechflaschen (400 E)

Infusionsdauer
Infusionsrate

Probleme/Anmerkungen

Notfallplan beim Auftreten einer schwer-

wiegenden infusionsbedingten Reaktion

1. Unterbrechen Sie die Infusion

2. Individueller Notfallplan - Handlungsanweisung und
Kontaktdaten (wird vom behandelnden Arzt zur
Verfiigung gestellt und besprochen)
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Daten zur Infusion

Datum der Infusion Datum (TT-MM-JJJJ)
Klinischer Zustand

Dosis

Anzahl der verwendeten

Durchstechflaschen (400 E)

Infusionsdauer

Infusionsrate

Probleme/Anmerkungen

Datum der Infusion Datum (TT-MM-JJJJ)
Klinischer Zustand

Dosis

Anzahl der verwendeten

Durchstechflaschen (400 E)

Infusionsdauer

Infusionsrate

Probleme/Anmerkungen
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Fiir lhre Notizen
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