Heiminfusion mit Cerezyme®

Handbuch fiir Patienten mit Morbus Gaucher,
die eine Heiminfusion mit Cerezyme® erhalten

Lesen Sie sich alle Informationen
genau durch, bevor Sie mit der
Heiminfusion beginnen.

Bewahren Sie diese Informationen an
einem leicht zu erreichenden Ort auf,
Sie werden sie vielleicht noch einmal
lesen wollen.

Bei weiteren Fragen wenden Sie sich
bitte an lhren behandelnden Arzt.
Dieses Medikament wurde lhnen
personlich verschrieben. Geben Sie es
nicht an andere weiter; es kann anderen
Menschen schaden, auch wenn sie die
gleichen Symptome haben wie Sie.

Dieses Handbuch ist ein verpflichtenderTeil der Zulassung von Imiglucerase (Cerezyme®)
und wurde als zusatzliche risikominimierende Mal3nahme beauflagt. Es soll sichergestellt
werden, dass Patienten, die Imiglucerase (Cerezyme®) als Heiminfusion zur Anwendung
bringen, die besonderen Sicherheitsanforderungen kennen und bertcksichtigen.
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lhre Krankheit, die Behandlung
und die Heiminfusion

Ihr behandelnder Arzt hat eine Heiminfusion von Imiglucerase
bei lhnen beflirwortet. Dieses Dokument soll Ihnen als Leitfaden
dienen und lhnen erlautern, was bei einer Heiminfusion von
Imiglucerase zu beachten ist und wie sie durchgefihrt wird.

Morbus Gaucher und die Behandlung

Personen mit Morbus Gaucher besitzen eine zu geringe Menge
des Enzyms saure p-Glukozerebrosidase. Dieses Enzym hilft dem
Korper, die Menge an Glukozerebrosid zu regulieren.
Glukozerebrosid ist eine natlirliche Korpersubstanz aus Zucker
und Fett. Bei Morbus Gaucher kdnnen die Glukozerebrosid-
Werte in bestimmten Zellen, den Makrophagen, zu hoch anstei-
gen. Wenn dies geschieht, spricht man von ,,Gaucher-Zellen”
Diese gro3en Zellen befinden sich vorwiegend im Knochenmark
und Organen wie der Milz und der Leber und fuhren dort zu
einer gestorten Funktion, was zu einer Verringerung der Anzahl
Blutzellen, einer vergrofRerten Leber und Milz und geschwachten
Knochen fiihren kann. Zu den Symptomen, die bei Morbus
Gaucher auftreten konnen, gehoren Knochenschmerzen. Aul3er-
dem entstehen schnell Bluterglisse und Blutungen, und oft sind
die Milz und die Leber vergroRert.

Cerezyme® ist ein klinstliches Enzym, genannt Imiglucerase.
Diese kann das natlirliche Enzym saure g-Glukozerebrosidase
ersetzen, das bei Patienten mit Morbus Gaucher fehlt oder nicht
aktiv genug ist. Imiglucerase wird bei der Behandlung von
Patienten mit nachgewiesener Diagnose von Morbus Gaucher
Typ 1 oderTyp 3 eingesetzt, die Symptome der Krankheit zeigen.

Weitere Informationen zu Cerezyme® (Imiglucerase) finden Sie in
der Packungsbeilage.
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Heiminfusion

Derzeit werden bereits in einigen Landern bei Patienten mit
Morbus Gaucher, die mit Imiglucerase behandelt werden, Heim-
infusionen durchgefuhrt. Die Entscheidung, ob Sie sich fur eine
Heiminfusion eignen, trifft Ihr behandelnder Arzt in Absprache
mit lhnen. Sie sollten dann bereits einige Monate die Behandlung
mit Imiglucerase unter arztlicher Aufsicht gut vertragen haben.

Ihr behandelnder Arzt wird in Absprache mit lhnen festlegen,
inwieweit ein medizinischer Pflegedienst eingebunden wird.

Er wird mit Ilhnen und ggf. dem medizinischen Pflegedienst die
Infusion zuhause durchgehen und Sie und/oder das medizinische
Pflegepersonal entsprechend schulen.

Er wird ebenfalls das Vorgehen bei Auftreten bestimmter Neben-
wirkungen festlegen und besprechen (Notfallplan).

Haufige Nebenwirkungen (treten bei mehr als 1 von 100 Patien-
ten auf) sind Atemlosigkeit, Husten, Nesselausschlag/lokalisier-
te Schwellung der Haut oder Schleimhaut in Mund oder Hals,
Juckreiz und Hautausschlag. Einige Nebenwirkungen treten
vorwiegend wahrend oder kurz nach Infusion des Medikaments
auf. Darunter sind Juckreiz, Hitzewallungen, Nesselausschlag/
lokalisierte Schwellung der Haut oder Schleimhaut in Mund oder
Hals, Brustbeschwerden, beschleunigte Herzfrequenz, blauliche
Haut, Atemlosigkeit, Kribbeln, Stechen, Brennen oderTaubheits-
geflihl in der Haut, Sinken des Blutdrucks und Riickenschmerzen.
Die Infusion sollte bei Auftreten dieser Symptome unverzlglich
unterbrochen und MalBRnahmen nach Notfallplan sollten einge-
leitet werden. Nachfolgende Infusionen sollten dann in einem
klinischen Umfeld stattfinden. Die Infusionsrate und die zuhause
verabreichte Dosis missen den Vorgaben Ihres behandelnden
Arztes entsprechen und durfen nicht ohne dessen Zustimmung
geandert werden.
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Organisatorisches

Infusion durch den Patienten oder
medizinisches Pflegepersonal

Der behandelnde Arzt ist fur die Entscheidung zur
Imiglucerase-Heiminfusion verantwortlich. Er entscheidet, ob bei
Ihnen die Voraussetzungen fiir eine Heiminfusion gegeben sind.
Ilhre hausliche Umgebung muss sich fur die Heiminfusion eignen.
Es muss eine saubere Umgebung mit Elektrizitat, Wasser, Telefo-
nanschluss und Kuhlschrank gewahrleistet sein und genug Platz,
um Imiglucerase und anderes Infusionszubeh6r adaquat lagern
zu kdénnen.

Sie mussen korperlich und geistig in der Lage sein, sich die Infu-
sionen zu Hause zu verabreichen bzw. durch einen medizinischen
Pflegedienst verabreicht zu bekommen.

Sie sollten gut zugangliche Venen haben, in die sich leicht eine
Infusionskantile einfihren lasst. Wenn Sie eine zentrale vendse
Zugangsvorrichtung (Port) haben, sollten Sie bzw. das medizi-
nische Pflegepersonal in der Lage sein, die Infusionskandile in
das Septum einzufiihren.

Sie und ggf. der medizinische Pflegedienst wurden vom behan-
delnden Arzt tber die hausliche Behandlung, die damit verbun-
denen Risiken und die moglichen Komplikationen informiert.

Sie und ggf. der medizinische Pflegedienst haben Kenntnisse
Uber Morbus Gaucher, sind in der Lage, Nebenwirkungen zu
erkennen und haben den Ablauf verstanden, der bei ihrem
Auftreten zu befolgen ist (Notfallplan).

Sie und/oder ggf. medizinisches Pflegepersonal wurden in

den Ablaufen der Zubereitung und der Verabreichung der
Imiglucerase-Infusion und ggf. in der Pflege des Ports
angemessen geschult.

Sie mussen der Heimbehandlung zustimmen.
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Behandelnder Arzt

e Der behandelnde Arzt ist verantwortlich fur die Einleitung aller
organisatorischen MalRnahmen, die fiir die Verabreichung er-
forderlich sind, damit alle Beteiligten (Apotheke, medizinische
Pflegekraft, Patient, Betreuungsperson) entsprechend handeln
konnen.

e Der behandelnde Arzt ist verantwortlich fiir die Festlegung der
Dosierung und der Infusionsgeschwindigkeit und den entspre-
chenden Eintrag in das Therapie-Tagebuch. Alle Anderungen in
der Verabreichung von Imiglucerase mussen dem Patienten und
ggf. der medizinischen Pflegekraft deutlich mitgeteilt und im
Therapie-Tagebuch eingetragen werden (in der Patienten-Mappe
beiliegend).

Dritte Person/Begleitperson

¢ Bei minderjahrigen Patienten muss eine Begleitperson
(z. B.Eltern) wahrend der Heiminfusion anwesend sein.
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Das Therapie-Tagebuch

DasTherapie-Tagebuch dient als Kommunikationsgrundlage fir
alle Beteiligten im Rahmen der Heiminfusion von Imiglucerase.
ImTherapie-Tagebuch werden alle Erkenntnisse und MalRnahmen
im Zusammenhang mit der Imiglucerase-Therapie festgehalten.
ImTherapie-Tagebuch halt der behandelnde Arzt genau die Dosis
und die Infusionsrate sowie jegliche Veranderungen fest.
ImTherapie-Tagebuch erklart der behandelnde Arzt genau, was
im Fall einer infusionsbedingten Nebenwirkung zu tun ist
(Notfallplan).

DasTherapie-Tagebuch sollte bei lhnen zu Hause griffbereit
aufbewahrt werden und wird bei jeder Imiglucerase-
Verabreichung von lhnen oder ggf. der medizinischen Pflegekraft
aktualisiert.

Sie oder ggf. die medizinische Pflegekraft missen die vorge-
schriebene Verabreichungsmethode von Imiglucerase strikt befol-
gen, so wie es imTherapie-Tagebuch beschrieben wird.

Sie oder die medizinische Pflegekraft erfassen jede Imiglucerase-
Verabreichung imTherapie-Tagebuch.

Sie mussen dasTherapie-Tagebuch bei jedem Termin zur
Kontrolluntersuchung im Krankenhaus/Praxis mitbringen und
anschlieRend wieder mit nach Hause nehmen.

Apotheke und Infusionsmaterialien

Das Medikament und alle n6tigen Materialien werden gemal3 der
arztlichen Verordnung zur Verfugung gestellt.




Imiglucerase Patienten-Handbuch fiir die Heiminfusion

Schulung zur Verabreichung
von Imiglucerase

Hat Ihr behandelnder Arzt entschieden, dass Sie sich flir eine
Heiminfusion eignen und festgelegt, inwieweit Sie ein medizi-
nischer Pflegedienst unterstltzen soll und dies mit Ihnen abge-
sprochen, mussen Sie und/oder der medizinische Pflegedienst in
der Zubereitung und Verabreichung der Infusion geschult wer-
den. Grundsatzlich werden die ersten Anweisungen im Kranken-
haus/Praxis gegeben.

Der Infusionsvorgang wird Ihnen und/oder dem medizinischen
Pflegepersonal demonstriert, bis Sie und/oder die medizinische
Pflegekraft ihn selbst durchfiihren kdnnen.

Bei der Zubereitung und der Verabreichung von Imiglucerase
muss der in der Packungsbeilage beschriebene Vorgang genau
befolgt werden.
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Wie wird eine Imiglucerase-Infusions-
Iosung hergestellt und verabreicht?

Bedarfsartikel

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

e Durchstechflaschen mit Imiglucerase (400 Einheiten (E) pro
Durchstechflasche); missen bei einer Temperatur zwischen 2°C
und 8°C gelagert werden
- Steriles Wasser flir Injektionszwecke zum Auflésen von
Imiglucerase

- 0,9%ige NaCl-Losung, 2 x 100 ml oder 1 x 250 ml zur intrave-
nosen Verabreichung

- 0,9%ige NaCl-Losung, 2 x 50 ml zur Spulung des Infusions-
schlauchs vor und nach der Infusion

e antiseptische Losung: z. B. Chlorhexidin 0,5% in Alkohol 70 %

e Geeignete Anzahl von 10-ml- und 50-ml-Spritzen,
je nach Imiglucerase-Dosis

e 3 sterile Injektionsnadeln (1,1 x 40 mm)

¢ 1 Fligelkanule

¢ |nfusionssystem mit integriertem 0,2-Mikron-Leitungsfilter
mit geringer Proteinbindung

e Ablage fir Injektionsnadeln

e Heftpflaster

e Tupfer

e Abfallbehalter fur spitze Instrumente

e Handwaschmittel

e Zusatzliche Bedarfsartikel bei Verwendung
einer zentralvendsen Zugangsvorrichtung
- Heparin
- Heparin-Kantlen
- Verbandsmaterial -

- Sterile Handschuhe WMU
- Notfallmedikation (Antihistaminika M"ernfiirequonzent,ra“.‘.“ ,
. . Btellung einer Infusionslisi

und/oder Corticosteroide) Ucerase

)
Eﬁgurchstechﬂasche enthiilt 400
e Imiglucerase.

,Zm”“?\fenﬁsen Infusion.
*Kiblschrank aufbewahren.

iﬂa‘lymt Europe B.V .- NL ]

soimma
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Vorbereitungen

1. Bereiten Sie eine saubere Arbeitsfla-
che vor und legen Sie die Bedarfsar-
tikel bereit.

2. Die Durchstechflaschen mit
Imiglucerase sollten etwa 30 Minu-
ten vor der Weiterverarbeitung aus
dem Kuhlschrank genommen wer-
den, damit sie sich auf Zimmer-
temperatur erwarmen.

3. Uberpriifen Sie das Verfalldatum auf
der Flaschenverpackung
(Imiglucerase darf nach dem Verfall-
datum nicht mehr verwendet werden).

4. Uberpriifen Sie, ob die Anzahl der erhaltenen
Durchstechflaschen korrekt ist.

5. Verarbeiten Sie nur den Inhalt so vieler Durchstechflaschen, wie
Sie fur eine Infusion benoétigen
(Hinweis: Imiglucerase darf nicht in aufgeloster oder verdiinnter

Form fir eine spatere Verwendung gelagert werden).

Y,
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Auflosen von Cerezyme®

1.

w

10.

1.

Entfernen Sie die Kappe von der Durchstechflasche
mit Imiglucerase.

. Desinfizieren Sie den Gummistopfen der Durchstechflasche mit

Imiglucerase z. B. mit 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

Spritze auf.

- Bei 400-E-Durchstechflaschen I6sen Sie den Inhalt jeder
Flasche mit 10,2 ml Wasser flr Injektionszwecke auf;
das Volumen betragt dann 10,6 ml.

. Injizieren Sie das Wasser vorsichtig in die Durchstechflasche mit

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

. Wiederholen Sie den Vorgang wenn notig flur weitere Durchstech-

flaschen mit Imiglucerase.

Drehen Sie die Durchstechflasche/n vorsichtig, um das Pulver
aufzulosen (vermeiden Sie wahrend des Auflésungsprozesses
heftiges Schutteln, das zu Schaumbildung in der Lésung fliihren
wirde).

. Nach dem Loésungsvorgang kann es kleine Blaschen geben.
. Warten Sie einige Minuten, um sicherzustellen, dass das Pulver

vollstandig aufgeldst wurde und vorhandene Blasen entweichen
konnen.

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

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

1.

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

. Berechnen Sie die Menge der hergestellten Imiglucerase-Losung

in den Durchstechflaschen und entnehmen Sie die gleiche Menge
aus dem Beutel mit 0,9%iger NaCl-Losung, um dadurch genug
Platz fur das Hinzufugen der Imiglucerase-Losung zu schaffen.
Liegt die vorgeschriebene Menge zum Beispiel bei 3 Durchs-
techflaschen mit Imiglucerase mit je 400 Einheiten, entnehmen
Sie 30 ml (= 3 x 10 ml) aus dem Beutel mit der NaCl-Lésung.
Entnehmen Sie nie mehr als die Héalfte des Beutelinhalts von der
NaCl-Lésung, um sicherzustellen, dass wenigstens die Hélfte der
verdiinnten Lésung aus NaCl besteht.

. Um die Zahl der Arbeitsschritte so gering wie maoglich 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.

. Dann injizieren Sie vorsichtig das gesamte Volumen der

hergestellten Imiglucerase-Losung in den Beutel mit der
0,9%igen NaCl-Lésung.

. Vermischen Sie diese Imiglucerase-Infusionslésung vorsichtig.
. Filtern Sie die verduinnte Losung bei der Verabreichung durch

einen 0,2-Mikron-Leitungsfilter mit geringer Proteinbindung.

Befiillen des Infusionsschlauchs

1.

Nehmen Sie das Infusionssystem aus der Verpackung und ver-
schlie3en Sie es mit der Rollklemmme.

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

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

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

denen Blasen und schlie3en Sie die Rollklemme.
Verbinden Sie den mit Imiglucerase gefillten Infusionsbeutel mit
dem System und hangen Sie ihn an einen Infusionsstander.
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Einfiihren der Kaniile in die Vene

1.

. Entnehmen Sie die Fliigelkantile aus der Verpa-

. Der Patient sollte sich setzen und einen Arm auf

Stellen Sie sicher, dass einige Streifen Pflaster
bereitliegen und dass der Anfang des Infusi-
onssystems in Reichweite ist. Platzieren Sie die
Chlorhexidinldsung in der Nahe, zusammen mit
etwas Verbandmull.

ckung.

denTisch (vorzugsweise auf ein sauberesTuch)
legen.

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

dem die Kanltile 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 Kandtle in die Vene geschoben wurde, wird
etwas Blut am Anfang des R6hrchens zu sehen sein.

Flihren Sie die Kantle etwa 0,5 cm in die Vene ein, um sicherzu-
gehen, dass sie nicht sofort wieder herausrutscht. Kleben Sie die
Fligelkanlile mit einem Pflaster fest.

Losen Sie den Stauschlauch und entfernen Sie die Kappe vom
Rohrchen am Schlauchende der Fligelkantle. Das Rohrchen wird
sich jetzt mit Blut flillen. Passiert dies nicht, ist die Kantile nicht
korrekt in der Vene platziert. Dann muss der Vorgang mit einer
neuen Kantile wiederholt werden.

. Verbinden Sie den Infusionsschlauch mit der Fliigelkantile.
. Offnen Sie das Ventil. Der Patient sollte sich entspannt hinsetzen,

wahrend die Infusion lauft.

Verabreichung

Die hergestellte Losung muss wie verordnet innerhalb von IF il
3 Stunden nach der Herstellung verabreicht werden. Das 4
in 0,9%iger NaCl-Losung verdunnte Produkt behalt seine
chemische Stabilitat bis zu 24 Stunden, wenn es bei einer
Temperatur zwischen 2°C und 8°C dunkel gelagert wird.

Die Imiglucerase-Dosis, die Infusionsrate sowie jegliche
Anderungen werden vom behandelnden Arzt festgelegt.

Nachdem die Imiglucerase-Infusion beendet ist, wird das System
in derselben Infusionsrate mit 0,9%iger NaCl-Losung gespult und
die Kanule entfernt.
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Verwendung einer zentralvenosen
Zugangsvorrichtung

Wenn Sie eine zentralventse Zugangsvorrichtung flir die Verab-
reichung von Imiglucerase haben, wird Ilhnen und/oder ggf. dem
medizinischen Pflegepersonal 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 von aseptischen Bedin-
gungen, um die zentralvendse Zugangsvorrichtung infektionsfrei
zu halten. Die folgenden Schritte sind dazu notwendig:

e BeiVerwendung decken Sie den Injektionsort mit einem trans-
parenten Okklusiv-Verband ab. Wenn die zentralven6se Zugangs-
vorrichtung nicht verwendet wird, muss sie nicht mit Verband
abgedeckt werden.

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

e Spulen Sie nach jeder Verwendung mit 5 ml Heparin (100 E/ml).
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Sicherheitshinweise

Wenn Nebenwirkungen bei der Infusion auftreten oder Sie sich
wahrend oder nach der Behandlung nicht gut fiihlen, ergreifen Sie
und/oder ggf. die medizinische Pflegeperson die MalRnahmen, die
in lhrem Notfallplan stehen und die Ihr behandelnder Arzt mit lhnen
besprochen hat. Alle Nebenwirkungen sollten auch im Therapie-
Tagebuch festgehalten werden.

Haufige Nebenwirkungen (treten bei mehr als 1 von 100 Patien-

ten auf) sind Atemlosigkeit, Husten, Nesselausschlag/lokalisierte
Schwellung der Haut oder Schleimhaut in Mund oder Hals, Juckreiz
und Hautausschlag.

Einige Nebenwirkungen treten vorwiegend wahrend oder kurz

nach Infusion des Medikaments auf. Darunter sind Juckreiz, Hitze-
wallungen, Nesselausschlag/lokalisierte Schwellung der Haut oder
Schleimhaut in Mund oder Hals, Brustbeschwerden, beschleu-
nigte Herzfrequenz, blauliche Haut, Atemlosigkeit, Kribbeln,
Stechen, Brennen oder Taubheitsgeflihl in der Haut, Sinken
des Blutdrucks und Ruckenschmerzen. Die Infusion sollte
bei Auftreten dieser Symptome unverziiglich unterbro-
chen und MaBRnahmen nach Notfallplan miissen einge-
leitet werden. Nachfolgende Infusionen sollten dann in
einem klinischen Umfeld stattfinden.

Bei schwerwiegenden Nebenwirkungen, die wahrend oder
unmittelbar nach der Infusion auftreten und sofortiges Eingreifen
notwendig machen, handeln Sie nach dem mit Ihnen besprochenen
Notfallplan.

Fehler bei der Zubereitung
oder Verabreichung

Wenn lhnen auffallt, dass bei der Zubereitung und/oder der Verab-
reichung des Medikaments ein Fehler geschehen ist, kontaktieren
Sie lhren behandelnden Arzt.
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