Leitfaden fiir Patienten

zur Zubereitung von Cerezyme® "

Die Behandlung von Morbus Gaucher

Vorbereitung
1. Lagerung der Durchstechflaschen im
Kuhlschrank (2°C bis 8°C).
2. Festlegung der Anzahl der bendtigten
Cerezyme®-Durchstechflaschen durch
den Arzt. Jede Durchstechflasche enthalt
400 Einheiten Imiglucerase. Entnahme der
Durchstechflaschen ca. 30 Minuten vor
der Zubereitung aus dem Kuihlschrank.
Uberpriifung des Verfalldatums auf der
Verpackung.
. Utensilien
Steriles Wasser fiir Injektionszwecke
zum Auflésen von Imiglucerase
0,9%ige NaCl-Losung, 2 x 100 ml oder
1 x 250 ml zur intravendsen Verabrei-
chung
0,9%ige NaCl-Lésung, 2 x 50 ml zur
Spllung des Infusionsschlauchs vor und
nach der Infusion
antiseptische Losung (z. B. Chlorhexidin-
16sung 0,5% in Alkohol 70 %)
geeignete Anzahl von 10-ml- und 50-ml-
Spritzen, je nach Imiglucerase-Dosis
sterile Injektionsnadeln (1,1 x 40 mm;
je 1 sterile Injektionsnadel pro Durch-
stechflasche)
1 Fliigelkantle
Infusionssystem mit eingebautem
0,2-Mikron-Leitungsfilter (mit geringer
Proteinbindungskapazitat)
Ablage fir Injektionsnadeln; Heftpflas-
ter; Tupfer; Abfallbehalter fur spitze
Instrumente; Handwaschmittel

Schritt 2:
Vorbereitung der Utensilien

w

Schritt 5: Anwendung
aseptischer Methoden

Auflésen mit sterilem Wasser

4. Entfernung der Kappe der

Durchstechflasche.

5. Desinfektion des Gummistopfens der
Durchstechflasche (z.B. mit Chlorhexidin-
16sung) und Trocknung an der Luft.
Aufziehen von 10,2 ml sterilen Wassers
fir Injektionszwecke pro Durchstech-
flasche in die Spritze.

7. Injektion des sterilen Wassers an die

Glasinnenseite jeder Durchstechflasche.
. Vorsichtiges Drehen der Durchstech-

flasche/n zur Auflésung des Pulvers;

Vermeidung von heftigem Schiitteln

und Schaumbildung.

Schritt 6: Aufziehen
des sterilen Wassers
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Schritt 7: Injektion des
sterilen Wassers

¢ mogliche Nebenwirkungen: Schwindel, Kopfschmerzen, Erbrechen, Ubelkeit,
Bauchkrampfe, Durchfall, Arthralgie, Fieber, Schuttelfrost, Mudigkeit, Unbehagen,
Brennen, Schwellung oder steriler Abszess an der Venenpunktionsstelle.

o Anzeichen einer Uberempfindlichkeit wurden bei etwa 3% der Patienten beobach-
tet. Diese Symptome traten wahrend oder kurz nach der Infusion auf; darunter
waren u. a. Pruritus, Ausschlag, Hitzewallungen, Urtikaria/Angio6dem, Hypotonie,
Brustbeschwerden, Tachykardie, Zyanose, Husten, Dyspnoe, Parasthesie und
Rickenschmerzen. Selten wurden auch anaphylaktoide Reaktionen berichtet. Diese
Symptome sprechen generell auf eine Behandlung mit Antihistaminika und/oder
Corticosteroiden an. Beim Auftreten dieser Symptome muss die Infusion unver-
ziiglich gestoppt werden und die MaRnahmen des Notfallplans miissen ergriffen
werden.

NICHT OFFENTLICH AUSHANGEN

9. Einige Minuten warten, um sicherzustel-
len, dass das Pulver vollstandig aufgeldst
wurde, und Priifung auf Fremdkorper oder
Verfarbungen.

Verdiinnen in 0,9%iger NaCl-Losung

10. Desinfektion der Kappe/Offnung von 1 bis
2 Beuteln mit 0,9%iger NaCl-Losung z. B.
mit Chlorhexidinlésung und anschlieen-
der Trocknung an der Luft.

11. Berechnung der Menge der erhaltenen
Imiglucerase-Lésung in den Durchstech-
flaschen und Entnahme der gleichen
Menge NaCl aus dem Beutel. Beispiel:
bei 3 Durchstechflaschen mit Imiglucerase
mit je 400 Einheiten entnehmen Sie 30 m/
(=3 x 10 ml) NaCl-Lésung aus dem Beutel.
Entnehmen Sie nie mehr als die Hélfte des
Beutelinhalts von der NaCl-Lésung, um si-
cherzustellen, dass wenigstens die Hélfte
der verdiinnten Lésung aus NaCl besteht.

12. Verwendung einer oder mehrerer
50-ml-Spritzen; Aufziehen von 10 ml der
zubereiteten LOsung aus jeder Durch-
stechflasche. Injektion des gesamten
Volumens der Imiglucerase-Ldsung
vorsichtig in den Beutel mit der 0,9%igen
NaCl-Losung.

13. Vorsichtiges Vermischen

Schritt 8: Vorsichtiges Losen
des Pulvers durch Drehen der
Durchstechflasche — Schaum-
bildung vermeiden

Schritt 11: Entnahme von
10 ml NaCl-Lésung pro ver-
wendeter Durchstechflasche

Verabreichung

14. Festlegung der Imiglucerase-Dosis und
der Infusionsrate durch den behandeln-
den Arzt.

15. Befiillen des Schlauchs mit 0,9%iger
NaCl-Lésung.

16. Verabreichung von Imiglucerase als
intravendse Infusion (Gber ein Infusions-
system mit eingebautem 0,2-Mikron-
Leitungsfilter).

17. Verabreichung der Losung innerhalb von
drei Stunden nach der Zubereitung (max.
Lagerung fur 24 Std. dunkel bei 2°C bis
8°C).

18. Splilung des Schlauchs am Ende der Infu-
sion mit ca. 50 ml 0,9%iger NaCl-Lésung
(Infusionsrate beibehalten).

Schritt 12:

Vorsichtige Injektion der
Imiglucerase-Losung in den
Infusionsbeutel

Schritt 16:
Intravendse Infusion (Uber

Infusionssystem mit eingebau-
tem 0,2-Mikron-Leitungsfilter)

e Eignung der Wohnumgebung fiir eine Heiminfusion (saubere Umgebung mit
Elektrizitat, Wasser, Telefonanschluss, Kiihlschrank und genug Platz, um
Imiglucerase und anderes Infusionszubehér lagern zu kénnen).

* Vorzugsweise sollte eine Betreuungsperson/dritte Person zur Unterstlitzung des
Patienten anwesend sein.

* Angemessene Schulung des Patienten und/oder der medizinischen Fachkraft in
den Ablaufen der Zubereitung und der Imiglucerase-Infusion.

e Ein tragbares Infusionssystem, z. B. ein tragbarer Diffusor
(ein Uberdruck-Infusionssystem) kann verwendet werden.

® Der Patient muss ein individueller Notfallplan und Notfallmedikation
(z. B. Antihistaminika und/oder Corticosteroide) in Reichweite haben

1 Cerezyme® (Imiglucerase) ist fiir die langfristige Enzymsubstitutionstherapie von Patien-
ten mit bestatigter Diagnose der nicht-neuronopathischen (Typ 1) oder der chronisch
neuronopathischen (Typ 3) Gaucher-Krankheit mit klinisch signifikanten nicht-neurologi-
schen Manifestationen der Krankheit bestimmt.

Die nicht-neurologischen Manifestationen der Gaucher-Krankheit umfassen eines oder
mehrere der folgenden Symptome: Anamie nach Ausschluss aller anderen Ursachen, wie
z. B. Eisenmangel; Thrombozytopenie; Knochenerkrankung nach Ausschluss aller anderen
Ursachen, wie z. B. Vitamin-D-Mangel; Hepatomegalie oder Splenomegalie.
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