BEHANDLING MED POMBILITI (CIPAGLUKOSIDAS ALFA) GENOM HEMINFUSION

En guide for halso- och
sjukvardspersonal for att minimera

riskerna vid infusioner av
cipaglukosidas alfa

VERSION 2.0

Halso- och sjukvardspersonal som ar involverad i forskrivning eller administrering av Pombiliti
(cipaglukosidas alfa) maste lasa och forsta informationen som finns i detta informationspaket.

For fullstandig sékerhetsinformation, vanligen se produktresumén (SmPC) for cipaglukosidas alfa,
tillganglig pa Europeiska lakemedelsmyndighetens (EMA) webbplats:
https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/pombilit

vDetta lakemedel ar foremal for utdkad dvervakning. Detta kommer att géra det mojligt att snabbt
identifiera ny sakerhetsinformation. Halso- och sjukvardspersonal uppmanas att rapportera varje
misstankt biverkning via det nationella rapporteringssystemet listat i webbplats:
www.lakemedelsverket.se
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INNEHALL OCH SYFTE

Infusionsbehandling med cipaglukosidas alfa, i
kombination med miglustat, ar tillganglig for behandling
av patienter med Pompes sjukdom. Intfravends
behandling kan ges i patientens hem om vissa specifika
krav ar uppfyllda.

Om denna handbok

Syftet med denna handbok for lakare och sjukvardspersonal dr att minimera riskerna
for medicineringsfel nar cipaglukosidas alfa administreras i hemmet och att ge klara riktlinjer
for féljande:

—>  Vilka patienter som kan vara lampliga for heminfusioner och
hur infusionerna ska organiseras, inklusive premedicinering
och akutbehandling av infusionsreaktioner.

—> Forberedelser, beredning och administrering av likemedlet i hemmet.

—> Identifiering och hantering av likemedelsbiverkningar, inklusive
infusionsrelaterade reaktioner, samt majliga atgarder for hantering
av lakemedelsbiverkningar ndr symtom upptrader.

- Identifiering och hantering av medicineringsfel.
Behandlande ldkare ansvarar fér heminfusionerna. Utbildningsmaterialet for patienter

ska endast lamnas ut om behandlande lakare beslutar att patienten ar lamplig

for infusionsbehandling i hemmet.

De atgarder som beskrivs i detta dokument fungerar som 6vergripande vagledning,
men lokal medicinsk praxis och nationella regler och féreskrifter maste alltid f6ljas.
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BEDOMNING AV PATIENTENS
LAMPLIGHET FOR HEMINFUSIONER

Beslutet att I&ta patienten g& dver till heminfusioner ska
fattas efter utvardering och pd& rekommendation av
behandlande Idkare. Patientens underliggande
komorbiditeter och formdaga att félja kraven for
heminfusioner mdste beaktas vid beddmningen av om
patienten ar ldmplig for heminfusioner. Innan négra
Atgdrder vidtas mdste behandlande Ikare avgdra om
patienten uppfyller féljande primdara kriterier for
heminfusion:

(SE AVEN FORSKRIVNINGSINFORMATIONEN i produkiresumén | SEKTION 4.2).

—> Patienten maste tolerera infusionerna val och far inte ha haft nagra mattliga

eller allvarliga infusionsrelaterade reaktioner pa nagra manader.

—>  Patienten maste under ndgra manader ha fatt infusioner med cipaglukosidas alfa
under overinseende av lakare med specialistkunskaper i behandling av Pompes
sjukdom, antingen pa sjukhus eller lamplig 6ppenvard. Dokumenterade tidigare val
tolererade infusioner utan eller med endast lindriga infusionsrelaterade reaktioner
som har kunnat hallas under kontroll med premedicinering, ar en nédvandig

forutsattning fér heminfusioner.

Patienten far inte ha nagot pagaende tillstand som, enligt lakarens asikt, kan paverka
patientens férmaga att tolerera infusionen

—>  Patienten maste beddémas vara medicinskt stabil. Innan heminfusioner sitts
in maste en omfattande utvardering ha utforts.

—>  Patienten méste ha visat sig kunna folja doseringsschemat och reglerna for fasta

nar miglustat tas.

—>  Patienten méaste vara villig och kapabel att félja procedurerna vid heminfusion.

Infrastruktur, resurser och procedurer for infusion i hemmet, inklusive utbildning, maste vara
etablerade och tillgdngliga for hélso- och sjukvardspersonalen, innan heminfusioner paborjas.
Infusionen ska ges av hélso- och sjukvardspersonal som ocksa ska finnas tillganglig under hela
heminfusionen och under en angiven tid efter infusionen, beroende pa patientens tolerans.
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3 KRAV FOR OCH ORGANISATION
AV HEMINFUSIONER

3.1 Patient

ALLMANT

—>  Patienten och/eller dennes vardare har av behandlande likare fatt information
om den behandling som ska ges i hemmet, vilka risker som kan finnas med
heminfusioner (sasom Overkanslighetsreaktioner, infusionsrelaterade reaktioner
och medicineringsfel) och maste samtycka till behandling i hemmet.

—>  Patienten och/eller dennes vardare har kunskaper om sjukdomen, kan kinna
igen biverkningar sasom 6verkanslighetsreaktioner och infusionsrelaterade
reaktioner och vet vilka atgarder som ska vidtas om sadana skulle uppkomma.

—>  Hemmiljon maste vara lamplig fér heminfusioner, vilket innebar en ren miljé med

tillgang till el, vatten, telefon och kylskap.

—>  Patienten och/eller dennes vardare dr medvetna om att cipaglukosidas alfa
alltid maste ges i kombination med miglustat, och att miglustat alltid ska
tas 1 timme fore infusionen av cipaglukosidas alfa. Vid fordréjning av infusionen
bor infusionen inte pabdrjas mer dn 3 timmar efter intag av miglustat. Om
infusionen av cipaglukosidas alfa inte kan pabérjas inom 3 timmar efter oral
administrering av miglustat, ska behandlingen med cipaglukosidas alfa och
miglustat omplaneras minst 24 timmar efter intag av miglustat. Om bade
cipaglukosidas alfa och miglustat missas, bor behandlingen ske sa snart som

moijligt.

—>  Patienten har informerats om att infusionen administreras av sjukskéterska
eller annan sjukvardspersonal.

—>  Vid biverkningar maste patienten (eller dennes vairdare) informera
heminfusionspersonalen/-sjukskéterskan om detta eller omedelbart kontakta
behandlande ldkare. Efterfoljande infusioner kan behova ges pa sjukhus eller

annan vardinrattning.

MEDICINSKT

—>  Patienten maste vara fysiskt och psykiskt kapabel att fa infusionsbehandling
i hemmet.

—>  Patienten har vends access eller central venkateter som tillater

adekvat infusion.
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(forts.)
3.1

Patienter med akut underliggande sjukdom i andningsorganen eller

nedsatt hjart- och/eller andningsfunktion

Patienter med akut underliggande sjukdom i andningsorganen eller nedsatt hjart- och/

eller andningsfunktion kan lI6pa en 6kad risk for allvarlig exacerbation av

funktionsnedsattningen under infusioner. Lampliga atgarder for medicinskt stod och

overvakning ska for dessa patienter finnas latt tillgangliga under cipaglukosidas alfa-infusionen.

Patienter med sarskild risk for infusionsrelaterade reaktioner inkluderar:

—>  Patienter med annan akut sjukdom vid tidpunkten fér infusionen. Detta maste
diskuteras med behandlande ldkare innan infusionen pabdrjas och patienten
kan behova extra 6vervakning under en langre tid eller boka om infusionen till en
annan dag. Uppskjutande av infusion bor évervdgas om patienten har en akut
luftvdgssjukdom eller en akut férsamring av en kronisk luftvagssjukdom vid
tidpunkten for infusionen.

—  Patienter med avancerad Pompes sjukdom som har nedsatt hjart- och/eller
andningsfunktion — sdsom de med hjartsvikt, akut andnod eller lungédem — loper
Okad risk for infusionsrelaterad volymdverbelastning. Detta kan leda till allvarlig
forsamring av deras hjart- eller andningsstatus, inklusive risk for hjart-lungsvikt.
Aterupplivningsatgarder och lampligt medicinskt stéd och évervakning bér finnas
tillgangliga under infusionen, enligt lakarens bedémning. | vissa fall kan dven
forlangd overvakning efter infusion kravas.

3.2 Behandlande ldkare

—>  Heminfusioner utfors pa behandlande lidkares ansvar. Utbildningsmaterialet
ska endast lamnas ut till infusionspersonalen och patienten/vardarna om
behandlande ldkare beslutar att patienten ar lamplig fér heminfusioner.
Behandlande lakare ansvarar for att administreringen av lakemedlet till
patienten dr sdker for att medicineringsfel och infusionsrelaterade reaktioner,
sasom overkanslighetsreaktioner och anafylaktiska reaktioner, ska undvikas.

Detta ska kontrolleras och dokumenteras av behandlande ldkare.
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(forts.)

3.2

—>  Behandlande likare fattar beslut om huruvida heminfusionerna ska delegeras
till infusionspersonal/-sjukskoterska och, om sa sker, att administreringen av lakemedlet
och all patientévervakning, premedicinering och akutbehandling utformas pa ett sdkert
satt.

Behandlande lakare ansvarar for att:

—> tillhandahalla utbildning och information till vardpersonal/sjukskaterskor
(eller sdkerstalla att de har fatt lamplig utbildning) och till patienter
och/eller vardare

—>  bestdmma korrekt dosering och infusionshastighet for cipaglukosidas alfa

—>  skapa en individuell plan for akutsituationer i samband med infusion i hemmet,

med noggranna instruktioner och kontaktuppgifter

—>  faststalla vilken utrustning som behdvs for infusionen samt lampliga

lakemedel for premedicinering och akutbehandling

—> informera infusionspersonal/-sjukskaterskor om korrekt dosering,
infusionshastighet och atgarder och att den individuella planen
for akutsituationer inte far andras utan uttryckliga instruktioner

fran behandlande lakare

—>  patienten och/eller dennes vardare samt sjukvardspersonal som 6vervakar
beredning och administrering av cipaglukosidas alfa far klar och tydlig information
om alla andringar. Behandlande ldkare ska dokumentera alla dessa atgarder och

genomforandet i infusionsdagboken.

—> Behandlande likare ansvarar for att initiera alla nédvindiga administrativa
atgarder beskrivna ovan som gor det maijligt for 6vriga involverade (patient
och/eller vardare, infusionspersonal/-sjukskoterska, apotek) att utféra

behandlingen.

—> Behandlande likare ansvarar for att patienten far "Handbok fér patienter
med Pompes sjukdom som far heminfusion av cipaglukosidas alfa”, dar
infusionsdagboken ingar. Den infusionshastighet for cipaglukosidas alfa som
tolererats av patienten i en mer kontrollerad milj6 (t.ex. pa sjukhus eller annan
vardinrattning) far inte dndras vid heminfusionerna, savida det inte ar nodvandigt
av sakerhetsskal. Alla andringar av administreringen av cipaglukosidas alfa maste

tydligt dokumenteras i infusionsdagboken.
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(forts.)
3.2

—>  Premedicinering innan infusionen (t.ex. antihistaminer, antipyretika
och/eller kortikosteroider) maste, om den ges pa sjukhus eller annan
vardinrattning, baseras pa for patienten specifik ordination och ska beskrivas
i infusionsdagboken. Denna behandling far inte dndras vid heminfusionerna
om inte behandlande ldkare anser det medicinskt motiverat.

—>  Akutbehandling maste baseras pa for patienten specifik ordination och
ska beskrivas och dokumenteras i infusionsdagboken.

—>  Behandlande likare maste se till att infusionspersonalen/-sjukskéterskan har
tillgang till en snabb och tillforlitlig kommunikationslinje om patienten skulle
fa en infusionsrelaterad reaktion och medicinsk radgivning behovs.

—>  Behandlande likare ansvarar for regelbundna kontroller av patienter som
far heminfusioner.

—>  Behandlande likare och infusionspersonal/-sjukskéterska ansvarar for
att schemaldgga och 6vervaka infusionerna pa lampligt satt.

e Infusionspersonalen/-sjukskodterskan maste, i samrad med behandlande
ldkare, rapportera alla misstankta biverkningar och medicineringsfel
till www.lakemedelsverket.se beskrivning i avsnitt 7.
3.3 Infusionspersonal/-sjukskoterska

—> Infusionspersonalen/-sjukskéterskan har en samordnande roll mellan
behandlande ldkare och patient och/eller vardare nar det galler hur
heminfusionerna ska organiseras, och faststaller tillsammans med behandlande
lakare, patient och/eller vardare vilket stod som behdvs under behandlingen.

—>  Har nira kontakt med behandlande likare i enlighet med den éverenskommelse

som gjorts och informerar regelbundet lakaren om behandlingsférloppet.

—>  Infusionspersonalen/-sjukskaterskan &r behérig att ge intravendsa infusioner,
har fatt lamplig utbildning i administrering av cipaglukosidas alfa i kombination
med miglustat och har fatt utbildning om majliga biverkningar (inklusive
allvarliga biverkningar som anafylaktoida reaktioner) samt atgarder som

ska vidtas om sadana skulle uppkomma.
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3.3
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(forts.)

-

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan foljer strikt den ordinerade metoden
for beredning och administrering av cipaglukosidas alfa i kombination med
miglustat som beskrivs i denna handbok och i forskrivningsinformationen.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan foljer strikt den ordinerade dosen och
infusionshastigheten for cipaglukosidas alfa som anges i infusionsdagboken.

Behandlande ldkare och infusionspersonal/-sjukskoterska ansvarar
for att planera in och 6vervaka infusionerna pa lampligt satt.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan noterar varje administrering
av cipaglukosidas alfa i infusionsdagboken.

Infusionspersonal/-sjukskoterska finns alltid tillgdnglig under heminfusionen
och under en specifikt angiven tid efter infusionen, vilken beror pa
hur patienten tolererat behandlingen innan heminfusionerna inleds.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan ansvarar for att hantera
infusionsrelaterade reaktioner pa lampligt satt genom att sdnka
infusionshastigheten, tillflligt avbryta infusionen, ge symtomatisk
behandling med antihistamin eller antipyretika, och vid behov satta in
lampliga aterupplivningsatgarder. Se avsnitt 6 for ytterligare vagledning.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan dokumenterar alla infusioner, beskriver
patientens medicinska tillstand fére och efter infusionen, vilken dos som
getts, infusionshastigheten, eventuella biverkningar/akutsituationer

som forekommit samt hur de har behandlats.

Alla infusionsrelaterade reaktioner saisom 6verkianslighets- och anafylaktiska
reaktioner maste noteras i infusionsdagboken.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan radgér med behandlande ldkare
om huruvida patienten ska aterga till sjukhus/vardmottagning for sina
efterféljande infusioner.

Infusionspersonalen/-sjukskoterskan maste, i samrad med behandlande
lakare, rapportera alla misstankta biverkningar och medicineringsfel
till www.lakemedelsverket.se enligt beskrivning i avsnitt 7.



http://www.lakemedelsverket.se/

POMBILITI (CIPAGLUKOSIDAS ALFA) HANDBOK FOR HALSO- OCH SJUKVARDSPERSONAL

3.4 Medicinsk undersdkning av patienten fére heminfusion
Innan varje infusion med cipaglukosidas alfa ges ska patientens lamplighet for infusion
undersokas. Patienten ska ha gott allmantillstand och ma sa bra som mojligt med tanke pa
sjukdomsstatus.

Akut annan sjukdom eller febersjukdom ska uteslutas. Patienten ska tillfragas om nagra
biverkningar forekom i samband med den foregaende infusionen (dvs. efter att
infusionspersonal/-sjukskoterska ldmnat patientens hem). Blodtryck, puls, andningsfrekvens
och kroppstemperatur ska kontrolleras regelbundet i borjan av och dven under infusionen, i

synnerhet innan man 6kar infusionshastigheten.

Vid tillstétande sjukdom eller nytillkomna biverkningar i samband med féregaende infusion

maste behandlande ldkare konsulteras innan infusionen pabérjas.

3.5 Premedicinering och akutbehandling

—>  Premedicinering med orala antihistaminer, antipyretika och/eller
kortikosteroider kan ges for att minska symtom pa milda infusionsrelaterade
reaktioner. Limplig premedicinering ska baseras pa den for patienten specifika
ordinationen.

Behandling som getts pa sjukhus eller vardinrattning ska inte dndras vid
heminfusioner om inte behandlande lakare anser det medicinskt motiverat.

—>  Likemedel maste finnas tillgingliga for eventuella akutsituationer. Behandlande
lakare maste utbilda heminfusionspersonal/-sjukskoterska i hur akutlédkemedlen

ska anvandas.

—>  Om patienten skulle fa en infusionsrelaterad reaktion ska limplig behandling
sasom minskad infusionshastighet, tillfalligt uppehall i infusionen, symtomatisk
behandling med peroralt antihistamin, eller antipyretika, samt lampliga
aterupplivningsatgarder dvervagas. | avsnitt 6 finns riktlinjer for hantering
av infusionsrelaterade reaktioner. Listan éver symtom ar dock inte heltdckande
utan ar avsedd att ge infusionspersonal/-sjukskoterska riktlinjer for den initiala
behandlingen av sadana reaktioner, bland annat anafylaxi. Behandlande
lakare avgor om dessa riktlinjer ska foljas eller om klinikens normala
behandlingsprotokoll ska anvandas.

—>  Om patienten drabbas av anafylaxi eller en allvarlig allergisk reaktion under eller
strax efter infusionen ska infusionen omedelbart avbrytas och lamplig medicinsk
behandling sittas in. Om behandlingen fortsdtter maste efterféljande infusioner
ges pa sjukhus eller annan vardinrattning dar det finns utrustning for hantering

av sadana medicinska akutsituationer.
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Infusionsdagboken

—> Infusionsdagboken fungerar som kommunikationsmedel for alla involverade
I heminfusionerna av cipaglukosidas alfa i kombination med miglustat.

—> Infusionspersonalen/-sjukskaterskan noterar resultat och atgarder under
den férsta infusionen och all relevant information fran efterféljande infusioner
i infusionsdagboken.

—  En lista 6ver kontakter i akutsituationer maste goras upp och finnas
i infusionsdagboken, tillganglig i hemmet for patient och/eller vardare
samt infusionspersonal/-sjuksk&terska.

—  Infusionsdagboken maste férvaras i patientens hem och uppdateras av
infusionspersonalen/-sjukskoterskan och/eller patienten/vardarna varje
gang cipaglukosidas alfa administreras.

—>  Patienten/vardaren maste ta med infusionsdagboken till sjukhuset/kliniken
vid varje besok och ta med den hem efterat.

—>  linfusionsdagboken anger behandlande likare tydligt dos, erforderlig
fardigberedd volym, infusionshastighet och eventuella andringar av dessa.

—>  Behandlande likare anger tydligt vad som maste goras, vilken premedicinering
som ska ges och vilka lakemedel som ska administreras i hdndelse av
en allvarlig infusionsrelaterad reaktion, i enlighet med gallande medicinsk
standard for akutbehandling.

—>  Kontaktuppgifter till behandlande likare och nationella akutnummer

ska noteras i infusionsdagboken.
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HEMINFUSIONERNA

Behandlande ldkare ansvarar fér att organisera
heminfusionerna och mdste godk&nna hela
infusionsproceduren, samt se till aft heminfusionspersonal/-
sjukskoterska har adekvat utbildning.

Infusionspersonal/-sjukskoterska utfor hela infusionsproceduren i patientens hem.
Infusionspersonal/-sjukskoterska finns alltid tillganglig under heminfusionen och
under en specifikt angiven tid efter infusionen, vilken beror pa hur patienten tolererat

behandlingen innan heminfusionerna inleds.

Procedurerna for beredning/administrering som beskrivs i avsnitt 5 i detta dokument
maste foljas, och varje administrering av cipaglukosidas alfa ska registreras

i infusionsdagboken (avsnitt 3.6). Vid problem med beredning och administrering

av cipaglukosidas alfa ska infusionspersonalen/-sjukskoterskan radgéra med
behandlande ldkare om lampliga atgarder innan infusionen aterupptas eller fortsatter.

Om patienten anser att behandlingen inte har effekt ska han/hon kontakta

behandlande lakare.
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BEREDNING OCH ADMINISTRERING
AV CIPAGLUKOSIDAS ALFA

Bruksanvisning for beredning, spddning och
administrering finns dven i produktresumeén.

Produktresumén kan Idsas online pd&
https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/Pombiliti

Forskrivning

Miglustat-dos, cipaglukosidas alfa-dos, erforderlig fardigberedd volym,
infusionshastighet, premedicinering, akutlakemedel samt eventuella @ndringar av
dessa bestams av behandlande lakare och dokumenteras i infusionsdagboken.

Alla é@ndringar av forskrivningen maste noteras i infusionsdagboken.

Eftersom dosen av cipaglukosidas alfa ar viktbaserad maste patientens vikt
kontrolleras med jamna mellanrum for att sakerstalla korrekt dos. Om infusionen
delegeras maste behandlande ldkare bestaimma hur dosen ska justeras om
patientens vikt fordandras. For att undvika medicineringsfel ar det av storsta

vikt att erforderlig infusionsvolym ar korrekt och den ska bestdammas i forvag

av behandlande ldkare.

Utrustning

CHECKLISTA FOR BEHANDLINGSDAGEN

=5 3

@ LAKEMEDEL % INFUSIONSTILLBEHOR OCH -UTRUSTNING

U Cipaglukosidas alfa 105 mg [l sterilt vatten for injektion, rumstempererat
injektionsflaskor till 20-25 °C
(20 mg/kg kroppsvikt [0 Natriumkloridldsning 9 mg/ml (0,9 %) for injektion,
administreras varannan vecka) rumstempererad till 20-25 °C — Valj passtorlek

Ll Miglustat-kapslar (for patienter baserat pa patientens kroppsvikt
250 kg, 4 kapslar [260 mg [0 En nal med en diameter pa 18 G eller mindre —
totalt]; for 240 ke till <50 kg, Anvénd inte filternlar som reducerar partikelhalten

3 kapslar [195 mg totalt]) under beredningen

L] Premedicinering enligt ordination O vYtterligare tilloehér enligt sjukhusets protokoll
samt ldkemedel att anvénda i en
akut situation
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5.3 Tidslinje for administrering, inklusive administrering av miglustat

Cipaglukosidas alfa ska endast administreras i kombination med miglustat. Anvéandning av

miglustat med annan GAA-enzymersattning har inte studerats.

Foljande ska ske pa infusionsdagen:

Ta Starta Avsluta
miglustat cipaglukosidas alfa®* cipaglukosidas alfa
% Typisk infusionstid
4 4 timmar ’
Timmar
e 1 2 3 1 & 8 3
B @ 4 timmar .
Borja Sluta
fasta fasta
T Om patienten byter fran annan enzymersattningsbehandling kan behandling
e med cipaglukosidas alfa + miglustat starta vid ndsta schemalagda
. :,', doseringstid, 2 veckor efter den foregaende behandlingen.
Patienter som har gatt 6ver fran annan enzymersattningsbehandling
till cipaglukosidas alfa + miglustat ska rekommenderas att fortsatta med
all premedicinering som anvdndes vid den tidigare behandlingen
for att minimera infusionsrelaterade reaktioner.
DUBBELKOLLA FOLJIANDE:
INAN e Patienten har fastat i 2 timmar fére och 2 timmar efter intaget

@&&& av miglustat

e Patienten har tagit miglustat-kapslarna cirka 1 timme innan
infusionen ska pabdrjas och det har inte gatt mer an 3 timmar

sedan de tog miglustat fore infusionsstart.
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(forts.)

5.3

SA HAR TAS MIGLUSTAT

e Kapslarna ska tas pa fastande mage.

e Patienten maste fasta i 2 timmar fore och 2 timmar efter intaget
av miglustat.

e Miglustat-kapslarna ska tas cirka 1 timme innan infusionen med
cipaglukosidas alfa startar.

e Om infusionen blir forsenad ska den inte startas om det
har gatt mer &n 3 timmar efter att miglustat togs peroralt.

e Under den 4 timmar langa fasteperioden kan vatten, skummjélk (pa ko-
mjolk) med lag fetthalt och te eller kaffe utan gradde, socker eller
sotningsmedel konsumeras.

e Tvatimmar efter intaget av miglustat kan patienten ater ata
och dricka som vanligt.
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5.4 Dosen av cipaglukosidas alfa + miglustat baseras pa kroppsvikten

Om patientens vikt har forandrats sedan den senaste infusionen, eller om du inte

har gett cipaglukosidas alfa + miglustat till patienten férut, maste patienten vagas.

Vid delegering maste den behandlande ldkaren avgéra hur doseringen ska hanteras vid
viktforandring. FOr att undvika medicineringsfel ar korrekt bestdmning av erforderlig
infusionsvolym av stor vikt och bor bestdmmas i foérvag av den behandlande lakaren.
Vanligen radfraga den behandlande lakaren for att bekrafta korrekt dos innan infusion

paborjas.
Berakna dosen

Cipaglukosidas alfa

administreras Mlglustat—k.apslar om
till patienten genom 65 mg administreras
(N A

intravends infusion varannan vecka
varannan vecka | samband med

| kombination med intravenos infusion
miglustat som tas av cipaglukosidas

peroralt. alfa.

Viktbaserad dosering
Viktbaserad dosering
Rekommenderad dos:

e > 40 kg men < 50 kg = 3 kapslar
e >50 kg = 4 kapslar

Rekommenderad dos: 20 mg/kg
total kroppsvikt administrerat
varannan vecka som intravends
|6sning

Berdkning Exempel

Patientens kroppsvikt (kg)
Dos 65 kg x 20 mg/kg = 1 300 mg total dos
x dos (20 mg/kg)

Antal injektions- . . .
Patientens dos (i mg) dividerat 1 300/105 mg per injektionsflaska =

flaskor som d 105 (mg/flaska) 12,38 injektionsflask
me mg/flaska /‘ ,38 injektionsflaskor \

ska beredas

Antal injektions- Lo
Avrunda uppat till

flaskor som B 12,38 flaskor 413 flaskor
narmaste heltal

behovs
12 injektions- 0,38 injektions-
flaskor x 7,0 ml = flaskor x 7,0 ml =
Berikna Antal fulla injektionsflaskor 84 ml 2,7ml 4/
extraktionsvolym x7,0 mi/flaska
extraktionsvolym 84ml+2,7ml=

86,7 ml extraktionsvolym
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55 Forberedelser infér beredning

Innan cipaglukosidas alfa kan ges till patienten maste det beredas. Nar du

vet hur manga injektionsflaskor du kommer att anvanda tar du ut dem ur
kylskapet och later dem sta i cirka en halvtimme for att anta
rumstemperatur,

20-25 °C.

ARTIKLAR SOM BEHOVS FOR BEREDNING OCH SPADNING

P
Injektionsflaskor med Sterilt vatten
cipaglukosidas alfa for injektion,

105 mg rumstempererat
(20-25 °C)
= 4
Natriumkloridlésning 9 mg/ml ( En nal med diameter 18 G
(0,9 %) for injektion, eller mindre
rumstempererad (20-25 °C) E . —Anvand inte filternalar
— Valj passtorlek baserat pa ’ som reducerar
patientens kroppsvikt (se tabell partikelhalten under
4 = | ‘ avsnitt 5.8 nedan) beredningen
J s
INSPEKTERA VARIJE INJEKTIONSFLASKA NOGA.
Klar till opalskimrande, ) Anvind inte
farglos till svagt injektionsflaskan om det
gulaktig, sa gott som finns fraimmande
fri fran partiklar men partiklar eller [6sningen
kan innehalla vita till ar missfargad.

genomskinliga partiklar.
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Beredning av frystorkad kaka/pulver

o

5.6

Luta och rulla varje

Ta ut injektionsflaskorna Bered innehallet i varje

med Cipaglukosidas alfa ur injektionsflaska genom att injektionsflaska forsiktigt
kylsképet (2-8 °C) och 18t langsamt tillsitta 7,2 ml for att I6sa upp pulvret.
dem anta rumstemperatur sterilt vatten for injektion Flaskan far inte véndas
(cirka 30 minuter vid 20— droppvis ned pa den upp och ner, snurras eller
25°C). frystorkade kakan eller skakas. Beredning av det

frystorkade pulvret tar

pulvret. Tillsatt vattnet for
vanligtvis 2 minuter.

injektion forsiktigt (vattnet far
inte landa for hart) till det
frystorkade pulvret och undvik
skumbildning.

Kontrollera att den fardigberedda I6sningen inte innehaller
partiklar eller &r missfargad. Den fardigberedda l6sningen
ar farglos till svagt gul, klar till opalskimrande och sa

gott som fri fran partiklar, men kan innehalla vita till
genomskinliga partiklar.

e Om frammande material upptacks vid inspektionen eller
om |ésningen ar missfargad ska den inte anvandas.

e Varje fardigberedd injektionsflaska ska ge en koncentration
pa 15 mg/ml och en extraherbar volym pa 7,0 ml.

Upprepa ovanstaende steg for det antal flaskor som ska spadas.
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5.7
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Spadning av I6sningen

o

Avlagsna luft ur
infusionspasen.

Avldgsna en lika stor

volym natriumkloridldsning
9 mg/ml (0,9 %) for
injektion som ska ersattas
av den totala volymen (ml)
fardigberedd cipaglukosidas
alfa.

Dra langsamt upp den
fardigberedda I6sningen
ur injektionsflaskorna tills

patientens dos ar uppnadd.

Lat inte skum bildas i
sprutan. Kassera eventuellt
overskott av I6sning i den
sista injektionsflaskan.

Injicera fardigberedd
cipaglukosidas alfa
langsamt direkt

i infusionspasen med
natriumkloridlsning

9 mg/ml (0,9 %). Injicera
inte i den luftficka som
eventuellt finns kvar

i infusionspasen.

e Viand eller massera forsiktigt pasen for att blanda den

utspadda Iosningen.

e Infusionspasen far inte skakas eller hanteras valdsamt.

e Anvand inte rorpost for att transportera infusionspasen.

Cipaglukosidas alfa ska administreras vid rumstemperatur sa snart det dr mojlig efter spadning

och enligt beskrivning nedan (avsnitt 5.8) och i produktresumén.

e Ettintravendst infusionsaggregat med inbyggt filter med porstorlek 0,2 mikrometer
Q och I3g proteinbindning ska anvandas. Byt ut filtret om den intravendsa slangen

m tapps till under infusionen.

I e Om det inte ar mojligt att starta infusionen efter utspadning ar den utspadda

|6sningen stabil i upp till 24 timmar i kylskap vid 2 °C till 8 °C féljt av 6 timmar i

rumstemperatur (20 °C till 25 °C) for att mojliggora infusion. Forvaring i
rumstemperatur rekommenderas inte, se produktresumén. Far ej frysas eller

skakas.
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Administrera infusionen

9

Nu ar du redo att starta infusionen

5.8

Infusionen tar cirka 4 timmar.

1. Infusionsldsningen ska ha rumstemperatur vid administreringen.

2. Den totala infusionsvolymen bestams av kroppsvikten och administreras vanligen under
cirka 4 timmar.

3. Infusionen av cipaglukosidas alfa ska inledas cirka 1 timme efter peroral administrering av miglustat.

4. Om infusionen blir férsenad ska den inte startas om det har gatt mer an 3 timmar efter
att miglustat togs peroralt.

5. Initialt bor infusionshastigheten inte Overstiga 1 mg per kg per timme under 30 minuter.

6. Infusionshastigheten kan 6kas med 2 mg per kg per timme var 30:e minut ndr man
har konstaterat att patienten tolererar infusionshastigheten, tills en maximal hastighet
pa 7 mg per kg per timme har uppnatts. Infusionshastigheten ska anpassas efter erfarenheter
fran patientens tidigare infusioner. Infusionshastigheten kan sankas eller infusionen avbrytas
tillfalligt i handelse av lindriga till mattliga infusionsrelaterade reaktioner.

7. Vitala tecken ska métas i slutet av varje 6kning. | hdndelse av svara allergiska reaktioner, anafylaxi, allvarliga eller
svara infusionsrelaterade reaktioner, ska administreringen omedelbart avbrytas och lamplig medicinsk
behandling sattas in, se avsnitt 6.

Rekommenderade infusionsvolymer och -hastigheter

. Total Steg 1 Steg 2 Steg 3 Steg 4
Patientens . . . . . .
vikt (kg) infusionsvolym 1 mg/kg/tim 3 mg/kg/tim 5 mg/kg/tim 7 mg/kg/tim
(ml) (ml/tim) (ml/tim) (ml/tim) (ml/tim)
40-50 250 13 38 63 88
50,1 -60 300 15 45 75 105
60,1 -100 500 25 75 125 175
100,1-120 600 30 90 150 210
120,1-140 700 35 105 175 245
140,1 - 160 800 40 120 200 280
160,1-180 900 45 135 225 315
180,1 - 200 1000 50 150 250 350

Infusionshastigheten kan minskas eller tillfalligt avbrytas vid milda till mattliga infusionsrelaterade
reaktioner. Vid allvarlig allergisk reaktion eller anafylaxi, avbryt infusionen omedelbart och pabérja
lamplig medicinsk behandling.
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Rekommenderad infusionslangd och bedomningar

Steg (infusionshastighet)

Kumulativ tid
(minuter)

Klinisk bedomning

Steg 1 (1 mg/kg/timme)

0-30

Overvaka symptom/tecken pa
infusionsrelaterade
reaktioner/hyperkansklighet (tex.
andningsfrekvens, hjartslag, utslag etc.)

Steg 2 (3 mg/kg/timme)

30-60

Overvaka symptom/tecken pa
infusionsrelaterade
reaktioner/hyperkénsklighet (tex.
andningsfrekvens, hjartslag, utslag etc.)
Oka till 2 mg/kg/timme om tolererbart

Steg 3 (5 mg/kg/timme)

60 - 90

Overvaka symptom/tecken pa
infusionsrelaterade
reaktioner/hyperkansklighet (tex.
andningsfrekvens, hjartslag, utslag etc.)
Oka till 2 mg/kg/timme om tolererbart

Steg 4 (7 mg/kg/timme)

90-120

Overvaka symptom/tecken pa
infusionsrelaterade
reaktioner/hyperkansklighet (tex.
andningsfrekvens, hjartslag, utslag etc.)
Oka till 2 mg/kg/timme om tolererbart
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6
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IDENTIFIERA OCH HANTERA
MEDICINERINGSFEL,
INFUSIONSRELATERADE REAKTIONER
OCH OVERKANSLIGHETSREAKTIONER

Medicineringsfel
Ett medicineringsfel ar ett oavsiktligt fel i Iakemedelsbehandlingsprocessen som leder till, eller

har potential att leda till, skada for patienten. De vanligaste dr misstag vid forskrivning,
dispensering, forvaring, beredning och administrering av ett lakemedel.

For att hjalpa till att kdnna igen och hantera infusionsrelaterade reaktioner och
overkanslighetsreaktioner, har kunskaper om den terminologi som anvands for att definiera
intensiteten (svarigheten) och allvarlighetsgraden av en reaktion i handelse av en
uppkommen biverkning angetts nedan:

— En lindrig biverkning en biverkning som patienten latt kan tolerera och som orsakar

minimalt obehag utan att inverka pa dagliga aktiviteter.

— En mattlig biverkning &r en biverkning som ar tillrackligt obehaglig for att inverka pa vanliga
dagliga aktiviteter.

— En svar biverkning ar en biverkning som forhindrar vanliga dagliga aktiviteter.

Begreppet “svar" ska inte forvaxlas med “allvarlig”. "Svar” anvands for att beskriva intensiteten
(styrkan) av en specifik hdndelse (lindrig, mattlig eller svar). Sjalva handelsen kan dock
vara av relativt liten medicinsk betydelse (t.ex. svar huvudvark).

INFUSIONSRELATERADE REAKTIONER OCH OVERKANSLIGHETSREAKTIONER

Det har konstaterats att infusionsrelaterade reaktioner och éverkdnslighetsreaktioner kan
uppkomma under och upp till nagra timmar efter infusion av cipaglukosidas alfa och andra
enzymersattningsbehandlingar. De flesta infusionsrelaterade reaktioner som har rapporterats
med cipaglukosidas alfa har varit av lindrig eller mattlig svarighetsgrad och 6vergaende till

sin natur och inkluderar utspand buk, frossa, yrsel, hudrodnad, kliande hud och utslag.
Allvarliga infusionsrelaterade reaktioner sa som anafylaxi har ocksa rapporterats hos patienter
som behandlats med cipaglukosidas alfa. Symtom pa allvarliga infusionsrelaterade reaktioner
kan inkludera angio6dem, bronkospasmer, brostsmarta, frossa, dyspné, generaliserade
nasselutslag, hypotoni (svimningskansla, blekhet), larynxddem, synkope och takykardi.
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HANTERING AV INFUSIONSRELATERADE REAKTIONER (se dven flodesschema nedan)

Minskad infusionshastighet, tillfalligt avbrott i infusionen, symtomatisk behandling

med peroralt antihistamin, eller antipyretika, och lampliga aterupplivningsatgarder

ska Overvagas vid en infusionsrelaterad reaktion. Vid en svar reaktion maste
infusionspersonalen/-sjukskoterskan omedelbart stoppa infusionen och satta in lamplig
medicinsk behandling. Gallande medicinsk standard for akutbehandling av anafylaktiska
reaktioner ska foljas och utrustning for hjart-lungraddning ska finnas latt tillganglig.

Risker och nytta med att ateruppta cipaglukosidas alfa efter anafylaxi eller en svar
infusionsreaktion ska noga overvagas. Om patienten fortsatter med behandlingen
maste nasta infusion ske i en klinisk miljo som ar utrustad for att hantera sadana

medicinska nodsituationer.

Flodesschemat pa nasta sida innehaller rekommendationer
om hur man ska ga tillviga vid en infusionsrelaterad reaktion.

Rekommendationerna fér behandling i flodesschemat ar endast
forslag. Behandlande lakare fattar det slutgiltiga beslutet om
behandling i akutsituationer. Se innan infusionen inleds till

att aterupplivningsutrustning finns omedelbart tillganglig.

Anteckna alla uppgifter om tidpunkter, biverkningar, lakemedel
och infusionshastigheter i infusionsdagboken.
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indrig reaktion attlig reaktion var reaktion
6 Lindrig reakti Mattlig reakti Svar reakti
Y
Minska infusions-
hastigheten med 50 % Avbryt infusionen Avbryt infusionen

!

4 \
Behandla med Behandla med Aktivera
antihistamin (oralt eller antihistamin (oralt eller nddatgarder*
i.v.) eller paracetamol i.v.), i.v. vitskebolus om
motiverat, i.v. steroider
. + J
Symtom ( h ( )
efter Kontakta Kontakta behandlade
30 min.? behandlade lakare lakare
. J . J
l N g l
Fortsatt med reducerad Behandla med
hastighet p& antihistamin (i.v.),
behandlande lskares i.v. vatskebolus om
S inradan motiverat, i.v. steroider,
:ka_”:us'ons,l_l Avbryt - beta-2-agonister i
:.Zt.lg o E' infusionen nebulisator, syrgas, enligt
e behandlande ldkares
Aterkommande rekommendationer

\
symtom l

Transport till sjukhus
pa behandlande ldkare
rekommendation

Minska infusions- \ J
hastigheten med 50 % l
_ 2 , ‘
l Observera patienten i Observera patienten i
( Kontakta A minst 6 timmar minst 6 timmar
behandlade lakare
_ J
Efterféljande
Vid tveksamhet - infusioner maste ges
avbryt infusionen pa sjukhus/klinik

* Intramuskuldrt adrenalin kan ges enligt riktlinjer vid klinisk praxis

Se dven den fullstandiga informationen om sdkerheten med cipaglukosidas alfa i den aktuella
produktresumén, som finns pa https://www.fass.se/LIF/startpage
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7 SAKERHETSRAPPORTERING

Det ar viktigt att rapportera misstankta biverkningar efter
att |lakemedlet godkdnts. Det gor det majligt att
kontinuerligt 6vervaka ldkemedlets nytta-riskforndllande.

Om patienten eller vardaren upptdcker att ett misstag
begdtts eller ndgot fel intraffat vid beredning och/eller
administrering av lkemedlet ska patienten eller
infusionspersonalen/-sjukskdterskan informera behandlande
|&kare som beslutar om IGmpliga dtgérder.

e Halso- och sjukvardspersonal uppmanas rapportera alla
misstankta biverkningar via Laikemedelsverket:
www.lakemedelsverket.se

Pompe register

Halso- och sjukvardspersonal ombeds 6vervaga att registrera patienter i Amicus Pompes
sjukdomsregister genom att skicka e-post till: Medinfo@amicusrx.com.
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8 MER INFORMATION

Se forskrivningsinformationen for cipaglukosidas alfa och for
miglustat for fullstandig information om sdkerhet och godk&nd
anvandning av cipaglukosidas alfa i kombination med miglustat.

e Produktresumén for Pombiliti (cipaglukosidas alfa) respektive
for Opfolda (miglustat) finns pa Fass webbplats

https://www.fass.se/LIF/startpage

Alternativt kan forskrivningsinformation bestallas
av Amicus Therapeutics pa telefon: (+46) 020 795 493.
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