Guide om infusion med Aldurazyme i hemmet for halso- och
sjukvardspersonal

Utbildningsmaterial, version 1.0, augusti 2024

Denna guide &r inte avsedd att foresla eller rekommendera infusionsbehandling i hemmet for nagra patienter.
Beslutet att ge infusionsbehandling i hemmet fattas av den forskrivande l&karen, som kanner till patientens
nuvarande kliniska status och tidigare infusionshistoria, tillsammans med patienten och/eller patientens vardare.
Denna guide ar endast avsedd att tillhandahalla information som kan vara nyttig for halso- och sjukvardspersonal
och deras patienter/vardare vid infusionsbehandling i hemmet.
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SYFTEN OCH MAL

Det framsta syftet med detta dokument &r att ge anvisningar for halso- och
sjukvardspersonal for hantering av patienter som far Aldurazyme i hemmet for att minska
de viktigaste riskerna “medicineringsfel vid infusionsbehandling i hemmet” och
“infusionsassocierade reaktioner, inklusive overkanslighetsreaktioner och anafylaktiska
reaktioner med eller utan utveckling av 1gG- och IgE-antikroppar”.

Aldurazyme-infusionsbehandling &r den enda tillgdngliga godké&nda behandlingen for
icke-neurologiska manifestationer av mukopolysackaridos | (MPS 1) och den &r vanligen
véltolererad. FOr att gora det bekvamare for patienten och forbéttra patientens livskvalitet
kan patienten 6verga till att fa enzymersattningsterapi som infusioner i sitt hem, om vissa
krav uppfylls. Om kraven uppfylls, kan patienten fa behandling i den egna livsmiljon,
vilket gor infusionen bekvémare och tidpunkten for infusionen mer flexibel.

Beslutet om att en patient ska dverga till infusion med Aldurazyme i hemmet fattas av
den forskrivande lakaren och hansyn ska tas till patientens och/eller vardarens preferenser
och medicinska status.

Infusionen i hemmet sker pa den forskrivande lakarens ansvar. Utbildningsmaterialet ska
enbart delas om den forskrivande lakaren beslutar att patienten ar lamplig for att fa
infusionsbehandling i hemmet.

Den forskrivande lékaren ansvarar for att sakerstalla en saker administrering for att
undvika risken for medicineringsfel och minska risken for infusionsassocierade
reaktioner, sarskilt 6verkénslighetsreaktioner.

Rutinerna som presenteras i denna guide ar allmanna anvisningar, men ar underkastade
lokalt gallande medicinsk praxis och nationella regelverk.
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2

INFORMATION TILL LAKARE SOM FORSKRIVER ALDURAZYME

2.A) ALLMANNA KRAV FOR INFUSION | HEMMET

Infusion med Aldurazyme i hemmet kan 6vervéagas for patienter som tolererar sina
infusioner val och inte har haft mattliga eller svara infusionsassocierade reaktioner under
de senaste manaderna. Beslutet om att en patient ska 6verga till infusion i hemmet ska
fattas efter den behandlande lakarens bedémning och rekommendation.

Infrastrukturen, resurserna och procedurerna, inklusive utbildningen, for infusion i
hemmet ska vara etablerade och tillgangliga for halso- och sjukvardspersonal. Infusionen
i hemmet ska Gvervakas av halso- och sjukvardspersonal som alltid ska vara tillganglig
under infusionen i hemmet och under en viss tid efter infusionen. Den behandlande
lakaren och/eller halso- och sjukvardspersonal som ger infusionen ska ge lamplig
information till patienten och/eller vardaren innan infusionen i hemmet pabarjas.

Innan n&gra arrangemang for inséttning av infusionsbehandling med Aldurazyme® i
hemmet gors, ska den forskrivande lakaren faststélla om patienten uppfyller
lamplighetskriterierna nedan:

- For att kunna fa infusioner i hemmet, ska patientens tillstand vara stabilt enligt en
fullstandig medicinsk bedémning.

- Den forskrivande lakaren ansvarar for att rekommendera administrering av
infusioner med Aldurazyme i hemmet.

- Patientens bakomliggande samtidiga sjukdomar och férmaga att folja kraven for
infusion i hemmet ska beaktas vid bedomning av patientens lamplighet for att fa
infusion i hemmet.

- Patientens sjukdom far inte vara avancerad, da detta utsatter patienten for hogre
risk for komplikationer som kréaver avancerade aterupplivningsatgarder som
endast finns tillgangliga pa sjukhus.

Patienten har tolererat infusionen val pa sjukhuset eller inom 6ppenvard och har inte haft
mattliga eller svara infusionsassocierade reaktioner under de senaste manaderna.

- Den forskrivande lakaren ansvarar for att rekommendera administrering av
infusioner med Aldurazyme i hemmet.

- Patienten har tdmligen enkel venaccess eller eventuellt en central venkateter som
mojliggor tillracklig infusion.

- Patienten maste vara villig och formogen att félja procedurerna vid infusion i
hemmet och patientens hemmiljo ska vara lamplig for infusion i hemmet.
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- Infrastrukturen, resurserna och procedurerna, inklusive utbildningen, for infusion
i hemmet ska vara etablerade och tillgangliga for hélso- och sjukvardspersonal.

e Infusionen i hemmet ska dvervakas av hélso- och sjukvardspersonal som alltid ska vara
tillganglig under infusionen i hemmet och under en viss tid efter infusionen. Den
behandlande lakaren och/eller halso- och sjukvardspersonal som ger infusionen ska ge
lamplig information till patienten och/eller vardaren innan infusionen i hemmet paborjas.

e Dosen och infusionshastigheten ska forbli konstant under infusionen i hemmet, och ska
inte dndras utan dvervakning av den forskrivande lakaren.

e Om patienten far biverkningar under infusionen i hemmet, ska infusionen avbrytas
omedelbart och lamplig medicinsk behandling pabdrjas (se avsnitt 4.4). Efterféljande
infusioner kan behdva ges pa sjukhuset eller pa ett lampligt stalle inom Gppenvard tills
inga sadana biverkningar forekommer.

2.B) KRAV FOR OCH ORGANISERING AV INFUSION | HEMMET

e Den forskrivande lakaren ansvarar for organiseringen av infusionen i hemmet och ska
rekommendera infusion i hemmet. Halso- och sjukvardspersonal som ger infusionen
kommer att genomféra hela proceduren for infusionerna hemma hos patienten.

e Nar patienten har bedomts lamplig for infusion i hemmet baserat pa de ovannamnda
primara kriterierna maste vissa krav beaktas for att infusioner med Aldurazyme kan ges
pa ett sakert, effektivt och tillforlitligt satt hemma hos patienten.

e De initiala anvisningarna och utbildning av halso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen tillhandahalls i princip av halsovardsinrattningen (sjukhus) eller motsvarande
erfaren halso- och sjukvardspersonal enligt lokala foreskrifter. Den forskrivande lakaren
och patienten och/eller vardaren kommer att diskutera och komma Gverens om nivan av
stod som behdvs av hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen i hemmet.

2.0) PATIENTENS BEREDSKAP

e Den forskrivande lakaren har informerat patienten och/eller vardaren om behandlingen
som ges i hemmet, de risker som ar férknippade med behandlingen och tillgangen till
medicinsk hjalp i hemmet, till exempel vid 6verkanslighetsreaktioner och
medicineringsfel. Patienten/vardaren maste samtycka till behandlingen i hemmet.

e Patienten och/eller vardaren forstar sjukdomen och kan kanna igen biverkningar, sdsom
overkanslighetsreaktioner och medicineringsfel, och forstar proceduren som ska foljas
om sadana intréffar.

e Hemmiljon ska vara lamplig for infusionsbehandling i hemmet: en ren miljé med
elektricitet, vatten, telefon, kylskap och ett tillrackligt stort utrymme for forvaring av
Aldurazyme och annan infusionsutrustning.

5/21
Utbildningsmaterial, version 1.0



Patienten/vardaren ska informeras om att infusionen alltid ska administreras i narvaro av
halso- och sjukvardspersonal med erfarenhet av administrering av infusion och lamplig
utbildning i hur man ska agera vid en infusionsassocierad reaktion.

Patienten maste bade fysiskt och psykiskt kunna genomga infusion i hemmet.

Den forskrivande lakaren ansvarar for att rekommendera infusion med Aldurazyme® i
hemmet.

Patienten har venaccess eller en central venkateter som majliggor tillracklig infusion.

Patienten ska forbinda sig till regelbunden uppféljning av sjukdomen enligt den
forskrivande lakarens krav.

Patienten och/eller vardaren ska fa guiden for patienten/vardaren som innehaller
information om tecken och symtom pa infusionsassocierade reaktioner och
rekommenderade atgarder for hantering av dessa. Patienten/vardaren ska ocksa fa en
infusionsdagbok som kan anvandas for att anteckna infusionsdetaljer och dokumentera
eventuella biverkningar och infusionsassocierade reaktioner, inklusive
overkanslighetsreaktioner av allergityp fore, under och efter infusionen. Den férskrivande
lakaren ska fylla i vissa kontaktuppgifter i denna guide. Denna guide ska fyllas i av
patienten/vardaren och forvaras hemma hos patienten. Patienten ska visa guiden for
halso- och sjukvardspersonal under regelbundna uppféljningsbesok.

2.D) LAKARE SOM FORSKRIVER ALDURAZYME

Den forskrivande ldkaren ansvarar for att alla nédvandiga administrativa atgérder vidtas,
vilka gor det mojligt for andra berorda parter (patienten och/eller vardaren, halso- och
sjukvardspersonal som ger infusionen, apotek) att komma vidare med infusionerna i
hemmet.

Den forskrivande lakaren har informerat patienten och/eller vardaren om sjukdomen, dess
behandling och procedurerna for infusion i hemmet enligt beskrivningen i avsnittet
”C.1.1 Patient”.

Den forskrivande lakaren ansvarar for valet av infusionshastighet och dos.
Infusionshastigheten av Aldurazyme som patienten tidigare tolererat pa sjukhuset eller
inom 6ppenvard far inte &ndras vid infusion i hemmet, savida det inte ar nddvandigt av
sékerhetsskal.

Infusionen i hemmet sker pa den forskrivande ldkarens ansvar. Utbildningsmaterialet ska
enbart delas om den forskrivande lakaren beslutar att patienten ar lamplig for att fa
infusionsbehandling i hemmet. Den forskrivande l&karen ansvarar for att sakerstélla en
séker administrering till patienten for att undvika risken for medicineringsfel och minska
riskerna for infusionsassocierade reaktioner, sarskilt Overkéanslighetsreaktioner. Halso-
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och sjukvardspersonalen som ger infusionen ska omedelbart informera den forskrivande
lakaren om en infusionsassocierad reaktion eller 6verkénslighetsreaktion intraffar.

Den forskrivande lékaren forskriver lakemedlet, inklusive all nédvéandig utrustning for
administrering av Aldurazyme® i hemmet.

Premedicinering (t.ex. antihistaminer, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider), om
sadan administreras pa sjukhuset eller nagot annat lampligt stélle inom 6ppenvard, ska
ges enligt den patientspecifika ordinationen. Premedicineringen far inte andras vid
infusion i hemmet, om inte den forskrivande lakaren anser att det &r medicinskt
motiverat.

Akutbehandling maste vara tillganglig och administreras vid infusionsassocierade
reaktioner enligt den patientspecifika ordinationen. Instruktioner (t.ex. en loggbok eller
motsvarande) och en dokumenterad plan for nddsituationer ska ges till hdlso- och
sjukvardspersonal som ger infusionen innan infusionsbehandling i hemmet sétts in.
Dessutom ska utrustning for hjart-lungraddning finnas latt tillganglig under infusionen i
hemmet.

Den forskrivande lakaren maste rapportera till Sanofi om en sadan handelse intraffar. Det
rekommenderas att den forskrivande lakaren registrerar handelseforloppet och
behandlingen som getts for att hantera handelsen i patientjournalen for att sékerstélla att
ett lampligt beslut om fortsatt behandling i hemmet kan fattas.

Alla biverkningar ska rapporteras till Lakemedelsverket (Box 26, 751 03
Uppsala; www.lakemedelsverket.se). Sanofi kan kontaktas angaende Aldurazyme via e-
post (infoavd@sanofi.com) eller per telefon (08-634 5000).

Den forskrivande lakaren maste séakerstélla att det finns en snabb och tillforlitlig
kommunikationslinje tillganglig mellan lakaren och halso- och sjukvardspersonalen som
ger infusionen i hemmet for att paskynda akutatgarder om omedelbar medicinsk vard
behovs.

Patienter som upplever biverkningar ska omedelbart kontakta den férskrivande lakaren
eller 1akarens stéllforetradare. Biverkningar kan férekomma under infusionen eller upp
till flera timmar efter att infusionen avslutats. Efterfoljande infusioner kan behova ges pa
ett sjukhus eller pa ett annat lampligt stalle inom Gppenvard tills inga sadana biverkningar
forekommer enligt den forskrivande lakarens eller lakarens stéllforetradares bedémning.

Den forskrivande lakaren ansvarar for regelbunden uppféljning av sjukdomen hos
patienten som far infusioner i hemmet.

Den forskrivande ldkaren och hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
ansvarar for lamplig schemal&ggning och 6vervakning av infusionerna. Dessutom
faststéller den forskrivande lakaren ett infusionsprotokoll som dokumenteras av héalso-
och sjukvardspersonalen som ger infusionen (t.ex. loggbok eller motsvarande).
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o Den forskrivande lakaren maste ge guiden for patienten/vardaren till patienten/vardaren.
Bifogad till denna guide finns en infusionsdagbok dar patienterna kan registrera
infusionerna och eventuella biverkningar som uppkommit under eller efter infusionen.
Alla biverkningar (dvs. huvudvark, osv.) som patienten haft innan infusionen pabdrjades

ska ocksa registreras.

2.E) ORDINATION

e Dos av Aldurazyme, nédvandig volym, infusionshastighet, premedicinering,
akutlakemedel samt eventuella forandringar faststélls av den forskrivande lakaren.
Eventuella &ndringar av ordinationen (dos eller infusionshastighet) ska dokumenteras.

Ordinationen ska skrivas enligt lokala foreskrifter.
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3

INFORMATION OM ADMINISTRERING AV ALDURAZYME®

Bruksanvisning for spadning och administrering finns i produktresumén for Aldurazyme.” En
detaljerad beskrivning ges i detta avsnitt.

Apoteksutrustning, infusionsutrustning och all annan nédvéndig utrustning tillhandahalls
enligt lokala anvisningar och foreskrifter.

3.A) HALSO- OCH SJUKVARDPERSONAL SOM GER INFUSIONEN

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen har en samordnande roll gentemot
den forskrivande lakaren och patienten och/eller vardaren nar det galler att organisera
behandlingen i hemmet, och faststéller tillsammans med den forskrivande lakaren,
patienten och/eller vardaren den niva av stod som behovs i hemmet.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen ar kvalificerad att ge intravendsa
infusioner och ar lampligt utbildad i MPS | och administrering av Aldurazyme. De &r
ocksa utbildade i att kanna igen biverkningar som sannolikt kan intraffa (inklusive
allvarliga biverkningar, sasom anafylaktiska reaktioner) och i de atgarder som ska vidtas
for att hantera biverkningar.

Fore infusionen kommer hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen att
undersoka patienten for att kontrollera patientens allméantillstand for att upptéacka tillstand
som kan paverka infusionen. Eventuella avvikelser ska antecknas i infusionsdagboken.
Om patienten har nagon akut sjukdom ska den forskrivande lakaren konsulteras innan
infusionen paborjas.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen foljer strikt proceduren for beredning
och administrering av Aldurazyme och dvervakar infusionen enligt den forskrivande
lakarens ordination. Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen sakerstaller att
ordinerad premedicinering samt akutlakemedel och -utrustning finns tillgangliga.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen andrar inte dosen av Aldurazyme®
eller infusionsprotokollet for Aldurazyme® (infusionshastighet, infusionstid och steg att
folja vid infusionen) som ordinerats av den forskrivande lakaren, savida det inte ar
nddvandigt av sakerhetsskal.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen dokumenterar varje infusion med
Aldurazyme® i en loggbok eller motsvarande och delar regelbundet dessa med den
forskrivande lakaren enligt 6verenskommelse.

Den forskrivande ldkaren och hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
ansvarar for lamplig schemalaggning och 6vervakning av infusionerna i samrad med
patienten eller patientens vardare.

Om en biverkning uppkommer, till exempel dverkanslighetsreaktioner, medicineringsfel
vid infusion i hemmet eller infusionsassocierade reaktioner, under eller efter infusionen,
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maste halso- och sjukvardspersonalen vidta de patientspecifika akutatgarder som den
forskrivande lakaren har faststallt i en plan for nodsituationer. Detta kan innebéra att
minska infusionshastigheten, tillfalligt avbryta infusionen eller stoppa infusionen.

Om en biverkning uppkommer ska halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
omedelbart kontakta den forskrivande l&dkaren och/eller ringa det nationella nddnumret.
Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen dokumenterar biverkningen i en
loggbok eller motsvarande och rapporterar biverkningarna, inklusive medicineringsfel
vid infusion i hemmet, for att sékerstélla snabb och korrekt rapportering till lokala
halsovardsmyndigheter och Sanofi inom 24 timmar i enlighet med lokala foreskrifter.

3.B) NODVANDIGA TILLBEHOR

Sjukhuset/apoteket tillhandahaller vanligtvis tillbehdren till patienten eller en tredje part
tillsammans med den lampliga ordinationen:

Injektionsflaskor med Aldurazyme (500 U per injektionsflaska om 5 ml, 100 U/ml);
forvaras i ett rent kylskap vid +2 °C till +8 °C.

Natriumkloridlésning 0,9 % for intravends administrering. Pasar om 100 ml for patienter
som véger mindre an eller lika med 20 kg och pasar om 250 ml for patienter som vager
mer &n 20 kg.

Natriumkloridlésning for spolning av infusionsslangen efter infusionen.

Klorhexidin 0,5 % i alkohol 70 % (antiseptisk 13sning).

Lampligt antal 10 ml, 20 ml och 50 ml sprutor beroende pa dosen av Aldurazyme.
Sterila injektionsnalar (kaliber 20G eller 21G). Reservera 2 nalar per 4 injektionsflaskor.
0,2 um in-linepartikelfilter med lagproteinbindning.

Tillbehor for etablering av perifer venaccess eller hantering av central venaccess enligt
lokala riktlinjer.

Tillbehdr som behdvs for intravends infusion enligt lokala riktlinjer och material som
kravs for att hygieniska och aseptiska krav ska uppfyllas samt regler for avfallshantering
enligt lokala riktlinjer.

Premedicinering (om tillampligt)
Akutldkemedel enligt lokal standardbehandling.

3.0) BEREDNING

OBS: Bruksanvisningen (spadning och administrering) finns i produktresumén fér Aldurazyme.?
En detaljerad beskrivning ges i detta avsnitt.

Innan beredningen av Aldurazyme pabdrjas ska halso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen utvardera patientens medicinska status, inklusive vitala funktioner och tecken pa feber
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eller infektion. Patienter med en akut bakomliggande sjukdom, inklusive luftvagsinfektion som
kan ge upphov till andndd, vid tidpunkten for infusion med Aldurazyme® verkar ha hogre risk
for infusionsassocierade reaktioner. I sadana fall far infusionen inte utféras och behandlingen ska
aterupptas nar patienten har aterhamtat sig fullstandigt enligt den forskrivande lakarens
beddémning.

Fore beredning av infusionen &r det ocksa rekommenderat att etablera venaccess (perifer
venkateter) eller koppla till patientens centrala venaccess, enligt lokala riktlinjer, for att
sékerstélla att Aldurazyme kan administreras omedelbart efter beredning.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen ska se till att injektionsflaskorna nar
rumstemperatur innan infusionslésningen bereds. Detta kan goras medan infusionsslangen satts
in. Injektionsflaskorna ska tas ut ur kylskapet och séattas at sidan i ungefar 30 minuter for att lata
dem anta rumstemperatur.

e Kontrollera att antalet injektionsflaskor ar lampligt baserat pa patientens vikt.

e Beakta att 1 injektionsflaska innehaller 5 ml 16sning och 1 ml innehaller 100U, vilket
betyder att 1 ml per kg kroppsvikt kravs for en lamplig dosering eftersom dosen enligt
produktresumén ar 100U/kg/vecka.’

e Eftersom vikten i denna patientpopulation ofta varierar, ar det starkt rekommenderat att
fa aktuell information om patientens vikt inom de senaste 6 manaderna och inom de
senaste 3 manaderna fran barn under 6 ar.

e Kontrollera utgangsdatumet som &r tryckt pa botten av foérpackningen med
injektionsflaskor (anvand inte Aldurazyme efter det angivna utgangsdatumet).

e Kontrollera att 1osningen i injektionsflaskorna ar klar och inte innehaller partiklar.
Losningen ska vara genomskinlig.

e Skaka inte injektionsflaskorna.

3.D) SPADNING

Aldurazyme lésning ska spadas i natriumkloridlésning 0,9 %.

Nar antalet injektionsflaskor som ska spadas har bestamts och de har natt rumstemperatur ska
beredningen av infusionslosningen omedelbart pabarjas.

Fore spadning ska varje injektionsflaska inspekteras visuellt med avseende pa partiklar och
missfargning. Losningen ska vara Klar till 14t opalescent och farglos samt fri fran synliga
partiklar. Injektionsflaskor med partiklar eller missfargning ska inte anvandas. Information om
detta steg finns ocksa i produktresumén for Aldurazyme.

e Desinficera locket/6ppningen av 1 pase innehallande natriumkloridlésning 0,9 % med
klorhexidin och lat lufttorka.
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e Stick in nalen i locket pa infusionspasen och dra upp samma volym av
natriumkloridlésning 0,9 % som volymen av Aldurazyme-losningen som ska tillsattas.

e Aldurazyme-l6sningen ska tillsattas langsamt och direkt i natriumkloridldsningen 0,9 %.
Undvik skumning och skakning av infusionspasen. Undvik att fa luft in i infusionspasen.

e Dosjustering baserat pa vikt:

Om patienten véger hogst 20 kg, ska den totala infusionsvolymen vara 100 ml beredd
infusionslésning.

e Exempel: patienten vager 15 kg

- Varje ml Aldurazyme innehaller 100U och den veckovisa dosen av Aldurazyme ar
100U/kg/vecka, vilket motsvarar 1 ml/kg/vecka. FOr denna patient behovs alltsa
15 ml Aldurazyme. Varje injektionsflaska med Aldurazyme innehaller 5 ml. Denna
patient behover 3 injektionsflaskor. Den totala volymen av Aldurazyme ar 15 ml.
Né&r volymen har faststallts ska du tillsatta volymen av Aldurazyme i
natriumkloridldsning 0,9 % for att fa en total volym pa 100 ml.

- 1 ml Aldurazyme x patientens vikt (kg)/5, i detta exempel 1 x 15/5 =
3 injektionsflaskor och sedan: 100 ml - 15 ml Aldurazyme = 85 ml
natriumkloridlésning 0,9 % for att fa en total volym pa 100 ml.

e Om patienten vager 20 kg eller mer, ska den totala infusionsvolymen vara 250 ml.
e Exempel: patienten vager 35 kg

- Varje ml Aldurazyme innehaller 100U och den veckovisa dosen av Aldurazyme ar
100U/kg/vecka, vilket motsvarar 1 ml/kg/vecka. FOr denna patient behovs alltsa
35 ml Aldurazyme. Varje injektionsflaska med Aldurazyme innehaller 5 ml, sa du
behover 7 injektionsflaskor. Du ska tillsatta volymen av Aldurazyme i
natriumkloridlésning 0,9 % for att fa en total volym pa 250 ml.

- 1 ml Aldurazyme x patientens vikt (kg)/5, i detta exempel 1 x 35/5 =
7 injektionsflaskor och sedan: 250 ml - 35 ml Aldurazyme = 215 ml
natriumkloridlésning 0,9 % for att fa en total volym pa 250 ml.

e Vand forsiktigt upp och ned eller massera infusionspasen for att blanda losningen.
Injektionsflaskorna far inte skakas, eftersom denna plétsliga rorelse kan denaturera
(forstora) enzymet och enzymet skulle forlora sin effekt.

e Den totala infusionsvolymen faststélls baserat pa patientens kroppsvikt och ska ges under
cirka 3—4 timmar.

*Ur mikrobiologisk sékerhetssynpunkt bor lakemedlet anvandas omedelbart. Om det inte
anvands omedelbart, far det inte forvaras langre an 24 timmar i 2 °C-8 °C forutsatt att
spadningen agt rum under kontrollerade och validerade aseptiska forhallanden.
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3.E) ADMINISTRERING

e Nar Aldurazyme har spatts, fast slangen till infusionspasen.
e Koppla ett lagproteinbindande in-linefilter pa 0,2 um till infusionspésen.

- Padetta satt undviks oavsiktlig administrering av partiklar under beredning av
intravends dos.

e Bered infusionsslangen med den utspadda Aldurazyme-l6sningen via gravitation och
koppla infusionsslangen till patientens venaccess.

e Kontrollera patientens puls, blodtryck, andningsfrekvens och kroppstemperatur innan
infusionen paborjas.

e Beakta att infusionen med Aldurazyme ska ske genom att gradvis 6ka flodeshastigheten.
Infusionen pabdrjas med en lag hastighet och sedan 6kas hastigheten var 15:e minut
under den forsta timmen till den slutliga hastigheten under resten av de 3 timmarna.
Vitala funktioner ska kontrolleras fore varje 6kning.

- Tabell 1 visar de stegvisa dkningarna av infusionshastighet vid infusion med
100 ml ALDURAZYME® (for patienter som véager 20 kg eller mindre)

- Tabell 2 visar de stegvisa 6kningarna av infusionshastighet vid infusion med
250 ml ALDURAZYME® (for patienter som vager mer &n 20 kg)

Tabell 1. Stegvisa 6kningar av infusionshastighet vid infusion med 100 ml ALDURAZYME® (for patienter
som véger 20 kg eller mindre)

Infusionshastighet Kriterier for 6kning av infusionshastighet

2 ml/timme i 15 min Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila 6ka hastigheten till...
4 ml/timme i 15 min Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila 6ka hastigheten till...
8 ml/timme i 15 min Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila tka hastigheten till...
16 ml/timme i 15 min Kontrollera vitala funktioner och om de r stabila 6ka hastigheten till...
32 ml/timme i ungefér 3 timmar Under resten av infusionen
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Tabell 2. Stegvisa 6kningar av infusionshastighet vid infusion med 250 ml ALDURAZYME® (for patienter

som véger mer dn 20 kg)

Infusionshastighet

Kriterier for 6kning av infusionshastighet

5 ml/timme i 15 min

Kontrollera vitala funktioner och om de ar stabila 6ka hastigheten till...

10 ml/timme i 15 min

Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila 6ka hastigheten till...

20 ml/timme i 15 min

Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila 6ka hastigheten till...

40 ml/timme i 15 min

Kontrollera vitala funktioner och om de &r stabila 6ka hastigheten till...

80 ml/timme i ungefér 3 timmar

Under resten av infusionen

e Efter infusionen ska infusionsslangen spolas med natriumkloridlésning 0,9 % med
samma hastighet som den sista infusionshastigheten. Spola inte fér snabbt, eftersom det
kan Oka risken for en dverkanslighetsreaktion. Vid denna tidpunkt kan infusionsslangen
tas bort. Till exempel innehaller en standardslang 20 ml, sa vid en infusionshastighet pa
32 mi/h (20 kg eller mindre) bor spolningen ta 38 minuter och vid en infusionshastighet
pa 80 ml/h (20 kg eller mer) bor den ta 15 minuter. Spola inte snabbare eller som

bolusinjektion.

e Aldurazyme far inte ges blandat med andra lakemedel i samma infusionsslang.

Dosen av Aldurazyme, infusionshastigheten samt eventuella forandringar faststalls av den
forskrivande lakaren. Behandlingen far inte andras vid infusion i hemmet, om inte den
forskrivande lakaren anser att det &r medicinskt motiverat. Infusionen och eventuella
observationer ska dokumenteras i en loggbok eller motsvarande.

Utbildningsmaterial, version 1.0
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4 INFORMATION TILL LAKARE SOM FORSKRIVER
ALDURAZYME® OCH HALSO- OCH SJUKVARDSPERSONAL
SOM ADMINISTRERAR ALDURAZYME®

4.A) LAKARE SOM FORSKRIVER ALDURAZYME

Den forskrivande ldkaren ansvarar for inledning av alla administrativa atgarder som ger de andra
parterna (patienten och/eller vardaren, hélso- och sjukvardspersonal som ger infusionen,
hemvarden, apotek osv.) tillstand att agera och diskutera nivan av stod som ges vid infusion i
hemmet.

4.B) SAKERHETSINFORMATION OM ALDURAZYME®

Se avsnitt 4 i produktresumén

i) Identifiering av biverkningar

De vanligaste rapporterade biverkningarna ar infusionsassocierade reaktioner oavsett om
infusionen ges pa sjukhuset eller ett annat stélle inom 6ppenvard.

En infusionsassocierad reaktion definieras som vilken som helst biverkning som intraffar under
infusionen eller under nagra timmar efter infusionen och som bedéms ha ett eventuellt
orsakssamband med administreringen av produkten (Aldurazyme). Liknande héndelser som
intraffar efter infusionen kan betraktas som infusionsassocierade reaktioner enligt rapportérens
bedémning.

Infusionsassocierade reaktioner kan forekomma nar som helst under och/eller inom nagra timmar
efter infusionen och de ar mer sannolika med hogre infusionshastigheter.

Overkanslighetsreaktioner, inklusive anafylaxi, har ocksa rapporterats hos patienter som
behandlats med Aldurazyme®.

Sammanfattning av sakerhetsprofilen

De flesta behandlingsassocierade biverkningar i de kliniska provningarna klassificerades som
infusionsassocierade reaktioner, vilka drabbade 53 % av patienterna i fas 3-studien (behandlades
i upp till 4 ar) och 35 % av patienterna i studien pa barn under 5 ars alder (upp till 1 ars
behandling). En del infusionsassocierade reaktioner var svara. Med tiden minskade antalet
reaktioner. De vanligaste biverkningarna var: huvudvark, illamaende, buksmarta, utslag, artralgi,
ryggsmarta, extremitetssmarta, rodnad, pyrexi, reaktioner pa infusionsstallet, forhojt blodtryck,
minskad syrgasmattnad, takykardi och frossbrytningar. Uppféljningen av infusionsassocierade
reaktioner efter godkénnandet visade rapportering av cyanos, hypoxi, takypné, pyrexi, kréakning,
frossbrytningar och erytem, varav en del av dessa reaktioner var svara.

Tabell med biverkningar:
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Biverkningar av Aldurazyme som rapporterats under fas 3-studien och dess foérlangning hos

totalt 45 patienter som var 5 ar och aldre och som behandlats i upp till 4 ar ar listade i tabellen
nedan med hjilp av foljande frekvenskategorier: mycket vanliga (> 1/10); vanliga (> 1/100 till

<1/10), mindre vanliga (> 1/1 000 till, <1/100), séllsynta (> 1/10 000 till, < 1/1 000), mycket
sallsynta (< 1/10 000) och ingen kand frekvens (kan inte beraknas fran tillgangliga data). Pa
grund av den lilla patientpopulationen klassificeras en biverkning hos en enda patient som

vanlig.

Tabell 3. Observerade tecken och symtom pa infusionsassocierade
reaktioner/dverkanslighetsreaktioner/anafylaktiska reaktioner

MedDRA Mycket vanliga Vanliga Ingen kénd frekvens
Organsystem
Immunsystemet Anafylaktisk reaktion

Psykiska storningar

Rastloshet

extremitetssmart
a

Centrala och perifera Huvudvérk Parestesi, yrsel
nervsystemet
Hjartat Takykardi
Blodkarl Rodnad Hypotoni, blekhet, perifer kyla
Andningsvégar, brostkorg Andndd, dyspné, hosta Cyanos, hypoxi, takypné,
och mediastinum bronkospasm,
andningsstillestand
Magtarmkanalen Illaméende, Kréakningar, diarré
buksmarta
Hud och subkutan vévnad | Utslag Angioddem, svullet ansikte, Erytem, ansiktsédem,
urtikaria, klada, kallsvett, laryngealt 6dem, perifera
alopeci, hyperhidros 6dem
Muskuloskeletala Avrtropati, Muskuloskeletal smarta
systemet och bindvav artralgi,
ryggsmarta,

Allménna symtom
och/eller symtom vid
administreringsstallet

Pyrexi, reaktion
pa
infusionsstallet

Frossbrytningar, varmekénsla,

koldkansla, trotthet,
influensaliknande sjukdom

Extravasering

Undersdkningar

Forhdjd kroppstemperatur,
minskad syrgasméttnad

Utbildningsmaterial, version 1.0
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e Antihistaminer, febernedsattande lakemedel och/eller kortikosteroider kan anvéandas for
att forebygga eller minska infusionsassocierade reaktioner. Infusionsassocierade
reaktioner kan dock fortfarande férekomma hos patienter efter att de fatt
premedicinering.

e Patienter med akut bakomliggande sjukdom vid tidpunkten for Aldurazyme-infusion
tycks l6pa storre risk att fa infusionsassocierade reaktioner.

e Patienter med avancerad MPS | kan ha nedsatt hjart- och lungfunktion vilket kan gora
dem predisponerade for hogre risk att fa allvarliga komplikationer av
infusionsassocierade reaktioner.

e Lampliga atgarder for akutbehandling och évervakning som faststallts av den
forskrivande lakaren ska finnas tillgangliga enligt patientens individuella plan for
nodsituationer.

e Infusionshastigheten kan behdva minskas for att motverka forsamringen.

e Patienter ska ocksa dvervakas efter infusionen under en tid som definieras av den
forskrivande lakaren.

ii) Klinisk hantering av biverkningar

De rapporterade infusionsassocierade reaktionerna och dverkénslighetsreaktionerna var
mestadels milda till mattliga och behandlades enligt vanlig klinisk praxis (se avsnitt 4.4 och 4.8 i
produktresumén for Aldurazyme for ytterligare information).

Lampliga akutatgarder och dvervakning ska finnas tillgangliga enligt patientens individuella plan
for nddsituationer, sdsom faststéllts av den forskrivande lakaren.

Om patienten far infusionsassocierade reaktioner, inklusive dverkanslighetsreaktioner och
anafylaktiska reaktioner under infusionen i hemmet, ska infusionsprocessen avbrytas omedelbart,
men venaccessen ska inte avlagsnas.

De atgarder som anges i den individuella planen for nodsituationer ska foljas baserat pa
svarighetsgraden av den infusionsassocierade reaktionen, dvs. behandlingen ska tillfalligt eller
helt stoppas och lamplig medicinsk behandling paborjas, om nodvandigt. Se figur 1 och figur 2
for typisk klinisk hantering av milda/mattliga eller allvarliga biverkningar.

Efterfoljande infusioner kan behdva ges pa sjukhuset eller pa ett lampligt stalle inom éppenvard
tills inga sadana biverkningar forekommer och den behandlande lakaren bedomer att patienten
kan aterga till infusioner i hemmet.

Dosen och infusionshastigheten for efterfoljande infusioner far inte dndras utan att radfraga den
forskrivande lakaren.
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Figur 1: Klinisk hantering av milda till mattliga reaktioner.

MILD/MATTLIG REAKTION

INFUSION BEHANDLING
Stoppa
infusionen
tillfalligt
|
/ \ Folj ditt sjukhus lokala
riktlinjer
REAKTIONEN AVTAR REAKTIONEN
KVARSTAR Behandlingsalternativ:
(efter att ha tillfalligt - Febernedsattande
Ateruppta infusionen stoppat infusionen) lakemedel:
med halv hastighet i feberreaktioner
33 mirr:utsr,h('jlza Vanta i minst - Antihi;_taminer
e o 1t il 30 minuter till fér - Overvag
o m': . symtomen av den _admlnlstferln_g av
inuter infusionsassocierade intravendsa (i.v.)
reaktionen att kortikosteroider
forsvinna innan du

l beslutar dig for att
stoppa infusionen
for resten av dagen

REAKTIONEN
ATERKOMMER INTE

Oka infusionshastigheten till
den hastighet med vilken
den infusionsassocierade
reaktionen intraffade och
Overvag att fortsatta att

stegvis dka hastigheten till
den maximala ordinerade
infusionshastigheten.
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Figur 2: Klinisk hantering av allvarliga reaktioner.

t.ex. dverkanslighet/

ALLVARLIG REAKTION
anafylaktiska reaktioner

INFUSION

Avsluta
administreringen

Y

Vid efterféljande infusioner:
Overvég desensibilisering

BEHANDLING

|

Folj ditt sjukhus lokala riktlinjer*
Varning: Vidta avancerad hjart-
lungraddning, om nodvandigt.

Behandlingsalternativ:

Adrenalin i.m.: anafylaktisk reaktion
For signifikanta symtom sasom
bronkospasm, minskad syrgasmattnad,
cyanos, dyspné eller vasande andning
overvdg administrering av syre med
mattligt till hogt flode genom mask
och/eller naskateter eller en
betaagonist (t.ex. salbutamol) via
dosinhalator eller nebulisator. Om
lungsymtom kvarstar eller &r svara,
Overvag subkutan administrering av
adrenalin i armen eller |3ret.
Anvdndning av adrenalin ska noggrant
Overvagas hos patienter med
bakomliggande kardiovaskular eller
cerebrovaskular sjukdom.

Administrera i.v. vatska efter behov fér
att uppratthalla normala vitala
funktioner (t.ex. blodtryck).

*Kontraindikationer ska alltid vdgas mot nyttan eller behovet av att anvédnda adrenalin som en
livrdddande 8tgérd vid livshotande anafylaktiska reaktioner.
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4.C)  SAKERHETSRAPPORTERING

En biverkning definieras som ett fysiskt, psykiskt eller beteendeméssigt symtom eller tecken,
som orsakats eller inte orsakats av pagaende behandling, hos en patient som far ett lakemedel.

Biverkningarna kan vara allvarliga eller icke-allvarliga. Allvarlighetsgraden beddéms av
rapportoren eller Sanofis farmakovigilansteam.

En allvarlig biverkning definieras som minst ett av foljande utfall eller egenskaper:

e Leder till doden.

e Ar livshotande (en handelse dér patienten hade risk att do vid tidpunkten for handelsen;
det syftar inte till en handelse som hypotetiskt kunde ha lett till déden, om den var
allvarligare).

e Kravde sjukhusinlaggning eller ledde till forlangning av befintlig sjukhusvard.

e Ledde till bestaende eller betydande funktionsnedsattning (en biverkning som resulterade
i en vasentlig storning i en persons formaga att utfora normala livsfunktioner).

e Orsakar en medfodd anomali/missbildning.

e Aren viktig medicinsk handelse (en handelse som baserat pa lamplig medicinsk
beddomning kan dventyra patienten och kan krava medicinsk eller kirurgisk intervention
for att forebygga nagot av de ovannamnda utfallen).

Alla biverkningar ska rapporteras till Lakemedelsverket (Box 26, 751 03
Uppsala; www.lakemedelsverket.se). Sanofi kan kontaktas angaende Aldurazyme via e-post
(infoavd@sanofi.com) eller per telefon (08-634 5000).

Om patienten upptéacker att ett misstag har begatts vid beredningen och/eller administreringen av
lakemedlet, ska patienten eller halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen informera den
forskrivande lakaren som faststaller lampliga atgarder. Den forskrivande lakaren ska rapportera
alla medicineringsfel till Sanofis farmakovigilansavdelning.

4.D) YTTERLIGARE INFORMATION

Se produktresumén for fullstandig information om indikationerna och for ytterligare information
om godkand anvéandning av Aldurazyme. Detaljerad information om Aldurazyme finns pa FASS
(https://www.fass.se). Detaljerad information om Aldurazyme finns ocksa pa europeiska
lakemedelsmyndighetens (EMA) webbplats (se http://www.ema.europa.eu).
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https://sanofi-rim-production.veevavault.com/ui/www.lakemedelsverket.se
https://sanofi-rim-production.veevavault.com/ui/www.lakemedelsverket.se
https://sanofi-rim-production.veevavault.com/ui/www.lakemedelsverket.se
http://www.ema.europa.eu/

5 REFERENSER

1. Produktresumé for Aldurazyme: Aldurazyme - FASS Vardpersonal
2. Produktresumé for Aldurazyme: Aldurazyme, INN-laronidase (europa.eu)

Augusti, 2024 [VV-PV-0557168]
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https://www.fass.se/LIF/product?userType=0&nplId=20030610000026
https://www.ema.europa.eu/sv/documents/product-information/aldurazyme-epar-product-information_sv.pdf

