GUIDE FOR HALSO- OCH SJUKVARDSPERSONAL
FOR INSATTNING AV INFUSIONSBEHANDLING
MED ALDURAZYME® (LARONIDAS) I HEMMET

Tillhandahalls som en del av godkdannandet for forsdljning av
Aldurazyme®

Denna guide &r inte avsedd att foresld eller rekommendera
infusionsbehandling i hemmet for nadgra patienter. Beslutet att ge
infusionsbehandling i hemmet fattas av den forskrivande ldikaren, som
kanner till patientens nuvarande kliniska status och tidigare
infusionshistoria, tillsammans med patienten och/eller patientens

vardare.

Se produktresumén for Aldurazyme®: www.fass.se

Aldurazyme® (Koncentrat till infusionsvitska, 16sning 100 U/ml) ¢ Produktresumé | FASS
Vard
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1 SYFTET MED DETTA DOKUMENT

Det framsta syftet med detta dokument ar att ge anvisningar fér halso- och
sjukvardspersonal fér hantering av patienter som far laronidas i hemmet
for att minska viktiga riskerna "medicineringsfel vid infusionsbehandling i
hemmet” och “infusionsassocierade reaktioner, inklusive dverkanslighet och

anafylaxi”.
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2 INFORMATION TILL LAKARE SOM FORSKRIVER
LARONIDAS

2.1 ALLMANNA OVERVAGANDEN

Beslutet om att en patient ska 6verga till infusion med laronidas i hemmet
fattas av den fdrskrivande |dkaren och hansyn ska tas till patientens

och/eller vardarens preferenser och medicinska status.
Infusionen i hemmet sker pa den férskrivande ldkarens ansvar.

Den foérskrivande I|akaren ansvarar for att sdkerstdlla en saker
administrering for att undvika risken fér medicineringsfel samt minska och
hantera risken for infusionsassocierade reaktioner, sarskilt

overkanslighetsreaktioner.

Rutinerna som presenteras i denna guide ar allmanna anvisningar, men ar

underkastade lokalt gallande medicinsk praxis och nationella regelverk.

2.2 KRITERIER FOR UTVARDERING AV LAMPLIGHET FOR
INFUSION I HEMMET

Innan nagra arrangemang fér insattning av infusionsbehandling med
laronidas i hemmet gors, ska den forskrivande lakaren faststdlla om
patienten och de tillgangliga resurserna uppfyller lamplighetskriterierna

nedan:

e Patienten har tolererat infusionen val pa sjukhuset eller inom
dppenvard och har inte haft mattliga eller svara infusionsassocierade

reaktioner under de senaste manaderna.

e Beslutet fattas efter en fullstandig medicinsk bedémning av att
patientens tillstand &r stabilt nog fér att kunna fa infusioner i hemmet.

Patientens bakomliggande samtidiga sjukdomar och férmaga att félja
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kraven foér infusion i hemmet ska beaktas vid beddmning av
patientens lamplighet fér att fa infusion i hemmet. Patientens
sjukdom far inte vara avancerad, da detta utsatter patienten for hégre
risk for komplikationer som kraver avancerade
aterupplivningsatgarder som endast finns tillgdngliga pa sjukhus.
Patienten har tamligen enkel venaccess eller eventuellt en central

venkateter som maojliggor tillracklig infusion.

Patienten maste vara villig och férmogen att félja procedurerna vid
infusion i hemmet och patientens hemmiljé ska vara lamplig for
infusion i hemmet. Hemmiljon ska vara lamplig for
infusionsbehandling i hemmet: en ren miljé med elektricitet, vatten,
telefon, kylskap och ett tillrackligt stort utrymme fér férvaring av

laronidas och annan infusionsutrustning.

Halso- och sjukvardpersonal som ger infusionen ska vara tillgdnglig
under hela infusionen i hemmet och en viss tid efter infusionen, som
faststélls av den foérskrivande |ldkaren baserat pa patientens tolerans

fore inledning av infusioner i hemmet.

Om patienten far biverkningar under infusionen i hemmet, inklusive
infusionsassocierade reaktioner, kan efterféljande infusioner behéva
ges pa sjukhuset eller pa ett 1ampligt stille inom dppenvard tills inga
sadana biverkningar forekommer och den forskrivande lékaren

bedémer att patienten kan aterga till infusioner i hemmet.
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3 INFORMATION TILL DEN FORSKRIVANDE LAKAREN
OCH HALSO- OCH SJUKVARDSPERSONAL SOM
ADMINISTRERAR LARONIDAS

3.1 KRAV FOR OCH ORGANISERING AV INFUSION I HEMMET

Den forskrivande l|dkaren ansvarar for inledning av alla nddvandiga
administrativa atgdrder som ger de andra parterna (patienten och/eller
vardaren, halso- och sjukvardspersonal som ger infusionen, apotek)
mojlighet att s&tta in infusionen i hemmet och diskutera nivan av stéd som

ges vid infusionen i hemmet med patienten och eller/vardaren.

Den forskrivande lakaren ansvarar fér organiseringen av infusionen i
hemmet och maste komma 6verens om proceduren for infusionerna i
hemmet med hélso- och sjukvardpersonal som ger infusionen. Hélso- och
sjukvardspersonal som ger infusionen kommer att genomféra hela

proceduren under och efter infusionerna hemma hos patienten.

Halso- och sjukvardspersonal som ger infusionen &r kvalificerad att ge
intravendsa infusioner och ar lampligt utbildad i mukopolysackaridos I (MPS
I) och administrering av laronidas. De &r ocksa utbildade i att kdnna igen
biverkningar som sannolikt kan intraffa (inklusive infusionsassocierade
reaktioner och allvarliga biverkningar, sdsom anafylaktiska reaktioner) och

i de atgarder som ska vidtas fér att hantera dessa.

De initiala anvisningarna och utbildning av hélso- och sjukvardspersonalen
som ger infusionen tillhandahalls i princip av hélsovardsinrattningen
(sjukhus) eller motsvarande erfaren halso- och sjukvardspersonal enligt

lokala foreskrifter.

Den forskrivande lakaren och héalso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen ansvarar for lamplig schemalaggning och 0&vervakning av

infusionerna. Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen har en
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samordnande roll gentemot den foérskrivande lakaren och patienten
och/eller vardaren nér det galler att organisera behandlingen i hemmet, och
faststaller tillsammans med den férskrivande lakaren, patienten och/eller

vardaren den niva av stod som behovs i hemmet.

Den forskrivande lakaren faststaller ett infusionsprotokoll (se avsnitt 3.2)
och pd vilket satt halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
dokumenterar infusionerna (t.ex. loggbok eller motsvarande). Halso- och
sjukvardspersonalen som ger infusionen dokumenterar varje infusion med
laronidas i en loggbok eller motsvarande och delar regelbundet dessa med

den férskrivande lakaren enligt 6verenskommelse.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen foljer strikt proceduren
for beredning och administrering av laronidas och &évervakar infusionen

enligt den forskrivande lakarens ordination.

Den forskrivande lakaren tillhandahdller en plan for nédsituationer som
ingdr i infusionsprotokollet, inklusive lampliga dtgarder for akutsituationer
och &vervakning, till hdlso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen.
Denna plan ska féljas om en biverkning sdsom infusionsassocierade
reaktioner, inklusive 0&verkanslighetsreaktioner, eller medicineringsfel
forekommer under eller efter infusionen. Dessa atgarder ska

Overensstamma med patientens individuella kliniska egenskaper.

Halso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen maste fdlja de
patientspecifika nédatgarderna. Den férskrivande lakaren maste sékerstélla
att det finns en snabb och tillférlitlig kommunikationslinje tillganglig mellan
ldkaren och hélso- och sjukvardspersonalen for att paskynda akutatgérder
om omedelbar medicinsk vard behévs (se avsnitt 3.2 som innehaller
information om akutbehandling, avsnitt 4.2 fér hantering av patienter vid
infusionsassocierade reaktioner och avsnitt 4.3 fo6r rapportering av
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biverkningar). Den férskrivande ldkaren maste informera patienten
och/eller vardaren om behandlingen som ges i hemmet, de risker som &r
forknippade med behandlingen och tillgangen till medicinsk hjalp i hemmet,
till exempel vid infusionsassocierade reaktioner, dverkanslighetsreaktioner
och medicineringsfel. Patienten/vardaren ska samtycka till behandlingen i

hemmet.

Patienten och/eller vardaren férstar sjukdomen och &r formdgen att kanna
igen biverkningar, sasom infusionsassocierade reaktioner, inklusive
Overkanslighetsreaktioner, och medicineringsfel, och forstar
proceduren/procedurerna som ska féljas om sadana intraffar. Patienten
maste fa guiden for patienten/vardaren som innehaller den férskrivande
ldkarens kontaktuppgifter, information om tecken och symtom pa
infusionsassocierade reaktioner och rekommenderade atgarder for
hantering av dessa. Patienten/vardaren ska ocksd fa en infusionsdagbok
som kan anvandas for att anteckna infusionsdetaljer och dokumentera
eventuella biverkningar och infusionsassocierade reaktioner, inklusive
overkanslighetsreaktioner av allergityp fére, under och efter infusionen.
Denna guide ska fyllas i av patienten/vardaren och férvaras hemma hos
patienten. Patienten ska visa guiden foér den forskrivande ldakaren under

regelbundna uppféljningsbesdék.

Patienter som upplever biverkningar, s3som infusionsassocierade
reaktioner, ska omedelbart kontakta den forskrivande lakaren eller ldkarens
stallféretradare. Biverkningar kan férekomma under infusionen eller upp till
flera timmar efter att infusionen avslutats. I guiden for patienten/vardaren
. o o . . as . N . (o]

ingar ocksa anvisningar fér rapportering av biverkningar, sasom

infusionsassocierade reaktioner.
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3.2 BEHANDLING, FORBEHANDLING OCH AKUTBEHANDLING

Dosen av laronidas, den nddvandiga volymen, infusionshastigheten,
utrustningen for administrering av laronidas, premedicineringen,
akutlakemedlen samt eventuella forandringar faststalls av den férskrivande
lakaren. Eventuella andringar av ordinationen (dos eller infusionshastighet)
ska dokumenteras. Apoteksutrustning och all nédvandig infusionsutrustning

tillhandahalls enligt lokala anvisningar och féreskrifter.

Infusionshastigheten faststélls efter den infusionshastighet av laronidas
som patienten tidigare tolererade pa sjukhuset eller inom dppenvard. For
att minska risken for medicineringsfel vid infusion i hemmet ar det
viktigt att infusionsvolymen och -hastigheten ar korrekta och de
maste faststdllas av den forskrivande Ildkaren. Olamplig
administrering av laronidas (6verdos och/eller hdgre infusionshastighet an
rekommenderat) kan vara associerat med biverkningar, inklusive
infusionsassocierade reaktioner. Halso- och sjukvardpersonalen som ger
infusionen far inte &ndra dosen eller infusionshastigheten utan att
konsultera den fdérskrivande lakaren, om det inte ar ndédvandigt av

sakerhetsskal.

Eftersom dosen av laronidas ordineras enligt patientens kroppsvikt, ar det
viktigt att regelbundet kontrollera patientens vikt for att sakerstalla korrekt
dosering av ldkemedlet. Den férskrivande lakaren faststaller vad man ska
gbra om vikten férandras. Eventuella andringar av ordinationen (dos eller

infusionshastighet) ska dokumenteras.

Behandling fére infusionen (t.ex. antihistaminer, paracetamol, ibuprofen,
kortikosteroider) maste ges baserat pa den patientspecifika ordinationen.
Halso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen maste strikt folja denna
behandling.

9/17
Utbildningsmaterial, version 2.0



Akutbehandling maste vara tillgdnglig och administreras av den
forskrivande ldkaren vid infusionsassocierade reaktioner enligt den
patientspecifika ordinationen. Fdrsiktighet ska iakttas om anvandning av
adrenalin 6vervdags hos patienter med MPS I pa grund av den o6kade
forekomsten av kranskarlssjukdom hos dessa patienter. Instruktioner (t.ex.
en loggbok eller motsvarande) och en dokumenterad plan for nédsituationer
ska ges till hdlso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen innan
infusionsbehandling i hemmet satts in. Dessutom ska utrustning fér hjart-

lungraddning finnas latt tillganglig under infusionen i hemmet.
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INFORMATION TILL HALSO- OCH
SJUKVARDSPERSONAL SOM ADMINISTRERAR
INFUSIONER MED LARONIDAS

4.1 ADMINISTRERING AV LARONIDAS

Bruksanvisning for spadning och administrering finns i produktresumén for

laronidas. En detaljerad beskrivning ges i detta avsnitt.

4.1.1Tillbehor

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

Infusionspase med natriumkloridlésning 0,9 % av den volym som
faststéllts av hédlso- och sjukvardspersonal och som anvénds for att
spada laronidas.

Natriumkloridlésning 0,9 % f6r intravends infusion fér att spola

infusionsslangen efter infusionen.
Klorhexidin 0,5 % i alkohol 70 % (antiseptisk I6sning).

Lampligt antal 10 ml, 20 ml och 50 ml sprutor beroende pa dosen av

laronidas.

Sterila injektionsnalar (kaliber 20G eller 21G). Reservera 2 nalar per

4 injektionsflaskor.
0,2 um in-linepartikelfilter med |&gproteinbindning.

Tillbehor for etablering av perifer venaccess eller hantering av central

venaccess enligt lokala riktlinjer.
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e Tillbehér som behdvs for intravends infusion enligt lokala riktlinjer och
material som kravs for att hygieniska och aseptiska krav uppfylls samt

regler for avfallshantering enligt lokala riktlinjer.
e Premedicinering (om tillampligt).

e Akutlakemedel.

4.1.2 Spadning

Laronidas far inte ges blandat med andra ldkemedel i samma

infusionsslang.
T - . T . [o] [o] TR
Innan spadning av laronidas i infusionspasen pabdrjas:

e Halso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen kontrollerar att
den ordinerade premedicineringen, det ordinerade antalet
injektionsflaskor med laronidas, tillbehér, akutlakemedel och -

utrustning finns tillgangliga.

e Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen maste utvérdera
patientens medicinska status, inklusive vitala funktioner och tecken
pa feber eller infektion. Eventuella avvikelser ska antecknas i
infusionsdagboken. Patienter med en akut bakomliggande sjukdom,
inklusive luftvagsinfektion som kan ge upphov till andnéd, vid
tidpunkten for infusion med laronidas verkar ha hdgre risk for
infusionsassocierade reaktioner. I sadana fall far infusionen inte
utfédras och behandlingen ska aterupptas nar patienten har
aterhamtat sig fullstdndigt enligt den férskrivande lakarens

bedémning.

e Det &r ocksd rekommenderat att etablera venaccess (perifer

venkateter) eller koppla till patientens centrala venaccess, enligt
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lokala riktlinjer, for att sakerstalla att infusionen med laronidas kan

administreras omedelbart efter beredning.

Skaka inte injektionsflaskorna med laronidas. Antalet injektionsflaskor som
ska spadas, faststallt av den foérskrivande lakaren, ska tas ut ur kylskapet
ungefdr 20 minuter i férvdg for att lata dem na rumstemperatur (under
30 °C). Detta kan goras medan infusionsslangen sétts in. Inspektera varje
injektionsflaska visuellt med avseende p& partiklar och missfargning.
Losningen ska vara klar till 1att opalescent och farglds till blekt gul samt fri
frdn synliga partiklar. Anvdnd inte injektionsflaskor med partiklar eller
missfargning. Kontrollera utgdngsdatumet som &r tryckt pa botten av
forpackningen med injektionsflaskor, anvand inte efter det angivna

utgangsdatumet.

Laronidas-l6sning ska spadas i natriumkloridlésning 0,9 %. Nar antalet
injektionsflaskor som behévs foér infusionen har natt rumstemperatur ska

beredningen av infusionsldsningen omedelbart pabérijas.

e Desinficera locket/6ppningen av 1 pase innehallande

natriumkloridldsning 0,9 % med klorhexidin och 13t lufttorka.

e Stick in nalen i locket pa infusionspasen och dra upp samma volym
av natriumkloridlésning 0,9 % som volymen av laronidas-I6sningen

som ska tillsattas.

e Laronidas-ldsningen ska tillsittas l&ngsamt och direkt i
natriumkloridlésningen 0,9 %. Undvik skumning och skakning av
infusionspdsen. Vand forsiktigt upp och ned eller massera
infusionspdsen for att blanda Idsningen. Undvik att fa luft in i

infusionspasen.
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e Inspektera lésningen visuellt fére anvandning med avseende pa
partiklar. Enbart klar och farglés l6sning utan synliga partiklar ska

anvandas.

e Ur mikrobiologisk sakerhetssynpunkt boér lakemedlet anvandas
omedelbart. Om det inte anvdnds omedelbart, far det inte férvaras
ldangre an 24 timmar i 2 °C-8 °C forutsatt att spadningen agt rum

under kontrollerade och validerade aseptiska férhallanden.

4.1.3 Administrering
e Nar laronidas har spétts, fast slangen till infusionspasen.

e Koppla ett I3gproteinbindande in-linefilter pd& 0,2 pm till
infusionspasen. Detta steg férhindrar oavsiktlig administrering av

partiklar.

e Bered infusionsslangen med den utspadda laronidas-lésningen via

gravitation och koppla infusionsslangen till patientens venaccess.

e Beakta att infusionen med laronidas ska ske genom att gradvis 6ka
flodeshastigheten. Infusionen pabdrjas med en lag hastighet och
sedan Okas hastigheten var 15:e minut till den slutliga hastigheten
under resten av de 3 timmarna. Patientens tolerans maste bekraftas
fore varje 6kning. Den initiala infusionshastigheten pa 2 U/kg/timme
kan oOkas stegvis, om patienten tolererar det, till maximalt
43 U/kg/timme. Den totala administreringsvolymen bor tillféras
under cirka 3-4 timmar. Tabell 1 visar ett exempel pa 6kningen av
infusionshastigheten for infusionsvolymerna 100 och 250 ml.
Tabellen &ar bara ett exempel, hdlso- och sjukvardpersonalen
som ger infusionen ska strikt folja den hastighetsokning och
infusionsvolym som faststillts av den forskrivande lakaren.
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o Efter infusionen ska infusionsslangen spolas med
natriumkloridlésning 0,9 % med samma hastighet som den sista
infusionshastigheten. Spola inte snabbare eller som bolusinjektion,

eftersom det kan 6ka risken for en 6verkanslighetsreaktion.

e Fodljande formel kan anvandas for att berakna tiden for spolning av

slangen:

Slangens volym (ml)

Tid for spolning av slangen (minuter) = X 60 minuter /timme

Infusionshastighet (ml/timme)

o Efter spolningen kan slangen tas bort.

Tabell 1 - Okning av infusionshastighet

Féljande ekvation har anvénts for att véxla hastighetsenheter fran
U/kg/timme till ml/timme:

Infusionshastighet (U/kg/timme) x infusionspasens volym (ml)
100 (U/kg)

Infusionshastighet (ml/timme) =

Okning av infusionshastighet
100 ml infusionspase 250 ml infusionspase
(patienter som (patienter som
vdger = 20 kg) vdger> 20 kg)
I Hastighets- Hastighets- Hastighets- | Hastighets-
Tid for
intervall enhe?er: enh_eter: enheFer: enh_eter:
U/kg/timme mil/timme U/kg/timme mil/timme
15 min 2 2 2 5
15 min 4 4 4 10
15 min 10 10 10 25
15 min 20 20 20 50
Kvarvarande 43 43 43 107,5
infusionstid

4.2 IDENTIFIERING OCH HANTERING AV BIVERKNINGAR
4.2.11Identifiering av biverkningar

Infusionsassocierade reaktioner, som definieras som alla relaterade

biverkningar som upptrader under infusionen eller fram till infusionsdagens
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slut, har rapporterats hos patienter som behandlats med laronidas. Se den
fullstandiga beskrivningen av biverkningar i avsnitt4.4 och 4.8 i
produktresumén. Majoriteten av dessa reaktioner var av lindrig till mattlig
intensitet. De vanligaste biverkningarna var: huvudvérk, illamaende,
buksmarta, utslag, artralgi, ryggsmarta, extremitetssmarta, rodnad,
pyrexi, reaktioner pa infusionsstdllet, forhdjt blodtryck, minskad
syrgasmattnad, takykardi och frossbrytningar. Uppféljningen av
infusionsassocierade reaktioner efter godkdannandet visade rapportering av
cyanos, hypoxi, takypné, pyrexi, krakning, frossbrytningar och erytem,
varav en del av dessa reaktioner var svara. Overkanslighetsreaktioner,
inklusive anafylaxi, har rapporterats hos patienter som behandlats med
laronidas. Vissa av dessa reaktioner var livshotande och inkluderade
andningssvikt/andnéd, stridor, Iluftvagsobstruktion, hypoxi, hypotoni,

bradykardi och urtikaria.

Infusionsassocierade reaktioner kan ocksd forekomma hos
patienter efter forbehandling med antipyretika, antihistaminer eller

steroider.

En alltfér snabb administrering av laronidas kan orsaka illamaende,
buksmarta, huvudvark, yrsel och dyspné. Patienter med hdgre risk for

infusionsassocierade reaktioner ar:

e Patienter som inte tolererade val féregdende infusion med laronidas.

e Patienter med existerande, svar bakomliggande sjukdom i 6vre
luftvagarna.

e Patienter med akut bakomliggande sjukdom tycks I6pa storre risk att

fa infusionsassocierade reaktioner och ska inte fa infusion i hemmet.
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4.2.2 Klinisk behandling av biverkningar

Halso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen maste folja de
patientspecifika nodatgarderna som faststallts av den forskrivande

lakaren.

Om patienten far infusionsassocierade reaktioner, inklusive
overkanslighetsreaktioner och anafylaktiska reaktioner, under infusionen i
hemmet ska infusionen omedelbart avbrytas, men venaccessen ska inte tas
bort. Atgarder som anges i den individuella planen fér nédsituationer som
faststallts av den forskrivande lakaren ska vidtas baserat pa
svarighetsgraden av den infusionsassocierade reaktionen, dvs. tillfalligt
eller helt stoppa infusionen och inleda Iamplig medicinsk behandling, om

noédvandigt.

Om en biverkning, s@som infusionsassocierade reaktioner, uppkommer ska
halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen omedelbart kontakta
den forskrivande lakaren och/eller ringa det nationella nédnumret. Halso-
och sjukvardspersonalen som ger infusionen dokumenterar biverkningen i
en loggbok eller motsvarande och rapporterar biverkningarna, inklusive
medicineringsfel, for att sdkerstdlla snabb och korrekt rapportering till
lokala halsovardsmyndigheter och Sanofi inom 24 timmar i enlighet med

lokala foreskrifter.

4.3 RAPPORTERING AV BIVERKNINGAR

Alla  biverkningar, inklusive infusionsassocierade reaktioner, ska
rapporteras till Lakemedelsverket (Box 26, 751 03 Uppsala;
www.lakemedelsverket.se). Sanofi kan kontaktas angaende laronidas via e-

post (infoavd@sanofi.com) eller per telefon (08-634 500).
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