GUIDE FOR HALSO- OCH SJUKVARDSPERSONAL FOR INSATTNING AV
INFUSIONSBEHANDLING MED MYOZYME® (ALGLUKOSIDAS ALFA) | HEMMET

Delas som en del av godkdnnandet for forsaljning av Myozyme®.

Denna guide ar inte avsedd att foresla eller reckommendera infusionsbehandling i
hemmet for ndgra patienter. Beslutet att ge infusionsbehandling i hemmet fattas
av den forskrivande lakaren, som kanner till patientens nuvarande kliniska status
och tidigare infusionshistoria, tillsammans med patienten och/eller patientens
vardare.

Dokumentet ersatter inte sakerhetsinformationspaketet, som ar en guide for hdlso- och
sjukvardspersonal och som distribueras som en del av riskhanteringsplanen. Paketet
innehadller mer information om medicinsk hantering av risker férknippade med

administrering av alglukosidas alfa. Se produktresumén for alglukosidas alfa:

https://www.ema.europa.eu/sv/documents/product-information/myozyme-epar-product-

information sv.pdf
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1 SYFTET MED DETTA DOKUMENT

Detta dokument ar avsett for att ge anvisningar for halso- och
sjukvardspersonal for hantering av patienter som far alglukosidas alfa
(Myozyme®) i hemmet for att minska de viktiga riskerna "medicineringsfel
vid infusionsbehandling i hemmet” och “infusionsrelaterade reaktioner,
inklusive 6verkanslighetsreaktioner och anafylaktiska reaktioner med eller

utan utveckling av IgG- och IgE-antikroppar”.
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2 INFORMATION TILL LAKARE SOM FORSKRIVER
ALGLUKOSIDAS ALFA

2.1 ALLMANNA OVERVAGANDEN

Beslutet om att en patient ska dverga till infusion med alglukosidas alfa i
hemmet fattas av den forskrivande lakaren och hdnsyn ska tas till

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

Den férskrivande lakaren ansvarar for att garantera en saker administrering
for att undvika risken fér medicineringsfel vid infusionsbehandling i hemmet
och minska risken fér infusionsrelaterade reaktioner, sarskilt
overkanslighetsreaktioner. Detta ska kontrolleras och dokumenteras av den

forskrivande lakaren.

Processerna som presenteras i denna guide fungerar som allman
vagledning, och ar underkastade lokalt gallande medicinsk praxis och

nationella regelverk.

2.2 KRITERIER FOR UTVARDERING AV LAMPLIGHET FOR
INFUSION I HEMMET

Innan nagra arrangemang for insdttning av infusionsbehandling med
alglukosidas alfa i hemmet gors, ska den férskrivande lakaren faststalla om
patienten och de tillgangliga resurserna uppfyller lamplighetskriterierna

nedan:

e Patienten har tolererat infusionen vial pa sjukhuset eller inom
éppenvard och har inte haft mattliga eller svara infusionsrelaterade

reaktioner under de senaste manaderna.
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Beslutet fattas efter en fullstdndig medicinsk beddmning och
patientens tillstdnd beddms vara stabilt nog fér att kunna fa infusioner
i hemmet. Patientens underliggande samsjuklighet och férmaga att
folja kraven for infusion i hemmet ska beaktas vid bedémning av
patientens lamplighet fér att fa infusion i hemmet. Patienten far inte
vara drabbad av ett avancerat sjukdomstillstdnd, som utsatter
patienten for hogre risk for komplikationer som kraver avancerade
aterupplivningsatgdrder som endast finns tillgdngliga pa sjukhus.
Patienten maste ha en tadmligen enkel vends access eller eventuellt

en central venkateter som mdjliggdr adekvat infusion.

Den behandlande ldkaren och/eller sjukskdterskan ska ge lamplig
information till patienten och/eller vardaren innan infusionen i
hemmet pabérjas. Patienten maste vara villig och férmégen att folja

procedurerna vid infusion i hemmet.

Infrastrukturen, resurserna och procedurerna, inklusive utbildningen,
for infusion i hemmet ska faststallas av den forskrivande lakaren och
vara tillgdngliga fér héalso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen i hemmet. Hemmiljoén ska vara I|amplig for
infusionsbehandling i hemmet: en ren miljo med elektricitet, vatten,
telefon, kylskap och ett tillrackligt stort utrymme for forvaring av

alglukosidas alfa och annan infusionsutrustning.

Infusionen i hemmet ska &vervakas av hélso- och sjukvardspersonal
som alltid ska vara narvarande under hela infusionen i hemmet och
en viss tid efter infusionen, som faststalls av den forskrivande lakaren

baserat pa patientens tolerans fére inledning av infusioner i hemmet.

Om patienten far biverkningar under infusionen i hemmet ska
infusionen avbrytas omedelbart och Ilamplig medicinsk
behandling p3dbodrjas (se avsnitt 4.2 nedan). Efterfoljande

infusioner kan behdva ges pa sjukhuset eller pa ett lampligt stélle
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inom &ppenvard tills inga sadana biverkningar férekommer och den
forskrivande lakaren bedémer att patienten kan 3tergd till infusioner

i hemmet.
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3 INFORMATION TILL LAKARE SOM FORSKRIVER
ALGLUKOSIDAS ALFA OCH HALSO- OCH
SJUKVARDSPERSONAL SOM ADMINISTRERAR
ALGLUKOSIDAS ALFA

3.1 KRAV FOR OCH ORGANISERING AV INFUSION I HEMMET

Den forskrivande lakaren ansvarar for vidtagande av alla ndédvandiga
administrativa atgarder som ger de andra berérda parterna (patienten
och/eller vardaren, hélso- och sjukvardspersonal som ger infusionen,
hemvarden, apotek) mojlighet att satta in infusionen i hemmet och
diskutera med patienten och eller/vardaren nivan av stéd som ges vid

infusionen i hemmet.

Den forskrivande lakaren ansvarar for organiseringen av infusionen i
hemmet och maste komma &verens med halso- och sjukvardspersonal som
ger infusionen om proceduren for infusionerna i hemmet. Halso- och
sjukvardspersonal som ger infusionen kommer att genomféra hela

proceduren fére, under och efter infusionerna hemma hos patienten.

Héalso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen maste vara kvalificerad
att ge intravendsa infusioner och ska vara tillrackligt utbildad i Pompes
sjukdom och administrering av alglukosidas alfa. De maste ocksa vara
utbildade i att kanna igen infusionsrelaterade reaktioner som sannolikt kan
intréffa (inklusive allvarliga biverkningar, sdsom anafylaktiska reaktioner)

och hur dessa ska hanteras.

De inledande anvisningarna och utbildningen av halso- och
sjukvardspersonalen som ger infusionen tillhandahdlls i princip av
halsovardsinrattningen (sjukhus) eller motsvarande erfaren hélso- och

sjukvardspersonal enligt lokala féreskrifter.

Den forskrivande ldkaren och halso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen ansvarar for lamplig schemaldggning och &vervakning av
infusionerna. Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen har en
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samordnande roll gentemot den forskrivande l|akaren och patienten
och/eller vardaren nar 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 upprattar ett infusionsprotokoll (se avsnitt 3.2)
och anger pa vilket satt halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
ska dokumentera infusionerna (t.ex. loggbok eller motsvarande). Halso-
och sjukvardspersonalen som ger infusionen dokumenterar varje infusion
och delar regelbundet dokumentationen med den fdrskrivande lakaren

enligt dverenskommelse.

Héalso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen féljer strikt proceduren
for beredning och administrering av alglukosidas alfa och &vervakar

infusionen enligt den férskrivande lakarens ordination.

Den fdrskrivande lakaren tillhandahdller en plan fér nédsituationer i
infusionsprotokollet, inklusive lampliga atgarder foér akutsituationer och
évervakning, till hdlso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen. Denna
plan ska féljas om en biverkning sasom 6verkanslighetsreaktioner,
medicineringsfel vid infusionen i hemmet eller infusionsrelaterade
reaktioner férekommer under eller efter infusionen. Dessa atgérder ska

Overensstamma med patientens individuella kliniska egenskaper.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen maste foélja de
patientspecifika nodatgarderna. Den férskrivande lakaren maste sédkerstalla
att det finns en snabb och tillférlitlig kommunikationslinje tillganglig mellan
ldkaren och hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen for att
padskynda akutdtgidrder om omedelbar medicinsk vard behévs (se
avsnitt 3.2 som innehaller information om akutbehandling, avsnitt 4.2 for
hantering av patienter vid infusionsrelaterade reaktioner och avsnitt 4.3 for

rapportering av biverkningar till LAkemedelsverket).
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Den férskrivande ldkaren maste informera patienten och/eller vardaren om
behandlingen som ges i hemmet, de risker som ar férknippade med
behandlingen och tillgangen till medicinsk hjélp i hemmet, till exempel vid
overkanslighetsreaktioner och medicineringsfel vid infusion i hemmet.
Patientens/vardarens samtycke behdvs for behandling i hemmet. Patienten
och/eller vardaren forstar sjukdomen och kan kanna igen biverkningar,
sasom overkanslighetsreaktioner och medicineringsfel vid infusion i
hemmet och férstar proceduren/procedurerna som ska féljas om sddana
intréffar. Patienten maste férses med guiden for patienten/vardaren som
innehdller den forskrivande lékarens kontaktuppgifter, information om
tecken och symtom pa infusionsrelaterade reaktioner och rekommenderade
atgarder fér hantering av dessa. Patienten/vardaren ska ocksd fa en
infusionsdagbok som kan anvandas for att anteckna infusionsdetaljer och
dokumentera eventuella biverkningar och infusionsrelaterade reaktioner,
inklusive o6verkanslighetsreaktioner av allergityp fére, under och efter
infusionen. Denna guide ska fyllas i av patienten/vardaren och férvaras
hemma hos patienten. Patienten ska visa guiden fér den fdrskrivande

ldkaren under regelbundna uppféljningsbesok.

Patienter som upplever biverkningar ska omedelbart kontakta den
forskrivande lakaren eller lakarens stallféretradare. Biverkningar kan
forekomma under infusionen eller upp till flera timmar efter att infusionen
avslutats. I guiden for patienten/vardaren ingdr ocksa anvisningar for

rapportering av biverkningar.

3.2 BEHANDLING, FORBEHANDLING OCH AKUTBEHANDLING

Dosen av alglukosidas alfa, den nédvandiga rekonstituerade volymen,
infusionsvolymen, infusionshastigheten, all behévlig utrustning for
administrering av alglukosidas alfa, premedicineringen, akutldkemedlen

samt eventuella férandringar faststdlls av den fdrskrivande lakaren.
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Apoteksutrustning och all nddvandig infusionsutrustning tillhandahdlls

enligt lokala anvisningar och féreskrifter.

Infusionshastigheten faststalls efter den infusionshastighet av alglukosidas
alfa som patienten tidigare tolererat pa sjukhuset eller inom &ppenvard. For
att minska risken for medicineringsfel vid infusion i hemmet ar det
mycket viktigt att infusionsvolymen och infusionshastigheten ar
korrekta och de maste faststdllas av den forskrivande lakaren.
Héalso- och sjukvardpersonalen som ger infusionen far inte &ndra dosen eller
infusionshastigheten utan att konsultera den férskrivande lakaren, om det

inte ar ndédvandigt av sakerhetsskal.

Eftersom dosen av alglukosidas alfa ordineras enligt patientens kroppsvikt,
ar det viktigt att regelbundet kontrollera patientens vikt for att sakerstalla
korrekt dosering av lakemedlet. Den férskrivande lakaren faststaller vad
som bor gbras om vikten féréandras. Eventuella andringar av ordinationen

(dos eller infusionshastighet) maste dokumenteras.

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

behandling.

Akutbehandling maste vara tillgdnglig och tillhandahdllas av den
forskrivande lakaren enligt den patientspecifika ordinationen for
infusionsrelaterade reaktioner. Instruktioner (t.ex. en loggbok eller
motsvarande) och en dokumenterad plan for nddsituationer ska ges till
halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen innan
infusionsbehandling i hemmet satts in. Dessutom ska utrustning for hjart-

lungraddning finnas latt tillganglig under infusionen i hemmet.
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4 INFORMATION FOR HALSO- OCH
SJUKVARDSPERSONAL SOM ADMINISTRERAR
ALGLUKOSIDAS ALFA

Innan beredningen av alglukosidas alfa pabérjas ska hélso- och

sjukvardspersonalen som ger infusionen utvardera 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 andndéd, vid tidpunkten fér infusion med alglukosidas alfa verkar
ha hdgre risk fér infusionsrelaterade reaktioner. I sadana fall far infusionen
inte utféras och behandlingen ska aterupptas nér patienten har aterhdmtat

sig fullstandigt enligt den férskrivande lakarens bedémning.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen sédkerstéller att
ordinerad medicinering och premedicinering samt akutldkemedel och

utrustning finns tillgangliga.

4.1 ADMINISTRERING AV ALGLUKOSIDAS ALFA

Bruksanvisning fér rekonstitution, spadning och administrering finns i
produktresumén for alglukosidas alfa. En mer detaljerad beskrivning ges

nedan i detta avsnitt.

4.1.1Tillbehor

Lakemedlet och fbéljande tillbeh6ér kommer att ges till hdalso- och
sjukvardspersonalen som ger infusionen enligt den férskrivande ldkarens

ordination.

e Injektionsflaskor med alglukosidas alfa, pulver till koncentrat till
infusionsvatska, I6sning (50 mg i en injektionsflaska) ska fdrvaras i
ett rent kylskdp vid 2-8 °C (berdkna antalet injektionsflaskor som

behdvs baserat pa patientens kroppsvikt).
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Sterilt vatten for injektionsvatskor fér rekonstitution av Myozyme®

(10,3 ml per injektionsflaska)

Natriumkloridlésning 0,9 % for intravends administrering
Natriumkloridlésning 0,9 % for spolning av infusionsslangen
Klorhexidin 0,5 % i alkohol 70 % (antiseptisk l6sning)

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

alglukosidas alfa

Sterila injektionsndlar (kaliber 20 G eller 21 G), reservera 2 nalar per

4 injektionsflaskor
Lagproteinbindande in-linefilter p& 0,2 pm

Tillbehor for etablering av perifer venaccess eller central venaccess

enligt lokala riktlinjer

Tillbeh6ér som behoévs for intravends infusion enligt lokala riktlinjer och
material som kravs for att hygieniska och aseptiska krav uppfylls samt

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

Akutlakemedel

4.1.2Beredning

Fore rekonstitution &r det ocksd rekommenderat att etablera venaccess

(perifer venkateter) eller koppla till patientens centrala venaccess, enligt

lokala riktlinjer, for att sakerstalla att alglukosidas alfa kan administreras

omedelbart efter rekonstitution.

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen ska se till att

injektionsflaskorna har rumstemperatur innan infusionslésningen
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bereds. Detta kan géras medan infusionsslangen satts in.
Injektionsflaskorna ska tas ut ur kylskapet och sittas at sidan i

ungefédr 30 minuter for att 1ata dem anta rumstemperatur.
e Kontrollera att antalet injektionsflaskor ar korrekt.

e Kontrollera injektionsflaskorna fér missfargning, frammande
partiklar och utgdngsdatum. Anvand inte injektionsflaskorna efter

utgangsdatum.

4.1.3 Rekonstitution

Observera att aseptisk teknik ska anvandas under rekonstitution!
e Ta bort sndpplocket fran injektionsflaskan med alglukosidas alfa.

e Desinficera gummiproppen pa injektionsflaskan med klorhexidin och
lat lufttorka.

o Oppna flaskan med sterilt vatten fér injektionsvétskor.
e Dra upp den mangd (ml) sterilt vatten som behdvs i sprutan.

- Varje injektionsflaska ska rekonstitueras genom att langsamt
injicera 10,3 ml vatten for injektionsvatskor i varje
injektionsflaska. Varje flaska ger 50 mg/10 ml (5 mg/ml).

e Undvik att tillsatta vatten i pulvret fér haftigt, sa att I16sningen inte
skummar. Detta gérs genom att Iangsamt och droppvis tillsétta vatten

langs flaskans insida och inte direkt pd det frystorkade pulvret.

e Varje flaska ska lutas och rullas forsiktigt for att l16sa upp det
frystorkade pulvret. Flaskan far inte vdndas upp och ned, snurras eller

skakas.
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Sma luftbubblor kan bildas efter blandning. Lat I6sningen vila i 10-
20 minuter for att 13ta eventuella luftbubblor férsvinna och fér att

sakerstalla att pulvret ar ordentligt rekonstituerat.
Upprepa processen for alla flaskor med alglukosidas alfa.

For att minska risken for att skada locket kan ndlar bytas ut efter var

fjarde injektionsflaska.

De rekonstituerade injektionsflaskorna ska kontrolleras visuellt for
frammande  partiklar och  missfargning omedelbart efter
rekonstitutionen. Det rekonstituerade koncentratet ska se ut som en
klar, farglds till ljusgul I16sning som kan innehalla partiklar i form av
tunna vita strimmor eller genomskinliga fibrer. Om andra frammande
partiklar an de ovan beskrivha kan ses, eller om Idsningen ar

missfargad, ska den inte anvandas.

Det rekommenderas att alglukosidas alfa spads omedelbart efter
rekonstitution.

4.1.4Spadning

Den rekonstituerade l6sningen ska spadas i natriumklorid 0,9 % i vatten till

€en

slutkoncentration pa& 0,5 mg/ml till 4 mg/ml. Se tabell 1 for

infusionsvolymer som motsvarar patientens kroppsvikt.

Desinficera locket/6ppningen av en pase med natriumkloridldsning
0,9 % med klorhexidin och 13t lufttorka.

Stick in nalen i locket pa infusionspasen och dra upp en lika stor volym
av natriumkloridlésning 0,9 % som volymen av den rekonstituerade
alglukosidas alfa-l6sningen som ska tillsattas. Detta motsvarar 1 ml

for 5 mg ordinerat alglukosidas alfa.

- Till exempel: om den ordinerade dosen &r 1 200 mg fér en patient
som vdger 60 kg, ar volymen av alglukosidas alfa som ska spddas
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1200 mg / 5 mg/ml = 240 ml. Séledes ska 240 ml tas bort frén
pdsen med natriumkloridlésning 0,9 %.

Avldgsna eventuell luft ur infusionspasen.

Dra ladngsamt upp 10 ml (motsvarande 50 mg) fran varje
injektionsflaska med rekonstituerad alglukosidas alfa-lésning i en

Spruta.

Den rekonstituerade l&sningen ska tillsattas langsamt och direkt i
natriumkloridlésningen 0,9 %. Undvik skumning och skakning av

infusionspasen. Undvik att fa Iuft in i infusionspasen.

- I exemplet ovan ska 240 ml rekonstituerad alglukosidas alfa-
I6sning tillséttas i infusionsp8sen.

vand forsiktigt upp och ned eller massera infusionspdsen for att

blanda I6sningen. Skaka inte infusionspasen.

Skydda infusionspasen mot vdrme eller vibration och administrera

omedelbart efter spadning.

Efter spadning boér produkten anvandas omedelbart. Kemisk och
fysikalisk stabilitet under anvdndning har emellertid visat hallbarhet

upp till 24 timmar vid 2 till 8 °C vid férvaring i skydd mot ljus.

4.1.5 Administrering

N&r alglukosidas alfa har spétts, fast slangen till infusionspasen och
ta bort |uft.

Koppla ett I3gproteinbindande in-linefilter pa 0,2 um till
infusionspasen. P& detta satt undviks oavsiktlig administrering av

partiklar under beredning.

Bered infusionsslangen med den utspadda alglukosidas alfa-l6sningen

via gravitation och koppla infusionsslangen till patientens venaccess.
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e Innan infusionen pabérjas kontrollera patientens puls, blodtryck,

andningsfrekvens och kroppstemperatur.

e Den initiala infusionshastigheten far inte vara hégre &n 1 mg/kg
kroppsvikt/timme for att minska risken for en infusionsrelaterad
reaktion. Om infusionen tolereras val, 6ka infusionshastigheten
stegvis (med 2 mg/kg kroppsvikt/timme var 30:e minut (se Tabell 1

for ytterligare information).

e Efter att infusionen ar avslutad, ska infusionsslangen spolas med
natriumkloridlésning 0,9 % med samma hastighet for att avlagsna

eventuella rester av alglukosidas alfa fran slangen.

e Koppla bort infusionsslangen fran patientens venaccess och ta bort

nalen. Kassera alla tillbehor enligt lokala féreskrifter.

 Alglukosidas alfa far inte ges blandat med andra ldkemedel i samma

infusionsslang.

Infusionen och eventuella observationer ska dokumenteras i en loggbok

eller motsvarande.

Tabell 1: Infusionsvolymer och stegvis 6kning av infusionshastigheten.

Den stegvisa okningen av infusionshastigheten gérs var 30:e minut och kan endast
overvdgas om patienten inte haft infusionsrelaterade reaktioner. Infusionshastigheten
anges i enheter om ml/timme enligt den féreslagna totala infusionsvolymen. Folj
rekommendationerna fran den férskrivande lakaren géllande hastighet och infusionsvolym.

For att berakna férandringen av hastigheten har foljande formel anvénts:

Infusionshastighet (mg/kg/timme) x Infusionsvolym (ml)
Alglukosidas alfa dos (mg/kg)

Infusionshastighet (ml/timme) =
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TOTAL
PATIENTEN |INFUSIONS STEG 1 STEG 2 STEG 3 STEG 4
S -voLym |1 mg/kg/timm |3 mg/kg/timm |5 mg/kg/timm|7 mg/kg/timm
VIKT (kg) e e e e
(ml)
1,25-10 50 3 mil/timme 8 ml/timme 13 mil/timme | 18 ml/timme
10,1-20 100 5 mil/timme 15 mi/timme | 25 mi/timme | 35 ml/timme
20,1-30 150 8 ml/timme 23 ml/timme | 38 ml/timme | 53 ml/timme
30,1-35 200 10 mi/timme | 30 mi/timme | 50 mi/timme | 70 ml/timme
35,1-50 250 13 mi/timme | 38 mi/timme | 63 ml/timme | 88 ml/timme
50,1-60 300 15 mi/timme | 45 mi/timme | 75 mil/timme |105 ml/timme
60,1-100 500 25 ml/timme | 75 ml/timme | 125 ml/timme (175 ml/timme
100,1-120 600 30 mi/timme | 90 ml/timme | 150 mil/timme ({210 ml/timme

4.2 IDENTIFIERING OCH HANTERING AV BIVERKNINGAR
4.2.11dentifiering av biverkningar

De ar infusionsrelaterade

reaktioner oavsett om infusionen ges pa sjukhuset eller ett annat stélle

vanligaste rapporterade biverkningarna

N as (o]
inom Oppenvard.

En infusionsrelaterad reaktion definieras som vilken biverkning som helst
som intraffar under infusionen eller under ndgra timmar efter infusionen
och som bedéms ha ett eventuellt orsakssamband med administreringen av
produkten (alglukosidas alfa). Liknande handelser som intraffar efter
betraktas som infusionsrelaterade reaktioner

infusionen kan enligt

rapportorens bedémning.

Infusionsrelaterade reaktioner kan forekomma nar som helst under
och/eller inom nagra timmar efter infusionen och de &r mer sannolika med

hégre infusionshastigheter.

Medan majoriteten av reaktionerna i kliniska studier och i kommersiell
anvdndning bedémdes som milda till mattliga, utvecklade vissa patienter

overkanslighetsreaktioner under infusionen med alglukosidas alfa,
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inklusive anafylaktisk chock och/eller hjartstopp, vilka kravde
livsuppehédllande atgérder. Symtom pa sddana 6verkanslighetsreaktioner
inkluderar t ex urtikaria, takykardi, bronkospasm, takypné, periorbitalt
6dem samt hypotoni. Reaktioner uppstod vanligtvis kort efter att

infusionen pabdrjats.

Nagra patienter har fatt biverkningar med influensa-liknande symtom i

samband med infusionen. Symtomen kvarstod nagra fa dagar efter att

infusionen avslutats. Observera att vissa patienter har fatt biverkningar
flera timmar efter infusionen. Se den fullstandiga beskrivningen av

biverkningar i avsnitt 4.4 och 4.8 i produktresumén.

Infusionsrelaterade reaktioner kan forekomma hos patienter dven
efter forbehandling med antipyretika, antihistaminer eller

steroider.

Se avsnitt 4 i produktresumén for fullstéandig information om sakerheten av

alglukosidas alfa.

4.2.2 Klinisk behandling av biverkningar

Halso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen maste folja de
patientspecifika nodatgdarderna som faststallts av den forskrivande

lakaren.

Om patienten far infusionsrelaterade 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 for nddsituationer som
faststallts av den férskrivande ldkaren ska vidtas baserat pa

svarighetsgraden av den infusionsrelaterade reaktionen, dvs. tillfélligt eller
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helt stoppa infusionen och inleda lamplig medicinsk behandling, om

noédvandigt.

Om en biverkning uppkommer ska hélso- och sjukvardspersonalen som ger
infusionen omedelbart kontakta den férskrivande Idkaren och/eller ringa det
nationella nédnumret. Hélso- och sjukvardspersonalen som ger infusionen
dokumenterar biverkningen i en loggbok eller motsvarande och rapporterar
biverkningarna, inklusive medicineringsfel vid infusion i hemmet, for att
sakerstalla snabb och korrekt rapportering till lokala hlsovardsmyndigheter

och Sanofi inom 24 timmar i enlighet med lokala foreskrifter.

4.3 RAPPORTERING AV BIVERKNINGAR
Alla biverkningar ska rapporteras till Lékemedelsverket (Box 26, 751 03

Uppsala; www.lakemedelsverket.se).
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http://www.lakemedelsverket.se/

Sanofi AB
Tel: 08-634500, e-post: infoavd@sanofi.com
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