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Anexa 11.3
Ghidul profesionistilor din domeniul sinat:itii pentru reconstituirea Cerezyme®

— Tratament pentru boala Gaucher —

Pregitire

1. Flacoanele trebuie pastrate la frigider, la temperaturi cuprinse intre 2°C si 8°C.

2. Pregatiti echipamentul:

e Numarul necesar de flacoane de Cerezyme este determinat in functie de greutatea pacientului.
Fiecare flacon contine 400 unitati. Cu aproximativ 30 minute inaintede preparare, flacoanele
trebuie scoase din frigider pentru a ajunge la temperatura camerei. Verificati data de expirare
inscrisa in partea de jos a cutiei flaconului (nu utilizati Cerezyme dupadata de expirare).

e Apa pentru preparate injectabile, pentru reconstituirea Cerezyme

e Solutie de clorura de sodiu 0,9%, 2 x 100 ml sau 1 x 250 ml, pentru administrare intravenoasa

e Solutie de clorurd de sodiu 0,9%, 2 x 50 ml, pentru a spéla linia de perfuzie inainte si dupa
perfuzie

e Solutie de clorhexidina 0,5% in alcool 70% (solutie antiseptica)

e Un numar corespunzator de seringi de 10 ml si 50 ml, in functie de doza de Cerezyme

e 3 ace hipodermice sterile (1,1 x 40 mm); 1 ac fluture

o Linie de perfuzie cu filtru de 0,2 microni, cu legare redusa a proteinelor

e Tava pentru ace hipodermice; banda microporoasa; tampoane sterile; recipient pentru eliminarea
obiectelor ascutite; solutie pentru spalarea mainilor.

Reconstituire cu apa pentru preparate injectabile

3. Indepirtati capacul flip-off al flaconului de Cerezyme.

4. Dezinfectati dopul din cauciuc al flaconului de Cerezyme cu solutie de clorhexidina si permiteti-i
sa se usuce la aer.

5. Deschideti recipientul cu apa pentru preparate injectabile.
6. Extrageti in seringd 10,2 ml apa pentru preparate injectabile: .
7. Injectati usor apa pentru preparate injectabile pe peretele din sticla al fiecarui flacon.

8. Rotiti cu grija flaconul(flacoanele) pentru a amesteca solutia (evitafi agitarea puternica in timpul
procesului de reconstituire, pentru a preveni formarea spumei).

9. Dupa amestecare, pot aparea bule mici de aer.
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10. Lasati solutia sa se stabilizeze timp de cateva minute, pentru a permite eventualelor bule de aer
prezente sa dispara si pentru a va asigura ca pulberea este reconstituitd corect (verificati sa nu
existe particule straine sau modificari de culoare).

Diluare cu solutie de cloruri de sodiu 0,9%

11. Dezinfectati cu solutie de clorhexidind capacul/portul a 1 sau 2 pungi de solutie de clorura de
sodiu 0,9% si permiteti-i sa se usuce la aer.

12. Calculati cantitatea de solutie reconstituita Cerezyme prezenta in flacoane si extrageti aceeasi
cantitate din punga cu solutie de clorura de sodiu, creand astfel spatiu suficient pentru a adauga
solutia reconstituita Cerezyme.

De exemplu, in cazul Tn care cantitatea prescrisa este de 3 flacoane de Cerezyme a céte

400 unitati fiecare, se Indeparteaza 30 ml (= 3 x 10 ml) de solutie de clorura de sodiu din punga
cu solutie de clorura de sodiu. Nu indepartati niciodatd mai mult de jumatate din continutul
pungii cu solutie de clorura de sodiu, pentru a va asigura ca cel putin jumatate din solutia diluata
este solutie de clorura de sodiu.

13. Cu ajutorul uneia sau mai multor seringi de 50 ml cate10 ml (flacon a 400 U) din flacoanele cu
solutie reconstituitd. Atunci cand sunt extrase aceste cantitati, solutia reconstituita nu trebuie sa
contind deloc spuma. Injectati usor volumul total al solutiei reconstituite Cerezyme in punga
cu solutie de clorura de sodiu 0,9%.

14. Amestecati CU grija aceasta solutie Cerezyme.

15. Solutia diluata trebuie administrata folosind o linie de perfuzie cu filtru de 0,2 microni, cu
legare redusa a proteinelor.

Administrare

16. Doza de medicament Cerezyme si viteza perfuziei vor fi stabilite de citre medicul curant.

17. Cerezyme trebuie administrat in perfuzie intravenoasa.

18. Solutia trebuie administrata in decurs de trei ore de la reconstituire.

19. Tnainte de a incepe perfuzia, umpleti sistemul de perfuzie cu solutia preparati; umpleti in
intregime sistemul, pentru a elimina eventualele bule de aer care pot fi prezente.

20. La sfarsitul perfuziei, pentru a va asigura ca este administrata doza totald pentru tratament, spalati
tubulatura utilizdnd o punga cu 50 ml solutie de clorura de sodiu 0,9%, fara a creste viteza
perfuziei.

21. Din punct de vedere al sigurantei microbiologice, solutia diluata trebuie utilizata imediat. Daca
solutia diluata nu poate fi utilizata imediat, poate fi pastrata la frigider la temperaturi cuprinse intre
2°C si 8°C, protejata de lumina, pentru o perioadd maxima de 24 de ore.

Pasul 2: pregétirea echipamentului

Pasul 4: respectarea tehnicii aseptice

Pasul 6: extragerea apei pentru preparate injectabile

Pasul 7: injectarea apei pentru preparate injectabile
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Pasul 8: rotiti cu grija flaconul printr-o miscare circulara a mainilor

Pasul 12: pentru fiecare flacon utilizat, extrageti din punga si aruncati cate 10 ml (flacon a 400 U)
de solutie de clorura de sodiu

Pasul 13: Tn momentul extragerii, solutia reconstituitd nu trebuie sa contina deloc spuma.

Tratament la domiciliu

e Locuinta trebuie sa fie propice pentru administrarea la domiciliu a tratamentului Tn perfuzie,
inclusiv sa fie un mediu curat, care dispune de energie electrica, apa, acces la telefon, frigider si de
spatiu fizic care permite pastrarea Cerezyme si a altor materiale pentru perfuzie.

e Este de preferat ca persoana care ingrijeste pacientul/o altd persoana sa fie prezenta in timpul
administrarii perfuziei la domiciliu.

e Pacientul si/sau persoana care ingrijeste pacientul au fost instruiti, in mod adecvat, cu privire la
procedurile de reconstituire si administrare a perfuziei de Cerezyme.

e Poate fi utilizat un sistem de perfuzie portabil, cum este un infuzomat portabil (sistem de perfuzie
CU presiune pozitiva).

Reactii adverse

e Laun numar mic de pacienti, au fost raportate reactii adverse legate de calea de administrare:
disconfort, prurit, senzatie de arsura, edem sau abces steril la locul de punctie venoasa.

e Simptomele de hipersensibilitate care pot sa apara in timpul sau la scurt timp dupa perfuzii au
inclus eruptie cutanata, prurit, hiperemie faciala, urticarie,angioedem, disconfort toracic,
tahicardie, cianoza, dispnee, tuse,, parestezii, dorsalgii si hipotensiunea arteriala. .

e In general, aceste simptome raspund la tratamentul cu antihistaminice si/sau corticosteroizi. Daci
apar aceste simptome, perfuzia trebuie intrerupti imediat.

e Simptome raportate mai putin frecvent (intre 1/1000 si <1/100) sunt ameteala, durere de cap,
greata, varsaturi, crampe abdominale, diaree, artralgie, febra, frisoane si oboseala.

e Rareori (intre 1/10.000 si <1/1.000), au fost raportate reactii anafilactoide.

@ Utilizarea medicamentului Cerezyme (imiglucerazi) este indicati ca tratament de substitutie
enzimatica pe termen lung la pacienti cu diagnostic confirmat de boald Gaucher non-neuronopata (Tip
1) sau neuronopata cronica (Tip 3), care prezintd manifestari clinice non-neurologice semnificative ale
bolii.

Manifestarile non-neurologice ale bolii Gaucher includ una sau mai multe dintre urmétoarele afectiuni:

anemie, dupa excluderea altor cauze, cum este deficitul de fier; trombocitopenie; boald osoasa, dupa
excluderea altor cauze, cum este carenta vitaminei D; hepatomegalie sau splenomegalie.
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