CEREZYME®-HOIDON
ITSENAINEN TOTEUTUS KOTONA




Gaucher'n tauti ja hoito

Gaucher’'n tautia sairastavilla pofilailla on alentunut beetaglukosidaasientsyymin
aktiivisuus. Keho tarvitsee t1at& entsyymi& hajottamaan glykosyyliseramidia, joka
on luontainen sokeria ja rasvaa sisaltava aine. Kun entsyymipuutoksesta johtuen
glykosyyliseramidikertymdt ovat liian korkeat, makrofageiksi kutsuttavissa soluissa
syntyy taudille tyypillisi& “Gaucher’'n soluja”. N&dma& solut kertyvat paésadntoisesti

luuytimeen, pernaan sek& maksaan ja t&dma voi johtaa ndiden elinten toimintahdiriddn.

Toimintahdairid ilmenee verisolujen alhaisena madardnd, pernan ja maksan
laajentumisena sekd luustotautina. Taudille tyypillisic oireita ovat esim. luukipu,
mustelmat ja verenvuodot.

CEREZYME® on keinotekoinen imigluseraasientsyymi. Sillé voidaan korvata luonnollisen
beetaglukosidaasientsyymin alentunut akfiivisuus tai sen puuttuminen. CEREZYME®
-valmisteella hoidetaan Gaucher'n taudin tyyppejd 1 ja 3 sairastavia potilaita, joilla on
Gaucher’'n taudin oireita.

Tutustu CEREZYME®-pakkauksessa olevaan pakkausselosteeseen.

CEREZYME®-hoidon itsendinen
toteutus kotona

Lue oppaan tiedot huolellisesti ennen koti-infuusion aloittamista ja
sdilytd nadma ohjeet. Voit tarvita niitd myéhemmin.

Kotihoidon onnistuminen edellyttdd hoitoon sitoutumista, joka tarkoittaa sinun osaltasi
vastuullista ja aktiivista itsesi hoitamista yhteistydssé terveydenhuoltohenkildstdn
kanssa. Sinun ja omaistesi kattava ja laaja-alainen fietmys Gaucher'n taudista ja sen
l[&&kehoidosta on itsehoidon onnistumisen edellytys. LisG&ntynyt tiet&imys sairaudesta ja

sen hoidosta auttaa sinua kantamaan vastuuta omalta osaltasi sairauden itsehoidosta.

CEREZYME®-hoidon itsendisen toteutuksen perehdytyksessd sinua auttaa
terveydenhuollon ammattilainen (oma l&&kari ja sairaanhoitaja). Halutessasi
sairaanhoitaja voi suorittaa infuusion kokonaan.

CEREZYME®-hoito on madaratty vain sinulle, eikd sitd tule antaa muiden kéyttédn. Se voi
aiheuttaa haittaa muille, vaikka heidén oireensa olisivat samat kuin sinun.
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TARKEAA

L&adkkeen laimentamisen ja antamisen on aina tapahduttava ehdottoman
puhtaasti. K&sien pesu ja desinfiointi sek& puhdas ja hyvin valaistu
tyoskentelytila ovat puhtaan (aseptisen) tyoskentelyn perusedellytyksia.
Puhtaalla tyéskentelylld varmistetaan, ettei [GdGkkeenannon yhteydessd
elimistodn pddse haitallisia, tulehduksia aiheuttavia mikrobeja.

Ladkkeiden tarkistaminen on osa I&&keturvallisuutta. On tarkedd, etté
vanhentuneita tai vahingoittuneita hoitotarvikkeita, nesteitd tai laakkeitd ei
kaytetd. Ennen ladkkeenantoa on IGdke ja infuusio tarkistettava huolellisesti,
sillé tuote on voinut vaurioitua kuljetuksen tai vaardan sdilytyksen aikana.

Steriilej& pakkauksia késitelldén aina desinfioiduin ja kuivin ké&sin. Ennen
avaamista tarkistetaan viimeinen kayttdpdivimadrd ja pakkauksen kunto.
Pakkauksen kostuminen, avautuneet saumat tai pienetkin hankaumat tai reiéit
kadareissd tuhoavat sterilointituloksen, ja tuote on hyl&ttéva.

Hoitavan l&ddkarin antamia ohjeita infuusionopeudesta ja annoksen
suuruudesta taytyy noudattaa, eikd niitd saa muuttaa ilman hoitavan 1&akarin
suostumusta ja kotisairaanhoitajan valvontaa.
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Kotikaynti, olosuhteiden kartoitus

Kun kotihoitop&déitds on tehty, sairaanhoitaja fekee kotik&ynnin, jonka tfavoitteena on jdrjes-
1&& mahdollisimman foimiva ja turvallinen ympdaristd I6akkeen laimentamiseen ja antoon.
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Tyoétila

Tydtilan tulee olla rauhallinen, siisti ja hyvin valaistu. L&dke laimennetaan riittévan tilavalle
poytatasolle asetetulla, IGdkkeen laimentamista varten varatulla tarjottimella tai liinalla.
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Sailytystilat

Vdlineiden ja infuusionesteiden sdilytystilaksi sopii kuivassa tilassa oleva
huoneenlémpdinen (15 °C-25 °C) kaappi.

CEREZYME®-|adkeinjektiopullo sailytetddn jadkaapissa (2 °C-8 °C).

Oikea sdilytyslampétila vaikuttaa IGdkkeen, valineiden ja infuusionesteiden sdilyvyyteen.
Taman takia sdilytystilojen Idmpdotilat on tarkistettava viikoittain.
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Ladkkeiden ja vdlineiden esille otto

Ota mahdollinen esil&dkitys (esim. parasetamoli,
kortikosteroidit ja antihistamiini) 1&&karisi ohjeen
mukaan.

1. Pese kadet.

2. Valmistele puhdas tybskentelyalue ja varaa
infuusiolinjan kokoamiseen ja IGdkkeen
laimentamiseen tarvittavat valineet
tybpdyddlle.

3. CEREZYME®-l&dkeinjektiopullot on otettava
j@Gkaapista noin 30 minuuttia ennen

valmistelua, jotta annetftava lddke on
huoneenl@mpdinen.

4. Ota esille vain yhteen infuusioon tarvitfava
injektiopullomdadra.

Huom! CEREZYME®-valmistetta ei saa
sAilyttadd kayttdvalmiina tai laimennettuna
mydhempdad kaytéd varten.

5. Tarkista injektiopullopakkauksen pohjaan
painettu vimeinen kéyttépdiva. Alé kéytd
|&&kevalmistetta viimeisen kayttdépdivan
jalkeen.

6. Tarkista, ettd injektiopullojen madrd on oikea.

Infuusioon tarvittavat valineet

1. Ké&sien desinfiointiaine ja
vdlineiden desinfiointiliuos, esim.
klooriheksidiini tai 80 prosenttinen
sprii

4. Steriili vesi (aqua) CEREZYME®-
valmisteeseen sekoitettavaksi

5. Steriili infuusioletkusto

2. CEREZYME®-l&idikeinjektiopullot
Kerralla tarvitsemani
|G&keinjektiopullojen madard

3.Yhteensd 3 pussia/pulloa 100-250 m
0,9-prosenttinen keittosuolaliuosta

* 1 x 100-250 ml laskimonsis&iseen
[Gakkeen antoon, farvitsemani madrd

+ 2 x 100 ml 0,9-prosenttinen keittosuolaliuos
laskimoyhteyden avaamiseen ennen infuusiota

ja infuusioletkun huuhtelemiseen [G&keinfuusion

j@lkeen
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6. 0,2 mikronin suodatin

ml

7. Kolmitiehana &. Turvakorkki

9. Injektiopyyhe

10. Kiristysside 11. Kanyyli tai siipineula 12. Kanyylin kiinnitysside

13. Steriilej& neuloja 14. Tarvittava maard 20 ml:n 15. Riskijateastia pistdmisjatetta
Kerralla tarvitsemani ruiskuja varten
neulamadrd on Kerralla tarvitsemani
ruiskumadrd on

17 Tippateline tai vastaava. Voit 18, Ensiapulddkitys eli adrenaliini-
kayttdd apuna esim. henkaria, kynd, esim. Epipen fai Jext
S-koukkua tai verhotankoa. ja mahdollinen esil&dkitys.

EsilGdkityksend voit kayttad

esim. parasetamolia, antihis-

tfamiineja tai kortikosteroideja

[&&karisi ohjeen mukaan.

16. Ladkelisaystarra

Varaa myoés mikrohuokosteippi ja
sideharsotaitoksia injektiokohtaa suojamaan!
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Infuusiolinjan kokoaminen ja tayitaminen

1. Desinfioi kadet. 5. Kiinnit& kolmitiehana paikoilleen

injektioletkustoon.

6. Kiinnit& turvakorkki paikoilleen
injektioletkustoon.

2. Ota IV-yhteyden kasaamista varten esille
100 ml:n keittosuolaliuos (0,9 prosenttinen).

« Varmista, ettd keittosuolaliuos on kirkasta eikd siind
ole samentumia tai partikkeleita.

7. Laita infuusioletkusto kiinni keittosuolaliuospussiin
avaa rullasuljin ja anna nesteen virrata letkuun.

.

+ Pyyhkd&ise desinfiointiaineella kostutetulla
sideharsotaitoksella keitftosuolapussin tulppa ja
poista infuusioletkun pistok&rjen suoja.

3. Laita infuusioletkusto valmiiksi.

+ Ofta steriili infuusioletkusto (nesteensiirtolaite)

pakkauksesta. Lavistar tulppa pistokdrjelld kevyelld kiertoliikkeellé.

+ Varmista, ettd infuusioletkuston rullasuljin ja
iimastointikanava ovat kiinni.

Ripusta keittosuolapussi tippatelineeseen ylésalaisin.

Tayta fippakammion alaosa nesteelld puristelemalla
fippakammiota peukalon ja etusormen vdalissd.
Avaa rullasulkija varoen ja anna nesteen virrata
tasaisesti letkuun.

8. Sulje rullasuljin ja tarkista ettei letkussa ole
4. Kiinnit& 0,2 mikronin suodatin ilmakuplia.

paikoilleen infuusioletkustoon. + Sulje rullasuljin, kun neste on tayttényt koko letkun

ja kolmitiehanan. Liittimen suojakorkkia ei tarvitse
poistaa letkun tayttédmisen ajaksi.

+ Suodattimia on erilaisia valmistajasta
riippuen. Suodatin saattaa myds olla

valmiiksi kiinni infuusiolefkussa, + Tarkista, onko letkustoon jadnyt iimakuplia.

+ Poista letkussa mahdollisesti olevat imakuplat
naputtelemalla hieman pingotettua letkua. llIma
nousee letkussa yldspdin.

+ Laita letkun p&d kiinni rullasulkijassa olevaan koloon.
Se saa olla siing, kunnes se yhdistetGdn kanyyliin tai
perhosneulaan.
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Kanyylin laittfaminen laskimoon

Ota esille kanyylin kiinnitysside/taitos

1. Puhdista pistoskohta. 4. Infuusioletkuston yhdistGminen.

+ Vedd& kanyylin neulaosa pois pitmdallé kiinni
kanyylin siivekkeistd ja yhdisté infuusioletkusto
mahdollisimman nopeasti kanyyliin.

+ Aseta kiristysside. Desinfioi k&det ja ihoalue, johon
kanyyli asetetaan ja anna kuivua.

2. Kanyylin laittaminen. 5. Laita neulaosa riskijatteeseen.

+ Vedd iho tiukalle. Varmista, etté kanyylin neulan aukko
osoittaa yléspdin ja tydnnd kanyyli ihon 1&pi loivassa
kulmassa niin pitk&lle, etté neulan liséksi myds kanyylin
muovinen kérki on laskimossa ja tippakammioon fulee
verta.

+ Vedd neulaa taaksepdin pitden kanyylin muovinen
kérki suonessa, ja liu'uta sitten kanyylin loppuosa
suoneen.

3. Loysaa kiristysside ja teippaa kanyyli kiinnityssiteelld. 6. Aloita keittosuolaliuoksen tiputtaminen.

+ Avaa rullasuljin ja tiputa keittosuolaliuosta
CEREZYME®-&idkkeen laimentamisen ajan.
Varmista, etté suoniyhteys toimii ja infuusion
fiputus onnistuu.
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CEREZYME®-laakeinfuusion valmistaminen

1.Valmistele infusioitava neste.

Poista napsautuskorkki CEREZYME®-injektiopullosta.

Desinfioi k&det ja injektiopullon kumitulppa
desinfioinfiaineella ja anna sen kuivua.

Ota esiin keitfosuolaliuospussi (100-250 ml) ja tarkista, etté
se on kirkasta eik& siind ole samentumia tai partikkeleita.

« Kiinnit& 20 ml:n ruiskuun steriili neula. Poista

keittosuolaliuospussista ruiskulla farvittava madard, joka sinun
tfapauksessasi on ml. T&hdan keittosuolaliuospussiin
tullaan lisddmadn valmis CEREZYME®-lGdkeannoksesi.

Al& koskaan poista enempdd kuin puolet keitfosuolapussin
sisalldstd varmistaaksesi, ettd valmis 1&dke sisGltad
vahinté&&n puolet keittosuolaliuosta.

. Sekoita CEREZYME® ja steriili vesi (aqua).

Avaa steriili vesipullo (aqua) ja vedd uuteen steriiliin
ruiskuun tarvittava maard vettd:

- 400 U:n CEREZYME®-injektiopulloon 10,2 ml steriili& vettéd
(aqua). Valmiin liuoksen kokonaism&dard on 10,6 ml.

« Injektoi steriili vesi varoen CEREZYME®-injektiopulloon:

- Pist& neula terévd karki edelld pystysuoraan injektiopullon
kumikalvon I&pi.

- Suuntaa neulan karki vinosti injektiopullon sisépintaa kohti
niin, etta steriili vesi valuu hitaasti pullon sisGpintaa pitkin.
Varo veden osumista suoraan pullossa olevaan kuiva-
aineeseen. Jatd neula injektiopulloon kiinni.

« Jos laddkeannoksesi sisaltdd useamman CEREZYME®-

injektiopullon, toista toimenpide jokaisen pullon kohdalla.
Ofa uusi steriili neula joka kerralla.

+ Kieputa injektiopulloa/pulloja varovasti, jotta liuos sekoittuu.

Valté voimakasta ravistusta, jottei liuos vaahtoudu.

+ Sekoituksen jalkeen voi tulla ndkyviin pienié& kuplia.
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3. Odota hetki ja tarkista IGdkeliuos.

+ Anna liuoksen seistd muutama minuutti, jotta kuplat
ehtivat havitd ja jauhe liukenee t@ysin nesteeseen.

4. Lisaa ladkeliuos keittosuolaliuospussiin.

+ K&annd injektiopulloa ja vedd valmis CEREZYME®-Gdkeliuos
20 ml:n ruiskuun. Ruiskuta l&Gdkeliuos nyt varoen suoraan
keittosuolaliuospussiin (100-250 ml). Sekoita varovasti.

+ Kun infuusio on valmis, tarkasta se vield siimamadrdisesti
ennen kayttdd. Liuoksen pitéd olla kirkasta, variténtd
nestettd, jossa ei ole vierasta ainetta. Koska valmiste on
profeiiniliuos, v&hdistd hiutaleiden muodostumista (ohuita
|&pikuultavia sdikeitd) voi esiintyd ajoittain laimennuksen
j@lkeen.

« Al& k&ytd liuosta, jos huomaat siiné hiukkasia tai
varimuutoksia, vaan ota yhteyttd sairaanhoitajaan.

5. Kiinnita 1adkelisaystarra.

+ Liimaa taytetty 1GdkelisGystarra valmiiseen
CEREZYME®-infuusiopussiin.

Henkilokohtaisen 1,

Iaake_anno_ksesi
valmistamiseen 3. Steriiliey vettd
tarvitset: 4
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2. kpl 20 ml:n ruiskuja ja

CEREZYME®-injektiopulloa

kpl steriili& neulaa

ml keittosuolaliuospussin
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CEREZYME®-valmisteen infusointi Infuusion lopetiaminen

1.Vaihda infusoitava neste.

+ Pyyhkd&ise desinfiointiaineella kostutetulla sideharsotaitoksella
CEREZYME®-valmistetta sis@ltévan keittosuolapussin tulppa.

+ Vaihda CEREZYME®-valmistetta sisaltéva infuusiopussi 100 ml:n
keittosuolaliuospussin tilalle tippatelineeseen.
(Lavistd tulppa pistokarjelld kevyelld kiertoliikkeell&.
Rullasulkimen tulee olla suljeftuna.)

+ Tarkista, onko letkustossa ilmakuplia.

. Pgs’ro Ie’rk.usscj mahdollisesti olevat ilmakuplat nopl,'l"n‘el?-mallo 1.0ta uusi 100 mi:n keittosuolaliuospussi esille. 2 Vaihda 100 mi:n keittosuolaliuos-
hieman pingotettua letkua. lIma nousee letkussa yldspain. . o . . o pussi fyhjéin CEREZYME®-pussin
+ Varmista, eftd keittosuolaliuos on kirkasta eikd siiné tilalle

+ Avaa rullasuljin ja aloita CEREZYME®-valmisteen fiputus. . . ) .
ole samentumia tai partikkeleita.

2. Anna CEREZYME®-Iadkeinfuusion tippua

+ Valmis infuusioliuos tulisi k&yttad kolmen tunnin sisalld sen
valmistamisesta. 0,9-prosenttisella keittosuolaliuoksella
laimennetun valmisteen kemiallinen rakenne sdilyy, jos sité
sdilytetGdn enintédn 24 tuntia 2 °C-8 °C:n [Gmpdtilassa
valolta suojattuna.

+ Tarkista ja s&add tiputusnopeus ja anna infuusion fippua.

Mahdolliset muutokset annokseen ja infuusioaikaan tekee
aina hoitava ladkarisi.

3. Huuhtele letkusto tyhjéksi CEREZYME®-valmisteesta. 4. Laita rullasuljin kiinni.

+ Huuhtele infuusioletkusto keittosuolaliuoksella, jotta
kaikki letkustossa oleva lddke tulee annettua.

5. Poista kanyyli laskimosta ja paina 6.Teippaa taitos suojaamaan injektio-
injektiokohtaa puhtaalla sideharsotaitoksella. kohtaa.
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Turvallisuusseikat

Seuraavat tiedot on tarkeaa kirjata ylos
jokaisen infuusion yhteydessa
Infuusiop&ivimadrd
CEREZYME®-l&&keannos (k&ytettyjen injektiopullojen madard)
CEREZYME®-l&&kkeen erdinumero
Keitfosuolaliuoksen m&aré
+ Infuusionopeus
+ Infuusion annon kokonaiskesto
Yleinen terveydentila

Mahdolliset haittavaikutukset ja muut ongelmat/huomautukset

Voit pyyt&d sairaanhoitajaltasi koti-infuusion seurantalomakkeita hoidon
kirjaamista varten

Mikali sinulla ilmenee infuusioon liittyvid haittavaikutuksia fai olet huonovointinen
hoidon aikana tai hoidon jéalkeen, ota valitdmdasti yhteyttd sairaanhoitajaasi tai
hoitavaan |&&kdriin. Seuraavat infuusiot voidaan joutua antamaan sairaalassa /
hoitoyksik&ssd.

On my&s suositeltavaa, ettd toinen henkild olisi paikalla infuusion aikana.

Yleisia haittavaikutuksia (joita esiintyy useammalla kuin yhdelld sadasta potilaasta)
ovat hengenahdistus, yskd, nokkosrokkomainen ihottuma / ihon tai suun limakalvon
tai nielun paikallinen turvotus, kutina ja ihotftuma. Joitakin haittavaikutuksia esiintyy
ensisijaisesti [Gdkettd annettaessa tai pian sen jalkeen. N&ité haittavaikutuksia

ovat olleet kutina, kasvojen punoitus, nokkosrokkomainen ihottuma / ihon tai suun
limakalvon tai nielun paikallinen turvotus, ep&mukava tunne rinnassa, sykkeen nousu,
ihon sinertavyys, hengenahdistus, ihon kihelm&inti, pistely, polttelu tai tunnottomuus,
verenpaineen lasku ja selk&kipu.

Jos sinulle iimaantuu voimakkaita yliherkkyysoireita infuusion annon yhteydessd,
keskeytd infuusio valittomasti, kayté adrenaliinikyndé (esim. Epipen tai Jext) ja sen
jalkeen hakeudu viipymatt& hoitoon pdivystykseen, vaikka oireet helpottaisivatkin.

Haittavaikutuksista ilmoittaminen

Jos havaitset haittavaikutuksia kerro niisté [&&kdarille tai hoitohenkildkunnalle.
Voit ilmoittaa haittavaikutuksista myds suoraan (ks. yhteystiedot alla).
Fimea, L&adkkeiden haittavaikutusrekisteri, PL 55, 00034 FIMEA, www.fimea. fi tai
Sanofi Oy, pharmacovigilance.finlond@sanofi.com, puh: 0201 200 368
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Anafylaktisen shokin oireet - mita
nopeampi alku, sita vaikeampi reaktio

Ensioireita: Kdimmenten kihelmointi, ihon ja suun pistely, kuumotus, punoitus,
kutina, syddmentykytys, pala kurkussa, paino rinnassa, nendn tukkoisuus,
pahoinvointi.

Seuraavaksi: Turvotus (silmdé&luomet, huulet, kieli), nokkosihottuma, kurkunp&dn
turvotus, k&iheys, ep&normaali vinkuva, koriseva tai suhiseva hengitys&ani,
ysk&npuuskat, vatsakipu, ripuli.

Vaikeimmissa tapauksissa sokin oireel: verenpaineen lasku, kalpeus,
kylmdanhikisyys, kurkunp&dn ahtautuminen, sinerrys, hengityksen ja syddmen
pysahtyminen.

Valmistus/annosteluvirhe

Jos havaitset, ettd |ddkkeen valmistelussa ja/tai annossa tehtiin
virhe, ota yhteyttd sairaanhoitajaan tai sinua hoitavaan I&a&kariin.

Hatatilanteessa toimi nain:

1. Lopeta infuusio
2. Pista adrenaliinikynalla
3. Soita apua 112

4. Soita hoitavalle laakarille

Lahteet:
Timo Timonen et al Duodecim 2005;121:2068-76

Valmisteyhteenveto: www.ema.europa.eu/docs/fi_FI/document_library/EPAR_-_Product_Information/
human/000157 /WC500024112.pdf

CEREZYME® at Home Manual for patients with Gaucher disease who receive home infusion of CEREZYME®
Version No. 2: 24 January 2011

Anafylaktinen reaktio: www.terveyskirjasto.fi/terveyskirjasto/tk.koti?p_artikkeli=dIk00201

Riskienhallintamateriaali, Versio nro 2




3 on kysymyksia CEREZYME®-hoitoo
a yhteydessa hoitavaan laakariisi.

Hyodyllisia yhteystietoja

Sairaanhoitaja

Nimi:

Toimipiste:

Puhelin:

Hoitava laakari

Nimi:

Sairaala:

Osoite:

Puhelin:

Apteekki

Nimi:

Osoite:

Puhelin:

Hatakeskus

Puhelin 112

Revontulenkuja 1, PL 505, 02100 Espoo, puh. 0201 200 300, info.finland@sanofi.com
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