{3 Chiesi
Infusionsbehandling med Lamzede® (Velmanase Alfa) i hjemmet:

Information til sundhedspersoner

En vejledning til sundhedspersoner, der behandler
patienter med alfa-mannosidose

Vigtige sikkerhedsoplysninger

Versionnr.: 1.0

De processer, der beskrives i dette dokument, fungerer som overordnede retningslinjer, men er underlagt
lokal medicinsk praksis og nationale regler og bestemmelser

W Dette leegemiddel er underlagt supplerende overvagning. Dermed kan nye
sikkerhedsoplysninger hurtigt tilvejebringes. Sundhedspersoner anmodes om at indberette alle
formodede bivirkninger.
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1. MALSZATNINGER

Formalet med dette dokument er at vejlede sundhedspersoner i, hvordan de skal overfore
infusionsbehandling med Lamzede® (velmanase alfa) til patienter med alfa-mannosidose fra
hospitalet til patientens hjem.

Dette undervisningsmateriale vil derfor blive udleveret pd forhénd til alle laeger, som i
ajeblikket giver behandling med Lamzede® som enzymsubstitutionsbehandling for alfa-
mannosidose for at sikre:

e At behandlingen tilretteleegges i overensstemmelse med hospitalets standarder og deles
med den behandlende lege, og procedurerne udferes under sikre forhold;

e At fuld komplians med infusionsplanen muligger terapeutisk efterlevelse af
behandlingen;

e Atalle komponenter og akterer, der er involveret i denne proces, har fokus pa at opfylde
patientens og dennes pérerendes behov med henblik pa at respektere patientens
livskvalitet 1 overensstemmelse med sikkerhedsstandarderne.

Processen, der omfatter udvalgelse af egnede patienter og en omhyggelig vurdering af alle
detaljer vedrerende tilretteleeggelsen af infusion 1 hjemmet, beskrives 1 detaljer nedenfor,
startende med patientvurdering og -udvelgelse og dreftelse af krav til infusion i hjemmet
efterfulgt af tilretteleeggelse af og oplaring 1 infusion 1 hjemmet.

Nar specifikke krav er opfyldt, kan patienter med alfa-mannosidose tilbydes
infusionsbehandling i deres eget hjem.

Infusion i hjemmet af Lamzede® kan overvejes til patienter, som tolererer infusionerne godt.
Beslutningen om at overfere Lamzede®-behandling til patientens eget hjem traeffes af den
behandlende leege og skal tage hegjde for patientens praeferencer og medicinske status.

Infusion 1 hjemmet sker pa den behandlende leeges ansvar. Overgang til behandling i hjemmet
skal dokumenteres af den behandlende lege i patientens journal.

De processer, der prasenteres i dette dokument, fungerer som generelle retningslinjer, men er
underlagt lokal lgelig praksis og nationale regler og bestemmelser.

2. VURDERING AF EGNETHED TIL INFUSION I HHEMMET

Inden der traeffes nogen foranstaltninger, skal den leege, der forer tilsyn med patientens kliniske
behandling, afgere, om patienten opfylder felgende primaere kriterier for overforsel af
hospitalsbaseret infusionsbehandling til patientens eget hjem:

e Patienten er klinisk stabil og i god almen klinisk tilstand ved mindst 12 infusioner af
Lamzede® p4 hospitalet. Der skal gennemfores en omfattende evaluering, for der tages
beslutning om overforsel af behandling.

e Patienten har ikke tidligere haft nogen bivirkninger eller infusionsrelaterede reaktioner
(IRR'er) under hospitalsbehandling ved mindst de sidste tre (3) infusioner med eller
uden premedicinering.

e Det er dokumenteret, at patienten har efterlevet den tidligere infusionsplan pa
hospitalet.

Enhver specifik klinisk situation vurderes pa den behandlende laeges fulde ansvar.
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3. KRAV TIL OG TILRETTELZAGGELSE AF INFUSION I HHEMMET

Nér forst patienten er blevet anset for egnet til infusion i hjemmet baseret pd de primere
kriterier, skal der tages hejde for en rakke krav for at sikre, at infusioner med Lamzede® kan
gives sikkert, effektivt og palideligt hjemme hos patienten.

Den behandlende lege og/eller sygeplejerske skal give patienten og/eller omsorgspersonen
passende oplaring inden pabegyndelse af infusion i1 hjemmet.

3.1

3.1.1

3.1.2

Patient

Generelt

Patienten og/eller omsorgspersonen/-personerne og/eller veerger er blevet informeret af
den behandlende laege om den behandling, der skal gives i hjemmet, de dermed
forbundne risici og ydelsen af leegehjelp 1 hjemmet og skal indvillige 1 at modtage
behandlingen 1 hjemmet;

Patienten og/eller omsorgspersonen/-personerne forstar sygdommen og er i stand til at
genkende mulige bivirkninger og forsta den procedure, der skal folges, hvis de opstar
(dvs. underrette sundhedspersonalet om symptomer, der tyder pd bivirkninger, med
henblik pa korrekt vurdering og behandling);

Hjemmemiljoet skal vere egnet til infusionsbehandling i hjemmet, herunder et rent
miljo med adgang til elektricitet, vand, telefon, keling og fysisk plads til opbevaring af
Lamzede® og/eller andet infusionsmateriale;

Patienten/omsorgspersonen uddannes i at genkende IRR'er og treeffe de nedvendige
foranstaltninger, herunder straks at informere infusionssygeplejersken, hvis
sygeplejersken ikke er hjemme hos patienten under hele infusionen;

Patienten er informeret om, at infusionen altid skal gives under tilstedevarelse af
hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken eller en voksen, der er tilstraekkeligt
uddannet i handtering af bivirkninger, IRR'er og medicineringsfejl 1 overensstemmelse
med de lokale krav til implementering af infusion 1 hjemmet.

Medicinsk

Patienten skal af den behandlende laege vurderes til at vare fysisk og psykisk 1 stand til
at fa infusioner 1 hjemmet. Patienten/omsorgspersonen/vargen skal vere i stand til at
forsta og acceptere implikationerne af infusion i hjemmet;

Patienten har en nem adgang til blodarer eller en centralt venekateter eller en perifert
indlagt centralt venekateter, der tillader tilstreekkelig infusion;

3.2 Behandlende lxge

Den behandlende lege er ansvarlig for:

Iverksettelse af alle nedvendige administrative tiltag, som vil gere det muligt for de
andre involverede parter at komme videre 1 processen (patient og/eller
omsorgsperson(er) og/eller varger, hjemmesygeplejerske/infusionssygeplejerske,
farmaceut eller andet sundhedspersonale i henhold til lokal implementering af
infusionsbehandling i hjemmet);
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e Alle aspekter i forbindelse med ordinering af behandlingen og vurdering af patienternes
egnethed til at fa infusion 1 hjemmet samt alle kliniske aspekter 1 forbindelse med
behandling i hjemmet og patienternes sikkerhed;

e Valg af infusionshastighed og dosis. Den hastighed af Lamzede®-infusionen, som blev
tolereret af patienten i mere kontrollerede omgivelser (f.eks. hospital eller anden
sundhedsfaciltiet), md ikke @ndres 1 hjemmet, medmindre det er nedvendigt af
sikkerhedsmaessige arsager. Eventuelle &ndringer i administrationen af Lamzede® skal
dokumenteres tydeligt i patientens journal og i infusionsdagbogen (bilag 9.3);

e Regelmassig monitorering (mindst én gang hver 6. maned) af patienten, der far infusion
1 hjemmet, med hensyn til bade sygdom og infusioner;

e Sikring af, at der er en hurtig og palidelig kommunikationslinje til rddighed, s& der kan
reageres hurtigt i tilfelde af, at gjeblikkelig leegehjelp er pikrevet.

3.3 Apotek og infusionsudstyr

Behandlingen og alt nedvendigt udstyr leveres og ordineres i henhold til lokale ordninger og
bestemmelser.

Alt affald bortskaffes 1 overensstemmelse med lokale krav eller indsamles og bortskaffes af en
specialiseret virksomhed.

3.4 Hjemmesygeplejerske/infusionssygeplejerske

Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken er kvalificeret til at give intravengse
infusioner og er blevet behorigt oplert i administration af Lamzede® og har faet undervisning
1 de mulige uonskede haendelser (herunder alvorlige uenskede hendelser sdsom anafylaktoide
reaktioner) og de foranstaltninger, der skal treffes,

hvis de skulle opsta.

Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken vil have en koordinerende rolle sammen med
den behandlende lge og patienten og/eller omsorgspersonen/-personerne i tilretteleeggelsen af
behandlingen i hjemmet og vil sammen med den behandlende lage, patienten og/eller
omsorgspersonen/-personerne fastlegge det nedvendige niveau af stotte i patientens hjem.

Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken er ogsé ansvarlig for:

e Strengt at folge den ordinerede metode til klargering og administration af Lamzede®
som angivet 1 afsnit 5 1 denne vejledning og i1 det godkendte produktresumé (bilag 9.1);

e Strengt at folge den ordinerede dosis og infusionshastighed for Lamzede®™ der er angivet
i den behandlende laeges ordination og som angivet i infusionsdagbogen (bilag 9.3);

e Registrering af hver administration af Lamzede® i henhold til den behandlende leges
ordination i infusionsdagbogen (bilag 9.3) og fremsendelse af en kopi af hver
infusionssessionsformular til den behandlende laege.

e [ tilfelde af en IRR skal den behandlende lage straks kontaktes, og
"Akutbehandlingsplanen" (bilag 9.2) skal felges. Hvis der opstar kliniske tegn pa en
anafylaktisk reaktion under besoget, skal der gives livreddende behandling, og
eventuelle trufne foranstaltninger skal registreres i1 infusionsdagbogen (bilag 9.3).
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Der skal ogsé ringes til det landespecifikke nationale akutnummer og/eller den behandlende
leege, hvis der opstdr en IRR efter afslutning af infusionen. Enhver IRR skal rapporteres i
henhold til lokale regler og bestemmelser.

Inden infusionen pabegyndes, skal hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken udfore
folgende aktiviteter:

e Mile patienternes vitale tegn og, hvis det skennes hensigtsmaessigt, videregive
oplysningerne til den behandlende laege for at fa tilladelse til administration af
leegemidlet;

o Klargare leegemidlet som beskrevet i afsnit 5.3 til afsnit 5.5 1 denne vejledning, og
fortsette med infusionen som beskrevet i afsnit 5.6 i denne vejledning ved at folge
instruktionerne i henhold til det hatteglas, der anvendes til infusionen.

Patienten ma ikke vare alene hjemme, men skal vare sammen med en voksen person, der er i
stand til at standse infusionen og give meddelelse om en eventuel IRR.

3.5 Forbehandling og akutbehandling

e Hvis preinfusionsbehandlingen administreres pa hospitalet eller en anden
sundhedsfacilitet (f.eks. antihistaminer, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider), skal
den udleveres pd baggrund af den patientspecifikke ordination og skal beskrives i
infusionsdagbogen (bilag 9.3). Denne behandling ma ikke @ndres i1 hjemmet,
medmindre den behandlende lege skonner, at det er medicinsk berettiget;

e Akutbehandling skal gives pa baggrund af den patientspecifikke ordination (se ogsé
bilag 9.2 "Nedbehandlingsplan" for instruktioner om, hvordan man skal forholde sig i
nedstilfelde under infusionen) og skal beskrives i infusionsdagbogen (bilag 9.3).
Patienten og/eller omsorgspersonen/-personerne og/eller verger skal have tilstrekkelig
undervisning i brug af akutmedicin;

e Det skal sikres, at der er en hurtig og palidelig kommunikationlinje til rddighed, sa der
kan reageres hurtigt i tilfelde af, at gjeblikkelig leegehjelp er pakravet i henhold til
indikationerne 1 "Akutbehandlingsplan" (bilag 9.2);

e Hyvis patienten oplever eller omsorgspersonen/-personerne identificerer en bivirkning
eller et problem med rekonstitutionen og administrationen af Lamzede®, skal de straks
kontakte den behandlende lege eller dennes medicinske stedfortraeder. Det kan, efter
den behandlende leges eller dennes stedfortreeders skeon, blive nedvendigt at give
efterfolgende infusioner pé et hospital eller anden sundhedsfacilitet.

3.6 Infusionsdagbogen

¢ Infusionsdagbogen fungerer som kommunikationsmiddel for alle, der er involveret 1
administration af Lamzede® i hjemmet.

¢ Infusionssygeplejersken/patienten/omsorgspersonen/-personerne) registrerer
resultaterne og handlingerne fra den indledende samtale og alle relevante oplysninger
fra efterfolgende besog i infusionsdagbogen.

e Der skal udfyldes en ressourcekontaktliste, som skal vare tilgaengelig i hjemmet i
infusionsdagbogen for patienten og/eller omsorgspersonen/-personerne og
infusionssygeplejersken.
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¢ Infusionsdagbogen skal opbevares 1 patientens hjem og opdateres af
infusionssygeplejersken/patienten/omsorgspersonen/-personerne, hver gang
Lamzede® administreres.

e Patienten og/eller omsorgspersoner skal medbringe infusionsdagbogen til hospitalet
ved hver aftale og tage den med hjem bagefter.

e [ infusionsdagbogen angiver den behandlende laege tydeligt dosis (mg), antallet af
hatteglas, der skal rekonstitueres med vand, det samlede rekonstituerede volumen
(ml), den samlede volumen, der skal infunderes (ml), infusionshastighed (ml/t) samt
eventuelle relevante yderligere oplysninger. Den behandlende leege skal give klare
instruktioner, herunder om de leegemidler, der skal gives i tilfeelde af en IRR 1
overensstemmelse med geldende medicinske standarder for akutbehandling.

e Kontaktoplysningerne for den behandlende leege og det landespecifikke nationale
akutnummer er anfort i infusionsdagbogen

4. OPLARING I KLARGORING OG ADMINISTRATION AF LAMZEDE®
(VELMANASE ALFA)

Den indledende oplaring af operaterer og den periodiske opdatering af deres viden betragtes
som en grundleggende aktivitet for at sikre behandlingskomplians og patientsikkerhed.

Ved rekonstitution af Lamzede® skal proceduren beskrevet i produktresuméet for Lamzede®
(bilag 9.1) og i afsnit 5 i denne vejledning folges. Hver administration af Lamzede® skal
registreres 1 henhold til lokale regler og bestemmelser. I tilfelde af problemer med
rekonstituering og administration af Lamzede® skal den behandlende lzge kontaktes
ojeblikkeligt for at finde ud af, hvad der skal geres, for infusionen padbegyndes eller fortsattes.

Hvis patienten/omsorgspersonen/-personerne/vaergen foler, at behandlingen ikke er effektiv,
skal denne kontakte den behandlende laege.

5. ADMINISTRATION AF LAMZEDE®-INFUSION

Instruktioner vedrerende rekonstitution og administration kan findes 1 produktresuméet (bilag
9.1). Afsnit 5.3 til afsnit 5.6 indeholder en detaljeret beskrivelse.

5.1 Ordination

Den behandlende leege har det fulde ansvar for dosis, den nedvendige rekonstituerede volumen,
infusionshastighed, premedicinering og akutmedicin samt eventuelle &ndringer. Ordinationen
skal dokumenteres i1 patientens journal og i infusionsdagbogen (bilag 9.3) samt eventuelle
@ndringer 1 dosis eller infusionshastighed.

Det er vigtigt at have denne vejledning ved hénden og gennemga administrationsmaden
regelmassigt for at sikre optimal praksis.

5.2 Tilbehor

Hvor det er muligt og tilladt 1 henhold til lokale bestemmelser, er
hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken ansvarlig for at medbringe folgende udstyr til
hvert hjemmebesog, hvis det ikke opbevares 1 patientens hjem:
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Udstyr til maling af vitale tegn (blodtryksmaéler, stetoskop, pulsoximeter, termometer);
Sprejtepumpe;

Slanger til sprojtepumpe;

Slange til legemiddeladministration (hvis relevant);

0,22 pufilter;

Vand til injektionsvesker;

Heetteglas med steril natriumchloridoplesning 9 mg/ml (0,9 %);

Engangshandsker;

Sterilt afdekningsstykke, vat og gaze;

Tape til kanyle;

22G og 24G 1.v.-kanyle athengigt af alder og veaegt, hvis det er nadvendigt;

5 ml-, 10 ml- og 20 ml-sprejter;

Huddesinfektionsmiddel: klorhexidin 2 % eller povidonjod 10 % desinfektionsmiddel;
Handdesinfektion;

Affaldsbeholder;

Heparin af den kreevede fortynding (10, 100, 250 eller 500 E/ml) (hvis relevant);
Huber-kanyle (hvis relevant);

Ambu-pose til voksne og padiatriske patienter med péasat maske (hvis relevant);
Guedel-kanyle til brug pa voksne og bern (hvis relevant).

Levering af tilbeher kan variere i henhold til specifikke bestemmelser og lokale krav.

Ud over ovenstdende udstyr har hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken medicin til
forbehandling og/eller behandling af IRR'er og bivirkninger, som angivet i afsnit 6.3.2.

5.3 Klargering af Lamzede®

Bemcerk: Brugsanvisningen (rekonstitution, fortynding og administration) findes i
produktresuméet (bilag 9.1). Der findes ogsa en detaljeret beskrivelse i dette afsnit.

l.
2.
3.

Forbered et rent arbejdsomrade, og placer det nedvendige materiale;

Vask hander, og tag engangshandsker pa;

Sperg den behandlende lege om dosis og antallet af Lamzede®-hzatteglas, der skal
bruges til infusionen, og serg for, at de har stuetemperatur pa tidspunktet for
rekonstitutionen.

5.4 Rekonstitution og fortynding af Lamzede®

1.

Kontrollér omhyggeligt hvert hatteglas for tegn pa skader, og efterse pulveret for
fremmedlegemer eller farveandringer for rekonstitution. Ved tilstedevarelse af
sadanne mé legemidlet ikke anvendes, og den behandlende laege skal straks informeres;
Rekonstituer pulveret i hatteglasset ved langsomt at injicere 5 ml vand til
injektionsvasker, idet strilen forsigtigt rettes mod hatteglassets indvendige veg og
ikke direkte mod det fryseterrede pulver for at minimere skumdannelse;

. Anbring de rekonstituerede hatteglas pa bordet, og vip og drej forsigtigt hvert hatteglas

1 15-20 sekunder for at {4 pulveret til at opleses. Rekonstituerede hatteglas mé aldrig
vendes pa hovedet, roteres hurtigt eller rystes. Koncentrationen i hatteglasset skal nu
vere 2 mg/ml;
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4. Inspicer oplesningen for partikler eller farveaendringer umiddelbart efter rekonstitution.
Oplesningen skal vere klar og mé ikke anvendes, hvis der observeres uigennemsigtige
partikler eller farveandringer. P4 grund af lagemidlets beskaffenhed kan den
rekonstituerede oplesning til tider indeholde nogle proteinese partikler i form af tynde
hvide strenge eller gennemsigtige fibre, som fjernes af inline-filteret under infusionen;

5. Trak langsomt og forsigtigt den rekonstituerede oplesning ud af hvert haetteglas for at
undga skumdannelse i sprojten. Hvis mangden af oplesning overstiger kapaciteten for
én (1) sprojte, klargeres det nedvendige antal sprejter, sa de hurtigt kan udskiftes under
infusionen;

6. Den rekonstituerede oplesning skal administreres ved hjelp af et infusionssat med en
pumpe og et 0,22 um inline-filter med lav proteinbinding. Den totale infusionsvolumen
er baseret pa patientens vagt og skal administreres over mindst 50 minutter. Hos
patienter, der vejer < 18 kg, og som far < 9 ml rekonstitueret oplesning, skal
infusionshastigheden beregnes, sa infusionstiden er > 50 minutter. Den maksimale
infusionshastighed er 25 ml/t;

7. Infusionsvolumen og -tid kan beregnes som anfert 1 afsnit 6.6 1 det godkendte
produktresumé (bilag 9.1) og skal registreres 1 infusionsdagbogen (bilag 9.3).

5.5 Fyldning af infusionsslangen

1. Fyld infusionssettet, hvorpd der er monteret et 0,22 pm-filter, med 0,9 %
natriumchloridoplesning, og fastger filtret pd sprejten;

2. Udskift sprajten med 0,9 % natriumchloridoplesning med sprgjten med det fortyndede
leegemiddel;

3. Indstil den samlede volumen, der skal infunderes, og registrer den i infusionsdagbogen
(appendiks 9.3).

Da oplesningen ikke indeholder konserveringsmidler, ber den administreres s& hurtigt som
muligt efter rekonstitution. I tilfeelde af forsinkelse eller pause 1 infusionen skal oplesningen
opbevares ved +2 til +8° C og anvendes samme dag, og den ma ikke blandes med andre
leegemidler.

Oplesningen er til engangsbrug. Derfor skal eventuelt ubrugt produkt eller affald fra
klargeringen bortskaffes i overensstemmelse med lokale krav.

5.6 Administration af Lamzede®med sprejtepumpe

Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken administrerer Lamzede® med sprojtepumpe i
henhold til instruktionerne for infusionen (afsnit 5.6.1 til afsnit 5.6.3) og registrerer hver
infusion 1 infusionsdagbogen (bilag 9.3).

For du begynder at klargere det nedvendige udstyr, skal du sikre dig, at nogle tapestrimler
hanger klar til brug, og at infusionssystemet er inden for reekkevidde. Placer klorhexidin og
gaze taet pa

5.6.1 Via perifer vene

1. Klarger patientens arm. Velg den arm, der har den bedste veneadgang, og foretag
venepunktur;
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5.6.2

o

5.6.3

AN

Nér kanylen er indsat i venen, kontrolleres stabiliteten af veneadgangen, og nalen eller
kanylevingerne fastgeres med tape (hypoallergen, hvis det er nedvendigt);

. Indtast infusionshastigheden p& pumpens display 1 overensstemmelse med

anvisningerne fra den behandlende laege.

. Hvis kanylen forrykkes, stoppes infusionen, nalen fjernes, og der anvendes et andet

veneadgangspunkt.

Via centralt venekateter

. Radgiv patienten eller omsorgspersonen om hvilken position, der skal indtages, eller

hvordan patienten skal positioneres.

Lokaliser reservoirets septum ved palpering.

Klarger Huber-kanylen, og fyld den med saltvandsoplesning;

Desinficer huden over indstiksstedet med et passende antiseptisk middel (gentag denne
procedure tre gange);

For ndlen gennem huden og septum, indtil den nér bunden af reservoiret;

Kontrollér, om kateteret fungerer, ved at foretage en blodprevetagning.

Indtast infusionshastigheden pa pumpens display 1 overensstemmelse med
anvisningerne fra den behandlende laege.

Via perifert indlagt centralt venekateter

. Radgiv patienten eller omsorgspersonen om hvilken position, der skal indtages, eller

hvordan patienten skal positioneres.

Vurder kateterstedet ved at palpere det gennem forbindingen eller inspicere det visuelt,
hvis der har vaeret anvendt en gennemsigtig forbinding. Hvis patienten viser tegn pa
inflammation (havelse, redme, feber osv.) ved palpation, kontaktes den behandlende
leege med henblik pd en vurdering;

Desinficer muffen, for der injiceres i infusionsslangen.

Luk med en nélefri konnektor (neutralt tryk), og luk ubrugte porte;

Desinficer huden over indstiksstedet med et passende antiseptisk middel.

Tilslut medicinslangen til den naleftri konnektor;

Klarger en sprojte med 10 ml heparinoplesning (10-100-250-500 E/ml som ordineret
eller som angivet pa kateteret);

Indtast infusionshastigheden pa pumpens display 1 overensstemmelse med
anvisningerne fra den behandlende laege.

5.7 Afslutning af infusionscyklussen

1.

Nér den sidste sprajte er tom, udskiftes doseringsspragjten med en 20 ml sprojte fyldt
med 0,9 % natriumchloridoplesning til injektion. Sprejt en volumen pd 10 ml
natriumchloridoplesning ind 1 infusionssystemet for at skylle eventuel resterende
velmanase alfa 1 infusionsslangen ud.

Ved afslutningen af laegemiddelinfusionen og efter mindst 20 minutters observation
skal patientens vitale tegn males, for kanylen fjernes, i overensstemmelse med hver
administrationsmdde. Rapportér eventuelle kliniske fund i infusionsdagbogen (bilag
9.3), for patientens hjem forlades.
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5.7.1 For patienter, der fair Lamzede® via perifer vene

1. Efter observationsperioden stoppes pumpen, og kanylen fjernes i henhold til en steril
procedure;

2. Luk pumpen, skil szttet ad, og bortskaf sprojten med den resterende 0,9 %
natriumchloridoplesning, s&ttet og kanylen i henhold til de pakravede procedurer.

5.7.2 For patienter, der fir Lamzede® via centralt venekateter

1. Efter observationsperioden stoppes pumpen, og enden af slangen skrues af Huber-
kanylen;

2. Tilslut en 10 ml-sprojte indeholdende en 0,9 % natriumchloridoplesning eller anden
oplesning 1 henhold til lokal klinisk praksis til Huber-kanyleslangen, og administrer
oplesningen ved hjalp af "positivt tryk"-manegvren;

3. Fjern Huber-kanylen, og péfer en steril forbinding.

4. Skil saxttet og haetteglasset med den resterende 0,9 % natriumchloridoplesning ad, og
bortskaf dem 1 henhold til de pédkravede procedurer.

5.7.3 For patienter, der fir Lamzede® via perifert indlagt centralt venekateter

1. Efter observationsperioden fjernes slangen fra den nélefri konnektor. Foretag skylning
med pulserende teknik med 20 ml saltvandsoplesning ved hjelp af to 10 ml sprejter til
injektion af smé bolusser med 1-2 ml saltvandsoplesning og én (1) sprejte med 10 ml
heparinoplesning (10-100-250-500 E/ml som ordineret eller som angivet pa kateteret).

2. Stop pumpen, fjern sprojten med den resterende 0,9 % natriumchloridoplesning, og
bortskaf sprejten i henhold til de pakravede procedurer.

5.8 Afslutning pa hjemmeassistancebesgg

Efter en observationsperiode pd mindst 20 minutter fra afslutningen af infusionen foretager
hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken patientobservationer, maler de vitale tegn og
folger, 1 tilfelde af bivirkninger, IRR'er eller andre sikkerhedsproblemer, anvisningerne i
"Akutbehandlingsplanen" (bilag 9.2) og registrerer eventuelle kliniske fund i
Infusionsdagbogen (bilag 9.3), for denne forlader patientens hjem.

5.9 Indstilling og/eller afbrydelse af hjemmebehandling

Infusionsbehandling 1 hjemmet kan afbrydes efter den behandlende leges skon. Denne kan
beslutte at indstille og/eller afbryde behandlingen i hjemmet i tilfaelde af en @ndring i patientens
kliniske tilstand og/eller @ndringer i1 patientens planlaegningsmessige behov.
I s& fald vil den behandlende laege tale med patienten/omsorgspersonen/-personerne/veaergen
om patientens behandling pa det kliniske center og aftale nermere med disse.

6. SIKKERHEDSOPLYSNINGER

6.1 Sikkerhedsforanstaltninger

Lamzede® har vist sig at have god tolerabilitet. IRR'er, herunder overfolsomhedsreaktioner,
kan dog ikke udelukkes.
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Derfor er procedurer for héndtering af nedsituationer beskrevet 1 afsnit 6.3.
Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken er dog en sundhedsperson, der er i stand til at
hindtere enzymsubstitutionsbehandling og medicinske nedsituationer og er oplart af den
behandlende lege eller den virksomhed, der er ansvarlig for infusionsbehandling i hjemmet, i
henhold til lokal klinisk praksis, i starten af dennes deltagelse.

Lamzede® monitoreres ogsa neje for tegn pé bivirkninger, der involverer behandlede patienter,
1 henhold til de pakrevede sikkerhedsprocedurer.

De procedurer for akutbehandling og rapportering af akutbehandling, der skal folges, i
overensstemmelse med kliniske standarder og geldende lovgivning, er angivet i de folgende
underafsnit.

6.2 Sikkerhedsrapportering

Patienten/omsorgspersonen  eller  hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken  skal
informere den behandlende lage, hvis der opstar en bivirkning eller IRR hos en patient, der
behandles med Lamzede® ved infusion i hjemmet.

Hvis der opstar en anafylaktoid reaktion wunder eller efter infusionen, skal
hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken straks ringe til den behandlende lage.
Anafylaktoide reaktioner, som kraver gjeblikkelig kontakt med den behandlende laege, er
anfort 1 "Akutbehandlingsplan" (bilag 9.2, tabel 1).

Hvis  patienten/omsorgspersonen eller hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken
derudover bliver opmarksom pé, at der er sket en fejl i klargeringen og/eller administrationen
af legemidlet, skal patienten eller infusionssygeplejersken informere den behandlende leege for
at finde ud af, hvad der skal gores.

Den behandlende laege er derefter ansvarlig for at indberette alle formodede bivirkninger,
herunder medicineringsfejl, via det nationale rapporteringssystem til:

Lagemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kebenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

Registrering og indberetning af medicineringsfejl sikrer, at systematiske og tilbagevendende
problemer kan identificeres, og at der efterfolgende kan treffes foranstaltninger inden for
legemiddelovervagningssystemet.

6.2.1 Mulige typer af reaktioner pa Lamzede®

Velmanase alfa har vist sig at have god tolerabilitet, men da det er et intravenest proteinprodukt,
kan overfolsomhedsreaktioner ikke udelukkes. Disse kaldes ogsé IRR'er.

Infusionsrelaterede reaktioner (IRR'er) defineres som de bivirkninger, der opstar under eller
inden for 2 timer efter afslutningen af infusionen med Lamzede®, og som vurderes at vere
infusionsrelaterede.
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Under det kliniske udviklingsprogram for Lamzede® var de mest almindelige bivirkninger, der
blev observeret, veegtogning (15 %), IRR'er (13 %), diarré (10 %), hovedpine (7 %), artralgi (7
%), aget appetit (5 %) og smerter i ekstremiteterne (5 %).

Sterstedelen af disse bivirkninger var ikke alvorlige.

IRR'er, som blev rapporteret hos 13 % af patienterne (5 ud af 38 patienter), omfattede
overfolsomhed, cyanose, kvalme, opkastning, pyreksi, kulderystelser, varmefornemmelse,
utilpashed, urticaria, anafylaktoid reaktion og hyperhidrose. Alle var milde eller moderate i
svaerhedsgrad, og 2 blev rapporteret som en alvorlig uensket handelse. Alle patienter, som
oplevede IRR'er, kom sig.

Der blev observeret 1 alt 4 alvorlige bivirkninger (bevidstleshed hos 1 patient, akut nyresvigt
hos 1 patient, kulderystelser og hypertermi hos 1 patient). I alle tilfelde kom patienterne sig
uden folgetilstande.

6.3 Handtering af bivirkninger ved Lamzede®

I tilfelde af en IRR aktiverer hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken akutproceduren
efter behov 1 henhold til instruktionerne i1 "Akutbehandlingsplanen" (bilag 9.2) og giver om
nedvendigt understottende medicin 1 henhold til den behandlende leeges specifikke anvisninger
1 infusionsdagbogen (bilag 9.3).

Hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken er forsynet med de leegemidler, der anvendes
til at handtere bivirkninger i henhold til den specifikke protokol (afsnit 6.3.2).

Héandteringen af IRR'er ber afthange af reaktionens intensitet. Eksempler omfatter nedsattelse
af infusionshastigheden, behandling af patienten med legemidler (sdsom antihistaminer,
antipyretika og/eller kortikosteroider) eller afbrydelse af administrationen og genoptagelse af
behandlingen med en leengere infusionstid (Tabel 2).

6.3.1 Alvorlige allergiske reaktioner over for Lamzede®

De forste tegn pé en anafylaktisk reaktion pavirker hovedsageligt huden og/eller slimhinderne
(erytem, radme, kloe og angiogdem), mens de, der kan vare livstruende for patienten, generelt
involverer andedratssystemet (obstruktion af gvre og nedre luftveje) eller det kardiovaskulaere
system (hypotensivt shock, kardiovaskulart kollaps, hjertearytmi, myokardieiskaemi). Der kan
ogsd opsta symptomer, der involverer mave-tarm-kanalen (abdominale kramper, opkastning
0sV.).

Jo tidligere reaktionen opstar, jo alvorligere er den. Symptomerne kan opsté pludseligt et par
timer efter kontakt med det middel, der forarsager reaktionen, selvom alvorlige kliniske
manifestationer generelt opstar inden for 30 minutter til 1 time.

Efter en anafylaktisk reaktion skal patienterne helst observeres i et sikkert miljo.

Folgende retningslinjer angiver de forstehjelpsprocedurer, der skal anvendes til at handtere en
sver overfelsomhedsreaktion under hjemmeadministration af leegemidlet.

Ved de forste tegn pé en reaktion:

1. Stop straks administrationen af legemidlet;
2. Oprethold veneadgang med saltvandsoplesning;
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3. Anbring patienten i en behagelig stilling og sa vidt muligt i Trendelenburg-position
(med benene loftet for at forhindre hypotension). Hvis patienten har
vejrtrekningsbesvear, er siddende stilling at foretraekke frem for liggende stilling;

Hvis tegnene og symptomerne er alvorlige eller hurtigt forvaerres, skal der gives livreddende
behandling, og derefter skal den behandlende leege straks kontaktes, som derefter vil oplyse,
hvad der videre skal gores 1 henhold til de instruktioner, der er angivet i tabel 2 i bilag 9.2.
Foranstaltninger, der skal traeeffes i forbindelse med overfelsomhed, allergiske symptomer og
reaktioner. Enhver foranstaltning, der treffes efter en IRR, vil blive dokumenteret i
infusionsdagbogen (bilag 9.3).

Medicinforsyninger, der er tilgengelige for hjemmesygeplejersken/infusionssygeplejersken,
vil blive handteret 1 henhold til lokale krav og bestemmelser.

7. DATAFORTROLIGHEDSPOLITIK

Folsomme  patientdata ~ vil  blive  behandlet 1  overensstemmelse = med
Databeskyttelsesforordningen (GDPR).

8. YDERLIGERE INFORMATION

Der henvises til produktresuméet (bilag 9.1) for komplette indikationsindgivelser og yderligere
oplysninger om den godkendte brug af Lamzede®. Yderligere detaljerede oplysninger om
Lamzede® kan findes pd Det Europziske Lagemiddelagenturs (EMA) hjemmeside
(https://www.EMA .europa.eu/en/medicines/human/EPAR/lamzede).

9. BILAG

9.1 Produktresumé for Lamzede®

Den seneste version af produktresuméet kan findes pA EMAs hjemmeside.
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9.2 Akutbehandlingsplan

Lamzede® har vist sig at have god tolerabilitet. IRR'er, herunder overfolsomhedsreaktioner
eller anafylaktiske reaktioner, kan dog ikke udelukkes. Kliniske tegn pa og manifestationer af

anafylaksi i henhold til systemorganklasse og svaerhedsgrad er rapporteret i tabel 1 nedenfor.

Tabel 1- Vurdering af intensiteten af en anafylaktisk reaktion

Hud Mave-tarm- Luftveje Det Nervesystemet
kanalen kardiovaskulare
system
Mild Pludselig kloe i Klee/pruritus i Tilstoppet neaese - Zndret adferd,
gjne og nase, munden, kvalme, og/eller nysen, angst
generaliseret lette mavesmerter naeseflad,
klae, trykken for
redme i huden, brystet
urticaria
Moderat Som ovenfor Som ovenfor Som ovenfor Takykardi Folelse af neert
+ + + (stigning med 15 forestdende
angiogdem havelse af leberne, hashed, bpm) undergang
opkastning, strubehoste,
krampesmerter i dysfagi, stridor,
maven, diarré dyspng,
hvasende
vejrtreekning
Sveer Som ovenfor Som ovenfor Som ovenfor Hypotension Forvirring,
+ + og/eller kollaps, tab af
afferingsinkontinens | cyanose eller arytmi, svaer bevidsthed
O,-maetning < bradykardi
92 %, og/eller
respirationsstop hjertestop

bpm = slag pr. minut.

Kilde: Muraro A, Roberts G, Clark A, et al. The management of anaphylaxis in childhood: position paper of the European
academy of allergology and clinical immunology. Allergy. 2007;62(8):857-71.

Hvis et eller flere af ovennavnte rapporterede kliniske tegn pa en anafylaktisk reaktion opstar
under besaget, vil infusionssygeplejersken udfere livreddende handlinger og derefter straks
ringe til den behandlende lege, som derefter vil oplyse, hvad der videre skal gores 1 henhold til
de instruktioner, der er angivet i tabel 2.

Enhver procedure skal bekraftes af den behandlende laege, hvis der skulle opsté en hendelse.
Der vil ikke blive udfert nogen specifik procedure uden bekraftelse fra den behandlende lege.
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Tabel 2- Foranstaltninger, der skal traeffes i forbindelse med overfelsomhed, allergiske

symptomer og reaktioner

Symptomer og reaktioner

Anbefalede/foresliede foranstaltninger

Anbefalede/foreslaede
leegemidler

Mild:
Hovedpine, feber, hedeture,
svimmelhed, tremor.

1. Reducer infusionshastigheden med
50 %, eller overvej at stoppe infusionen,
hvis det skennes hensigtsmeaessigt.

2. Ring til akutbehandlingsnummeret og
derefter den behandlende leege for at fa
instruktioner, herunder om eventuelle
leegemidler, der skal administreres;

3. Reducer infusionshastigheden med
yderligere 25 %, eller overvej at stoppe
infusionen, hvis det skennes
hensigtsmeessigt, hvis symptomerne
varer ved 10 minutter efter den forste
reduktion i hastigheden;

4. Ring til den behandlende lege igen for
at fa instruktioner, herunder om
eventuelle l&egemidler der skal
administreres;

5. Stop infusionen, hvis symptomet
fortsatter efter 10 minutter;

6. Afslut infusion i hjemmet

Efter anvisning fra
leegevagten eller den
behandlende laege

gives:

e Paracetamol: 15 mg/kg;
dosis kan om nedvendigt
gentages efter 4-6 timer;
eller

e Ibuprofen: 10 mg/kg;
dosis kan om nedvendigt
gentages efter 6-8 timer;
eller

e Orale/intravenase
antihistaminer; eller

e Andre legemidler
athaengigt af
symptomernes art.

respirationssvigt, cyanose,
hjertearytmi, angiogdem og
anafylaktiske reaktioner
(haevelse af hender, fodder,
ankler, ansigt, leber, mund
eller sveelg, sdsom synke-
eller vejrtraekningsbesver)

det samme

6. Oplys, at du er uddannet i forstehjaelp

7. Oplys, at du har en ferstehjaelpskasse og
sperg om hensigtsmaessigheden af at
udfoere forstehjelp, mens du venter pa
ambulancen

8. Foretag genoplivning i henhold til
BLS/PBLS-retningslinjerne;

9. Informer den behandlende leege om
handelsen;

Moderat: 1. Stop administrationen; I henhold til den behandlende
Kvalme, takykardi, 2. Ring til akutbehandlingsnummeret og leeges anvisninger og
brystsmerter, generaliseret derefter den behandlende leege for at fa | afhengigt af symptomernes
udslet og/eller urticaria, instruktioner, herunder om eventuelle art (se afsnit 6.3 for dosering
pruritus, hypertension, svar leegemidler, der skal administreres; og indikationer):
hovedpine, opkastning, 3. Administrer den ordinerede behandling; | e IM/IV antihistaminer;
diarré, abdominale kramper, | 4. Informer den behandlende laege, og eller
dyspepsi, muskel- eller anmod om en vurdering for en ny e IV kortikosteroider.
ledsmerter. infusion i hjemmet;

5. Afslut infusion i hjemmet.
Sveer: 1. Stop administrationen omgéende; Behandling anbefalet af
Hypotension og shock, 2. Ring til akutnummeret; akutnummeret pé baggrund af
andened, hvesende 3. Fortal, at du er sygeplejerske, og symptomernes art (se tekst
vejrtreekning, hypoksi, beskriv, hvor alvorlig situationen er; vedrerende dosering og
takypne, bronkospasmer, 4. Oplys telefonnummer og adresse; vejledning):
hoste, larynxedem, 5. Bed om at fa sendt en ambulance med e IM/IV adrenalin, eller

e  Orale/IM/IV
antihistaminer; eller

e [V/perorale
kortikosteroider; eller

e Beta-2-agonistspray;

e  Saltvandsoplesning (efter
behov).

BLS = Basal hjerte-lunge-redning; IM = Intramuskuler; IV = Intravenes; PBLS = Padiatrisk basal hjerte-lunge-redning.
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9.3 Infusionsdagbogen

Infusionsdagbog for infusion i hjemmet af Lamzede®

Generelle data (udfyldes af den behandlende lcege)

Akutnummer:

KONTAKTOPLYSNINGER

Patient

Navn:

Fodselsdato:

Adresse

Postnr./by:

Telefonnr:

Kontaktoplysninger for patientens
omsorgsperson

Navn:

Adresse

Postnr./by:

Telefonnr.:

Infusionssygeplejerske/hjemmesygeplejerske

Navn:

Organisation:

Adresse

Postnr./by:

Behandlende lege

Navn:

Hospital:

Adresse

Postnr./by:

Telefonnr:

Akutnummer

Apotek

Navn:

Adresse

Postnr./by:

Telefonnr:
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Administrationsoplysninger (udfyldes af den behandlende lege)

Lamzede® administreret siden Dato (dd-mmm-44a44):
Forste infusion af Lamzede® i Dato (dd-mmm-44a44):
hjemmet

Doseringsregime for Lamzede®

- Dosis (mg)

- Hyppighed

- Antal haetteglas med Lamzede®,
der skal rekonstitueres med vand

- Samlet rekonstitueret volumen (ml)

- Samlet volumen, der skal
infunderes (ml)

- Infusionshastighed (ml/t)

Prabehandlingsmedicin (hvis
relevant)

Arsager til Lamzede®-infusion i
hjemmet

Resultater og handlinger fra den
indledende samtale

Angiv statte, der skal ydes af
infusionssygeplejersken i hjemmet
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Infusionssessionsformular

(Udfyldes ved hver infusionssession)

e Patienten og/eller omsorgspersonen/-erne er blevet informeret om de tilknyttede risici
ved infusion 1 hjemmet af Lamzede®, og der er blevet givet tilstreekkelig oplaring i

brugen af akutmedicin.
e [tilfelde af en IRR skal infusionen straks stoppes.

e Noadvendige foranstaltninger i tilfalde af en alvorlig IRR, er beskrevet 1 afsnit 9.2

Akutbehandlingsplan i infusionsvejledningen samt kontaktoplysninger i

nodstilfzelde her ovenfor. Serg for, at disse oplysninger er let tilgeengelige under

infusionsproceduren.

Infusionsdato

Dato (mm-dd-4aa)

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye
helbredsproblemer, som du
oplever inden infusionen

Dosis

Antal hatteglas med
Lamzede®, der skal
rekonstitueres med vand

Samlet rekonstitueret volumen
(ml)

- Samlet volumen, der skal
infunderes (ml)

Varighed af administration

- Infusionshastighed (ml/t)

Eventuelle
problemer/bemarkninger
relateret til

infusionen (herunder IRR,
trufne foranstaltninger og
udfald)

Navn pa den person, der er
ansvarlig

for infusionen, og dato

- Sygeplejerske

- Omsorgsperson (hvis
forskellig

fra ovenstdende)
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