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Alglukosidas alfa intravends inf
(Myozyme) dos tillsatts till spadningsvatska

INSTRUKTIONEN GALLER FOR

Spadning av pulver till infusionskoncentrat 5 mg/mL i fast volym spadningsvatska

STEG 1: LOs upp pulvret i sterilt vatten
STEG 2: Spad vidare koncentratet i NaCl 9 mg/mL till slutkoncentration 0,5 - 4 mg/mL

STAMLOSNING

Ska spadas vidare

Myozyme Sterilt Vatten SKA SPADAS VIDARE
50 mg + — 5mg/mL
1st 10 mL 10,2 mL

Beredningsinstruktion:

Vid iordningstallandet ska kanyl med maximal storlek 20 G anvandas.

STEG 1: Lat flaskan anta rumstemperatur innan dosen iordningstalls. Sterilt vatten ska
tillsattas LANGSAMT och DROPPVIS langs flaskans sida. Luta och rulla flaskan forsiktigt.
Hantera varsamt for att undvika skumbildning, filterkanyl bér t.ex inte anvandas.
Losningen ar Klar, farglos till [jusgul och kan innehalla partiklar i form av tunna vita
strimmor eller genomskinliga fibrer.

Exempelvolymer infusionskoncentrat 5 mg/mL (som sedan ska spadas vidare):
Dos 5kg 20 kg 35kg 50 kg
20mg/kg 20mL 80 mL 140 mL 200 mL

STEG 2: Det gar att dra upp 10 mL fran varje flaska. Dra upp behévd volym LANGSAMT
tills patientens ordinerade dos erhallits. Avlagsna lika stor volym NaCl som ordinerad dos
fran pasen/flaskan med NaCl 9 mg/mL. For att undvika skumbildning kan flaskan/pasen
med NaCl lutas alt. dras luften ut ur flaskan/pasen innan dosen tillsatts. Filterkanyl bor
inte anvandas. Slutkoncentrationen alglukosidas alfa ska vara 0,5 - 4 mg/mL.

Exempel pa slutkoncentrationer i 100 resp. 250 mL NaCl 9 mg/mL:
5kg 20 kg 35kg 50 mg

Dos 20 mg/kg 100 mg 400 mg 700 mg 1000 mg

Dos i 100 mL 1mg/mL  4mg/mL - -

Dos i 250 mL - 1,6 mg/mL 2,8 mg/mL 4 mg/mL

VANLIG INDIKATION OCH DOS
Enzymersattning vid alfa-glukosidasbrist (Pompes sjukdom)

Ordineras i samrad med specialist i medfédda metabola sjukdomar.
Dosen bor avrundas till hela injektionsflaskor.

Barn 1 man - 18 ar: 20 mg/kg
I vissa fall ges hogre dos, upp till 40 mg/kg.

Ges vanligen 1 gang VARANNAN vecka, men administrering varje vecka kan
behdvas i enstaka fall.

OVRIG INFORMATION
Infusionsrelaterade reaktioner kan férekomma. Overvég insattande av profylaktisk
infusionsreaktionsbehandling (antihistamin, hydrokortison och paracetamol), se lokal rutin.

For vardenhet som behandlar patienter med olika enzymbristsjukdomar och darmed
administrerar olika enzymer (t.ex idursulfas, laronidas, alglukosidas alfa) kan det vara en
fordel att anvanda samma totala infusionstid och samma upptrappningsregim for
infusionshastigheten for alla preparat. Detta for att underlatta hanteringen och dérmed
minska risken for forvaxling.

Exempel: Pa Astrid Lindgrens Barnsjukhus ges alla enzym pa 4 timmar med upptrappning
under 1,5 timme. Folj lokal rutin i forsta hand.

Myozyme ar en rekombinant form av humant alglukosidas alfa.

Pompes sjukdom kallas dven glycogen storage disease type II (GSD-II), surt maltasbrist
(AMD) eller glykogenos typ I1.
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Alglukosidas alfa intravenés inf
(Myozyme) dos tillsatts till spadningsvatska

ADMINISTRERING

Intravends infusion:

Infusionstiden ska Okas gradvis. Forsta dosen bor ges med initial infusionshastighet

1 mg/kg/tim. Dérefter 6kas hastigheten gradvis var 30:e minut med 2 mg/kg/tim till max
7 mg/kg/tim. Alternativt foljs lokal rutin.

Vid administering bor ett lagproteinbindande filter 0,2 pm anvéndas.

Viktigt att den volym I6sning som ar kvar i aggregatet efter administrering ocksa
infunderas in i patienten.

Vid dverkanslighetsreaktion, se lokal rutin.

Biologiskt 1akemedel. Enligt férfattning HSLF-FS 2017:37 ange batchnummer i
journalhandling.
HALLBARHET OCH FORVARING
Myozyme (registrerad produkt)
50 mg, Pulver till koncentrat till infusionsvatska, 16sning
Forvaras i kylskap.
5 mg/mL, Stamlésning
Sparas ej, spads vidare direkt.
Myozyme fardigblandad infusionslosning (fran registrerad produkt)
Infusionsvatska, 16sning
Bor anvandas sa snart som majligt efter iordningstallandet, men ar hallbar 24 tim i
kylskap i skydd for ljus.
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