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1. OBJETIVOS E METAS

O objetivo deste Guia € proporcionar informagdes aos Profissionais de Saude sobre
o acompanhamento de doentes a fazer tratamento domiciliario com Cerezyme®.
O processo (descrito em detalhe abaixo) inicia-se com a avaliagdo e selegdo
dos doentes e subsequente discussdo com estes dos requisitos para efetuar as
perfusdes em casa. Esta fase é seguida da implementacéo do tratamento domiciliario
e formacgao respetiva.

A meta é disponibilizar o tratamento domiciliario ao doente como alternativa a
perfusdo em meio hospitalar.
O tratamento domiciliario tera as seguintes vantagens para o doente:

- Permite receber tratamento no seu ambiente habitual

- O agendamento da perfusdo tem maior flexibilidade

- Evita o tempo dispendido nas viagens e no hospital de dia

- Permite ajustar a administracéo da terapéutica ao programa escolar
- Facilita a calendarizacéo de atividades profissionais e sociais

« Permite efetuar o tratamento junto de familiares e amigos
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2. AVALIAGAO E SELEGAO DE DOENTES

A deciséo de iniciar a perfusdo em casa deve partir do médico assistente, com a
concordancia do doente (ou quando aplicavel, do seu familiar), apds um periodo
de tratamento no hospital para assegurar um grau de tolerancia satisfatério. E
importante assegurar que o doente e/ou o seu familiar estejam conscientes dos
requisitos necessarios ao tratamento domiciliario. Os seguintes fatores devem ser
considerados na avaliagéo e selegao dos doentes:

- A habitacdo do doente é segura e adequada?

» O doente e/ou o familiar sdo capazes de administrar a perfusdo de Cerezyme de
forma segura, eficaz e fiavel?

« Caso ocorra algum problema existe a garantia de uma comunicagao rapida com o
médico assistente?

» O doente, e/ou o seu familiar estdo conscientes dos riscos da perfusdo em casa?

- E garantida a manutengdo da temperatura de conservagdo do medicamento
necessaria, durante o transporte do hospital para a casa do doente?

Um enfermeiro com a formacgao adequada dara assisténcia ao doente para garantir
a administragao do tratamento de forma segura e eficaz.
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3. REQUISITOS PARA TRATAMENTO DOMICILIARIO

A informacéo seguinte engloba aspetos de ordem clinica e logistica que devem ser
considerados antes e durante a transigdo para o tratamento domiciliario (National
Healthcare Protocol for Gaucher Disease, HAS, 2007):

Avaliacado do Doente pelo Médico Assistente

- O doente deve estar clinicamente estavel. No entanto, deve efetuar-se uma
avaliagao criteriosa antes de iniciar o programa de tratamento domiciliario.

- O doente deve receber perfusdes de Cerezyme num ambiente controlado até que
haja um padréo documentado de tolerancia as perfusdes, sem reacdes adversas
a perfusédo (RAPs) ou com RAPs moderadas, passiveis de ser controladas com
pré-medicagao.

- O doente deve ter uma histéria de ades@o ao agendamento de perfusdes que lhe
tenha sido prescrito.

+ A monitorizagdo regular do doente a efetuar tratamento domiciliario é da
responsabilidade do médico assistente.

Condigoes Domiciliarias

+ O ambiente familiar deve ser propicio para a perfusdo em casa, incluindo um
ambiente limpo, com eletricidade, agua, acesso a telefone, frigorifico e espago
fisico para armazenamento de Cerezyme e outros materiais de perfuséo.

« A velocidade de perfusdao de Cerezyme tolerada pelo doente em ambiente
controlado (ou seja, em ambiente hospitalar ou hospital-de-dia), ndo deve ser
alterada no ambiente domiciliario, a menos que tal seja necessario devido a
questdes de segurancga e s6 apos indicagéo de um profissional de saude.

« A calendarizacdo do tratamento e a monitorizagado das perfusées permanecem da
responsabilidade do médico assistente/ enfermeiro domiciliario.

- Deve ser compilada uma lista de contactos e colocada em casa do doente, no
Dossier, para o doente e/ou o seu familiar e o enfermeiro anexo ao Guia para o
doente.
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Pré-medicacgao e tratamento de emergéncia disponiveis

- Deve ser facultada pré-medicagéo apropriada com base na prescrigdo especifica
para o doente. A posologia e o modo de administragdo efetuados em ambiente
hospitalar ndo devem ser alterados no ambiente domicilidrio sem que haja
indicacdo médica expressa.

- Deve estar disponivel medicagéo especifica para situagdes de emergéncia, caso
seja necessaria. O doente e/ou o seu familiar deve receber treino apropriado sobre
a forma de utilizar a medicagao de emergéncia.

» Caso o doente apresente quaisquer efeitos secundarios durante a perfusdo, o
doente ou o familiar deve interromper a perfusao imediatamente e deve entrar
em contacto imediato com o médico assistente ou enfermeiro domiciliario. Pode ser
necessario realizar as perfusdes subsequentes em ambiente hospitalar.
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4. TREINO NA FORMA DE ADMINISTRAGAO DE CEREZYME

Em principio, as instrugdes iniciais devem ser transmitidas no Hospital e o nivel
de apoio requerido ao enfermeiro domiciliario deve ser discutido e ter o acordo do
médico assistente, do doente e/ou do seu familiar.

Se o doente preferir apoio completo para as perfusdes domicilidrias, o enfermeiro
domiciliario encarregar-se-a de efectuar todos os procedimentos.

Se o doente preferir realizar os procedimentos por si préprio ou com a assisténcia
de um familiar, o doente e/ ou o seu familiar seréo treinados nos procedimentos pelo
enfermeiro domiciliario enquanto a perfusao estiver a ser preparada e administrada.
O enfermeiro domiciliario explicara e demonstrara todos os procedimentos da
perfusdo ao doente e/ ou seu familiar.

Nas visitas subsequentes o enfermeiro domiciliario encontrar-se-a presente para
prestar assisténcia, se esta for necessaria, mas o doente e/ou o seu familiar irdo
gradualmente realizando mais passos do processo de perfusado, sob a supervisdo do
enfermeiro domiciliario, até que se sintam confiantes com a totalidade do processo.
Durante a reconstituicdo e administragéo de Cerezyme, os procedimentos descritos
no RCM devem ser cuidadosamente seguidos.

Uma empresa de cuidados domiciliarios, um prestador de cuidados de saude ou um
hospital providenciardo o equipamento necessario para a administragdo da perfuséo
domiciliaria.

A Sanofi disponibilizara a equipa de tratamento domiciliario treino no tratamento
domiciliario, bem como material educacional.

5. ORGANIZAGAO DO TRATAMENTO DOMICILIARIO

Com a informagéo que se segue pretende-se esclarecer e orientar todas as pessoas
envolvidas nos procedimentos de organizagdo do tratamento domiciliario com
Cerezyme.

Doente

Aspetos Gerais

» O doente e/ou seu familiar, e/ou a empresa de cuidados domiciliarios foram
prévia e adequadamente informados pelo médico assistente sobre o tratamento
domiciliario, riscos associados, possiveis complicacdes e prestacéo de assisténcia
médica domiciliaria.
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O doente e/ou seu familiar devem ter concordado em receber tratamento domiciliario.
O doente e/ou seu familiar devem ter uma boa compreensao da doenga, bem
como capacidade para reconhecer reagdes adversas e para perceber e executar
os procedimentos a seguir caso estas ocorram.
O doente e/ou seu familiar devem ter sido treinados adequadamente nos
procedimentos de reconstituicdo e administracdo de Cerezyme.
O ambiente familiar deve ser propicio para a perfusdo em casa, incluindo um
ambiente limpo, com eletricidade, agua, acesso a telefone, frigorifico e espago
fisico para armazenamento de Cerezyme e outros materiais de perfuséo.
Caso o doente realize o procedimento sozinho:
O doente e/ou familiar deve seguir rigorosamente o modo de administragéo
de Cerezyme prescrito no anexo 1.2 do Guia para o doente - Tratamento
Domiciliario com Cerezyme para a Doenga de Gaucher.
O doente e/ou familiar deve registar cada administracdo de Cerezyme no
Dossier anexo ao Guia para o doente.
Em caso de ocorréncia de uma reagédo associada a perfusdo, o doente e/ou
familiar deve interromper imediatamente a perfuséo e entrar em contacto imediato
com o médico assistente ou enfermeiro domiciliario para pedir instrugdes.

Aspetos Clinicos

O doente deve reunir condigdes fisicas e psicoldgicas para receber tratamento em
casa. O médico assistente é responsavel pela recomendagao/autorizagdo para o
tratamento domiciliario com Cerezyme.

O doente tem um acesso vascular ou outra alternativa que possibilite uma perfuséo
adequada.

O médico assistente é responsavel por todas as agdes administrativas necessarias
para iniciar o processo, de forma a permitir que os outros intervenientes (farmacia,
enfermeiro, prestador de cuidados de saude, doente, familiar) possam prosseguir
o tratamento.

O médico assistente é responsavel pela determinagédo quer da dose de Cerezyme
quer da velocidade de perfusdo. Quaisquer alteragdes ao regime posolégico devem
ser expressamente comunicadas ao doente e escritas no Dossier anexo ao Guia
para o doente.

O doente deve ser monitorizado regularmente quanto a ocorréncia de RAPs e a
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manutencdo dos objetivos terapéuticos de acordo com as Guidelines publicadas
para doentes pediatricos (Charrow, 2004) e doentes adultos (Weinreb, 2004).

Hospital/Farmacia

O hospital/farmacia providencia a medicagdo necessaria com base na prescricdo
médica, bem como os materiais necessarios a perfuséo.

Enfermeiro domiciliario

- O enfermeiro domiciliario deve estar habilitado a realizar perfusées intravenosas (V).

= O enfermeiro domiciliario deve ter recebido formagdo em Cerezyme, conhecer as
reacOes secundarios possiveis e quais as agdes a desenvolver caso estes ocorram.

= O enfermeiro domiciliario determinara com o doente e/ou seu familiar o tipo de
apoio necessario.

- O enfermeiro domiciliario obedecera rigorosamente as indicagbes do médico
assistente, registadas no Dossier, relativamente a posologia e modo de
administragao.

* Relativamente a cada doente, o enfermeiro domiciliario tera uma funcéo
coordenadora entre meédico assistente e doente/familiar na organizagdo do
tratamento domiciliario.

+ O enfermeiro domiciliario registara cada administragdo de Cerezyme no Dossier.

- Caso ocorra uma RAP, o enfermeiro domiciliario deve interromper a perfusao e
entrar em contacto com o médico assistente e/ou o niumero de emergéncia nacional
através dos numeros listados no Dossier.

Familiar/Terceiro

Recomenda-se que um familiar ou eventualmente um terceiro acompanhe o doente
durante as perfusdes.

O Dossier anexo ao Guia para o doente

+ O Dossier serve de meio de comunicagao entre todos os envolvidos no tratamento
domiciliario com Cerezyme.

- O Dossier deve ser mantido em casa do doente e ser atualizado pelo enfermeiro
domiciliario/doente/familiar cada vez que Cerezyme é administrado.
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O doente/familiar deve levar o Dossier consigo para todas as consultas de
monitorizagao no hospital e voltar a trazé-lo para casa.

No Dossier, o médico assistente regista com clareza a dose e a velocidade de
perfusdo, bem como todas as alteragdes a estes parametros.

O enfermeiro domicilidrio regista no Dossier todas as ocorréncias e acgdes
desenvolvidas na visita inicial. O enfermeiro domiciliario, o doente e/ou o familiar
regista no Dossier toda a informacéo relevante de visitas subsequentes.

No Dossier, 0 médico assistente indica claramente que procedimento deve ser
desenvolvido e que medicagédo deve ser administrada em caso de ocorréncia de
RAPs.

6. INFORMAGAO DE SEGURANGA SOBRE CEREZYME

Aproximadamente 15% dos doentes tratados com Cerezyme e avaliados até a
data desenvolveram anticorpos (IgG) anti-imiglucerase durante o primeiro ano
de tratamento, mais frequentemente durante os primeiros seis meses e sé muito
raramente apds 12 meses de terapéutica. Os doentes que desenvolvem anticorpos
a imiglucerase apresentam um risco aumentado de sofrerem uma reagdo de
hipersensibilidade. Por outro lado, nem todos os doentes com sintomas de
hipersensibilidade apresentam niveis doseaveis de anticorpos IgG. Caso um doente
manifeste uma reagdo que sugira hipersensibilidade, &€ aconselhavel fazer uma
determinacéo de anticorpos anti-imiglucerase.

O tratamento com Cerezyme deve ser considerado com precaugdo em doentes que
apresentaram sintomas de hipersensibilidade ao produto. Sintomas sugestivos de
hipersensibilidade ocorreram durante ou logo apés a perfusdo incluindo prurido,
rubor, erupgao cutanea, urticaria/angioedema, desconforto toracico, taquicardia, pele
ciandtica, dispneia, tosse, parestesias, lombalgias e hipotensao. A perfusdo deve ser
imediatamente interrompida caso ocorra algum destes sintomas. Na maioria dos
doentes a continuagéo da terapia foi bem sucedida apds redugéo da velocidade de
perfusdo e pré-tratamento com anti-histaminicos e / ou corticosteroides.

As reagOes adversas sdo classificadas por sistema de orgdos e frequéncia
(frequentes (= 1/100 a < 1/10), e pouco frequentes (= 1/1.000 to < 1/100) e raros
(= 1/10.000 a < 1/1.000) na Tabela 2-1 abaixo. Dentro de cada grupo de frequéncia,
as reagdes adversas sao apresentadas por ordem decrescente de gravidade.
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Tabela 2-1: Reagdes Adversas Frequentes e Pouco Frequentes

Doengas do sistema nervoso

Pouco Frequentes: Tonturas, cefaleia, parestesias®
Cardiopatias

Pouco Frequentes: Taquicardia*, cianose*
Vasculopatias

Pouco Frequentes: Rubor*, hipotensao*

Doengas respiratorias, toracicas e do mediastino
Frequentes: Dispneia*, tosse*

Doencas gastrointestinais

Pouco Frequentes: Vémitos, nausea, caibras abdominais, diarreia
Doengas do sistema imunitario

Frequentes: Reagdes de hipersensibilidade

Raras: Reacbes anafilactoides

Afegoes dos tecidos cutineos e subcutaneos

Urticaria/angioedema®, prurido®, erupgao

Frequentes: . N
cutanea

Afegoes musculosqueléticas e dos tecidos conjuntivos
Pouco Frequentes: Artralgia, lombalgia*
Perturbagdes gerais e alteragdes no local de administragao

Desconforto no local da perfusdo, ardor no
local da perfusdo, edema no local da perfusao,
abcesso estéril no local da injegado, desconforto
no peito*, febre, calafrios, fadiga

Pouco Frequentes:

*Sintomas sugestivos de hipersensibilidade

Fonte: Resumo das Caracteristicas do Medicamento (RCM)
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7. NOTIFICAGAO DE REAGOES ADVERSAS

No caso de ocorréncia de reagdes adversas por favor completar um formulario RA
(Anexo 10.1), e contactar:

a Farmacovigilancia da Sanofi, representante local do Titular da Autorizagdo
de Introdu¢do no Mercado, através do numero 21 358 94 00; 21 358 96 20,
Fax: 21 358 96 09, ou do e-mail: PT-Farmacovigilancia@sanofi.com

e/ou

o INFARMED, IP preferencialmente através do Portal RAM disponivel em:
http://extranet.infarmed.pt/page.seram.frontoffice.seramhomepage ou pelos
contactos: Telefone: 21 798 71 40; Fax: 21 798 73 97; E-mail: farmacovigilancia@
infarmed.pt

Nota: as Reagbes Adversas que séo consideradas graves devem ser notificadas
através do formulario de RA o mais rapidamente possivel.

8. INFORMAGAO ADICIONAL

Por favor consulte o Resumo das Caracteristicas do Medicamento distribuido em
simultaneo para informagéo adicional sobre as indicagdes descritas neste Guia e
sobre a utilizagao aprovada do Cerezyme (imiglucerase). Informagédo mais detalhada
pode ser encontrada no website da Agéncia Europeia do Medicamento (EMA) em
http://www.ema.europa.eu.
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ANEXOS

10.1 Formulario de Notificagdo de Reagao Adversa

Sanofi - Produtos Farmacéuticos, Lda

Empreendimento Lagoas Park, Edificio 7 - Piso 3

2740-244 Porto Salvo

FAX: 213 589 609 TEL: 213

Por favor envie este formulario URGENTEMENTE para

SANOFI FAX: 213 589 609
Email: Pt-farmacoy

589 400

ancia@sanofi.com

NOTIFICAGAO DE REACGAO ADVERSA (RA)

|_Nome do médico, institui¢ao, morada, tel., fax:

Tipo de notificagao: Data da notificagao (dd/mmm/aaaa):

[ ] Inicial [ ] Follow-up

[GrupolLote n°.:

Nome do medicamento/
produto biolégico:

Indicagao:

Via de administragao:

Dose e frequéncia: Data da primeira administragao

(dd/mmmiaaaa):

Data da Ultima administragao
(ddimmm/aaaa):

histéria

a. Indicar toda a

Iniciais do doente: N° do doente: Sexo: (A reacg@o adversa ocorreu [0 acontecimento diminuiu apos 0 acontecimento voltou a surgir
(se aplicavel) [IM  |durante a administraca i a administraca apss rei &
[1F |(1sm [INao []NA [1Sim []N&o []NA [1Sm []Nao []NA

ldade | Data de nascimento [Atura (Cm): Peso (Kg): |Gravidez: Outros Data de inicio da RA Data de resolugéo da RA
(a): (ddimmmiaaaa): (dd/mmm/aaaa):

[ ]Sim [ ]Nao

[]NA

ou: [ ] por resolver|

|REACCAO ADVERSA (POR FAVOR INSERIR DIAGNOSTICO):
Neste espaco, por favor sinais/ sil tempo de a i It 6 dados e

prescrita para

da RA (anexar notas se necessario):

[Reacgao Adversa Grave? [1Sm [] Ndo Resultado:

(Categoria de RA grave: [ ] Recuperado sem sequelas

[ ] Morte, data (@dmmmiaazay ___/____/ Autépsia: [] Sim [ ] Néo [ ] Recuperado com sequelas:

[ ] Poe a vida em risco

[ ] Causa ou prolonga hospitalizagao [ ] Em resolugéo

[ ] Resulta em incapacidade persistente ou significativa [ ] Desconhecido

[ ] Causa malformagaol anomalia congénita [ ] Outra:

[ ] Reacgdes adversas i como “medi " ou seja,

aquelas que, do ponto de vista clinico, podem pér o doente em risco ou que obrigam

la uma intervengé&o para prevenir uma licagéo ou evolugéo i graves

[Relagéo com medicamentol produto biolégico: Acgio face ao medicamento/produto biolégico: Gravidade:

[ ] Nenhuma [ ] Nenhuma [ ] Ligeiro

[ ] Pouco provavell remota [ ] Redugdo da dose [ ] Moderado

[ ] Possivel [ ] Interrupgao temporéria [ ] Grave

[ ] Provavel Data de interrupgao (dimmmiasaa):

[ ] Altamente provévell definitiva Data de reinicio dammmiaasay. __/ __ | ___

[ ] Avaliagdo Pendente

MEDICAGCAO CONCOMITANTE (Excluir tratamento para reaccéo adversa, se necessario utilizar uma
Tratamento Dose total diaria Data(s) do tratamento (ddimmmiaaaa): Suspeita*:
(unidades):
Data de inicio Data de fim

[ ] continua, [1Sim [] Nao
[ ] continua, [1Sim [] Nao
[ ] continua []Sim [] Nao
[ ] continua []Sim [] Nao
[ ] continua, [1Sim [] Nao
[ ] continua, [1Sim [] Nao

"Ha alguma indicagao de que a 5 possa ter para a RA?

Notificador Data (dd/mmm/aaaa) Assinatura

GPF.52 Verséo: 4 Data: 18.07.2012
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