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VANLIG INDIKATION OCH DOS
Enzymersättning vid Gauchers sjukdom typ 1 eller typ 3

Ordineras i samråd med specialist i medfödda metabola sjukdomar.
Dosen bör avrundas till hela injektionsflaskor.

Barn 1 mån - 18 år: Initialt (30 -) 60 E/kg 1 gång VARANNAN vecka 
Högre startdoser, upp till 120 E/kg, kan förekomma vid Gauchers sjukdom typ 3.

Vanlig underhållsdos: (15 -) 60 E/kg 1 gång VARANNAN vecka

Infusionsrelaterade reaktioner kan förekomma. Överväg insättande av profylaktisk 
infusionsreaktionsbehandling (antihistamin, hydrokortison och paracetamol), se lokal rutin.

Imiglukeras är en modifierad form av humant surt β-glukosidas.

ÖVRIG INFORMATION

STEG 1: Lös upp pulver 400 E till stamlösning 40 E/mL
STEG 2: Späd vidare ordinerad dos av stamlösningen i fast volym NaCl 9 mg/mL

INSTRUKTIONEN GÄLLER FÖR

Tvåstegsspädning i fast volym spädningsvätska, enligt steg 2

STAMLÖSNING 

Ska spädas vidare

400 E
Cerezyme

1 st

Sterilt Vatten

10 mL
40 E/mL
SKA SPÄDAS VIDARE

10,4 mL
=+

STEG 1: Låt flaskan anta rumstemperatur innan dosen iordningställs. Sterilt vatten ska 
tillsättas LÅNGSAMT längs flaskans sida. Luta och rulla flaskan försiktigt. Hantera varsamt 
för att undvika skumbildning, filterkanyl bör t.ex inte användas.
Flaskan innehåller något mer pulver än 400 E och pulvret bidrar med volym, därav blir 
koncentrationen 40 E/mL och volymen 10,4 mL vid upplösning i 10 mL sterilt vatten.

Exempelvolymer stamlösning 40 E/mL (som sedan ska spädas vidare):
Dos                5 kg          20 kg         35 kg         50 kg
15 E/kg       1,9 mL      7,5 mL        13 mL        19 mL
60 E/kg       7,5 mL       30 mL        52 mL        75 mL

STEG 2: Det går att dra upp 10 mL från varje flaska. Dra LÅNGSAMT upp ordinerad volym 
från flaskan/flaskorna och tillsätt dosen till NaCl enligt nedan. För att undvika 
skumbildning kan påsen/flaskan med NaCl lutas alt. dras luften ut ur påsen/flaskan innan 
stamlösningen tillsätts. Filterkanyl bör inte användas.

- Dos upp till 40 mL: 
Ordinerad dos sätts till 100 mL NaCl 9 mg/mL. Dosen kan sättas till påsen/flaskan utan att 
motsvarande volym NaCl först dras ut.

- Dos över 40 mL: 
Ordinerad dos sätts till 250 mL NaCl 9 mg/mL. Volym NaCl, motsvarande dosen, ska först 
dras ut ur påsen/flaskan.
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ADMINISTRERING

Intravenös infusion: Infusionshastighet vid de första infusionerna ska inte överstiga 
0,5 E/kg/min. Därefter kan hastigheten ökas till max 1 E/kg/min.

Vid administrering bör ett lågproteinbindande filter 0,2 µm användas.

Viktigt att den volym lösning som är kvar i aggregatet efter administrering också 
infunderas in i patienten.

Vid överkänslighetsreaktion, se lokal rutin.

Biologiskt läkemedel. Enligt författning HSLF-FS 2017:37 ange batchnummer i 
journalhandling.

HÅLLBARHET OCH FÖRVARING
Cerezyme (registrerad produkt)

400 E, Pulver till infusionsvätska, lösning

Förvaras i kylskåp. 

40 E/mL, Stamlösning

Sparas ej, späds vidare direkt. 

Cerezyme färdigblandad infusionslösning (från registrerad produkt)
 Infusionsvätska, lösning

Bör användas inom 3 tim efter iordningställandet, men är hållbar 24 tim i kylskåp i 
skydd för ljus. 
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