M/ozyme’/ ilk kez almaniz bliyiik olasilikia sizin

fgin timdiyle yeni bir deneyim olacaktir. Hakli
olarak, muhtemelen pek ¢ok soru sormak
[steyeceksiniz. Her seyin Otesinde, daha once hi¢
boyle bir deneyim yasamadiniz. Sunlari merak
edebilirsiniz: Ne beklemeliyim? Myozyme neye
benziyor ve viicuduma nasil girecek? Ya igne
olmaktan nefret edersem? Bu tedavi ne kadar
slirecek? Tedavi sirasinda ne yapacadim? Bu
kitapcigi, Myozyme'in nasil hazirlanip,
uygulandigi, tedavinin nasil bir sey olacagi ve
Viicudunuzun nasil tepki verebilecegine iliskin
bazi yanitlar alma yondindeki itk adiminiz olarak
kabul edin. Sormak isteyebilecediniz diger tim
sorulari not etmeyi ve bunlar tedavinizden once
doktorunuzia tartismayr unutmayin.
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Myozyme nasil hazirlaniyor? ¢ozeltide ara sira bazi pargaciklar
bulunabilir, ancak bu durum tedavinin
etkinligini etkilemeyecektir). Protein
C Myozyme cam flakon i¢inde gelir ve parcaciklarinin viicudunuza girmesini
kullanimdan 6nce buzdolabinda onlemek icin, infiizyon seti ile viicudunuz
saklanir. Beyaz veya grimsi beyaz bir toz arasina bir filtrenin yerlestirilmesi gerekir.
gortiniimiindedir. Hastaya uygulanmadan Myozyme karistirildiktan sonra yalnizca kisa
once Myozyme flakonlar tek tek bir eczaci bir siire stabil kalabilir ve hastaya
tarafindan steril suyla sulandirilacak uygulanabilir. Karistirma islemi, kullanilan
(kanistirillacaktir). Karigtirildiktan sonra, flakon sayisina bagl olarak birkag saat
berrak, renksiz ila soluk sar1 renkli bir siirebilir.

cozelti gorinimiindedir (karistirilan
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Pompe hastaliginin diger adlari

Asit alfa-glukozidaz yetersizligi, asit maltaz yetersizligi (AMY), tip II glikojen depo hastaligi (GDH), glikojenoz
II ve lizozomal alfa-glukozidaz yetersizligi.




Myozyme'in hazirlanmasi, uygulanmasi ve izlenmesi (devam)

Myozyme nasil uygulanmiyor?

C Myozyme suyla karistirildiktan
sonra, damar i¢i (kan akimi yoluyla)

enjekte edilmek tizere 6zel bir inflizyon
torbasina koyulur. Myozyme’1 uygulamadan
once hemsireniz veya doktorunuz size bu
islemi agiklayacaktir. infiizyon sirasinda,
tedaviye verebileceginiz herhangi bir tepkiyi
gozlemek ve gereken tiim girisimleri
saglamak {izere dikkatle izleneceksiniz.
Infiizyon sirasinda bir protein parcacigmin
filtreyi tikamasi olasidir. Bu oldugunda,
infiizyon pompasi bir alarm sesi ¢ikaracaktir
ve filtrenin degistirilmesi gerekecektir.

Her bir tedavi seansinin sonunda, inflizyon
setinin i¢inden basingli serum fizyolojik
(steril su i¢ginde sodyum kloriir ¢ozeltisi)
gegirilerek ‘yikanmasi’ 6nemlidir. Bu, tim
Myozyme’1n donanimdan uygun bi¢cimde
yikanip, uygulanmasini garanti etmektedir.

Aldiginiz Myozyme miktar1 viicut
agirhginiza gore degisir. Onerilen dozaj, her
2 haftada bir uygulanan 20 mg/kg viicut
agirhigidir. Bazi klinik arastirmalarda,
Pompe hastalar1 40 mg/kg viicut agirligina
varan dozlar almigtir.

Normal islem, infiizyon setinin
damarlariizdan birinin i¢ine sokulmasidir.
Eger kolayca girilebilen iyi damarlariniz
varsa, bu kolaylikla gerceklestirilebilir.
Ancak, bazi hastalarin kii¢iik damarlar1 ya da
kolayca girilemeyen damarlari
bulunmaktadir. Ozellikle bebekler ve
¢ocuklarin ¢ok kii¢lik damarlar1 olma
egilimindedir. Bu hastalar icin, bir port-a-
catch veya PICC seti bir secenek olabilir.
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Port-a-catch derinizin altina
yerlestirilmektedir. Bu, igne olmaksizin
inflizyonlar1 almaniza olanak veren kiigiik

bir cihazdir. Bunun avantaji damarlariniza
kolay giris olmasidir. Bu tip cihazin
dezavantaj1 ise enfeksiyon riskinin tipik bir
damar i¢i infiizyona kiyasla daha ytiksek
olmasidir.

PICC seti, kateter olarak bilinen uzun, ince,
esnek bir tiiptiir. Kolun, dirsegin biikiim
yerine yakin biiyiik damarlarindan birinin
icine yerlestirilir. Daha sonra ucu kalbin
tizerindeki biiyiik bir damar i¢ine oturuncaya
degin bu damar igine itilir. PICC seti size
Myozyme tedavilerinin verilmesi i¢in
kullanilabilir. Kan 6rnekleri almak i¢in de
kullanilabilir. PICC haftalar veya aylarca
iceride kalabilir. Bu da, sik sik igne
kullanmak gerekmeksizin tedavi almaniza
olanak saglar. PICC setinin dezavantaji1 da
daha yiiksek bir enfeksiyon riskinin
olmasidir.

Eger damarlariniza kolay girilemiyorsa, bu
secenekleri doktorunuzla konusmaniz iyi
fikir olur.

Peki, damarlarim iyi olmasina
ragmen igneden korkarsam?
C Herkesin igneye reaksiyonu farklidir.
Sik enjeksiyon fikrinden rahatsizlik
duyabilecek tek kisi siz degilsiniz. Saglik
uzmanlarinin size yardimci olmak iizere
orada bulundugunu hatirlamaniz énemli bir

seydir. Infiizyonunuza baslamadan 6nce
kaygilarimizi onlarla konusun.
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Uluslararas1 Pompe Derneginin
www.worldpompe.org/NeedleFear.pdf web
sitesinden ‘Needle Fear’ (igne Korkusu)
baslikl1 brosiiriinii indirerek igne korkunuzu
nasil yoneteceginiz konusunda daha fazla
sey okuyabilirsiniz.

S Myozyme infiizyonu sirasinda
neler beklemeliyim?

C Myozyme infiizyonu seansiniz tipik

olarak 4 ila 5 saat siirecektir. Tedavi
seansimiz i¢in ilk gidisinizde, saglik
uzmaniniz islemi size agiklayacak ve ilgili
tibbi bilgilerinizi kaydedecektir.
Infiizyonunuz baslamadan 6nce kisa bir siire
beklemeniz gerekebilir. Bunun nedenti,
Myozyme’1n karistirildiktan hemen sonra
kullanilmasi gerekmesidir. Hazir olduktan
sonra, damar i¢i uygulama tiipline
baglanacaksiniz ve o da Myozyme’1
viicudunuza veren 6zel bir elektronik
pompaya baglanacaktir.

Tedavi seansi sirasinda kitap okuyabilir,
televizyon izleyebilir, egzersiz yapabilir ya

da sadece sirtiistii uzanip, rahatlayabilirsiniz.

Cocuklar oyun oynayabilir, okuyabilir veya
video izleyebilir. Gerekiyorsa, tuvalete
gidebilirsiniz. Saglik uzmaniniz infiizyon
stiresince sizi izleyecektir. Kendinizi nasil
hissettiginizi ya da herhangi bir kayginiz
varsa bunu ona mutlaka bildirin.

S Ya infiizyon sirasinda bir
reaksiyon gosterirsem?

C Bir Myozyme inflizyonu sirasinda
goriilen yan etkilerin ¢ogunlugu hafif

ila orta dereceli olmustur. Bu reaksiyonlar
bulanti, kusma, bas agrisi, okstiriik ve
ajitasyon gibi seyleri icermistir. Hafif veya
gecici bir reaksiyonunuz olursa, hala
infiizyona devam edebilirsiniz. Daha siddetli
bir reaksiyon goriilmesi halinde, inflizyon
hiz1 yavaglatilabilir ya da hemen
durdurulabilir.

Bazi hastalara bir infiizyon tedavisinden
once ag1z yoluyla bir antiallerjik ya da ates
diisiirticii ilag verilmistir. Bu yaklagim minor
reaksiyonlarin kontroliine yardime1
olmustur.

Eger tedavinizden 6nce kendinizi hasta
hissederseniz ya da atesiniz varsa, bunu
doktorunuza veya hemsirenize sdylemeniz
o6nemlidir. Kendinizi iyi hissetmediginizde
yan etkiler daha erken gortilebilir.

Kuskusuz, her tibbi tedaviyle her zaman bir
allerjik reaksiyon riski bulunur. Siddetli bir
advers reaksiyon goriilmesi durumunda,
saglik uzmaniniz derhal infiizyonu
durduracak ve uygun tibbi bakim
saglayacaktir.
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Myozyme uygulandiginda uygun tibbi
destek onlemleri hemen kullanima hazir
olmalidir. Myozyme’1n potansiyel yan
etkileriyle ilgili daha ayrintil1 bilgi i¢in,
asagidaki web sitelerini ziyaret ediniz:

Eger Amerika Birlesik Devletleri ya da
Avrupa disindaki diger iilkelerde
yastyorsaniz,
www.accessdata.fda.gov/scripts/cder/drugsat
fda/index.cfm?fuseaction=Search.Label
Approval History web sitesini ziyaret
ediniz.

Eger Avrupa’da yastyorsaniz,
www.emea.eu.int/humandocs/Humans/EPA
R/myozyme/myozyme.htm web sitesini
ziyaret ediniz.

Bu yayin, kapsanan konuyla ilgili genel bilgi saglamak amaciyla tasarlanmistir. Uluslararasi Pompe Dernegi tarafindan bir kamu
hizmeti olarak dagitilmaktadir ve Uluslararasi Pompe Dernegi, tibbi veya diger mesleki hizmetler sunma amacini tasimamaktadir.
Tip siirekli degismekte olan bir bilimdir. Insan hatasi ve uygulamadaki degisiklikler, bdylesi karmagik materyallerin kesin
dogrulugunu garanti etmeyi olanaksiz kilmaktadir. Bu bilgilerin diger kaynaklar, 6zellikle de hastanin kendi hekimi tarafindan
dogrulanmasi gerekmektedir. Myozyme’in etkililiginin kisiden kisiye farklilik gosterdigini liitfen unutmayiniz.
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