
29/11/2011

1

Enzyme-substitutie
(E R T): 

Apr Marc Dooms

U Z Leuven

thuistherapie

De ziekte van Gaucher
Geschiedenis

o 19de eeuw : ziekte beschreven en 
benoemd:

o “Gaucher disease: due to a deficient enzyme, o Gaucher disease: due to a deficient enzyme, 
resulting in accumulation of glycolipids”

o
o 1964 : Roscoe Brady ontdekt dat de 

ziekte ontstaat door een falend enzyme: 
glucocerebrosidase

o Brady tracht het enzyme te isoleren uit
placenta

Enzyme-substitutie 2011

• Aldurazyme: MPS I (x patiënten)

• Cerezyme: Gaucher (xx patiënten)

• Elaprase: MPS II (x patiënten)

• Fabrazyme: Fabry (x patiënten)

• Myozyme: Pompe (xx patiënten)

• Naglazyme: MPS VI (x patiënten)

• Replagal: Fabry (xx patiënten)

• Vpriv: Gaucher (x patiënten)

Ontwerp  allereerste  toediening
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Zo kan het ook 
Macromoleculen

Myozyme infuus U.Z. Leuven 
Apotheek

Datum: ..../...../........ Operator: ................... Controle: ....................

Bestanddelen Art. 
Nr.

Aanta
l

Lotnummer/ 
Registratienu

mmer

Verbruik

Myozyme (50 mg/vial) 57299
0

Water gedest. 250ml glas 23625
7

Water gedest. 100ml glas 51182
4

NaCl 0,9 % 50 ml viaflo 46776
1

NaCl 0,9 % 100 ml viaflo 46775
3

NaCl 0 9 % 150 ml viaflex 06041

Lichaamsgewicht Eindvolume infuus 
20 mg/kg

1.25 tot 50 ml
10.1 tot 100 ml
20.1 tot 150 ml
30.1 tot 200 ml
40.1 tot 250 ml
50.1 tot 300 ml
Meer dan 500 ml

Werkwijze:
•Het eindvolume van het infuus is afhankelijk van lichaamsgewicht van de patiënt:

-Vul in : Lichaamsgewicht = G:………kg;
eindvolume  Veind=…..……. ml 
-Bereken het volume myozyme-oplossing (= aantal vials x 10):Vmyozyme = …………. ml
-Bereken het volume NaCl 0,9% : VNacl0,9% =  Veind - Vmyozyme =…….. ml
- De verdere bereiding gebeurt op aseptische wijze.
- Los elke vial Myozyme op met 10,3 ml water voor injectie.  Spuit hiervoor het water 
voorzichtig tegen de glazen wand Vermijd rechtstreeks en krachtig op het poeder te

Procedure !

NaCl 0,9 % 150 ml viaflex 06041
8

NaCl 0,9 % 250 ml viaflo 43141
1

Filter IVSTAR 10 set 
(Codan)76.3364
(Ahrend-kast4b- legger 3)

48098
8

1

Perfusieset Codan 
16/43.3977

1

EVA-zak 250 ml 50498
5

EVA-zak 500 ml 33172
8

Bereiding infuus 89977
3

1

Bereidingstijd 89487
3

Bij vlokken of slierten in flacon en/of infuus ten gevolge van het product zelf mag de 
bereiding toch afgeleverd worden.  Bij het zien van vreemde partikels dient het infuus 

opnieuw gemaakt te worden.

voorzichtig tegen de glazen wand.  Vermijd rechtstreeks en krachtig op het poeder te 
spuiten.  Los het poeder op door omzwenken.. Vermijd krachtig schudden om 
schuimvorming te voorkomen.  (concentratie 5mg/ml)
- Laat op aseptische wijze het juiste volume NaCl 0.9% in een lege EVA-zak lopen. 
- Na inspuiten van de hoeveelheid NaCl 0.9% in de lege EVA zak moet deze voor het 
toevoegen van de Myozyme volledig worden ontlucht. (Dit om neerslag te vermijden.)
- Voeg de juiste hoeveelheid Myozyme toe.
- Ontlucht de zak volledig. Eventueel achtergebleven lucht wordt verwijderd langs de 
bijspuitpoort.
- Etiketteer.
- Verpak de infuuszak, samen met een Codan filter 76.3364. (zie Ahrend kast 4B legger 
3)en een Codan infuusleiding 16/43.3977.
- Verwittig de verpleegeenheid dat het infuus klaar is. 
- Breng het voorschrift. met de bereidingsprocedure naar de dienst tarificatie.
_______________________________________________________________
Bewaring: 24 uur op kamertemperatuur
Inwendig gebruik (wit etiket)
_______________________________________________________________

E ..... Patiënt: .......................
Myozyme……..…………mg
Eindvolume………………ml
07A03:…………………….

KLEEF HIER UW ETIKET
Ber. uur:…………………….
24 uur houdbaar na bereiding
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“Aldurazyme dient te worden toegediend in een geschikte klinische omgeving waar 
reanimatieapparatuur voor het aanpakken van medische noodsituaties binnen 
handbereik is.”

“Voor patiënten die gedurende enkele maanden hun infusies Cerezyme goed 
verdragen, kan thuisinfusie worden overwogen. Het besluit om de patiënt te laten 
overstappen op thuisinfusie dient te worden genomen na beoordeling en 
aanbeveling van de behandelende arts. Voor de infusie van Cerezyme door de 
patiënt of zorgverlener thuis is training door een arts of verpleegkundige in een 

De bijsluiter

patiënt of zorgverlener thuis is training door een arts of verpleegkundige in een 
klinisch omgeving nodig. De patiënt of zorgverlener ontvangt instructies over de 
infusietechniek en het bijhouden van een behandelingsdagboek.”

“Patiënten die gedurende meerdere maanden Elaprase in een ziekenhuis goed 
verdragen hebben, mogen deze thuis toegediend krijgen. Infusies die thuis 
toegediend moeten onder toezicht van een arts of een verpleegkundige 
plaatsvinden.”

“Naglazyme dient te worden toegediend in een setting waar in geval van nood 
reanimatieapparatuur binnen handbereik is.”

Thuisbehandeling met weesgeneesmiddelen 
ondersteunen, weliswaar onder duidelijke 
voorwaarden
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Planned treatment abroad

Th S2 f titl i th EUThe S2 form entitles you in another EU 
Member State to treatment under the 
same conditions of care and payment as 
residents

Directive on Patients’ rights
in Cross-border Healthcare

• Information via National contact points
• Clear rules of reimbursement
• Recognition of European prescriptions
• European Rare Disease Reference Network
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