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	Prescripteur

Nom :
……………………………………

N°RPPS :…………………………………

Hôpital : …….……………………………

Service : ………………………………….

UA : ………………………………………

Téléphone : ……………………………….

	Patient

Nom : ……………………………………..

Prénom : …………………………………..

Date de naissance : ……………………….

NIP/NDA : ………………………………..

Poids (kg) : ……………………………………

Surface corporelle (m²) : ………………………

	Indication AMM prise en charge en sus des GHS [code indication]


	( Traitement enzymatique substitutif à long terme des formes rapidement progressives de déficit en lipase acide lysosomale (LAL), débutant chez le nourrisson (SMR important, ASMR III). [I000473]

	Indication AMM non prise en charge en sus des GHS [code indication]1

	( Traitement enzymatique substitutif à long terme dans les formes autres que les formes rapidement progressives de déficit en LAL, débutant chez le nourrisson (SMR faible, ASMR V
). [I000391]

	Prescription


	Recommandé : décision instauration de traitement par un centre de référence ou de compétence dédié aux maladies lysosomales et supervision du traitement par un professionnel de santé ayant l’expérience de la prise en charge des patients atteints d’un déficit en LAL, d’autres maladies métaboliques ou de maladies hépatiques chroniques. 

Sébélipase alfa : ______ mg/kg, soit ______ mg, en perfusion IV. 
                            Date de la dernière administration : ……. / ……. / ………

Posologies et modalités d’administration recommandées (se reporter impérativement au RCP)
Patient

Posologie recommandée

Adaptation posologique

Modalités d’administration

Nourrisson (<6mois) présentant un déficit en LAL en progression rapide dont les 1ers signes apparus avant 6 mois

1 mg/kg ou 3mg/kg
1 fois/semaine

(fonction état clinique, sévérité et rapidité de la progression de la maladie)
· Si réponse sous-optimale aux critères cliniques et biochimiques, augmentations de dose envisageables à 3mg/kg puis jusqu’à 5mg/kg (si réponse clinique sous-optimale persistante).
· Diminution de dose ou allongement de l’intervalle entre les doses, à apporter de manière individuelle en fonction de la réalisation ou du maintien des objectifs thérapeutiques. 

· A diluer avec une solution NaCl 0,9 %. 
· Administration de la solution diluée à l’aide d’un dispositif de perfusion muni d’un filtre de 0,2 μm en ligne à faible taux d’absorption des protéines, ayant si possible, une surface > 4,5 cm² de façon à éviter l’obstruction du filtre. 
· Durée : perfusion IV de 2h. Une perfusion en 1h envisageable pour les patients recevant dose de 1mg/kg après vérification de la tolérance. La durée de perfusion peut être allongée en cas d’augmentation de dose.

Enfants et adultes présentant un déficit en LAL
sans progression rapide avant 6 mois
1 mg/kg

1 fois/2 semaines
Augmentation à 3mg/kg toutes les 2 semaines envisageable en cas de réponse sous-optimale aux critères cliniques et biochimiques
Date : …. /…. /……






Signature :



	Cadre réservé à la Pharmacie

	À conserver au réfrigérateur (entre +2 °C et +8 °C), dans l’emballage d’origine, à l’abri de la lumière.

	Médicament dispensé


                                   Quantité
                    Numéro d’ordonnancier
KANUMA® 20MG/10ML sol. inj. à diluer pour perf.
        …………..
       …………………………
UCD : 9410001 ; Prix : 6 051,26 €

Date : ……/…../…..






Signature :




Traçabilité : le nom et le numéro de lot du produit administré doivent être clairement enregistrés dans le dossier du patient.
Se référer au RCP pour toute information complémentaire relative 

· aux mises en garde spéciales et précautions d’emploi 

· aux interactions médicamenteuses (Thesaurus ANSM à consulter également)

· à la grossesse et à l’allaitement (site du CRAT à consulter également)
MARR (mesures additionnelles de réduction du risque) : consultez les documents guide professionnel de santé et formulaires de demandes de dosages des Ac Anti-médicament 

Centre de référence et de compétence : consultez Orphanet
� Code indication. Cf. � HYPERLINK "https://sante.gouv.fr/soins-et-maladies/medicaments/professionnels-de-sante/autorisation-de-mise-sur-le-marche/la-liste-en-sus/article/referentiel-des-indications-des-specialites-pharmaceutiques-inscrites-sur-la" ��référentiel liste en sus� et � HYPERLINK "http://www.omedit-idf.fr/financement-a-lindication-nouvelles-modalites-de-recueil-de-transmission-donnees-2018/" �actualité� sur le site de l’OMEDIT IDF.


� HAS/� HYPERLINK "https://www.has-sante.fr/upload/docs/evamed/CT-15964_KANUMA_PIC_INS_Avis3_CT15964.pdf" ��Avis CT du 19/07/2017� ( SMR faible ; ASMR V (absence) dans le traitement des formes autres que les formes rapidement progressives, ayant débuté chez enfant, à partir de 2 ans, ou chez l’adulte.


� Médicament réservé à l’usage hospitalier.


� Tarif de responsabilité TTC en vigueur.
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