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	Prescripteur

Nom :
……………………………………

N°RPPS :…………………………………

Hôpital : …….……………………………

Service : ………………………………….

UA : ………………………………………

Téléphone : ……………………………….

	Patient

Nom : ………………………………………
Prénom : ……………………………………
Date de naissance : …………………………
NIP/NDA : …………………………………
Poids (Kg) :…………………………………

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


	( Maladie de Pompe (déficit en α-glucosidase acide) : traitement enzymatique substitutif à long terme chez les patients adultes et pédiatriques de tous âges ayant un diagnostic confirmé [I000241]
.

	Autre motif de prescription (à justifier dans le dossier du patient)

	Préciser ………………………………………………………………………………………………….

	Prescription

	Lorsque nécessaire et conformément au PNDS, l’instauration du traitement et les décisions d’arrêts de traitement doivent être effectuées dans le cadre d’une prise en charge globale, multidisciplinaire et les décisions devront être prises lors de concertations collégiales au sein d’un groupe d’experts (comité d’évaluation du traitement de la maladie de Pompe, CETP)

Alpha-alglucosidase : ………… mg/kg soit ………… mg par perfusion IV.
Posologie et modalités d’administration recommandées (se référer au RCP): 
· 20mg/kg par perfusion IV, toutes les 2 semaines. 
· La vitesse d’administration des perfusions doit être progressive ( débuter la perfusion à un débit de 1mg/kg/h et augmenter graduellement de 2mg/kg/h toutes les 30 min en l’absence de réaction associée à la perfusion
 jusqu’à un débit maximal de 7 mg/kg/h
.
· Un filtre en ligne à faible pouvoir de fixation protéique, de 0,2µm doit être utilisé pour l’administration.

Date : …. /…. /……




Signature :


	Cadre réservé à la Pharmacie

	A conserver au réfrigérateur entre 2°C et 8°C

	Médicament dispensé


Quantité


Numéro d’ordonnancier

MYOZYME® 50 mg,
Poudre pour solution à diluer pour perfusion

UCD : 9293216 ; prix : 484,57 €
                  …………


………………………….
Date : …. /…. /……




Signature :




Traçabilité : le nom de spécialité et le n° de lot du médicament administré doivent être 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 et PNDS à consulter également)

Centres de référence : consulter Orphanet  et PNDS (Juillet 2016)
� Code indication. Cf. � HYPERLINK "http://solidarites-sante.gouv.fr/soins-et-maladies/autres-produits-de-sante/dispositifs-medicaux/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.


� � HYPERLINK "http://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/evamed/CT-15569_MYOZYME_PIC_REEV_AvisPostAud_CT15569.pdf" ��HAS/Avis CT 22/03/2017 � � HYPERLINK "https://www.has-sante.fr/upload/docs/evamed/CT-19179_MYOZYME_PIC_REEVAL_AvisD%C3%A9f_CT19179.pdf" ��et du 17/11/2021�: SMR important, ASMR III (modérée dans les formes infantiles) / SMR faible, ASMR IV (mineure dans les formes tardives) 


� Cf � HYPERLINK "http://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/evamed/CT-15569_MYOZYME_PIC_REEV_AvisPostAud_CT15569.pdf" ��HAS/Avis CT 22/03/2017 �/ Centre de référence/de compétence pour la maladie de Pompe ( cf � HYPERLINK "https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2016-08/pnds_-_maladie_de_pompe.pdf" ��PNDS� (Juillet 2016) ou � HYPERLINK "https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&type_list=clinics_search_simple_shd&data_id=14&Maladie(s)/groupes%20de%20maladies=Glycogenose-par-deficit-en-maltase-acide&title=Glycogénose%20par%20déficit%20en%20maltase%20acide&search=Clinics_Search_Simple&ChdId=14&Clinics_Clinics_Search_diseaseGroup=Maladie-de-Pompe&Clinics_Clinics_Search_diseaseType=Pat&Clinics_Clinics_Search_CnsType=n&Clinics_Clinics_Search_age=Both&Clinics_Clinics_Search_country=FR&Clinics_Clinics_Search_GeographicType=Cnt" ��Orphanet�


� Facteurs de risque de réactions à la perfusion: antécédents de réactions à la perfusion, débit de perfusion élevé, posologie élevée (40 mg/kg), pathologie aiguë sous-jacente, anticorps IgE chez le patient traité, titres élevés d’Ac IgG chez les enfants. Cf � HYPERLINK "https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2016-08/pnds_-_maladie_de_pompe.pdf" ��PNDS� (Juillet 2016) ( Fiche � HYPERLINK "http://www.omedit-idf.fr/wp-content/uploads/2016/08/pnds__maladie_de_pompe_Annexe7_reactions.pdf" ��prise en charge des réactions�.


� � HYPERLINK "https://www.has-sante.fr/portail/upload/docs/application/pdf/2016-08/pnds_-_maladie_de_pompe.pdf" ��PNDS� (Juillet 2016) ( fiche de � HYPERLINK "http://www.omedit-idf.fr/wp-content/uploads/2016/08/pnds_maladie_de_pompe_Annexe6_surveillance.pdf" ��surveillance de la perfusion�.


� Tarif de responsabilité TTC en vigueur






Page 1 sur 1

