Спосіб застосування та дози. 

Лікарський засіб Золгенсма доступний у вигляді суспензії для внутрішньовенної інфузії.

Лікарський засіб Золгенсма постачається у комплекті, що містить від 2 до 14 флаконів. Флакони постачаються в 2 об’ємах наповнення: 5,5 мл або 8,3 мл.

Золгенсма має номінальну концентрацію 2,0 × 1013 вг/мл. Один флакон містить об’єм, що витягається, не менше 5,5 або 8,3 мл.

Внутрішньовенне дозування визначається за масою тіла пацієнта; рекомендована доза для дітей становить 1,1 × 1014 вг/кг.
Тільки для одноразової внутрішньовенної інфузії.

Таблиця 1: Дозування

	Діапазон маси тіла пацієнта (кг)
	Об’єм дозиa (мл)

	2,6–3,0
	16,5

	3,1–3,5
	19,3

	3,6–4,0
	22,0

	4,1–4,5
	24,8

	4,6–5,0
	27,5

	5,1–5,5
	30,3

	5,6–6,0
	33,0

	6,1–6,5
	35,8

	6,6–7,0
	38,5

	7,1–7,5
	41,3

	7,6–8,0
	44,0

	8,1–8,5
	46,8

	8,6–9,0
	49,5

	9,1–9,5
	52,3

	9,6–10,0
	55,0

	10,1–10,5
	57,8

	10,6–11,0
	60,5

	11,1–11,5
	63,3

	11,6–12,0
	66,0

	12,1–12,5
	68,8

	12,6–13,0
	71,5

	13,1–13,5
	74,3

	13,6–14,0
	77,0

	14,1–14,5
	79,8

	14,6–15,0
	82,5

	15,1–15,5
	85,3

	15,6–16,0
	88,0

	16,1–16,5
	90,8

	16,6–17,0
	93,5

	17,1–17,5
	96,3

	17,6–18,0
	99,0

	18,1–18,5
	101,8

	18,6–19,0
	104,5

	19,1–19,5
	107,3

	19,6–20,0
	110,0

	20,1–20,5
	112,8

	20,6–21,0
	115,5


a Об’єм дози розраховується з використанням верхньої межі діапазону маси тіла пацієнта для дітей віком до 2 років і масою тіла від 2,6 до 21,0 кг.
До проведення інфузії лікарського засобу Золгенсма
З огляду на підвищений ризик серйозної системної імунної відповіді лікарський засіб Золгенсма призначають пацієнтам із клінічно стабільним загальним вихідним станом здоров’я (зокрема стан адекватної гідратації та харчування, відсутність інфекції) перед проведенням інфузії. Застосування лікарського засобу Золгенсма слід відкласти пацієнтам з інфекціями, доки інфекція не мине та стан пацієнта клінічно не стабілізується. Клінічні ознаки або симптоми інфекції повинні бути відсутні під час інфузії лікарського засобу Золгенсма (див. розділ «Особливості застосування»).

Слід провести оцінку функції печінки (див. розділи «Особливості застосування», «Спосіб застосування та дози»).
Слід визначити показник креатиніну, провести загальний аналіз крові (включаючи показники гемоглобіну та тромбоцитів) і оцінку рівня тропоніну I (див. розділи «Спосіб застосування та дози», «Особливості застосування»).
Слід провести вихідне обстеження на наявність антитіл до AAV9 (див. розділи «Спосіб застосування та дози», «Побічні реакції»).
Починаючи за один день до інфузії лікарського засобу Золгенсма слід вводити системні кортикостероїди, еквівалентні прийому преднізолону перорально у дозі 1 мг/кг маси тіла на добу (мг/кг/д), протягом 30 днів.

Лікарський засіб Золгенсма слід вводити у вигляді одноразової внутрішньовенної інфузії через венозний катетер.

Для проведення інфузії слід дотримуватись таких процедур:
1. Ввести первинний катетер у вену (зазвичай у периферичну вену руки або ноги). Рекомендується введення резервного катетера.

2. Запрограмувати шприцевий насос для наповнення фізіологічним розчином або наповнити трубки фізіологічним розчином вручну.

3. Ввести лікарський засіб Золгенсма у вигляді повільної інфузії протягом 60 хвилин. НЕ ВВОДИТИ ВНУТРІШНЬОВЕННО СТРУМИННО АБО БОЛЮСНО.

4. Промити лінію фізіологічним розчином після завершення інфузії.

Слід регулярно перевіряти функцію печінки шляхом клінічного обстеження та лабораторних тестів відповідно до клінічних показань (див. розділ «Спосіб застосування та дози»).
Наприкінці 30-денного періоду лікування системними кортикостероїдами слід перевіряти функцію печінки шляхом клінічного обстеження та оцінки рівнів АЛТ, АСТ, загального білірубіну, протромбінового часу та МНВ.

Слід негайно оцінювати стан та вести ретельне спостереження за пацієнтами, в яких погіршуються результати аналізів функції печінки та/або ознаки чи симптоми гострого захворювання (наприклад, блювання, погіршення самопочуття) (див. розділ «Особливості застосування»).
Для пацієнтів із показниками в межах норми (нормальні результати клінічного обстеження, значення загального білірубіну, протромбінового часу, МНВ, АЛТ і АСТ вдвічі нижчі від верхньої межі норми [ВМН]) дозу кортикостероїдів слід поступово знижувати протягом наступних 28 днів. Системні кортикостероїди слід відміняти поступово (див. розділ «Особливості застосування»).
Якщо показники порушення функції печінки зберігаються, слід продовжувати застосування системних кортикостероїдів (еквівалент прийому преднізолону перорально в дозі 1 мг/кг/д), доки значення АСТ і АЛТ не знизяться до 2 × ВМН, а всі інші показники не повернуться до нормального діапазону, а потім поступово знижувати дозу кортикостероїдів протягом наступних 28 днів або довше, якщо необхідно. Системні кортикостероїди слід відміняти поступово (див. розділ «Особливості застосування»).
Якщо показники порушення функції печінки зберігаються на рівні > 2 × ВМН після 30-денного періоду застосування системних кортикостероїдів, слід негайно проконсультуватися з дитячим гастроентерологом або гепатологом (див. розділ «Особливості застосування»).

У разі непереносимості терапії пероральними кортикостероїдами слід розглянути можливість внутрішньовенного введення кортикостероїдів відповідно до клінічних показань (див. розділ «Особливості застосування»).

Приготування до проведення інфузії
· Розморозити лікарський засіб Золгенсма перед використанням. Вміст упаковки розморожується протягом приблизно 16 годин у холодильнику або приблизно 6 годин при кімнатній температурі. У разі розморожування в холодильнику препарат виймають із холодильника в день введення.

· Після розморожування лікарський засіб Золгенсма являє собою прозорий або злегка непрозорий, безбарвний або злегка білий розчин без видимих часток. Вміст флаконів візуально перевіряють на наявність твердих частинок та зміну кольору перед проведенням інфузії. Флакони не слід використовувати у разі присутності часток або зміни кольору.

· НЕ СТРУШУВАТИ.

· Набрати відповідний об’єм дози з усіх флаконів у шприц, видалити зі шприца повітря, закрити шприц ковпачком та доставити при кімнатній температурі до місця інфузії пацієнту.

· Використати лікарський засіб Золгенсма протягом 8 годин з моменту набирання у шприц. Утилізувати шприц із суспензією, якщо її не введено протягом 8 годин.

НЕ ЗАМОРОЖУВАТИ ПОВТОРНО.

Діти.

Безпеку застосування лікарського засобу Золгенсма вивчали у педіатричних пацієнтів, які отримували інфузію цього препарату у віці від 0,3 до 7,9 місяця (діапазон маси тіла пацієнта від 3,0 до 8,4 кг). Безпеку також вивчали в дослідженні 3 (післяреєстраційне дослідження) у пацієнтів з масою тіла від 9,5 кг до 20,2 кг (див. розділ «Побічні реакції»).
Ефективність застосування лікарського засобу Золгенсма вивчали у педіатричних пацієнтів, які отримували інфузію цього препарату у віці від 0,5 до 7,9 місяця (діапазон маси тіла від 3,6 до 8,4 кг) (див. розділ «Фармакологічні властивості»). 
Застосування лікарського засобу Золгенсма недоношеним новонародженим до досягнення ними повного гестаційного віку не рекомендується, оскільки супутнє лікування кортикостероїдами може негативно вплинути на неврологічний розвиток. Слід відкласти інфузію лікарським засобом Золгенсма до досягнення повного гестаційного віку.

