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Auswahl Patient:innen

Erfahren Sie, wie Sie bei geeigneten Patient:innen die Behandlung mit Revestive®
beginnen. Uberprifen Sie im Rahmen der Erwagung neuer Patient:innen alle
Eignungskriterien und klinischen Tests.

Eignungsvoraussetzungen'

Ziehen Sie vor der Verschreibung von Revestive® die Fachinformation zurate.
Vor Beginn der Therapie sollte zundchst eine Optimierung und Stabilisierung der
intravendsen Flussigkeits- und Nahrungszufuhr angestrebt werden.

Patient:innen ab einem Patient:innen sind nach

korrigierten Gestationsalter chirurgischem Eingriff

von 4 Monaten mit intestinal adaptiert und

Kurzdarmsyndrom (KDS) in einer stabilen Phase

Welche weiteren Eignungskriterien miissen erfiillt sein?

Welche Laborwerte und klinischen Untersuchungen miissen vorliegen?
Welche Prognosefaktoren gibt es?

Welche Therapieerwartungen haben Behandelnde und Patient:innen?

Welches gemeinsame Therapieziel vereinbare ich mit den Patient:innen?

Auswahl Patient:innen

—_

1. Klinischer Status

Stabil?

Kolorektale Polypen?

Darmverschluss?

Kardiovaskulare Erkrankung?

Erkrankungen der Gallenblase, der Gallengédnge und/oder des Pankreas?

Maligne Erkrankung?

Tetrazyklin-Unvertraglichkeit?

2. Parenterale Erndhrung und i.v. Fliissigkeitsversorgung (PE/IV)

Parenterale Erndhrung seit mindestens 12 Monaten bzw. Patient:in befindet
sich in einer stabilen Phase??

Seit mindestens 3 Monaten keine weitere Optimierung der PE/IV?

Enterale bzw. orale Ernédhrung optimiert

3. Nahrstoffe und Flissigkeit

Optimierte Naéhrstoffversorgung und ausgewogene Flissigkeitsbilanz, beurteilt
anhand von:

Realistischem Zielgewicht

Aufrechterhaltung des normalen Wachstums/Gedeihens

Serumalbuminstatus

BUN-Kreatinin-Verhaltnis

Status des Vitaminhaushalts

Status des Mineralstoffhaushalts

4. Aktive Mitarbeit wihrend der Behandlung

Patient:in und Eltern sind bereit, taglich eine s.c.-Injektion vorzunehmen.

Patient:in und Eltern sind bereit, die PE/IV zu reduzieren oder zu beenden und
die enterale Ernahrung zu erhéhen.

Patient:in und Eltern willigen ein, die erforderlichen Einnahme- und
Ausscheidungsmengen zu Uberwachen und enterale/orale Ernahrung als Ersatz
der reduzierten PE/IV zu erhéhen.

BUN = Blut-Harnstoff-Stickstoff; PE/IV = parenterale Erndhrung und i.v. (intravendse) Flissigkeitsversorgung; s.c. = subkutan
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Auswahl Patient:innen

Eine Steigerung der oralen/enteralen Erndhrung soll méglich sein, damit das
Therapieziel der Reduktion der parenteralen Erndhrung und von infusionsfreien
Tagen erreicht werden kann. Diesbezuglich sollten relevantes Erbrechen,
Motilitatsstérungen, Kapazitatsprobleme oder Stenosen nicht vorliegen.

Die Behandlung soll unter der Aufsicht einer Arztin oder eines Arztes mit
Erfahrung bei der Behandlung von Patient:innen mit KDS begonnen werden!

Bei Kleinkindern bis 6 Jahre kann ein stationarer Therapiestart in Erwagung
gezogen werden und er sollte unter engmaschiger ambulanter Kontrolle erfolgen.
Dies gilt auch bei schwierigen Grunderkrankungen, Spritzenphobien, schwierigen
familidren Situationen und Problemen mit der anfanglichen Compliance.

Eine Einrichtung mit entsprechender Versorgungsausstattung sollte in
erreichbarer Nahe zur Verfigung stehen.

24 Stunden/7 Tage Erreichbarkeit

KDS-erfahrene Ernahrungsberatung

Entsprechende strukturelle Voraussetzungen zur Therapielberwachung

Eine gute Zusammenarbeit zwischen Behandelnden und Patient:innen bzw. deren
Eltern ist fir die Behandlung erforderlich. Ebenso sollte eine gute Compliance
bestehen.

GPGE-Positionspapier?

QR-Code scannen und Positionspapier
Teduglutid herunterladen

Uberpriifen Sie, ob die PE/IV und der klinische Zustand stabil sind."#

Die Behandlung sollte nicht begonnen werden, bis begriindet davon ausgegangen
werden kann, dass die Patientin oder der Patient nach einer Phase der intestinalen
Adaption stabil ist. Vor Beginn der Therapie sollte zundchst eine Optimierung

und Stabilisierung der intravendsen Flissigkeits- und Nahrungszufuhr angestrebt
werden!
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Auswahl Patient:innen

Diese Checkliste enthalt Hinweise und Empfehlungen zur Anwendung von
Revestive®, basierend auf Informationen aus den Fachinformationen’, aus dem
Positionspapier der GPGE?, von Ernahrungsfachleuten sowie von erfahrenen
Behandelnden des Kurzdarmsyndroms. Die Hinweise und Empfehlungen sind als
Unterstitzung zur Auswahl von Patient:innen und zur Therapievorbereitung zu
verstehen und ersetzen nicht die Beachtung der Fachinformation.

Revestive® wird angewendet zur Behandlung von Patient:innen ab einem korrigierten Gestationsalter
von 4 Monaten mit KDS'

Angeborenes Kurzdarmsyndrom?
Post-operatives Kurzdarmsyndrom?

Parenterale Erndhrung Uber mindestens 12 Monate sowie seit mindestens 3 Monaten keine
weitere Optimierung der PE/IV mehr mdoglich (Patient:in ist ,stabil")?

Angemessener Zeitraum zur intestinalen Adaptation nach letztem chirurgischen Eingriff#?

Indikationsstellung, Aufklarung und Behandlung durch KDS-erfahrene
Kindergastroenterolog:innen bzw. nach Ricksprache mit KDS-erfahrenen Kolleg:innen/KDS-
Zentrum und Vorstellung der Patient:innen, wenn die intestinale Adaptation trotz optimierter
individueller BehandlungsmafBnahmen stagniert.?

Chronisch schwere Leberschadigung (IFALD) Nein Ja Abklarung notwendig

Multiple GefaBverschlisse mit sich entwickelndem
oder drohendem GefafB-Zugangsverlust fur Nein Ja Abklarung notwendig
zentralvendse Katheter

Kleinwuchs/Gedeihstérung Nein Ja Abklarung notwendig

Rezidivierende katheterassoziierte Sepsis-Episoden
und daraus resultierende Katheter-Entfernungen und Nein Ja Abklarung notwendig
-Neuanlagen

Fehlen weiterer adaquater GefalBzugange

fur zentralvenése Katheter N Ja AR e Eely

Die Eltern/Kinder wurden altersgerecht Gber die Chancen und Risiken

der Therapieaufgeklart2* Ja Nein
Therapieziel mit Patient:in/Eltern besprochen? Ja Nein
Geplanter Beginn mit Revestive® festgelegt? Ja Nein
Moglichkeit der erhéhten Resorption der Begleitmedikation sprochen'? Ja Nein

Abkurzungen: IFALD = Intestinal Failure Associated Liver Disease (chronische, mit dem KDS assoziierte Hepatopathie);
PE/IV = parenterale Erndhrung und/oder intravenése Flussigkeiten

#Unabhangig von der Restdinndarmlange und Abhéngigkeit von parenteraler Ernahrung

* Die Inhalte der Aufklarung sollten schriftlich dokumentiert werden.



Therapiebeginn

Therapiebeginn mit
Revestive®

Labortests und klinische Untersuchungen

Dosierung und Anwendung

Kommunikation mit Patient:innen und
ihren Eltern

Bevor eine Revestive®-Therapie begonnen wird, missen verschiedene
Labortests und klinische Untersuchungen durchgefihrt werden.

Die Vereinbarung eines gemeinsamen realistischen Therapieziels ist von Anfang
an wichtig. Auf dieser Basis tragt eine gute Kommunikation zwischen Patient:in,
dessen Eltern und dem Behandlungsteam zum Therapieerfolg entscheidend
bei. Vergewissern Sie sich, dass die Behandlung und deren Ziele vollumfanglich
verstanden wurden.

Dokumentationshilfen wie das Patiententagebuch binden Patient:innen und
deren Eltern aktiv ein.
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Therapiebeginn

Therapiebeginn

Labortests und klinische Untersuchungen’?

Vorgeschriebene Untersuchungen bei Kindern und
Jugendlichen vor Beginn der Behandlung mit
Revestive® gemiR Fachinformation!

Untersuchung des Stuhls auf okkultes Blut

» Vor Beginn der Behandlung muss der Stuhl bei allen Kindern und Jugendlichen
auf okkultes Blut untersucht werden.

» Bei Hinweisen auf ungeklarte Blutbeimengungen im Stuhl ist eine Koloskopie/
Sigmoidoskopie erforderlich.

Empfohlene Laboruntersuchungen und klinische
Bewertungen, die vor Beginn der Behandlung mit
Revestive® durchzufihren sind gemalB GPGE-Positionspapier?

Anamnese

» Erfassung der kompletten medizinischen Vorgeschichte mit Dokumentation der
Indikationen und Kontraindikationen, aktueller Medikation und Lebensqualitat”.

Gastroskopie/Koloskopie/Sigmoidoskopie

» Kinder und Jugendliche sollen endoskopiert werden, sofern innerhalb der letzten
12 Monate keine solchen Untersuchungen durchgefihrt wurden, um intestinale
Passagebehinderungen, Polypen und Malignome vor Behandlungsbeginn
auszuschlieBen.

» Kinder und Jugendliche sollten endoskopiert werden, wenn innerhalb von
6 Monaten vor Therapiebeginn unerklarliche Blutbeimengungen im Stuhl oder
okkultes Blut im Stuhl nachgewiesen wurde.

Radiologie

» Magen-Darm-Passage, ggf. alternativ oder ergdnzend MRT Abdomen/Sellink-MRT
» Darstellung bzw. Abklarung der anatomischen und funktionellen Darmsituation

Zur weiteren Unterstitzung und Dokumentation der Therapie kann
zusatzlich die Lebensqualitat mittels Fragebogen erfasst werden.
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Erfassung Basisparameter

Status

» Allgemeinzustand

» Kérperlange, Kérpergewicht,
Kopfumfang bei Kindern < 2 Jahre

» Blutdruck, Puls, Odeme

» Pubertatsstadium

» Mittlerer Oberarm-Umfang”,
Hautfaltendicke”, Kérper-
zusammensetzung”

» Ausschluss Tetrazyklin-
Unvertraglichkeit (Kontraindikation
fir Revestive®)

» Erfassung familidres Risiko fur
Malignome

» Stuhlfrequenz tagsiber, Anzahl
nachtlicher Stuhlgange, Konsistenz

» Urin-Ausscheidung (Schatzung von
Haufigkeit und Menge)

Blut

» Elektrolyte inkl. Mg, Ca, Ph

» Spurenelemente (Zn, Se, Cu)

» Nierenwerte (Kreatinin, Cystatin C,
Harnstoff, Harnsaure)

» Saure-Base Status

» Leberwerte/Funktionsparameter
(GOT, GPT, GGT, GLDH, Bilirubin
direkt/ gesamt, basale Gerinnung,
Albumin), Lipase

» Eisenstatus (Ferritin, Eisen®, [6slicher
Transferrin-Rezeptor”®)

» Vitamine (A, E, D, 25-OH-
Vitamin-D, Folsaure), Vitamin B12
(Holotranscobalamin?,
Methylmalonsaure®)

» IGF-1, IGFBP-3*, Parathormon

» Aldosteron”, Citrullin-Spiegel®
(als indirektes Maf3 der
Enterozytenmasse), Testosteron”

Urin (24-h-Sammelurin, ggf.

Spontanurin)

» Urinelektrolyte (Na, K, Ca, Ph, Mg)

» Kreatinin/Eiweil3

» Spezifisches Gewicht, Osmolaritat

» Methylmalonsaure/Kreatinin-
Quotient”

Stuhl

» Test auf okkultes Blut im Stuhl, wenn
vor Behandlungsbeginn noch nicht
erfolgt®

» Fakales Calprotectin

Kardiale Untersuchungen
» Echokardiografie
» Elektrokardiogramm

Ultraschall

» Leber, intra-/extrahepatische
Gallenwege mit Gallenbase,
MilzgroBe, Pankreas

» Darmdilatation/-motilitat/-stenose

Erndhrung (mind. 3 Tage

Erndhrungsprotokoll)

Bestimmung von

» PE-Volumen

» PE-Energiegehalt und
Zusammensetzung

» Orale und enterale Makronahrstoff-
und FlUssigkeitszufuhr

Mg = Magnesium; Ca = Calcium; Ph = Phosphat; Na = Natrium; K = Kalium; Cl = Chlorid; Zn = Zink; Se = Selen; Cu = Kupfer; IGF = Insu-
lin-like growth factor; IGFBP = Insulin-like growth factor-binding protein; GOT = Glutamat-Oxalacetat-Transaminase (=AST);

GPT = Glutamat-Pyruvat-Transaminase (= ALT); GGT = Gamma-Glutamyltransferase; GLDH = Glutamatdehydrogenase; PE = paren-
terale Ernahrung; GPGE = Gesellschaft fur Padiatrische Gastroenterologie und Ernahrung e. V.

~akultativ
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Therapiebeginn

Therapiebeginn

Dosierung und Anwendung’

Revestive® wird als subkutane Injektion einmal taglich verabreicht und
gemal Korpergewicht dosiert.

Dosiskalkulation

» Empfohlene Dosis: 0,05 mg/kg Kdrpergewicht einmal taglich

» Injektionsvolumen hangt vom Kérpergewicht und der verwendeten
Dosierungsstarke ab.

Revestive® ist als Durchstechflasche mit zwei verschiedenen Dosierungen
verfiigbar.

» Nach Rekonstitution von Revestive® 1,25 mg in 0,5 ml Lésung enthalt die
Injektionslésung eine Teduglutid-Konzentration von 2,5 mg/ml.

» Nach Rekonstitution von Revestive® 5 mg in 0,5 ml| L6sung enthalt die
Injektionslésung eine Teduglutid-Konzentration von 10 mg/ml.

Dosierung der 1,25 mg Durchstechflasche
(2,5 mg Teduglutid pro ml)

Korpergewicht Injektionsvolumen

5-6 kg 0,10 ml
7-8 kg 0,14 ml
) I FUr padiatrische Patient:innen

9-10ke 018 m mit Kérpergewicht > 20 kg

11-12 kg 0,22 ml sollte die Durchstechflasche

13-14 kg 0.26 ml mit der 5 mg-Starke verwendet
werden. Informationen zur

15-16 kg 0,30 ml

Dosierung finden Sie in der

17-18 kg 0,34 ml Fachinformation von Revestive®
5 mg Pulver und Lésungsmittel
zur Herstellung einer
Injektionslosung.

19-20 kg 0,38 ml

Durchstechflasche

>20 ke mit 5 mg verwenden
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Dosierung der 5 mg Durchstechflasche
(10 mg Teduglutid pro ml)

Korpergewicht Injektionsvolumen Korpergewicht Injektionsvolumen
10-11 kg 0,05 ml 50-53 kg 0,26 ml
12-13 kg 0,06 ml 54-57 kg 0,28 ml
14-17 kg 0,08 ml 58-61kg 0,30 ml
18-21 kg 0,10 ml 62-65 kg 0,32 ml
22-25 kg 0,12 ml 66-69 kg 0,34 ml
26-29 kg 0,14 ml 70-73 kg 0,36 ml
30-33 kg 0,16 ml 74-77 kg 0,38 ml
34-37 kg 0,18 ml 78-81kg 0,40 ml
38-41kg 0,20 ml 82-85 kg 0,42 ml
42-45 kg 0,22 ml 86-89 kg 0,44 ml
46-49 kg 0,24 ml 90-93 kg 0,46 ml

Bei Kindern im Alter von 4 Monaten bis unter 12 Monaten ist die
Durchstechflasche mit 1,25 mg zu verwenden.

Anwendung

» Die rekonstituierte Losung wird einmal taglich durch subkutane Injektion
verabreicht.

» Die Injektionsstellen sollten innerhalb der 4 abdominalen Quadranten
abgewechselt werden.

» Revestive® darf nicht intravends oder intramuskulér verabreicht werden.

» Falls die Injektion ins Abdomen durch Schmerz, Narbenbildung oder Verhartung
des Gewebes verhindert wird, kann auch der Oberschenkel gewahlt werden.

» Falls eine Dosis ausgelassen wird, sollte die Verabreichung sobald wie mdglich
am selben Tag erfolgen.

Hinweis Niereninsuffizienz

Bei Patient:innen mit einer maBigen oder schweren Nierenfunktions-
stoérung (Kreatinin-Clearance < 50 ml/min) und bei solchen mit terminaler
Niereninsuffizienz muss die tagliche Revestive®-Dosis um 50 % reduziert
werden. Ein sorgfaltiges Therapiemonitoring ist wichtig.
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Therapiebeginn

Therapiebeginn

Kommunikation mit Patient:innen und ihren Eltern

Eine gute Kommunikation sowie Unterstitzungsangebote sind wahrend
der gesamten Behandlung wichtig, besonders weil es dauern kann, bis
sich ein splrbarer Therapieerfolg einstellt.

Die ausfuhrliche Aufklérung soll sicherstellen, dass Ziele und Anforde-
rungen der Revestive®-Therapie in vollem Umfang erfasst werden.

» Erklaren Sie die Wirkung der Behandlung und besprechen Sie

die Behandlungsziele.?

» Informieren Sie Eltern Uber die MaBhahmen vor und wahrend
der Behandlung.’

- Untersuchung auf okkultes Blut vor der Behandlung und
jedes Jahr

» Kontrollkoloskopie/-sigmoidoskopie nach 1 Jahr und alle 5 Jahre

» Die Eltern missen wissen, dass

- die parenterale Erndhrung bei Patient:innen, die mit
Revestive® behandelt werden, sorgfaltig angepasst werden
muss.’

— der Elektrolythaushalt und Fliissigkeitsstatus wahrend der
gesamten Behandlung sorgfaltig Uberwacht werden sollte.’

» Erinnern Sie die Eltern daran, dass sie Nebenwirkungen ihrer
Arztin, ihrem Arzt und/oder dem medizinischen Fachpersonal
melden sollten.

» Die Eltern sollten vollumfénglich in die Verabreichung und
Uberwachung von Revestive® eingewiesen werden.
Stellen Sie sicher, dass die Eltern

- die Injektionstechnik beherrschen,

- sich bewusst sind, dass Revestive® taglich zu verabreichen ist
und

- wissen, dassesinder Anfangsphase durchvermehrte Kontrollen
zur Stérung der bestehenden Routine kommen kann.
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Patient:innen und ihre Eltern miissen Nutzen und
Risiken einer Revestive®-Behandlung verstehen.2¢

Wichtige Punkte im
Aufklarungsgesprach

» Wahrscheinlichkeit fir eine Reduktion
der PE/IV oder eine Unabhangigkeit
davon (Therapieziele)

» Unterschiedliche Entw6hnungs-
strategien: Reduktion des taglichen
Volumens oder der Anzahl der Tage
mit Infusionen

» Wahrscheinlichkeit fur eine
verbesserte Lebensqualitat

» Dauer der Behandlung

» Mogliche Risiken und Nebenwirkungen

» Notwendigkeit eines sorgfaltigen und
regelmaBigen Monitorings (Hinweis
auf Patiententagebuch)

» Angemessene Schulung und
Information zur Injektionstechnik
(Lokale Reaktionen an der
Injektionsstelle sind sehr haufige
unerwinschte Ereignisse)

Drei wichtige Therapieziele

» Reduktion der taglichen Stunden mit
PE-/IV-Infusionen

» Reduktion der Tage mit PE-/IV-
Infusionen

» Vollstandige Unabhéangigkeit von PE-/
IV-Infusionen

Am haufigsten berichtete
Nebenwirkungen von Revestive®

» Abdominale Schmerzen

» Abdominale Distension (Zunahme des
Bauchumfangs, ggf. mit Blahungen)

» Atemwegsinfektionen einschlieBlich
Nasopharyngitis, Grippe, Infektionen
der oberen und unteren Atemwege

» Ubelkeit, Erbrechen

» Reaktionen an der Injektionsstelle

» Kopfschmerzen

» Gastrointestinale Stomakomplika-
tionen

» Reaktionen an der Injektionsstelle
einschlieBlich Hamatom, Erythem,
Schmerzen, Schwellung, Blutung

Warnhinweise und
VorsichtsmaBnahmen'

» UbermaBige Flissigkeitsaufnahme
durch erhéhte intestinale Resorption

» Mogliche erhéhte Resorption von
oralen Begleitmedikamenten, die eine
Dosistitration erfordern oder einen
engen therapeutischen Index haben

» Regelmallige Kontrollen des
DUnndarms, der Gallenblase, der
Gallengénge und des Pankreas

» Achten auf Darmverschluss sowie
Neoplasien des Gastrointestinaltrakts
und des hepatobiliaren Systems

PE/IV = parenterale Erndhrung und i.v. (intravendse) Flussigkeitsversorgung
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Therapieverlauf

Therapieverlauf

Monitoring der Patient:innen

Empfohlener Follow-up-Plan

Entwohnung von der parenteralen Erndhrung

Checkliste Follow-up Revestive®-Behandlung
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Therapieverlauf

Therapieverlauf

Monitoring der Patient:innen’

Das Revestive®-Patiententagebuch unterstitzt Patient:innen und deren Eltern
dabei, eine aktive Rolle in der Therapie einzunehmen. Besprechen Sie mit ihnen,
wie und in welchen zeitlichen Abstédnden die Daten erfasst werden sollen.

» Im ersten Monat der Behandlung mindestens wéchentliche Dokumentation des
Gesundheitszustands und der PE/IV

» Jede Veranderung notieren (bspw. Steigerung der kdrperlichen Aktivitat)

» Alle auftretenden Nebenwirkungen dokumentieren und dem Behandlungsteam
unverziglich mitteilen

So soll das bestmdgliche Therapieansprechen auf Revestive® sichergestellt
werden.

Das Patiententagebuch sollte zu jedem Kontrollbesuch mitgebracht bzw. bei
Telefonaten bereitgehalten werden.

Das Patiententagebuch halt u.a. folgende Daten fest:

» Kérpergewicht
» Aktuelle Menge der PE/IV (kann von der verordneten Menge
abweichen)

» Menge an oral aufgenommener Flissigkeit in 24h oder 48h
» Urinausscheidung in 24h oder 48h
» Stuhlmenge/Stoma-Output

Beispiel-Abbildung
Patiententagebuch Andere Wecikamente,

die eingenommer, Werden
[2];F e [m]
L= .II' =
[ ]

=]

Weitere Materialien fur lhre
Patient:innen unter:
www.leben-mit-kds.de/service

Tagesprotokolf
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Empfohlener Follow-up-Plan

Vorgaben der Fachinformation'

» Es wird eine Behandlungsdauer von 6 Monaten empfohlen, nach deren Ablauf
der Behandlungseffekt bewertet werden sollte. Bei Kindern unter 2 Jahren
sollte die Behandlung bereits nach 12 Wochen bewertet werden.

» Bei allen Patient:innen sollte eine regelm&Bige und engmaschige Uberwachung

gemal3 klinischer Behandlungsleitlinien erfolgen.

- Wirksamkeit und Sicherheit

- Funktion des Dinndarms, der Gallenblase, der Gallengénge und des Pankreas

- Zuséatzliche Laboruntersuchungen (falls indiziert)

- Elektrolythaushalt und FlUssigkeitsstatus, insbesondere wahrend
des anfanglichen therapeutischen Ansprechens und bei Absetzen der
Revestive®-Behandlung

- Untersuchungen mit geeigneten bildgebenden Verfahren

» Bei Kindern und Jugendlichen sind jéhrliche Kontrollen auf okkultes Blut im
Stuhl durchzufiihren, solange die Behandlung mit Revestive® durchgefihrt wird.

» Es wird empfohlen, die Patient:innen bei jedem Besuchtstermin zu wiegen.

Dokumentation

Erfassung und Meldung unerwiinschter Lebensqualitat”

Ereignisse » Max. alle 6 Monate durch Eltern und

» Durch Arzt:in bzw. Pflegepersonal Kind
(gesetzlich vorgeschrieben)

Hier finden Sie eine Dokumentations-
hilfe zum Download:

Patiententagebuch
» Dauerhaft
Kindergarten-/Schulfehltage

kurzdarmsyndrom/service/materialien-zum-

) download/therapie
» Dokumentation durch Eltern

Dokumentationshilfe Teduglutid (Revestive®)
C om p I i ance Folgedokumentation - padiatrische Patient:innen

» Standardabfrage und Dokumentation
bei jedem Kontakt mitden =
Patient:innen

~Makultativ.
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www.takeda-gastroenterologie.de/indikationen/



Therapieverlauf

Anamnese

Unerwiinschte Arzneimittel-
Nebenwirkungen, Therapietreue,
Lebensqualitat”

Gastro-/Koloskopie/
Sigmoidoskopie

Bei Blutbeimengungen oder okkultem Blut
im Stuhl

Bei fortgesetzter Behandlung mit
Revestive® 1 Jahr nach Therapiestart,
danach mind. alle 5 Jahre (Gastro- und
lleokoloskopie), ggf. auch zwischenzeitlich

Radiologie/Sonografie

1x/Jahr Sonografie (Leber, Milz,
Gallenwege, Pankreas)
Leber-Fibroscan/Elastografie®

Basisparameter

Status
Allgemeinzustand
Koérperlange, -gewicht,
Kopfumfang (< 2 Jahre)
Blutdruck, Puls, Odeme
Pubertatsstadium
Mittlerer Oberarm-Umfang”,
Hautfaltendicke®, Kérperzusammen-
setzung”
Stuhlfrequenz (Tag), Anzahl Stuhlgénge
(Nacht), Konsistenz, Urin-Ausscheidung
(Haufigkeit, Menge - geschéatzt)

Blut
Elektrolyte (inkl. Mg, Ca, Ph, Saure-Basen-
Status”): in 1. Woche 1 - 2x; in 2./3./4.
Woche je 1x; dann im 1. Halbjahr monatlich;
ab 2. Halbjahr vierteljahrlich und nach
Bedarf
Nierenwerte (Kreatinin, Cystatin C,
Cystatin-C-Clearance, Harnstoff,
Harnsaure): im 1. Halbjahr monatlich bis
2-monatlich und nach Bedarf

~Makultativ.

Leberwerte/Funktionsparameter (GOT,
GPT, GGT, GLDH, Bilirubin dir./ges., Quick/
PTT, Albumin): im 1. Halbjahr monatlich bis
2-monatlich und nach Bedarf

Lipase: im 1. Halbjahr monatlich bis
2-monatlich und nach Bedarf
Differentialblutbild, Spurenelemente

(Zn, Se, Cu), Vitamine A, E, 25-OH-
Vitamin-D, Folsaure, Vitamin B12
(Holotranscobalamin®, Methylmalon-
saure”), Eisenparameter: im 1. Halbjahr

1- 2x und bei Bedarf

Parathormon: 1x nach 3 - 6 Monaten, dann
nach Bedarf

Aldosteron”: nur bei Patient:innen

mit Verdacht auf sekundéaren
Hyperaldosteronismus

Citrullin-Spiegel”: 1x/Jahr als
Verlaufsparameter zur indirekten Messung
der Enterozytenmasse

Urin

(24-h-Sammelurin/Ausscheidung pro 24 h)
Urinelektrolyte (Na, K, Ca, Mg, Ph) (ggf.
Spontanurin)
Methylmalonsaure/Kreatinin-Quotient”
(alternativ zur Bestimmung im Blut),
Kreatinin/Eiwei3-Differenzierung
Spezifisches Gewicht

Stuhl
1x/Jahr Test auf Blut im Stuhl
1x/Jahr fékales Calprotectin

Echokardiografie, EKG
1x nach 1 Jahr Behandlung sowie jederzeit
bei Hinweis auf kardiale Belastung,
Insuffizienz, Flussigkeitsiberladung oder
risikoadaptiert bei neu aufgetretener
kardialer Morbiditat

Erndhrungsanalyse (min. 3 Tage
Erndhrungsprotokoll)
PE-Volumen, -Energiegehalt und
-Zusammensetzung
Makronahrstoff- und Flissigkeitszufuhr
(oral, enteral)

Mg = Magnesium; Ca = Calzium; Ph = Phosphat; Na = Natrium; K = Kalium; PE = parenterale Erndhrung; SE = Selen; GOT = Glutamat-Oxal-
acetat-Transaminase; GPT = Glutamat-Pyruvat-Transaminase; GGT = Gamma-Glutamyltransferase; GLDH = Glutamatdehydrogenase;

PPT = partielle Thromboplastinzeit.
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Zur Priifung der Fliissigkeits-/Elektrolytbilanz und des Erndhrungszustands
werden folgende Labortests empfohlen:

Untersuchung

Probe

Wahrend PE/IV mit klinischer und
metabolischer Stabilisierung

1x/1-2 Wochen 1x pro Monat Nach Bedarf

Natrium
Kalium
Chlorid
Calcium
Phosphat
Magnesium
Zink
Blutgase
Glukose
Totalprotein
Albumin
BUN
Kreatinin
Triglyceride
Cholesterin
Bilirubin
AST

ALT

GGTP

AP

Grof3es Blutbild
INR

CRP
Vitamin B12
Fe

Ferritin

PTH
25(0H)D3
Spurenelemente: Se, Zn, Cu
Urinvolumen

Elektrolyte im Urin

Adaptiert nach Puntis et al. 2018

nun nu nu nu n n n

VB, KB

mmmmmmmémmmmmmmmmmm

c

25(0OH)D3 = Calcifediol; ALT = Alanin-Amino-Transferase; AP = alkalische Phosphatase; AST = Aspartat-Aminotransferase; CRP = Creak-
tives Protein; Fe = Eisen; GGTP = Gamma-Glutamyltranspepdidase; INR = International Normalized Ratio; KB = Kapillarblut; Cu = Kupfer;
PE/IV = parenterale Ernahrung und i.v. Flissigkeitsversorgung; PTH = Parathormon; S = Serum/ Plasma; Se = Selen; U = Urin; VB = Vollblut;

X = Testzeitpunkt; Zn = Zink

CSPEN = Chinese Society of Parenteral and Enteral Nutrition; ESPEN = European Society for Clinical Nutrition and Metabolism; ESPGHAN
= European Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology and Nutrition; ESPR = European Society for Paediatric Research
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Therapieverlauf

Entwdhnung von der parenteralen Erndhrung

Bei Patient:innen, die Revestive® erhalten, sollte die parenterale
Erndhrung vorsichtig reduziert und nicht abrupt beendet werden!

Mogliches Vorgehen fiir eine PE/IV-Reduzierung*”’

Es wurden in Bezug auf eine empfohlene Herangehensweise bislang keine
offiziellen Leitlinien fiir das Ausschleichen der PE/IV ver&ffentlicht. Im Rahmen
der pivotalen Phase-llI-Studie bei Kindern und Jugendlichen mit KDS-DV wurde
ein Algorithmus®¢ angewendet, der auf den folgenden Seiten gezeigt wird.

In der klinischen Praxis kann dieser Algorithmus als Orientierungshilfe dienen,
jedoch sollten Sie anhand der Dauer bis zum Ansprechen und anhand des
allgemeinen Gesundheitszustands der jeweiligen Patientin oder des jeweiligen
Patienten auch nach eigenem Ermessen entscheiden.

Der gesamte Prozess ist dynamisch: Die laufende PE/IV sollte sich in Verande-
rungen des Erndhrungszustands und des klinischen Status widerspiegeln. Die
ESPGHAN-/ESPEN-/ESPR-/CSPEN-Leitlinien zur PE/IV bei Kindern und Jugend-
lichen empfehlen, den Prozess durch ein interdisziplindres Erndhrungsteam Uber-
wachen zu lassen (z. B. Arzt:in, medizinisches Fachpersonal, Erndhrungsberatung,
Apotheker:in etc.).”

Nach jeder Anderung der PE/IV

Nach einer Reduktion der parenteralen Erndhrung ist der FlUssigkeitsstatus der
Patientin oder des Patienten zu beurteilen und ggf. entsprechend anzupassen.’

Bis zur Stabilisierung der PE/IV wird empfohlen, regelmaBig Ricksprachen mit
dem Behandlungsteam zu vereinbaren, um den Wasserhaushalt und den Ernah-
rungszustand kontrollieren zu kénnen.”

PE/IV = parenterale Erndhrung und i.v. (intravendse) Flussigkeitsversorgung
CSPEN = Chinese Society of Parenteral and Enteral Nutrition; ESPEN = European Society for Clinical Nutrition and Metabolism; ESPGHAN
= European Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology and Nutrition; ESPR = European Society for Paediatric Research
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Beurteilung der Flussigkeitsbilanz®

Beurteilung der Einnahme und Ausscheidung
(siehe Daten im Patiententagebuch)

» Flissigkeitsaufnahme Uber 24 Stunden*
- Art des Getranks (z.B. orale Rehydrationslésung, Mineralwasser etc.)

» Urinausscheidung tber 24 Stunden?

» Anzahl der Defédkationen oder Stoma-Outputs, Stuhlkonsistenz (z. B. Bristol-
Stuhlformen-Skala auBBer bei Stoma-Patient:innen) im Verlauf und im Vergleich
zu den Ausgangswerten

Uberpriifung des PE-/IV-Bedarfs
» Siehe Algorithmus zur PE-/IV-Anpassung auf der folgenden Seite

» Falls die PE/IV reduziert wird, im Folgemonat einen Nachsorgetermin ansetzen

Revestive® bei PE-/IV-Reduzierung’

Die Nachsorgeintervalle sollten anhand klinischer Indikatoren von
der behandelnden Arztin oder dem behandelnden Arzt festgelegt v
werden.

» Es wird eine Behandlungsdauer von 6 Monaten (abziglich Krankheitsphasen
wie katheterbedingte Blutstrominfektionen oder sonstige interkurrente
Erkrankungen) empfohlen, nach deren Ablauf der Behandlungseffekt bewertet
werden sollte.

» Bei Kindern unter 2 Jahren sollte die Behandlung nach 12 Wochen bewertet
werden.

» Wenn innerhalb von 12 Monaten insgesamt keine Besserung eintritt, ist zu
prufen, ob die Behandlung fortgesetzt werden sollte ##

» Fur Kinder und Jugendliche liegen keine Daten Uber mehr als 6 Monate vor.##

» Bei Patient:innen, die von der parenteralen Erndhrung entwdhnt wurden, wird
die Fortsetzung der Behandlung empfohlen.##

#In der Studie wurden vor jeder Visite bzw. geplanten Anderung der PE/IV die stabile Zufuhr und Ausscheidung Uber 48 Std.
# Fachinformation Revestive® 5 mg
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Ausschleichen von Revestive® bei Patient:innen,
die nicht trocken sind und Windeln tragen®

Urinausscheidung < 25 ml/kg/Tag

Urinausscheidung 2 25 ml/kg/Tag
mit Gewichtszunahme und
spezifisches Uringewicht < 1,020

| |

Stuhl + gemischte Stuhl + gemischte
Ausscheidung 2 75 ml/kg/Tag Ausscheidung < 75 ml/kg/Tag
oder oder
Stoma-Output 2 80 ml/kg/Tag Stoma-Output < 80 mi/kg/Tag

oder keine Gewichtszunahme
oder spezifisches Uringewicht 21,020

Auf klinische Dehydratation
und PE-/EE-Anpassung
prufen

PE-Volumen um
210 % verringern und
EE-Volumen erhdhen

Ausschleichen von Revestive® bei Patient:innen,
die trocken sind und keine Windeln tragen®

Urinausscheidung < 25 ml/kg/Tag oder Urinausscheidung 2 25 ml/kg/Tag und

spezifisches Uringewicht <1,020

l l

> 10 Stuhlgange téaglich oder <10 Stuhlgange téglich oder
Stoma-Output 280 ml/kg/Tag Stoma-Output < 80 ml/kg/Tag

spezifisches Uringewicht 21,020

PE-Volumen um
210 % verringern und
EE-Volumen erhdhen

Auf klinische Dehydratation
und PE-/EE-Anpassung
prifen

EE = enterale Erndhrung; PE = parenterale Ernghrung
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Checkliste Follow-up Revestive®-Behandlung'?

Therapie-Evaluierung bei

Therapie-Evaluierung

Kindern < 2 Jahre (Woche 12) (Monat 6)
Th ie-
UNTERSUCHUNG eraple M1 M2 M3 Mé Ms Mé ab 2. Halbjahr
beginn
Gastro-/Koloskopie/ In Jahr 1& 2, dann
Sigmoidoskopie C alle 2 5 Jahre
Test auf okkultes Blut Y Jahrlich
Status
Korperlange, -gewicht,
Kopfumfang (< 2 Jahre),
Blutdruck, Puls, Odeme, ° ° ° ° ° ° PY
Pubertatsstadium,
Stuhlfrequenz, Urin-
Ausscheidung
Bl
EI:Etml s W11-2x, Ab 2. Halbjahr
N v C W2/3 je 1x C C C C C vierteljghrlich
S&ure-Basen-Status
Im 1. Halbjahr mo-
Leber, Niere, Lipase o (o) ) (o) o (o) o natlich bis 2-monat-
lich, dann bei Bedarf
Differentialblutbild, Spu- Im 1. Halbjahr 1-2x,
renelemente, Vitamine J O C dann bei Bedarf
IGF-1, IGFBP-3 & ° PT 1x nach 3-6
Parathormon (PT) Ll Monaten
Urin B
Urinelektrolyte, Bei jeder
Kreatinin/EiweiB & spe- ° ° ° ° ° ° ° ambulanten
zifisches Gewicht Verlaufskontrolle
Stuhl Vor Therapie-
Fakales Calprotectin ¢ beginn, dann jahrlich
Klinische
Untersuchungen
Echokardiografie,
Elektrokardiogramm L 1x/Jahr
Ultraschall Leber, Milz,
Pankreas, Darm
Erndhrung
PE-Volumen, -Energie- Bei jeder ambu-
gehalt und -Zusammen- ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ lanten Verlaufs-
setzung kontrolle &
Orale und enterale halbjéhrliche Ernah-
Makronahrstoff- und Y ° ° ) Y ° ° rungsprotokolle
Flussigkeitszufuhr
NA/K-Zufuhr °
Senstiges Dauerhaft
Patiententagebuch ¢ ¢ ¢ ¢ ¢ ¢
Compliance ) ® ® ® [ [
Bei jedem
Unerwunschte Pat.-Kontakt
Lo [} [ J [ ] [ ] [} [ ]
Ereignisse

W = Woche; M = Monat; PE = parenterale Ernahrung; IGF = Insulin-like growth factor; IGFBP = Insulin-like growth factor-binding protein
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Takeda Patientenservice

Takeda Patientenservice Literaturverzeichnis

1. Revestive® Fachinformation (1,25 mg/5 mg), aktueller Stand.

2. Posovszky C et al. Anwendung von Teduglutid bei Kurzdarmsyndrom im Sauglings-, Kindes- und Jugendalter:
Positionspapier der Arbeitsgruppe ,Chronisches Darmversagen” der Gesellschaft fur Padiatrische
Gastroenterologie und Erndhrung (GPGE). Z Gastroenterol 2026. DOI 10.1055/a-2757-3525.

3. Chiba M et al. JPGN 2023; 77(3): 339-346.

4. Carter BA et al. J Pediatr 2017; 181: 102-11.

5. Clinical Study Protocol TED-C14-006. Amendment 4, version 5.0. ClinicalTrials.gov.

Verfiligbar unter: https://www.clinicaltrials.gov/ProvidedDocs/81/NCT02682381/Prot_003.pdf; abgerufen:
Februar 2026.

6. Kocoshis SA et al. JPEN J Parenter Enteral Nutr 2020; 44(4): 621-631.
7. Puntis JWL et al. Clin Nutr 2018; 37: 2392-2400.

Der Takeda Patientenservice bietet Ihrer Praxis und lhren
Patient:innen umfassende Infos und Materialien - fur bestens
informierte Patient:innen

ADELN?
T DU ANGSTAOR T, LN

Leitfaden zum
therapeutischen Spielen
for Eltern und pet n

reuungspersone

SHORTY

...sowie
hilfreiche

Informationen

Alles rund zur parenteralen

um das Erndhrung und
Kurzdarm- = vieles mehr!

syndrom...

Kennen Sie schon unseren Takeda

YouTube-Kanal mit Mia und Shorty?

Mia fragt nach:

Weitere Videos finden Sie unter:
www.leben-mit-kds.de/familienseite

Weitere Informationen finden Sie unter:
www.leben-mit-KDS.de
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Bei Kurzdarmsyndrom

Freiheit
ist moglic

Was wire, wenn Sie lhre padiatrische
KDS-Patient:innen von parenteraler Reve
Erndhrung befreien kénnten? Teduglutid

Revestive® 1,25 mg / 5 mg Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionslésung

¥ DIESES ARZNEIMITTEL UNTERLIEGT EINER ZUSATZLICHEN UBERWACHUNG. DIES ERMOGLICHT EINE SCHNELLE IDENTIFIZIERUNG NEUER ERKENNTNISSE UBER DIE
SICHERHEIT. ANGEHORIGE VON GESUNDHEITSBERUFEN SIND AUFGEFORDERT, JEDEN VERDACHTSFALL EINER NEBENWIRKUNG ZU MELDEN. HINWEIS ZUR MELDUNG VON

NEBENWIRKUNGEN, SIEHE ABSCHNITT 4.8 DER FACHINFORMATION.

Wirkstoff: Teduglutid. Zusammensetzung: Eine Durchstechflasche mit Pulver enthalt 1,25/5 mg Teduglutid. Nach Rekonstitution enthalt jede Durchstechflasche 1,25/5 mg Teduglutid in
0,5 ml Lésung, entspr. einer Konzentration von 2,5/10 mg/ml; Sonstige Bestandteile: Pulver L-Histidin, Mannitol, Natriumdihydrogenphosphat 1H:O, Dinatriumhydrogenphosphat 7 H20;
Natriumhydroxid/Salzséure (zur pH-Wert-Einstellung) (nur 5 mg); Lésungsmittel Wasser fir Injektionszwecke. Anwendungsgebiete: Behandlung von Patienten ab einem korrigierten
Gestationsalter von 4 Monaten mit Kurzdarmsyndrom (KDS). Nach einem chirurgischen Eingriff sollte zunachst eine Phase der intestinalen Adaption abgewartet werden, die Patienten
sollten sich in einer stabilen Phase befinden. Gegenanzeigen: Uberempfindlichkeit gegen den Wirkstoff, einen der sonst. Bestandteile oder das in Spuren vorhandene Tetracyclin. Aktive
oder vermutete Krebserkrankung (Malignit&t). Patienten mit einer anamnestisch bekannten malignen Erkrankung des Gastrointestinaltraktes, einschlieBlich des hepatobilidren Systems
und des Pankreas, in den vergangenen finf Jahren. Nebenwirkungen: Sehr haufig: Atemwegsinfektion, Kopfschmerzen, abdominale Distension, abdominale Schmerzen, Erbrechen,
Ubelkeit, gastrointestinale Stomakomplikation, Reaktion an der Injektionsstelle; Haufig: Grippeahnliche Erkrankung, verminderter Appetit, Hyperhydratation, Angst, Insomnie,
kongestive Herzinsuffizienz, Dyspnoe, Husten, kolorektaler Polyp, Kolonstenose, Blahungen, Darmobstruktion, Stenose des Ductus pancreaticus, Pankreatitis, Dunndarmstenose,
(akute) Cholezystitis, peripheres Odem; Gelegentlich: Synkope, Dinndarmpolyp; Nicht bekannt: Uberempfindlichkeit, Magenpolyp, Flissigkeitsretention. Verschreibungspflichtig.
Takeda Pharmaceuticals International AG, Irland Stand der Information: Juli 2024

Takeda

C-APROM/DE/GI/0154, 1107103135



