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HJEMMEINFUSJON VEILEDNING FOR HELSEPERSONELL

1. MAL

Malet med dette dokumentet er & gi veiledning til
helsepersonell om behandling av pasienter som far
Fabrazyme® hjemme. Prosessen som er beskrevet i
detalj nedenfor begynner med evaluering og valg

av pasienter og drafting av krav til hjemmeinfusjon.
Deretter beskrives organisering av hjemmeinfusjon og
oppleering.

Enzymerstamingsibehandling er tilgjengelig for noen
lysosyrmlagringssykdormmer, og hvis bestemnte betingelser er oppfylt, kan
infravengs behandling overfgres til pasientens hjem for & gjgre den mer
praktisk og forbedre pasientens livskvalitet [1-3]. Infusjonsbehandling
med Fabrazyme® er filgiengelig for behandling av pasienter med Fabrys
sykdom og blir som regel talt godf [4-6].

Hvis befingelsene kan oppfylies, kan pasienten f& behandling hjemme,
noe som er mer behagelig og gir starre fleksibilitet nér det gjelder
infusjonstidspunkt. Pasienten unngdr & bruke fid pd & reise il og fra
sykehuset, og pasienten kan fglge et normalt utdanningsprogram og/
eller organisere fritids- og jobbakfivifeter enklere. Dessuten reduserer dette
avhengigheten av knappe sykehusressurser [1]. Beslutningen om &
overfgre behandlingen med Fabrazyme til pasientens hjem treffes av
behandlende lege og skal fa hensyn fil pasientens gnsker og medisinske
filstand.

Hjemmeinfusjonen er underlagt den behandlende legen sitt ansvar.
Distribusjon av opplceringsmateriellet bar kun gjeres dersom den
behandlende legen besternmer at pasienten oppfyller betingelsene

for hjemmeinfusjon. Det er den behandlende legen sitt ansvar &
sgrge for en sikker administrering og unngé medisineringsfeil og
overfglsomshetsreaksjoner. Detle bar sjickkes og dokumenteres av den
pehandlende legen.

Prosessen som presenteres | dette dokumentet representerer generelle
refningslinjer, men lokal medisinsk praksis og nasjonale regler og
pestfernmelser skal felges.
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2. EVALUERING AV
EGNETHET FOR
HJEMMEINFUSJON

For det treffes tiltak, ma legen som har ansvaret for
behandlingen av pasienten avgjegre om pasienten
oppfyller folgende hovedkriterier for overfering av
sykehusbasert behandling til behandling i pasientens
hjemmemilja:

Pasienten anses som medisinsk stabil. En grundig evoluering ma
foretas for beslutning om overfaring av behandling.

Pasienten md ha fatt infusjoner av Fabrazyme i et kontrollert miljg i
flere maneder. Dokumentasjon av ef mgnster med infusjoner som ble falt
godf uten infusjonsrelaterte reaksjoner eller med milde infusjonsrelaterte
reaksjoner som er plitt konfrollert med premedisinering, er en forufsetning
for overfgring av behandlingen il hjiemmet.

Pasienten md ha overholdt den forskrevne infusjonsplanen tidligere.
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3. KRAV TIL OG
ORGANISERING AV
HJEMMEINFUSJON

Nar pasienten er blitt vurdert som kvalifisert for
hjemmmeinfusjon basert pa hovedkriteriene over, ma
et sett med krav oppfylles for a sikre at infusjoner
av Fabrazyme kan gis sikkert, effektivt og palitelig i
pasientens hjem.

3.1 Pasient
Generelt

Pasienten og/eller omsorgsperson(er) er blitt informert av
behandlende lege om behandlingen som skal gis hjemme, de
tilhgrende risikoene og tilbudet om medisinsk stgtte hjemme, slik
som overfglsomhetsreaksjoner og medisineringsfell, og mdé akseptere
behandling i hjemmet.

Pasienfen og/eller omsorgspersonen(e) skal ha forstaelse av
sykdommen og vcere i stand til & kjenne igjen bivirkninger som
overfglsomhetsreaksjoner og medisineringsfeil og forsté prosedyren som
skal fglges hvis disse innfreffer.

Hjemmemiljget m& veere egnet for behandling med hjemmeinfusjon,
plant annet med et rent milje med strem, vann, telefon, kjigleskap og plass
fil & oppbevare Falbrazyme og annet infusjonsutstyr.

Pasienten er bliff informert om at infusjonen alltid skal administreres
med en voksen til stede, def vil si infusjonssykepleieren eller, Nvis
ferdigheter innen egeninfusjon er filegnet en voksen som har kunnskap
om infusjonsprosedyrer, og som har it filstrekkelig opplcering | hva som
m& gjores ved en infusjonsrelatert reaksjon og ved medisineringsfeil, slik
pehandlende lege eller infusjonssykepleieren vurderer det,

Medisinsk

Pasienfen md voere fysisk og mentalt i stand til & & infusjonene hjiemme.
Behandlende lege er ansvarlig for anbefalingen om & & Fabrazyme-
infusjoner hiemme.

Pasienfen md& ha venetilgang eller en enhet for sentral venetilgang som
muliggjer tilfredsstillende infusjon.
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3.2 Behandlende lege

Behandlende lege er ansvarlig for igangsetting av alle ngdvendige
administrasjonstiltak som gjor det mulig for de andre involverfe partene
(pasient og/eller omsorgsperson(er), infusjonssykepleier, apotek) &
forfsette.

Behandlende lege er ansvarlig for & gi pasienten *Handbok for
pasienter med Fabrys sykdom som fér hjemmeinfusjon med
Fabrazyme” og loggboken.

Behandlende lege er ansvarlig for & fastsette infusjonshastighet

og dose. Fabrazyme-infusjonshastighefen som pasienten fdlfe i ef mer
kontrollert milj@ (for eksempel i sykehus eller annet medisinsk milj), skal
ikke endres | hiemmemiljizet, med mindre det er nedvendig p& grunn av
sikkerhetsvurderinger. Alle endringer i administreringen av Fabrazyme
md dokumenteres klart i loggboken (vedlegg 1).

Hjemmeinfusjonen er underlagt den behandlende legen sitt ansvar.
Distribusjon av opplceringsmateriellet bar kun gjgres dersom den
behandlende legen besternmer at pasienten oppfyller betingelsene

for hjemmeinfusjon. Det er den behandlende legen sift ansvar &

serge for en sikker administrering og unngé medisineringsfeil og
overfglsomshetsreaksjoner. Detfie bor sjiekkes og dokumenteres av den
pehandlende legen.

Hvis behandling far infusjon blir administrert i sykenus eller et annet
medisinsk miljig (for eksempel antinistaminer, paracetamol, ibuprofen,
kortikosteroider), mé& behandlingen gis basert pd en pasientspesifikk
forskriving og skal veere beskrevet i loggboken. Denne benhandlingen
ma& ikke endres i hjemmemiliget med mindre det er medisinsk begrunnet
ifplge behandlende lege.

Akuttbehandling ma gis basert pé en pasientspesifikk forskriving og skall
angis | logglboken.

Behandlende lege ma sikre at det finnes en rask og pdilitelig
kommunikasjonskanal for & reagere | en akutt situasjon der def frengs
oyeblikkelig medisinsk hjelp.

Pasienter som opplever bivirkninger, m@ kontakte behandlende lege
eller hans/hennes medisinske stedfortreder straks. Def kan hende
pdfzlgende infusjoner md& skje i sykehus  eller et annet medisinsk miljo
avhengig av hva behandlende lege eller hans/hennes medisinske
stedfortreder beslutter.

Behandlende lege har ansvaret for regelmessig overvakning av
sykdommen hos pasienten som far infusjon hjemme.

Behandlende lege og infusjonssykepleieren har ansvaret for
tilfredsstillende planlegging og overvdakning av infusjonene.
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3.3 Apotek- og infusjonsutstyr

Nedvendig utstyr vil bli levert etter avtale med sykehuset.

3.4 Infusjonssykepleier

Infusjonssykepleieren vil ha en koordinerende rolle overfor behandlende
lege og pasienten og/eller omsorgsperson(er) Nér det gjelder
pehandling hjemme, og vil sammen med behandlende lege, pasient
og/eller omsorgsperson(er) efablere nivéet for ngdvendig sigtte i
hjemmet.

Infusjonssykepleieren er kvalifisert for & gi intravengse infusjoner, har
f&ft filfredsstilende  opplcering i administrering av Fabrazyme og har fé&it
opplcering i mulige ugnskede hendelser, inkludert alvorlige ugnskede
hendelser som anafylaktiske reaksjoner og filfak som skal treffes hvis de
forekommer.

Infusjonssykepleieren skal ngye fglge de forskrevne metodene for
klargjgring og administrering cv Fobrazyme, slik det er angitt | denne
nandboken.

Infusjonssykepleieren skal felge forskrevet dose og infusjonshastighet for
Fabrozyme slik det er angitt i loggboken naye (vedlegg 1).

Infusjonssykepleieren registrerer hver administrering av Fabrazyme i
loggboken (vediegg 1).

Behandlende lege og infusjonssykepleieren har ansvaret for
filfredsstillende planlegging og overvdakning av infusjonene.

Hvis det oppstdr en infusjonsrelatert ugnsket reaksjon, méa
infusjonssykepleieren avbryte infusjonen og ringe til behandlende
lege og/eller det landsspesifikke nasjonale ngdnummeret som er
angitt i loggboken. Behandlende lege og/eller det landsspesifikke
nasjonale ngdnummeret skal ogsd ringes hvis det oppstér en
infusjonsrelatert ugnsket reaksjon kort tid etter at infusjonen er
fullfart. Alle infusjonsrelaterte ugnskede reaksjoner skal registreres i
loggboken (vedlegg 1).




HJEMMEINFUSJON VEILEDNING FOR HELSEPERSONELL

3.5 Forbehandling og akuttbehanding

Det skal gis passende forbehandling basert pa det som er forskrevet
spesielt for pasienten. Benandling som blir administrert i sykehus eller
annet medisinsk miljg, skalikke endres ihjemmemiliget med mindre det er
medisinsk begrunnet ifglge behandlende lege.

Medisiner for reaksjon pé& en akutt situasjon ma veere tilgjengelig om
nedvendig. Behandlende lege md& gi pasienten og/eller
omsorgspersonen filfredsstillende opploering i bruk av medisin for akutte
sifuasjoner.

Hvis pasienten opplever en ugnsket hendelse/bivirkning under
eller kort tid etter infusjonen, skalinfusjonen avbrytes straks, og
behandlende lege og/eller hans/hennes medisinske stedfortreder
skal kontaktes for rad. Det kan hende videre infusjoner mé skje

i et sykehusmilj@ eller annet medisinsk milja. Helsepersonell
oppfordres til & melde enhver mistenkt bivirkning. Dette gjgres via
meldeskjema som finnes pd& nettsiden til Direktoratet for medisinske
produkter: www.dmp.no/meldeskjema. Bivirkningerkanitillegg
rapporteres direkte til Sanofi pd e-post pharmacovigilance.
norway@sanofi.com eller pd& telefonnummer 469 18 001 (kl. 10-14).

3.6 Loggbok il

Loggboken er et kommunikasjonsmiddel for alle som er involvert i &
administrere Fabrazyme i hiemmemiljget.

Informasjonssykepleier/pasient/omsorgsperson(er) skal registrere
funnene og tiltakene fra den innledende samtalen og all relevont
informasjon fra pd&felgende besak i logglboken.

‘ . L , Loggbok for
Det skal utarbeides en ressurskontaktliste, og den skal veere tilgjiengelig Fabrazyme®

for pasienten og/eller omsorgspersonen(e) og infusjonssykepleieren i Hjemmeinfusjon
loggboken hjemme.

Loggboken skal oppbevares hjemme hos pasienten og skal

) ‘ ) ‘ Fabrazyme®
oppdateres av infusjonssykepleier/pasient/omsorgsperson(er) hver gang agalsidase beta
Fabrazyme blir administrert,

Pasienfen mé ta med loggboken til sykehuset ved hver avtale og o
den med hjem igjen efferpd.

I loggboken angir behandlende lege dose, nadvendig rekonstituert
volum, infusjonshastighet og eventuelle endringer p& en klar mate.
Behandlende lege angir p& en klar méte hva som skal gjeres, og hvilke
legemidler som skal administreres, ved en alvorlig infusjonsrelatert
ugnsket reaksjon i samsvar med gjeldende medisinske standarder
forokutfoehandling. Konfakfopplysningene for behandlende lege og def
landsspesifikke Nnasjonale nednummeret er angift i logglooken (vedlegg 1).
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4. OPPLARING |
KLARGJORING OG
ADMINISTRERING
AV FABRAZYME

| prinsipp vil de innledende instruksjonene bli gitt
pa sykehuset, og graden av stgtte som kreves fra
infusjonssykepleier i hjemmemiljget vil bli draftet og
avtalt mellom behandlende lege, pasient og/eller
omsorgsperson(er).

Behandlende lege er ansvarlig for organisering av hjemmeinfusjonen og
ma veere enig i hjemmeinfusjonsprosedyren.

Infusjonssykepleieren vil uffere hele prosedyren for de farste infusjonene |
pasientenes hjem. Hvis pasienten deretter forefrekker & utfgre prosedyren selv
eller med hjelp fra en omsorgsperson, mé felgende betingelser innfris:

Infusjonssykepleieren gir pasienten og/eller omsorgspersonen(e)
tilfredsstillende opplcering i hvordan infusjonen forberedes og
administreres. Infusjonssykepleieren forklorer og demonstrerer nele
infusjonsprosedyren for pasienten og/eller omsorgspersonen(e), inkludert
opplcering I hdndhygiene, rikfig desinfisering og aseptisk h&ndtering ved
forberedelse av infusjonen.

Under pdifzlgende besgk er infusjonssykepleieren til stede for & hjelpe
hvis det er ngdvendig, til pasienten og/eller omsorgspersonen(e)
foler seg trygge pd hele infusjonsprosedyren.

Under rekonstitfuering og administrering av Fabrazyme mdé prosedyrene
som er beskrevet | preparatomtalen for Fabrazyme og i del 5
“Administrering av Fabrazyme” i dette dokumentet fglges, og hver
adminisfrasjon av Fabrazyme skal registreres iloggboken (vedlegg 1).
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Hvis ferdigheter i egeninfusjon er blitt tilegnet, skal infusjonen

alltid administreres i ncerveer av en voksen som har kunnskap om
infusjonsprosedyrene, og som har &t tilstrekkelig opplcering i hé&ndtering
av infusjonsrelaterte reaksjoner og medisineringsfell, slik det vurderes av
behandlende lege eller infusjonssykepleieren.

Ved enhver infusjonsrelatert ugnsket hendelse ma infusjonen

stanses straks, og pasienten eller omsorgspersonen(e) mé ringe
behandlende lege eller hans/hennes medisinske stedfortreder. Hvis
det oppstér en akutt situasjon, finnes opplysninger om héndtering

av dette i loggboken (vedlegg 1). Den samme prosedyren ma fglges
hvis det oppstdr en infusjonsrelatert ugnsket hendelse kort tid etter at
infusjonen er fullfart.

5. ADMINISTRERING
AV FABRAZYME

Bruksanvisning for rekonstituering, fortynning og
administrering finnes i preparatomtalen. Du finner en
detaljert beskrivelse i dette avsnittet.

5.1 Forskrivning

Behandlende lege bestemmer Fabrazyme dose, ngdvendig rekonstituert
volum, infusjonshastighet, premedisinering, akuttmedisinering og
eventuelle endringer. Forskrivingen skal skrives i loggboken (vedlegg 1).
Alle endringer i denne forskrivingen (dose eller infusjonshastighet) skal
ogsd rapporteres i loggboken.
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5.2 Utstyr

Leveres fra sykehuset/apoteket til pasienten eller til en tredjepart med
riktig resept:
Hettegloss med Fabrazyme (5 mg eller 35 mg per hetfteglass), mé
oppbevares i ef rent kjgleskap ved en femperatur mellom +2 °C og +8 °C.
Sterilt vann fil injeksjonsvoesker for & rekonstituere Fabrazyme.

0,9 % NaCl-opplasning (natfriumklorid-opplasning), 2 x 250 ml for
infravenas administrering.

0,9 % NaCl-opplasning, 2 x 50 ml il & skylle infusjonsslangen far og effer
infusjon.

0.5 % klorheksidin i 70 % alkohol (antiseptisk opplasning).

Tilstrekkelig antall av sprayter p& 2 ml, 10 ml og 50 ml avhengig av dosen
av Fabrazyme.

3 x sterile kanyler (1,1 x40 mm).

1 x infusjonskanyle.

0,2 um indine-ilter med lav proteinbinding.
Infusjonsadministrasjonssett (infusjonsslange).
Tape.

Sterile hudservietter.

Avfallsbeholder for skarpe gjensfander.
H&NAvask.

Tumiké.

Ogsé& ngdvendig hvis det brukes en enhet for venetilgang: heparin, 0,9
% NaClopplasning, kanyler, sprayter, forbindingspakke, sterile hansker,
Gripperkanyle.

Legemidler fil premedikasjon (hvis aktuelt)

Legemidler fil akutte situasjoner (beskrevet | loggboken)

5.3 Klargjering

MERKNAD: Du finner bruksanvisning (rekonstitusjon, fortynning og
administrering) i preparatomtalen. Du finner en detaljert beskrivelse i
dette avsnittet.

Klargjer ef rent arbeidsomréde, og legg frem utstyret,

2. Heffeglassene med Fabrazyme md& fas ut av kjgleskopet slik af de
oppndr romtemperatur ca. 30 minutter fer klargjaring.

3. Kontroller utlgpsdatoen som er trykt i bunnen av pakken med
hetteglass. lkke loruk Fabrazyme etter uflgpsdatoen pd efiketften.

Konftroller ot antallet mottatte hetteglass er korrekt.

5. Klargjer bare det antallet heffeglass som er ngdvendig for én infusjon. 5.3 STEG 1: Korgjring av ufstyret

Merknad: Instruksjonene for oppbevaring som er angitt i
bruksanvisningen i preparatomtalen, mé felges.
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5.4 Rekonstituere Fabrazyme

10.

11.

12.

Fiern avrivingshetten fra Falbrazyme-hetteglasset,

Desinfiser gummikorken til Fabrazyme-hetfeglasset med klorheksidin, og
lo den Iuffterke.

Apne steritt vann til injeksjonsvaesker.
Trekk opp den ngdvendige mengden (ml) med sterilt vann i sprayten.

For hetteglass med 35 mg, rekonstituer hvert hetteglass med 7,2 ml vann til
injeksjonsvaesker. For hetteglass med 5 mg, rekonstituer hvert hetteglass med 1,1 mlvann
til injeksjonsveesker.

Unngd & sprute vann til injeksjonsvoesker kraffig fra sprayten pd&
pulveret, for & minimere skumdannelse. Du bar gjgre dette ved & filfare
vann Til injeksjonsvcesker langsomt og dréipevis nedover innsiden av
hetfteglasset. Drei og vipp hvert hetteglass forsiktig. lkke snu hetteglasset
opp-ned, ikke sving det, og ikke rist det.

Gjenta prosessen for flere Fabrazyme-hetteglass hvis det er ngdvendig.
Det kan voere smd bobler etter blandingen.

La opplasningen seffe seg noen f& minutter, slik af eventuelle bobler
forsvinner, og for & sikre af pulveret er riktig rekonstifuert,

Effer rekonstituering skal Falbrazyme kontrolleres visuelf far bruk. Den
rekonstituerte opplasningen mdé& veere en kiar, fargelas voeske uten
fremmmedlegemer. Fordi detfte er en profeinopplasning, kan detf
forekomme lett flokkulering/uklarnet som kan beskrives som tynne,
gjennomskinnelige filore av og fil etter fortynning.

Hvis det observeres frermmedlegemer i vaesken, eller den er misfarget,
ma& produktet ikke brukes, og infusjonssykepleieren eller benhandlende
lege m& kontaktes.

Det anbefales af hetteglassene fortynnes straks effer rekonstitusjon for &
minimere dannelse av proteinpartikler over fid.

lkke anvendt legemiddel samt aviall mé kasseres | overensstemmelse
med lokale krav.

5.5 Fortynning

1.

Desinfiser lokket/&pningen fil 1 eller 2 poser med 0,9 % NaCl-opplasning
ved & bruke klorheksidin, og la den Iufttarke.

Volumet av rekonstituert Falbrazyme-opplasning mdé voere def samme
sorm volumet som er forskrevet i logglboken (vedlegg 3).

Seffinn kanylen i korken pd& infusjonsposen, og frekk langsomt opp
et volum av 0,9 % NaCl-opplgsning som filsvarer volumet av den
rekonstituerfe Fabrazyme-opplasningen som skal tilsettes.

Hvis for eksempel det forskrevne rekonstituerte volumet er 14 ml, trekkes 14 ml (2 x 7 ml)
fra posen med NaCl-opplasning.

5.4 STEG 2: Desinfiser hetfteglasset

5.4 STEG 4: Trekk opp den ngdvendige
mengden med sterilt vann i sprayten

5.4 STEG 5: Unngd & sprutfe vann il
injeksjonsvoesker kraftig fra sprayten

5.5 STEG 3: Trekk langsomt opp det
ngdvendige volumet av 0,9% NaCl-
opplasning som tilsvarer volumet av den
rekonstituerte Fabrazyme-opplasningen
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Fiern lufrommet i infusjonsposen ved & frekke luften inn i en sprayte p&
80 ml.

Trekk den rekonstituerte opplasningen langsomt ut av hvert av
hetteglassene opp til det fofale volumet som kreves.

Ndr disse mengdene er trukket opp, skal det ikke veere skum i det rekonstituerte produktet.

Injiser det totale volumet av rekonstituert Falbrazyme-opplasning forsiktig
inn i posen med 0,9 % NaCl-opplgsning.

Bland denne Fabrozyme-opplasningen godt ved & vende
infusjonsposen forsiktig eller gni den lett. Ikke rist infusjonsposen kraffig.
Den fortynnede opplgsningen skal fltreres giennom et 0,2 um in-line-
filter med lav proteinbinding under adminisfrering.

5.6 Fylle infusjonsslangen

1.

Ta infusjonssystemet ut av emballasjen, og lukk det med rulleklemmen.
Koble in-line- filleret il infusjonsslangen.

Koble spissen fil posen med 0,9 % NaClopplasning, som ikke inneholder
Fabrazyme, og fyll infusjonssystemet ved & holde dré&pekammeret opp-
ned, og dpne klemmen.

Fyll hele infusjonssystfemet, fiern eventuelle Iuftbobler, og lukk
rulleklemmen.

Koble infusjonsposen med Fabrazyme til y-systemet. Hold klemmen
lukket.

5.7 Sette inn kanylen i venen

Ved egeninfusjon skal den voksne personen som er til stede under
infusjonsekten, ha fatt tilstrekkelig oppleering i teknikken med & sette inn
kanyler av infusjonssykepleieren, behandlende lege eller hans/hennes
medisinske stedfortreder.

Serg for at det henger noen strimler med tape klare fil bruk, og at
enden til infusjonssysfermet er innenfor rekkevidde. Plasser klorheksidinen
I Nncerheten sammen med Nnoen gaskompresser.

Ta infusjonskanylen ut av emballasjen.

F& pasienten til & sitte ned og hvile én arm pd bordet, helst p& et rent
klede.

Seft p& furniké, desinfiser omr@idet der kanylen skal seftes inn, og la detf
forke.

Stram huden, og setft inn kanylen med gyet vendt oppover med en
liten vinkel gjennom huden og inn i venen. Nar kanylen har tfrengt inn |
venen, ser du et "glimt” av blod ved enden av slangen.

Seft kanylen ca. 0,5 cm inn i venen for & sikre af den ikke faller ut med
én gang. Bruk tape for & holde kanylen p& plass. Koble systemet med
filter fil kanylen.

5.5 STEG 5: Trekk den rekonstituerte
opplasningen langsomt ut av hvert av
hetteglassene opp til det fofale volumet
som kreves

5.5 STEG 5: Def skal ikke voere skum | detf
rekonstituerte produktet
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7. Fem furnikeet. Slangen fylles n& med blod. Hvis dette ikke skjer, er ikke
kanylen plassert rikfig i venen. Da md prosessen gjentas med en ny
kanyle. Apne klemmen for 0.9 % NaCl- opplgsning.

8. Justerinfusjonshastigheten i henhold fil forskrivingen (loggboken,
vedlegg 3). og dpne ventilen. Sitt ned og slapp av mens infusjonen
skjer.

5.8 Administrering og brukstid

Seft fra mikrobiologisk perspektiv bar produktet brukes umiddeloart.

Hvis det Ikke brukes straks, har brukeren ansvaret for oppbevaring og
betingelser far bruk. Nér produktet er fortynnet i 0,9 % NaCl-opplasning, er
det kjiemisk stabilt i opptil 24 fimer hvis det opplevares ved en temperatur
mellom 2 °C og 8 °C og holdes unna lys.

Behandlende lege bestemmer Fabrazyme dose, infusjonshastighet og
evenfuelle endringer. Behandlingen mé ikke endres i hjiemmemiljget med
mindre det er medisinsk begrunnet ifglge behandlende lege.

Né&r Fabrazyme-infusjonen er blitt fullfart, skylles systemet med 0,9 % NaCl-
opplesning med samme hastighet og med kanylen fiernet,

5.9 Klargjering av Fabrazyme-infusjon
med enhet for venetilgang

Nar pasienten har sentral venetilgang for tilfersel av Fabrazyme, vil
infusjonssykepleieren vise pasienten og/eller omsorgspersonen(e)
hvordan enheten skal stelles, hvis ikke dette allerede er blitt demonstrert
under infusjoner i sykehus.

Riktig sfell av en venetiigang hjiemme omfatter regelmessig skylling med
heparin for & hindre koagulering og ruk av sferil feknikk for & holde enheten
fri for smittestoffer.

Pasienten og/eller omsorgspersonen(e) vil bli informert om de felgende
nadvendige trinnene:

Né&r enheten er i bruk, skal stedet dekkes med en fransparent feffende
pandasje. Det kreves ingen forbinding ndr enheten ikke er i bruk.

Skyll allfid med 5 mlI 0,9 % NaCl-opplgsning fer og effer bruk.

Skyll allfid med 5 ml heparin (100 E/ml) efter bruk.
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6. SIKKERHETS-
INFORMASJON
FOR FABRAZYME

Se punkt 4 i preparatomtalen for fullstendig
sikkerhetsinformasjon for Fabrazyme.

7. MELDING AV
BIVIRKNINGER

En ugnsket hendelse/bivirkning er en ugnsket

fysisk, psykologisk eller atferdsmessig hendelse

hos en pasient som far administrert et legemiddel,

og der hendelsen ikke ngdvendigvis har en
arsakssammenheng med behandlingen. En alvorlig
ugnsket hendelse/bivirkning omfatter et forhold som
far minst én av disse folgene:

Resulterer | dadsfall.

Er livstruende (enhver hendelse der pasienten stod i fare for & do da
hendelsen inntraff - gjelder ikke en hendelse som muligens kunne fort il
dgdsfall hvis den hadde veert alvorligere).

Krevde innleggelse pd& sykehus eller forlengelse av et eksisterende
sykehusopphold.

Farer til vedvarende eller betydelig funksjonshermming/arbeidsuferhet
(enhver ugnsket hendelse som fordrsaket en vesentlig reduksjon av
pasientens evne til & utfere normale livsfunksjoner).

En medfadt anomali / fodselsdefekt.

Er en viklig medisinsk hendelse (en hendelse som etfer kompetent
medisinsk vurdering kan skade pasienten, og som kan kreve medisinsk
eller kirurgisk intervensjon for & hindre etft av resultatene som er oppgitt
ovenfor).
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Helsepersonell oppfordres til & melde enhver mistenkt bivirkning. Dette
gjeres via meldeskjema som finnes p& nettsiden fil Direktoratet for
medisinske produkter: www.dmp.no/meldeskjema.

Du kan i tillegg ogsd kontakte Sanofi pd pharmacovigilance.
norway@sanofi.com eller pé tif.nr: 46 91 80 01 (kl. 10-14).

Hvis pasienten oppdager at det ble gjort en feil i klargjgringen
og/eller administreringen av legemiddelet, skal pasienten eller

infusjonssykepleieren informere behandlende lege for & bestemme
hensiktsmessige tiltak.

8. YTTERLIGERE
INFORMASJON

Preparatomtalen inneholder den fullstendige
indikasjonen og ytterligere informasjon om godkjent
bruk av Fabrazyme. Oppdatert preparatomtale

kan sgkes opp pa Legemiddelsgk pa www. dmp.no.
Ytterligere detaljert informasjon om Fabrazyme finnes
pa folgende nettsted: Det europeiske
legemiddelkontoret (EMA) (se http:/www.
ema.europa.eu).
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Vedlegg 10.1

Loggbok for Fabrazyme® - hjemmeinfusjon

Kontaktopplyshinger (skal fylles ut av behandlende lege)

Ngdnummer:

Behandlende lege

Navn: Navn:
Fgdselsdato: Sykehus:
Adresse: Adresse:

Postnr. / Sted:

Postnr. / Sted:

Telefon:

Telefon:

Pasientens omsorgsperson

Navn:

Ngdnummer:

Adresse:

Sykepleier

Navn:

Postnr. / Sted:

Organisasjon:

Telefon:

Adresse:

Apotek

Navn:

Postnr. / Sted:

Telefon:

Adresse:

Postnr. / Sted:

Telefon:
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Opplysninger om administrering (skal fylles ut av behandlende lege)

Fabrazyme administrert siden: (DD-MM-AAAA)

Farste infusjon hjemme: (DD-MM-AAAA)

Fabrazyme-doseringsregime

Dose:

Hyppighet:

Infusjonshastighet:

Ngdvendig rekonstituert volum (ml):

Totalt volum i infusjonsposen (ml):

Medisiner til forbehandling:
(hvis aktuelt)

Arsaker til infusjon av
Fabrazyme hjemme:

Funn og tiltak fra
innledende samtale:

Angi stgtte som skal gis av
infusjonssykepleier hjemme:
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Nadvendige tiltak ved en alvorlig infusjonsrelatert reaksjon
(skal fylles ut av behandlende lege)

1. Stopp infusjonen

2.Ring det nasjonale ngdnummeret

Telefonnummer:

3.Ring legen

Telefonnummer:

Telefonnummer (24 t1):

Navnet pd legen:

Navnet pd klinikken:

Adresse:

4. Medisin for akutte situasjoner

Medisin, inkludert dose

5. Pasientens kontaktperson som skal varsles

Navn:

Telefonnummer :
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Fyll ut dette skjemaet for hver infusjonsgkt

( )

- Pasienten og/eller omsorgsperson(er) er blitt informert om risikoer forbundet med hjemmeinfusjon av
Fabrazyme, og det er gift tilfredsstillende opplcering i bruk av medisin for akutte situasjoner.

- \Ved enhver infusjonsrelatert reaksjon md infusjonen stanses straks.

- Ngdvendige filtak ved en alvorlig infusjonsrelatert reaksjon, inkludert kontaktopplysninger, er angitt i
logghboken. Ha disse opplysningene lett tilgjengelig under infusjonsprosedyren

. J

Ngdvendig rekonstituert volum (ml):

Antall hetteglass brukt: 5mg hetteglass:

35mg hetteglass:

Administrasjonens varighet:

Administrasjonshastighet:

Eventuelle problemer/merknader
knyttet til infusjonen (inkludert
infusjonsrelatert(e) reaksjon(er), tilkak
som er truffet og resultat):

Pasientens generelle helsetilstand
- Beskriv alle eventuelle nye
helseproblemer du n& opplever for
infusjonen:

Navnet til personen som er ansvarlig for infusjonen

o o o

Dato for infusjon: (DD-MM-AAAA)

Sykepleier:

Omsorgsperson (hvis forskjellig fra
personen ovenfor):
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Notater
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Notater
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