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SJUKVARDSPERSONAL VAGLEDNING FOR INFUSIONSBEHANDLING | HEMMET

1.SYFTE OCH
MAL

Syftet med detta dokument ar att vagleda vardpersonal
som tar hand om patienter som behandlas med
Fabrazyme® i hemmet. Processen (beskrivs i detalj
nedan) inleds med patientbeddémning och urval, och en
diskussion om vad som kravs for infusion i hemmet.
Sedan organiseras férberedelser for infusion i hemmet
samt utbildning.

Enzymersattningsterapi finns tillganglig for nagra lysosomala
inlagringssjukdomar och livsgladjen och livskvaliteten férbattras nar den
intravenésa behandlingen kan flyttas till hemmet om det gar att uppfylla vissa
krav [1-3]. Fabrazyme® infusionsterapi ar tillganglig for behandling av
patienter med Fabrys sjukdom och tolereras i allmanhet bra [4-6].

Om kraven kan uppfyllas kan patienten fa behandling i hemmiljon vilket
forbattrar komforten och flexibiliteten av infusionstiderna. Det gor ocksa att
man slipper lagga tid pa att resa till och fran sjukhuset och patienter kan folja
ett normalt skolschema och organisera sociala och yrkesmassiga aktiviteter
pa ett battre satt. Det reducerar aven belastningen av sjukhusresurserna [1].

Behandlande lakare maste ta beslutet om det gar att flytta behandlingen
med Fabrazyme till patientens bostad efter patientens 6nskemal och
medicinska status.

Infusionsbehandling i hemmet kommer att ske pa den behandlande lakarens
ansvar. Utbildningsmaterialet ska endast distribueras om behandlande lakare
beslutar att det finns forutsattningar for att patienten ska kunna fa
infusionsbehandling i hemmet. Det &r den behandlande l&karens ansvar att
sakerstalla att infusionen kan ges pa ett sakert satt som undviker risker for
felmedicinering och éverkanslighetsreaktioner. Detta ska kontrolleras och
dokumenteras av behandlande lékare.

Rutinerna som presenteras i detta dokument ar en allman vagledning men ar
underkastade lokal medicinsk praxis och nationellt regelverk.
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2.BEDOMNING AV
LAMPLIGHETEN
FOR HEMINFUSION

Innan man borjar ordna fér behandlingen maste den
behandlande lakaren avgdra om patienten uppfyller
foljande primara kriterier for flytt av sjukhusbaserad

infusionsterapi till patientens bostad:

e Patienten ska beddémas vara medicinskt stabil. En omfattande utvardering

maste vara klar innan man fattar beslut om terapiflytt.

e Patienten maste ha fatt infusioner med Fabrazyme i en kontrollerad miljé
under flera manader. En forutsattning for terapiflytt till hemmet ar
dokumentering av upprepade val tolererade infusioner utan
infusionsrelaterade reaktioner eller milda reaktioner som kontrolleras med
férmedicinering.

e Patienten méaste ha uppvisat god féljsamhet med det ordinerade
infusionsschemat.

7/_
Fabrazyme’
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3.KRAV OCH
ORGANISATION AV
INFUSION | HEMMET

Nar patienten har bedémts vara lamplig for heminfusion,
baserat pa primara kriterier, maste ett antal faktorer bedémas
for att kontrollera att infusioner av Fabrazyme kan ges sakert,
effektivt och tillforlitligt i patientens bostad.

3.1. Patient

Allmént

e Patienten och/eller anhorigvardaren har av behandlande lakare blivit informerad
om den behandling som ges i hemmet, de associerade riskerna
(t.ex. 6verkanslighetsreaktioner och felaktig medicinering) och hur den medicinska
behandlingen utférs i hemmet och godkant att behandlingen sker i hemmet.

e Patienten och/eller anhorigvérdaren férstar vad sjukdomen innebar och kan
k&nna igen biverkningssymtom som éverkénslighetsreaktioner och felaktig
medicinering och de vet vad som ska géras om biverkningar uppstar.

e Hemmiljén maste vara lamplig fér infusionsbehandling, vilket innebar att det
ska vara en ren miljé med tillgang till elektricitet, rinnande vatten, telefon,
kylskap och plats for att forvara Fabrazyme och andra infusionstilloehor.

e Patienten har blivit informerad om att infusionen alltid maste administreras i narvaro
av en vuxen, d.v.s. infusionsskoterskan eller annan vuxen som fatt information om
infusion i hemmet, infusionsprocedurer och adekvat utbildning om vad man gér vid
infusionsrelaterade reaktioner och felaktig medicinering (enligt bedémning av
behandlande lakare eller infusionskoterskan).

Medicinskt

e Patienten maste vara bade fysiskt och mentalt kapabel att fa infusionerna i
hemmet. Den behandlande lakaren ar ansvarig fér rekommendationen att
behandla patienten med infusioner av Fabrazyme i hemmet.

‘\ﬁ
e Patienten har lattatkomliga vener eller en central venkateter som medger r

erforderliga infusioner. ' “
Fabrazyme
agalsidase beta
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3.2. Behandlande lakare

e Den behandlande lakaren ansvarar for att se till att alla nédvandiga
administrativa atgarder satts in sa att andra som ar involverade (patient
och/eller anhérigvardare, infusionsskoéterska, apotek) kan ta vid.

e Den behandlande lakaren ansvarar for att férse patienten med "Vagledning fér
patienter med Fabrys sjukdom som far infusion med Fabrazyme i hemmet” och
med loggboken.

e Den behandlande lakaren ansvarar for valet av infusionshastighet och dos.
Den infusionshastighet fér Fabrazyme som patienten tolererade i en mer
kontrollerad miljo (t.ex. pa sjukhuset eller annan medicinsk klinik) far inte
andras i hemmiljon, savida detta inte ar nédvandigt av sékerhetsskal.
Eventuella andringar i administreringen av Fabrazyme maste vara klart och
tydligt dokumenterade i loggboken (bilaga 1).

¢ Infusionsbehandling i hemmet kommer att ske pa den behandlande lakarens
ansvar.

o Utbildningsmaterialet ska endast distribueras om behandlande l&kare beslutar
att det finns férutsattningar for att patienten ska kunna fa infusionsbehandling i
hemmet. Det ar den behandlande lakarens ansvar att se till att infusionen kan
ges pa ett sakert satt for att undvika felaktig medicinering och
Overkanslighetsreaktioner. Detta ska kontrolleras och dokumenteras av
behandlande lakare.

e Foérbehandling som ges pa sjukhuset eller annan medicinsk klinik (t.ex.
antihistaminer, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider) infor infusion, maste
tilhandahallas baserat pa patientspecifikt recept och maste finnas beskriven i
loggboken. Denna behandling far inte andras i bostaden, om inte behandlande
lakare beddmer att det &r medicinskt motiverat.

e Akutbehandling maste ges baserat pa patientspecifikt recept och maste anges
i loggboken.

e Behandlande lakare maste garantera att en snabb och palitlig
kommunikationskedja finns tillgénglig for medicinsk hjalp i akutfall.

e Patienter som far biverkningar maste omedelbart kontakta behandlande lakare
eller hans/hennes medicinska ersattare. Efterféljande infusioner kan behdva
ges pa sjukhus eller annan medicinsk klinik pa behandlande lakares inradan.

e Den behandlande l&karen ar ansvarig for regelbunden monitorering av den
hembehandlade patientens sjukdomstillstand.

e L&karen och infusionsskoterskan ar ansvariga for att uppréatta ett l@mpligt

schema och monitorera infusionen. N
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3.3. Apotek och infusionstilloehér

Lakemedlet och alla nédvandiga tillbehor tillhandahalls i enlighet med
lokala rutiner och bestdmmelser.

3.4. Infusionsskoterska

e Infusionsskéterskan har en samordnande funktion i forhallande till den
behandlande lakaren och patienten/anhérigvardaren nar det galler
organisering av behandlingen i hemmet och avgdér tillsammans med lakaren,
patienten och/eller anhérigvardaren vilket stéd som behévs i hemmet.

e Infusionsskoterskan ar behorig att ge IV-infusioner och har fatt lamplig
utbildning i att administrera Fabrazyme samt om eventuella biverkningar (t.ex.
allvarliga biverkningar som anafylaktiska reaktioner) och vilka atgarder som
ska vidtas nar de intraffar.

o Infusionsskoterskan maste strikt folja den féreskrivna metoden for beredning
och administrering av Fabrazyme sa som det finns beskrivet i denna vagledning.

e Infusionsskoterskan maste strikt folja den féreskrivna dosen och
infusionshastigheten for Fabrazyme s& som det finns beskrivet i loggboken
(bilaga 1).

o Infusionsskoterskan dokumenterar varje administrering av Fabrazyme
i loggboken (bilaga 1).

e L&karen och infusionsskéterskan ar ansvariga for att uppratta ett [Gmpligt
schema och monitorera infusionerna.

e Om en infusionsframkallad reaktion uppkommer maste infusionsskéterskan
avbryta infusionen och ringa behandlande lakare och/eller SOS alarm pa de
nummer som finns angivna i loggboken. Man maste ringa behandlande
l&kare och/eller SOS-numret dven om en infusionsframkallad reaktion
uppkommer i anslutning till att infusionen ar avslutad. Eventuella
infusionsframkallade reaktioner méste dokumenteras i loggboken (bilaga 1).
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3.5. Férmedicinering och Akutbehandling

Lamplig formedicinering ska tillhandahallas och baseras pé patientens
ordination. Lakemedel som administreras pa sjukhuset eller annan
medicinsk klinik far inte &ndras i bostaden, om inte behandlande lakare
beddmer att det ar medicinskt motiverat.

Det maste finnas lakemedel tillgangliga som ska ges vid en eventuell
nédsituation. Patienten och/eller anhérigvardaren maste erhalla
erforderlig utbildning om akutlékemedlens anvandning.

Om patienten far en biverkning under eller strax efter
infusionen maste man omedelbart avbryta infusionen och
ringa behandlande l2kare eller hans/hennes medicinska
ersattare for radgivning. Efterféljande infusioner kan behdva
ges pa sjukhus eller annan medicinklinik. Alla biverkningar,
inkl. felmedicinering, maste rapporteras till Ladkemedelsverket
(https://lakemedelsverket.se/malgrupp/Halso-—
sjukvard/Rapportera-biverkningar/) av behandlande lakare
(rapportanvisningar finns i denna vagledning, kapitel 7
Sakerhetsrapportering).

3.6. Loggboken

Loggbokens syfte ar att underlatta kommunikationen mellan alla som ar
inblandade i administreringen av Fabrazyme i hemmiljén.

Infusionsskéterskan/patienten/anhérigvardaren dokumenterar resultaten och
atgarderna fran den forsta intervjun och all relevant information fran
efterféljande besok i loggboken.

En kontaktlista med resurspersoner maste fyllas i och finnas tillganglig i
hemmet, i loggboken, fér patienten och/eller anhérigvardaren och
infusionsskoterskan.

Loggboken ska férvaras hemma hos patienten och ska héllas uppdaterad
av infusionsskoterskan/patienten/anhoérigvardaren varje gang Fabrazyme
administreras.

Patienten maste ta med loggboken vid varje sjukhusbesdk och ta
med den hem igen efterat.

I loggboken beskriver den behandlande l&karen klart och tydligt dosen,
foéreskriven rekonstituerad volym, infusionshastighet samt eventuella
andringar. Behandlande l&kare faststaller klart och tydligt vilka atgarder som
maste vidtas och vilka lakemedel som ska administreras vid en allvarlig
infusionsframkallad reaktion i enlighet med aktuell klinisk praxis for akutvard.
Kontaktinformationen fér behandlande lakare och SOS alarm finns i
loggboken (bilaga1).
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4 UTBILDNING |
BEREDNING OCH
ADMINISTRERING AV
FABRAZYME

| regel ges de forsta instruktionerna pa sjukhuset och hur mycket
stdd patienten behdver av infusionsskdterskan i bostaden ar
nagot som den behandlande lakaren och patienten och/eller
anhorigvardaren kommer Gverens om.

Den behandlande lakaren ar ansvarig for organisationen av heminfusionen och maste
samtycka till heminfusionsproceduren.

e Infusionsskoéterskan utfér hela proceduren vid de forsta infusionerna i patientens
bostad. Déarefter maste, om patienten féredrar att skota proceduren sjalv eller med
hjalp av anhorigvardaren, foljande villkor uppfyllas:

o Patienten och/eller anhérigvardaren far adekvat utbildning av infusionsskéterskan om
hur infusionen bereds och administreras. Infusionsskéterskan forklarar och
demonstrerar hela infusionsproceduren for patienten och/eller anhérigvardaren, t.ex.
utbildning om handhygien, lamplig desinfektion och aseptisk hantering vid beredningen
av infusionen.

e Vid efterfoljande besok finns infusionsskéterskan till hands for att hjalpa till, vid behov,
tills patienten och/eller anhdrigvardaren kanner att de har kontroll ver hela
infusionsproceduren.

e Vid rekonstituering och administrering av Fabrazyme maste man félja
anvisningarna i produktresumén for Fabrazyme och kapitel 5 "Administrering av
infusioner av Fabrazyme” i detta dokument och varje administrering av
Fabrazyme maste dokumenteras i loggboken (se bilaga 1).

;?_
Fabrazyme’
agalsidase beta
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e Om man har fatt utbildning i att sjalv utféra infusionen maste alltid infusionen
administreras i narvaro av en vuxen med kunskap om infusionsprocedurer och adekvat
utbildning om vad man gér vid infusionsrelaterade reaktioner och felmedicinering, enligt
behandlande lakare eller infusionskéterskan.

e Tecken pé infusionsrelaterade reaktioner &r oftast feber och frossa. Ovriga symtom kan
inkludera lindrig eller mattlig dyspné, hypoxi (sankt syrgasmattnad), tranghetskansla i
svalget, besvar i bréstet, rodnad, klada, urtikaria, ansiktsédem, angioneurotiskt, 6dem,
rinit, bronkospasm, takypné, vasande andning, hypertoni, hypotoni, takykardi,
palpitationer, buksmarta, illamaende, kréakning, infusionsrelaterad smarta inklusive
smarta i ben och armar, myalgi samt huvudvark.

e Om en infusionsframkallad reaktion uppkommer maste infusionen omedelbart avbrytas
och patienten och/eller anhérigvardaren ringa behandlande lakare eller hans/hennes
medicinska ersattare. | akuta situationer, se akutinformationen i loggboken (bilaga 1). Man
maste folja samma procedur om en infusionsframkallad reaktion intraffar kort efter
avslutad infusion.

5.ADMINISTRERING AV
FABRAZYME

Bruksanvisningen om rekonstitueringen, spadningen och administreringen finns i produktresumén (SmPC).
En detaljerad beskrivning finns i detta avsnitt.

En otillracklig forstaelse for bruksanvisningen for rekonstitueringen, spadningen och administreringen ¢kar
risken for felmedicinering vid behandling i hemmet. For att minska risken fér felmedicinering ar det darfor av
storsta vikt att den behandlande lakaren utvarderar patientens lamplighet fér heminfusion utifran de primara
kriterier som anges i avsnitt 3, samt ar tydlig om betydelsen av att folja instruktionerna fér beredning och
administrering vid utbildning av patienten. Det ar den behandlande lakarens ansvar att sakerstalla att
infusionen kan ges pa ett sakert satt for att undvika risker for felmedicinering.

Om patienten inser att ett misstag har begatts under beredningen och/eller administreringen av lakemedlet
maste patienten eller infusionsskoterskan informera behandlande lakare for att bedéma vilken atgard som
ar lamplig att vidta. Alla feloehandlingar méaste rapporteras till Lakemedelsverket
(https://lakemedelsverket.se/malgrupp/Halso---sjukvard/Rapportera-biverkningar/) av behandlande lakare.

5.1 Ordination

Den behandlande lakaren fattar beslut om dos av Fabrazyme, féreskriven rekonstituerad :\;,n
volym, infusionshastighet, fdrmedicinering, akut medicinering och eventuella &ndringar. /
Receptet maste finnas dokumenterat i loggboken (bilaga 3). Eventuella andringar av Fa b ra ZV m e

receptet (dos eller infusionshastighet) maste ocksa finnas dokumenterade i loggboken.

agalsidase beta
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5.2 Tilloehor

Patienten eller annan person med réatt att hdmta ut recept erhaller féljande frén
sjukhuset/apoteket:

e Flaskor med Fabrazyme (5 mg eller 35 mg per flaska), maste forvaras i ett rent
kylskap med en temperatur pa mellan +2°C och +8°C.

e Sterilt vatten for injektionsvatskor som anvands for att rekonstituera
Fabrazyme.

e 0,9 % natriumklorididsning, 2 x 250 ml fér intravenés administrering.

e 0,9 % natriumklorididsning, 2 x 50 ml fér att spola infusionsslangen fére och
efter infusionen.

e Bakteriedddande 16sning (0,5 % klorhexidin i 70 % alkohol).

e Lampligt antal sprutor pa 2 ml, 10 ml och 50 ml beroende pa dosen
Fabrazyme.

e 3 st sterila injektionsnalar (1,1 x 40 mm).

e 1 xinfusionsnél.

e Lagproteinbindande in-line-filter pa 0,2 mikron.

e Infusionsaggregat (infusionsledning).

o Tejp.

o Sterila rengdringsservetter for hud.

e Behallare for kassering av vassa och stickande féremal.
e Handtvatt.

e Tryckmanschett.

e Yiterligare tillbehér som behdvs vid anvandning av venkateter: heparin,
0,9 % natriumkloridldsning, nalar, sprutor, férbandspaket, sterila handskar, kanyl
(storlek 21 G).

e Foérbehandlingsmedicin (om tillampligt).

e Akutmedicin (enligt loggboken).

5.3 Forberedelser

OBS! Bruksanvisning (rekonstituering, spadning och administrering) finns i SmPC. En detaljerad beskrivning finns i
detta avsnitt.
1. Goriordning ett rent arbetsomrade och lagg fram de erforderliga tillbehoren.

2. Flaskorna med Fabrazyme ska tas ut ur kylskapet cirka 30 minuter fére beredningen sa att de antar
rumstemperatur.

3. Kontrollera utgangsdatumet som finns tryckt pa undersidan av flaskans férpackning (anvand inte Fabrazyme om
utgangsdatumet har passerats).

4. Kontrollera att du har fatt ratt antal flaskor.

5. Bered endast sa manga flaskor som behovs for en infusion.

OBS! Lagringsanvisningarna i bruksanvisningen i SmPC maste foljas.

Utbildningsmaterial, version 2.1
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5.4 Rekonstituering av Fabrazyme

Dra av locket fran flaskan med Fabrazyme.
Desinficera gummiproppen med klorhexidin och lat den lufttorka.

Oppna flaskan med sterilt vatten for injektionsvéatskor.

Mo bh -~

Dra upp erforderlig mangd sterilt vatten i sprutan (ml).

For 35 mg-flaskor, rekonstituera varje flaska med 7,2 ml vatten for
injektionsvétska.

For 5 mg-flaskor, rekonstituera varje flaska med 1,1 ml vatten for
injektionsvétska.

5. Undvik att tillsatta vatten for injektionsvatskor for haftigt till det lyofiliserade
pulvret, sa att l6sningen inte skummar. Detta gér du genom att droppa
vattnet for injektionsvatskor ned langs flaskans insida. Rulla och vippa
varje flaska forsiktigt. Vand, snurra eller skaka inte flaskan.

Upprepa proceduren for fler flaskor med Fabrazyme vid behov.

7. Sma bubblor kan synas efter blandningen.

Lat I6sningen sta ett par minuter sa att eventuella bubblor férsvinner och for
att se till att pulvret verkligen har 16sts upp.

9. Efter rekonstitueringen ska flaskorna med Fabrazyme kontrolleras visuellt
innan de anvands. Den rekonstituerade I6sningen maste vara en klar,
farglos vatska som ar fri fran partiklar. Eftersom det ar en proteinlésning
kan ibland en viss flockulering/grumlighet synas efter spadning (beskrivs
som tunna genomskinliga fibrer).

5.4 STEG 4: Dra upp erfﬂorderlig mangd sterilt
vatten i sprutan

10. Om lésningen innehaller partiklar eller ar missfargad ska du inte anvanda
den. Informera infusionsskéterskan och/eller behandlande lékare.

11. Vi rekommenderar att flaskorna spads direkt efter rekonstituering for att
minimera proteinpartikelbildning.

12. Ej anvant lakemedel och avfall ska hanteras enligt gallande anvisningar.

5.4 STEG 5: Undvik att tillsatta vatten for
5 . 5 Spad ni ng injektionsvatskor for haftigt

1. Desinficera forslutningen/6ppningen pa 1 eller 2 pasar 0,9-procentig
natriumkloridiésning med klorhexidin och lat lufttorka.

2. Den rekonstituerade l6sningen med Fabrazyme maste ha samma volym
som den foreskrivna volymen i loggboken (bilaga 1).

3. Sattin nalen i hattan pa infusionspasen och dra forsiktigt upp en volym 0,9
% natriumklorididsning, lika stor som den volym rekonstituerad l6sning
med Fabrazyme som ska tillsattas.

Om den foreskrivna rekonstituerade volymen exempelvis ar 14 ml tar du bort
14 ml (2 x 7 ml) frdn pasen med natriumkloridldsning. Avidgsna aldrig mer an \ P a
hélften av innehéllet i pasen med natriumkloridlosning sa att minst hélften av & & STEG 3: Dra forsikii ot upp lika myc Kot

den utspaada Iosningen bestar av natriumkloridlosning. 0,9 % natriumkloridiésning, som den volym
rekonstituerad 16sning med Fabrazyme som
ska tillsattas
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4. Avlagsna luften i infusionspasen genom att dra upp luften i en 50 ml
spruta.

5. Dra sakta upp den rekonstituerade I6sningen fran varje flaska upp
till 6nskad volym.
Den rekonstituerade Iosningen ska inte innehalla nagot skum néar den
har dragits upp.

6. Injicera sedan forsiktigt den totala volymen rekonstituerad I6sning med
Fabrazyme i pasen med 0,9 % natriumkloridldsning.

7. Blanda forsiktigt denna losning genom att forsiktigt vanda

eller massera infusionspasen. Skaka eller ruska inte 5.5 STEG 5: Dra sakta upp den
infusionspéasen. rekonstituerade Iésningen frén varje flaska upp
till 6nskad volym
8. Den utspadda lésningen ska filtreras genom ett lagproteinbindande in-

line-filter pa 0,2 mikron under administreringen.

5.6 Fylining av infusionsslangen

1. Ta utinfusionssystemet fran férpackningen och stang det med
rullkldamman. Anslut in-line- filtret till infusionsslangen.

2. Sattinen spike i pasen med 0,9 % natriumkloridldsning, som inte
innehaller Fabrazyme, och fyll infusionssystemet genom att hélla
droppkammaren upp-och-ned och éppna klamman.

3. Fyll hela systemet och aviagsna eventuella bubblor. Stang sedan
rullklamman.

5.5 STEG 5: Den rekonstituerade produkten
ska inte innehalla nagot skum nér dessa

4. Anslut infusionspasen med Fabrazyme till infusionssystemet. Hall volymer dras upp
klamman stangd.

5.7 Insattning av nalen i venen

Nar patienten sjalv infunderar maste den vuxna narvarande
personen under infusionen ha adekvat utbildning

(av infusionskéterskan, behandlande lakare eller hans/hennes
medicinska ersattare) pa hur nalen ska sattas in.

1. Se till att det finns nagra tejpremsor till hands och att
infusionssystemets bérjan ar inom rackhall. Placera aven
klorhexidinflaskan i narheten tillsammans med lite gasbinda.

2. Ta utinfusionsnalen ur foérpackningen.
3. Lat patienten sitta ner och vila ena armen pa bordet (pa en ren duk).

4. Anbringa en tryckmanschett och desinficera omradet dar nélen
ska sattas in och lat torka.

5. Spann huden och for in nalen (med nalségat uppat) nagot
vinklad genom huden och in i venen. Nar nalen ar inne i venen N3
syns ett "blodstank” vid slangens borjan. I/-
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6. Forin nalen cirka 0,5 cm i venen sa att den inte kan
hoppa ut igen direkt. Fast nalen pa plats med tejp. Anslut
systemet med filter pa nalen.

7. Ta bort manschetten. Réret fylls nu med blod. Om detta
inte hander ar nalen felaktigt insatt i venen. | sa fall maste
du géra om proceduren med en ny nal. Oppna klamman
for 0,9 % natriumkloridlésning.

8. Justera infusionshastigheten i enlighet med receptet
(loggbok, bilaga 1) och ¢ppna ventilen. Sitta ned och
slappna av medan infusionen sker.

5.8 Administrering

e Ur mikrobiologisk synpunkt bér produkten anvandas
omedelbart. Om den inte anvands omedelbart maste
anvandaren ansvara for lagring och villkor. Nar produkten ar
utspadd med 0,9 % natriumkloridlésning behaller den sin
kemiska stabilitet i upp till 24 timmar om den férvaras vid en
temperatur mellan 2°C och 8°C och i skydd for ljus.

e Behandlande lakare fattar beslut om dos av Fabrazyme,
infusionshastighet och eventuella &ndringar. Behandlingen
far inte andras i bostaden, om inte behandlande lakare finner
det medicinskt motiverat.

e Efter avslutad infusion av Fabrazyme ska systemet spolas
med 0,9 % natriumkloridldsning i samma hastighet och nalen
tas bort.

5.9 Forberedelser for infusion av Fabrazyme
vid anvandning av venkateter

Nar patienten har en venkateter fér venatkomst for tiliférsel av
Fabrazyme far patient och/eller anhérigvardaren veta hur man
skoter venkatetern av infusionsskéterskan, om man inte redan fatt
veta det nar infusionerna gavs pa sjukhus.

Vid anvandning av venkateter i hemmet ar det viktigt att den
regelbundet spolas med heparin for att férhindra att blod koagulerar.
Det &r ocksa viktigt att anvanda steril teknik sa att katetern inte
kontamineras.

Patienten och/eller anhérigvardaren informeras om foljande
nodvandiga steg:

e Nar katetern anvands ska ingangsstallet tackas med ett
genomskinligt tackande férband. Inget férband behdvs nar den .

‘\\
inte anvands. ,r"'"

{
e Spola med 5 ml 0,9 % -natriumkloridlésning fore och efter varje ' ®
ar?véndning. t ’ t J Fabrazyme
agalsidase beta

e Spola med 5 ml heparin (100 E/ml) efter varje anvandning.
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6.FABRAZYME,
SAKERHETS-
INFORMATION

En fullstandig beskrivning av sakerhet for Fabrazyme
finns i avsnitt 4 i den aktuella produktresumeén (SmPC).

7.SAKERHETS-
RAPPORTERING

En komplikation definieras som ett ogynnsamt fysiskt eller
psykologiskt tillstand eller beteende hos en patient som behandlas
med ett lakemedel, och det maste inte nddvandigtvis finnas ett
orsakssamband mellan komplikationen och behandlingen. Allvarliga
komplikationer definieras som minst ett av féljande tillstand:

o Komplikation som leder till att patienten avlider.

o Arlivshotande (alla handelser dé patienten riskerar att avlida som en direkt féljd av
handelsen, inte handelser som skulle ha kunnat leda till dédsfall om de hade varit
allvarligare).

e Komplikation som gor att patienten maste laggas in pa sjukhus eller som férlanger en
befintlig sjukhusvistelse.

e Komplikation som leder till ihallande eller betydande funktionsnedsattning
(alla komplikationer som gor att patienten hindras att fungera normalt i sin vardag).

e Komplikation som &r en kongenital anomali/fédelsedefekt.

o Komplikation som ar medicinskt betydelsefull (alla hdndelser som, baserat pa lampligt
medicinskt utlatande, innebér en risk for patienten och kan krava medicinskt eller
kirurgiskt ingrepp for att férhindra nagon av utgangarna ovan).

?
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Om biverkningar uppkommer ska du rapportera dessa till Lakemedelsverket via
https://lakemedelsverket.se/malgrupp/Halso---
sjukvard/Rapportera-biverkningar/.

Om patienten inser att ett misstag har begatts under beredningen och/eller
administreringen av lakemedlet méste patienten eller infusionsskoterskan
informera behandlande lakare for att bedéma vilken atgard som ar lamplig att
vidta. Alla felbehandlingar, méaste rapporteras som en spontan rapport till
Genzymes Pharmacovigilance-avdelning av behandlande lakare.

8.OVRIGA
UPPLYSNINGAR

En fullstandig beskrivning av indikationer och
ytterligare information om godkand anvandning av
Fabrazyme finns i produktresumén (bilaga 1). Annan
detaljerad information om Fabrazyme finns pa féljande
webbplats: Europeiska ldkemedelsmyndighetens
hemsida (EMA) (se http://www.ema.europa.eu).

?_
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Bilaga 10.1

Loggbok for infusion av Fabrazyme® i hemmet

Kontaktuppagifter (fylls i av behandlande lakare)

Nodnummer — SOS alarm:

Patient

Namn:

Fodelsedatum:

Adress:

Postnr/Postort:

Telefon:

Anhérigvardare

Namn:

Adress:

Postnr/Postort:

Telefon:

Apotek

Namn:

Adress:

Postnr/Postort:

Telefon:

Behandlande lakare

Namn:

Sjukhus:

Adress:

Postnr/Postort:

Telefon:

Nodnummer:

Sjukskoterska

Namn:

Organisation:

Adress:

Postnr/Postort:

Telefon:
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Administrationsinformation (fylis i av behandlande Iakare)

Fabrazyme har administrerats sedan: (DD-MM-AAAA)

Forsta infusionen i hemmet: (DD-MM-AAAA)

Dosregim for Fabrazyme

Dos:

Frekvens:

Infusionshastighet:

Onskad rekonstituerad volym (ml):

Totalvolym i infusionspase (ml):

Férmedicinering (om
tillampligt)

Skal till infusion av
Fabrazyme i hemmet:

Noteringar och atgarder
fran den forsta intervjun:

Ange vilket stod
infusionsskoterskan kan ge i
hemmet:

\r
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Noédvandiga atgarder vid allvarlig infusionframkallad reaktion
(fylls i av behandlande lakare)

1. Stoppa infusionen

2. Kontakta SOS alarm

Telefonnummer: ‘

3. Kontakta lakaren

Telefonnummer:

Telefonnummer (hela dygnet):

Lakarens namn:

Klinikens namn:

Adress:

4. Akutmedicin

Behandling, inklusive dos

5. Den kontaktperson till patienten, som ska kontaktas

Namn:

Telefonnummer:

~
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Fyll i detta formular vid varje infusionstillfalle

( N
o Patienten och/eller anhorigvdrdaren har blivit informerad om associerade risker vid heminfusion

av Fabrazyme och fatt Iamplig utbildning om hur man anvander akutldkemedel.
 Vid infusionsframkallad reaktion mdste infusionen avbrytas omedelbart

o Nodvandiga &tgarder vid allvarlig infusionsframkallad reaktion, t.ex. kontaktinformation vid

S akuta ldgen, finns i loggboken. Férvara denna information latt dtkomlig under infusionen )

Onskad rekonstituerad volym (ml):

Antal flaskor som anvands: 5 mg flaskor:

35 mg flaskor:

Administreringens varaktighet:

Administreringshastighet:

Eventuella problem/anmarkningar
avseende infusionen (t.ex.
infusionsframkallade reaktioner,
vidtagen atgard och resultat):

Patients allmanna halsostatus

— Beskriv alla eventuella nya
halsoproblem som du har fatt fore
infusionen:

Namn pa person som ar ansvarig for infusionen

Infusionsdatum: (DD-MM-AAAA)

Skoterska:

Anhorigvardare (om annan an
ovanstaende):

7/.
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