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Behandling med hjemmeinfusion:

En vejledning til
sundhedspersonale,
der behandler
patienter med Fabrys
sygdom

De processer, der praesenteres i dette dokument, skal tiene som
overordnede retningslinjer, men er underlagt lokale medicinske retningslinjer
samt nationale regler og forskrifter.
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

1. FORMAL OG MAL

Formdlet med dette dokument er at vejlede
sundhedspersonale i behandlingen af patienter,
der far Fabrazyme® i hjemmet. Processen
(beskrevet udferligt i nedenstdende) begynder o o
med patientvurdering og -udvcelgelse samt Fabrazyme
gennemgang af kravene ftil hjemmeinfusion. ”_15“_”39
Herefter falger tfiretteloeggelse af og oplcering i dase
hjemmeinfusion.

Enzymerstatningsterapi er mulig for nogle lysosomale aflejringssygdomme, og
for at ggre behandlingen mere praktisk og gge patientens livskvalitet kan den
infravengse behandling flyttes til patientens eget hjem forudsat at
bestemte betingelser kan opfyldes [1-3]. Infusionsbehandling med
Fabrazyme® er tilgaengelig til behandling af patienter med Fabrys sygdom og
tolereres generelt godt [4-6].

Hvis fgrnaevnte betingelser kan opfyldes, kan patienten modtage
behandling i eget hjem, hvilket gor det mere bekvemt for patienten og
ger desuden tidsplanen for infusion mere fleksibel. Patienten undgdr at
bruge tid pd transport til og fra hospitalet, og det bliver nemmere for patienten
at fglge et normalt undervisningsforlgb og planlsegge sociale og
arbejdsrelaterede aktiviteter. Det mindsker desuden belastningen pd
hospitalsveesenet [1].

Beslutningen om at flytte Fabrazyme-behandlingen til patientens
eget hjem skal treeffes af den behandlende Icege under
hensyntagen til patientens gnsker og medicinske tilstand.

Hjemmeinfusionen vil forega under den behandlende lceges ansvar.
Patienten skal kun have udleveret en vejledning, hvis den behandlende laege
har vurderet og besluttet, at patienten er egnet til hjemmeinfusion.
Patientvejledningens afsnit om forberedelse og indgivelse af infusion er kun
relevant for de patienter, som selv skal udfgre hjemmeinfusion. Det er
Icegens ansvar at sikre, at leegemidlet administreres pa sikker vis, og at
risikoen for medicineringsfejl og overfelsomhedsreaktioner (herunder
alvorlige allergiske eller anafylaktiske reaktioner) forebygges (se
Produkiresuméet pkt. 4). Dette skal kontrolleres og dokumenteres af den
behandlende Izge.

De processer, der praesenteres i dette dokument, skal tjene som
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

2. VURDERING AF
EGNETHED TIL
HJEMMEINFUSION

Inden tilretteloeggelsen pdbegyndes, skal den
lcege, der er ansvarlig for patientens behandling,
afgere, om patienten opfylder fglgende
afggrende kriterier for aft flytte
infusionsbehandlingen fra hospitalet til patientens
eget hjem:

¢ Patienten anses for at vaere medicinsk stabil. Der skal foretages en
fyldestggrende vurdering, inden der treeffes beslutning om overfgrsel af
behandling.

¢ Patienten skal have modtaget Fabrazyme-infusioner under
kontrollerede forhold i adskillige maneder. Det er en forudsaetning for
overfgrsel af behandling til eget hjem, at det kan dokumenteres, at
infusionerne er veltolereret uden infusionsrelaterede reaktioner eller med
milde infusionsrelaterede reaktioner, der er kontrolleret med
praemedicinering.

e Patienten skal have vist, at han/hun er i stand til at felge den
foreskrevne infusionsplan.
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

3. FORUDSZAETNINGER
FOR OG ORGANISERING
AF HHEMMEINFUSION

N&r patienten er vurderet egnet til hiemmeinfusion p&
baggrund af farncevnte kriterier, skal der tages stilling fil
en rcekke forudscetninger, der skal sikre at Fabrazyme-
infusionerne kan indgives sikkert, effektivt og pdlideligt i
patientens hjem.

31 Patienten

Generelt

e Patienten og/eller plejeren er af den behandlende Icege blevet oplyst om
behandlingen, der skal forega i hjemmet, de risici, der er forbundet hermed,
som f.eks. overfglsomhedsreaktioner (herunder alvorlige allergiske eller
anafylaktiske reaktioner) og medicineringsfejl samt tilkaldelse af Icegehjcelp i
hjemmet, og skal acceptere, at behandlingen foregér hjemme.

¢ Patienten og/eller plejeren har sat sig ind i sygdommen og er i stand il at
genkende bivirkninger som f.eks. overfelsomhedsreaktioner (herunder
alvorlige allergiske eller anafylaktiske reaktioner) og medicineringsfejl og
forstér den procedure, der skal falges, hvis disse skulle forekomme (jf.
Produktresuméet pkt. 4 og logbogen (bilag 1) afsnit “Ngdvendige handlinger i
tilfeelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion”).

¢ Omgivelserne i hjemmet skal understgtte behandlingen med
hjemmeinfusion, herunder rene omgivelser med elektricitet, vand, adgang
til en telefon, kgleskab og fysisk plads til opbevaring af Fabrazyme og andet
infusionstilbehgr.

¢ Patienten er blevet informeret om, at infusionen altid skal indgives
under opsyn af en voksen, dvs. infusionssygeplejersken eller, hvis
patienten har lzert at indgive infusionen selv, en voksen med kendskab til
infusionsproceduren og tilstraekkelig (vurderes af den behandlende Izege eller
infusionssygeplejersken) treening i, hvordan man skal reagere i tilfaelde af en
infusionsrelateret reaktion (herunder alvorlige allergiske eller anafylaktiske
reaktioner) eller ved medicineringsfejl (jf. Produktresuméet pkt. 4 og logbogen
(bilag 1) afsnit “Ngdvendige handlinger i tilfelde af en alvorlig infusionsrelateret
reaktion”).

Medicinsk status

e Patienten skal veere fysisk og psykisk i stand til at udfgre infusionerne
hjemme. Den behandlende lzege er ansvarlig for anbefalingen om, at patienten
kan modtage Fabrazyme-infusioner i eget hjem.

¢ Patienten har brugbare vener eller central venekateter, der muligggr infusion.
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

32 Den behandlende laege

Den behandlende lzege er ansvarlig for at igangscette alle nedvendige
administrative processer, der ggr det muligt for de andre involverede
parter (patienten og/eller plejeren, infusionssygeplejersken, apoteket) at
komme i gang med processen.

Den behandlende lzege er ansvarlig for at udlevere logbogen og
“Vejledning til patienter med Fabrys sygdom, der far
hjemmeinfusion med Fabrazyme” til patienten.

Den behandlende Icege er ansvarlig for at fasticegge dosis og
infusionshastighed. Den infusionshastighed, som var veltolereret af patienten
under mere kontrollerede forhold (f.eks. p& hospitalet eller lignende kliniske
omgivelser) md ikke aendres i hjemmet, medmindre det sker af
sikkerhedsmaessige hensyn. Enhver cendring i indgivelsen af Fabrazyme
skal dokumenters tydeligt i logbogen (Bilag 1).

Hjemmeinfusion vil forega under Icegens ansvar. Patienten skal kun have
udleveret en vejledning, hvis den behandlende lsege har vurderet og besluttet,
at patienten er egnet til hjemmeinfusion. Patientvejledningens afsnit om
forberedelse og indgivelse er kun relevante for de patienter, som selv skal
udfgre hjemmeinfusion. Det er laegens ansvar at sikre, at lcegemidlet
administreres pa sikker vis, og at risikoen for medicineringsfejl og
overfolsomhedsreaktioner (herunder alvorlige allergiske eller
anafylaktiske reaktioner) forebygges (jf. Produkiresuméet pkt. 4). Dette
skal kontrolleres og dokumenteres af den behandlende Izege.

Hvis der pd hospitalet eller i lignende kliniske omgivelser blev indgivet
behandling inden infusionen (f.eks. antihistaminer, paracetamol,
ibuprofen, kortikosteroid), skal denne udleveres i henhold til den
patientspecifikke ordination og beskrives i logbogen. Denne behandling
ma ikke cendres i hjemmet, medmindre laegen skgnner det pakraevet.

Passende akut behandling, baseret pd den patientspecifikke
ordination, skal vcere til radighed og beskrives i logbogen.

Den behandlende laege skal sikre, at der findes en hurtig og pdlidelig
kommunikationslinje til hurtig reaktion, hvis der bliver behov for akut
lzegehjeelp (se logbogen (bilag 1) afsnit “Ngdvendige handlinger i tilfaelde af
en alvorlig infusionsrelateret reaktion”).

Patienter, der oplever bivirkninger, skal straks kontakte den
behandlende Icege eller dennes stedfortrceder. De efterfglgende
infusioner skal muligvis finde sted p& hospitalet eller lignende kliniske
omgivelser. Dette besluttes af den behandlende laege eller dennes
stedfortraeder.

Det er den behandlende laeges ansvar regelmcessigt at
overvage sygdommen hos en patient, der modtager
behandling i hjemmet.

Den behandlende lzege og infusionssygeplejersken er ansvarlig
for passende planlcegning og monitorering af infusionerne.
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

33 Apotek og infusionsudstyr

Behandlingen og alt ngdvendigt udstyr vil blive stillet til rddighed i henhold
til lokale aftaler og retningslinjer.

34 Infusionssygeplejersken

¢ Infusionssygeplejersken har en koordinerende rolle i forhold til den
behandlende laege og patienten og/eller plejeren med hensyn til
tilrettelaeggelse af behandlingen i hjemmet. I samrdd med den behandlende
lzege beslutter infusionssygeplejersken i hvilket omfang, der er behov for
stgtte i hjemmet.

o Infusionssygeplejersken er uddannet i at give i.v.-infusioner, har fdet
relevant oplaering i indgivelse af Fabrazyme og er uddannet i de mulige
bivirkninger (herunder alvorlige bivirkninger som f.eks. alvorlige allergiske
eller anafylaktiske reaktioner) og de handlinger, der skal ivaerksaettes, hvis de
skulle opstd (jf. Produktresuméet pkt. 4 og logbogen (bilag 1) afsnit
"Ngdvendige handlinger i tilfeelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion”).

¢ Infusionssygeplejersken skal ngje felge den angivne metode til
klargering og indgivelse af Fabrazyme som angivet i denne vejledning.

o Infusionssygeplejersken skal ngje fglge den ordinerede dosis og
infusionshastighed for Fabrazyme som angivet i logbogen (Bilag 1).

¢ Infusionssygeplejersken skal regisirere alle indgivelser af
Fabrazyme i logbogen (Bilag 1).

¢ Den behandlende lzege og infusionssygeplejersken er ansvarlige
for planlcegning og monitorering af infusionerne.

¢ | tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion (herunder
overfglsomhedsreaktioner og alvorlige allergiske eller anafylaktiske
reaktioner) skal infusionssygeplejersken seponere behandlingen og
ringe til den behandlende Icege og/eller ringe 112. Der skal desuden
ringes til den behandlende Icege og/eller til 112, hvis der opstar en
infusionsrelateret reaktion kort efter at infusionen er afsluttet (jf.
logbogen (bilag 1) afsnit "Nedvendige handlinger i tilfcelde af en
alvorlig infusionsrelateret reaktion™). Alle infusionsrelaterede reaktioner
skal registreres i logbogen (Bilag 1).
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

35 Praemedicinering og akut
behandling

o Der skal veere passende prcemedicinering til radighed baseret pa den
patientspecifikke ordination. En behandling, der administreres p& hospitalet
eller lignende kliniske omgivelser, ma ikke andres i hjemmet, medmindre
laegen skgnner det medicinsk pakraevet.

¢ Der skal veere Icegemidler tilgcengelig i tilfcelde aof en eventuel
ngdsituation. Den behandlende laege skal undervise patienten og/eller
plejeren i anvendelse af lzegemidler til ngdsituationer.

 Hvis patienten far en bivirkning som f.eks. en overfglsomhedsreaktion
(herunder alvorlige allergiske eller anafylaktiske reaktioner) under eller
kort efter infusionen, skal infusionen straks afbrydes, og den
behandlende Icege og/eller dennes stedforirceder skal kontaktes for
radgivning. De geeldende medicinske standarder for akut behandling
skal overholdes. De efterfaglgende infusioner skal muligvis finde sted pa
hospitalet eller lignende kliniske omgivelser. Den behandlende Icege
anmodes om at indberette alle formodede bivirkninger via
meldenbivirkning.dk eller alternativt til Sanofi’ Pharmacovigilance
afdeling pa telefon +45 16 70 00 eller via e-mail
medinfo.dk@sanofi.com.

36 Logbogen

¢ Logbogen skal fungere som et kommunikationsvcerktej for alle, der
er involveret i administration af Fabrazyme i hjemmet.

¢ Infusionssygeplejersken/patienten/plejeren skal registrere alle
undersggelsesresultater og handlinger fra det indledende made
og alle relevante oplysninger fra efterfglgende besgg i logbogen.

o Der skal udfyldes en kontaktliste i logbogen, sa den er tilgcengelig
i hjemmet for patienten og/eller plejeren og infusionssygeplejersken.
Logbook for

Fabrazyme®
Home Infusion

¢ Logbogen skal opbevares i patientens hjem og skal opdateres af
infusionssygeplejersken/patienten/plejeren ved hver indgivelse af
Fabrazyme.

 Patienten skal medbringe logbogen ved hvert besag pa
hospitalet og tage den med hjem igen.

e Den behandlende Icege skal i logbogen tydeligt registrere dosis, det
pdkrcevede rekonstituerede volumen, infusionshastighed samt
eventuelle cendringer. Den behandlende laege skal beskrive
tydeligt, hvad der skal ggres, og hvilke lsegemidler der skal

indgives i tilfeelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion i e

henhold til de geeldende medicinske retningslinjer for /‘
akutbehandling. Den behandlende laeges kontaktoplysninger samt alarm N
112 skal anfares i logbogen (Bilag 1). Fabrazyme

agalsidase beta
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

4, TRAENING I
KLARGORING OG
INDGIVELSE AF
FABRAZYME

Som udgangspunkt gives de indledende
instruktioner p& hospitalet, og den statte, der kroeves
fra infusionssygeplejersken i hjemmet, diskuteres og
aftales mellem den behandlende lcege og
patienten og/eller plejeren.

Den behandlende lzege er ansvarlig for tilrettelaeggelsen af
hjemmeinfusionen og skal erklaere sig indforstéet med infusionsproceduren.

Infusionssygeplejersken udfgrer hele proceduren for de f@rste infusioner i
patientens hjem. Hvis patienten derefter foretraekker at udfgre hele
proceduren selv eller med hjeelp fra en plejer, skal fglgende betingelser vaere

opfyldt:

o Patienten og/eller plejeren modtager tilsircekkelig oplcering fra
infusionssygeplejersken i, hvordan infusionen skal forberedes og
indgives. Infusionssygeplejersken forklarer og demonstrerer hele
infusionsproceduren for patienten og/eller plejeren, herunder undervisning i
hé&ndhygiejne, korrekt desinfektion og steril teknik ved forberedelse af
infusionen.

¢ Ved efterfglgende besgg vil infusionssygeplejersken vcere til stede og
hjcelpe, hvis det er nadvendigt, indtil patienten og/eller plejeren faler
sig fortrolige med hele infusionsproceduren.

¢ Ved rekonstitution og indgivelse af Fabrazyme skal de procedurer, der er
beskrevet i Produktresumeét samt afsnit 5 “Indgivelse af Fabrazyme” i
denne vejledning, felges. Alle indgivelser skal desuden registreres i
logbogen (Bilag 1).
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VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

o Hvis patienten har opndet fcerdigheder i selvindgivelse af infusioner,
skal infusionen altid indgives under opsyn af en voksen med kendskab
fil infusionsprocedurerne og filstraekkelig viden (vurderes af den
behandlende lcege eller infusionssygeplejersken) om, hvordan man
skal reagere i filfcelde af en infusionsrelateret reaktion eller
medicineringsfejl.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion (herunder
overfglsomhedsreaktioner og alvorlige allergiske eller anafylaktiske
reaktioner) skal infusionen omgaende afbrydes, og patienten eller
plejeren skal ringe til den behandlende Icege eller dennes
stedfortrceder. | ngdsituationer skal oplysningerne om ngdistilfcelde i
logbogen Iceses (Bilag 1). Den samme procedure skal felges, hvis der
indtrceffer en infusionsrelateret reaktion kort tid efter infusionen.

5. ADMINISTRATION
AF FABRAZYME

Brugsanvisning for rekonstitution, fortynding og
administration findes i Produktresumeét (SmPC).
| dette afsnit gives en detaljeret beskrivelse.

51 Ordination

Dosis af Fabrazyme, det pakraevede rekonstituerede volumen,
infusionshastigheden, praemedicinering, akut medicinering samt
eventuelle endringer bestemmes af den behandlende lzege.
Ordinationen skal skrives i logbogen (Bilag 1). Alle eventuelle aendringer
af ordinationen (dosis eller infusionshastighed) skal ligeledes
rapporteres i logbogen.

\’;

//‘
Fabrazyme’
agalsidase beta

sanofi




VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

52 Udstyr

Leveres af hospitalet/apoteket til patienten eller en tredjepart i forbindelse
med den pdgaeldende ordination:

e Hazetteglas med Fabrazyme (5 mg eller 35 mg pr. haetteglas); skal
opbevares i et rent kgleskab ved en temperatur mellem +2 °C og +8 °C
e Sterilt vand til injektionsvaesker til rekonstitution af Fabrazyme
e NaCl 0,9 %-oplgsning til infusionsposer af 50 ml, 100 ml, 250 ml eller 500 ml til i.v.-administration
¢ NaCl 0,9 %-oplgsning, 2 x 50 ml til gennemskylning af infusionsslangen fgr og efter infusion
e Klorhexidin 0,5 % i 70 % alkohol (desinficerende oplgsning)

e Passende antal 2 ml, 10 ml og 50 ml injektionssprgijter afhaengig af dosis
af Fabrazyme

e 3 x sterile kanyler (max str. 19G x 12 (1,1 x 40 mm))!
e 1 x infusionskanyle

e In-line 0,2 um filter med lav proteinbinding, anbefales
¢ Infusionsseet (infusionsslange)

e Tape

o Sterile renseservietter til huden

¢ Beholder til skarpe genstande

e Handszebe

o Arepresse

e Yderligere udstyr ved brug af centralt venekateter: heparin, NaCl 0,9 %-
oplgsning, kanyler, injektionssprgijter, forbinding, sterile handsker,
Gripper-nal

e Laegemidler til praebehandling (hvis relevant)
e Akutmedicin (som beskrevet i logbogen)

53 Forberedelse

BEMZRK: Brugsanvisningen (rekonstitution, fortynding og administration)
findes i Produktresumeét. I dette afsnit gives en detaljeret beskrivelse.
Forbered et rent arbejdsomrdde og leeg udstyret frem.

2.  Heetteglassene med Fabrazyme tages ud af kgleskabet ca. 30 minutter fgr
forberedelse, for at de kan opnéd stuetemperatur.

3. Kontrollér udlgbsdatoen, der er trykt i bunden af pakken med haetteglas
(Fabrazyme md ikke anvendes efter den trykte udligbsdato).

Kontrollér, at det antal af haetteglas, der er modtaget, er korrekt.

Forbered kun det antal hzetteglas, der kraeves til en infusion. 5.3 TRIN 1: Klarggring af materialer

BEMZRK: Opbevaringsbetingelserne som er beskrevet i brugsanvisningen i
Produktresumeét skal efterleves. r

Fabrazyme’
agalsidase beta

! Den oftest benyttede kanyle stgrrelse i Danmark er 21G.

sanofi




VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

5.4 Rekonstitution af Fabrazyme

Fjern den bgrnesikrede kapsel fra haetteglasset med Fabrazyme.

2. Desinficér gummiproppen pd heetteglasset med Fabrazyme med
klorhexidin og lad den lufttgrre.

Abn beholderen med sterilt vand til injektionsvaesker.
Traek den ngdvendige maengde (ml) sterilt vand op i injektionsspraijten.

Heetteglas med 35 mg: rekonstituer hvert heetteglas med 7,2 ml vand
til injektionsveesker.

Heetteglas med 5 mg: rekonstituer hvert heetteglas med 1,1 ml vand
til injektionsveesker.

5. Undgdé at trykke for kraftigt p& stemplet, ndr vand til
injektionsvaesker skal tilseettes pulveret, for at minimere
skumdannelse. Tilsaet i stedet vand til injektionsvaesker langsomt
og drdbevis ned ad indersiden af heaetteglasset. Rul og vip hvert
haetteglas forsigtigt. Vend, hvirvl eller ryst ikke haetteglasset.

Gentag om ngdvendigt processen med flere Fabrazyme-haetteglas.
Der kan komme sma bobler efter opblanding.

Lad oplgsningen std i nogle minutter, sd boblerne kan forsvinde, og
kontrollér, at pulveret er rekonstitueret ordentligt.

9.  Efter rekonstitution skal Fabrazyme inspiceres visuelt fgr brug. Den
rekonstituerede oplgsning skal vaere en Klar, farvelgs vaeske uden
fremmede partikler. Da det er en proteinoplgsning, kan der lejlighedsvis
forekomme let flokkulering/uklarhed (ligner tynde, halvgennemsigtige
treevler) efter fortynding.

10. Huvis der konstateres fremmedlegemer eller misfarvning af vaesken, ma
produktet ikke bruges. Infusionssygeplejersken og/eller den
behandlende laege skal underrettes.

11. Det anbefales, at den rekonstituerede oplysning fortyndes straks efter
rekonstitution for at minimere dannelsen af proteinpartikler over tid.

12. Ikke anvendt laegemiddel samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til
lokale retningslinjer.

5.5 Fortynding

1. Desinficér haetten/3bningen pa 1 eller 2 poser med NaCl 0,9 %-
oplgsning med klorhexidin og lad posen/poserne lufttgrre.

2.  Volumen for den rekonstituerede Fabrazyme-oplgsning skal vaere den
samme som det ordinerede volumen i logbogen (Bilag 1).

3. Stk ndlen gennem haetten pd infusionsposen, og traek langsomt
den maengde NaCl 0,9 %-oplgsning op, der svarer til maengden af
den rekonstituerede Fabrazyme-oplgsning, der skal tilseettes.

Hvis det ordinerede rekonstituerede volumen f.eks. er 14 ml, skal der tages
14 ml (2 x 7 ml) fra posen med NaCl-oplasning. Der ma aldrig tages mere
end halvdelen af indholdet fra posen med NaCl-oplasning. Derved sikrer
man, at mindst halvdelen af den fortyndede oplosning bestar af NaCl-
oplasning.

5.4 TRIN 4: Traek den ngdvendige maengde
sterilt vand op i injektionssprgjten

5.4 TRIN 5: Undga at sprgjte vand til
injektionsvaesker for kraftigt ud af
injektionssprgijten

5.5 TRIN 3: Treek langsomt den ngdvendige
maengde NaCl 0,9%-oplgsning op, der
svarer til maengden af rekonstitueret
Fabrazyme




VEJLEDNING TIL SUNDHEDSPERSONALE OM HJEMMEINFUSION

4. Fjern luften i infusionsposen ved at traekke luften op i en 50 ml
injektionsspraite.

5. Traek langsomt den rekonstituerede oplgsning op fra hvert haetteglas til
det pdkreevede volumen er ndet.

Ndar den foreskrevne maengde er trukket op, ma det rekonstituerede
produkt ikke indeholde skum.

6.  Injicér forsigtigt det samlede volumen af den rekonstituerede Fabrazyme-
oplasning i posen med NaCl 0,9 %-oplgsning.

7.  Vend forsigtigt eller massér infusionsposen let for at blande

infusionsoplgsningen. Infusionsposen ma ikke rystes eller bevaeges 5.5 TRIN 5: Traek langsomt den
for meget. Inspicer visuelt infusionsposen fgr brug. rekonstituerede oplgsning op fra
) o hvert haetteglas til det pdkraevede
8.  Det anbefales, at den fortyndede oplgsning filtreres gennem et in-line 0,2 volumen

pm filter med lav proteinbinding under indgivelsen.

5.6 Opfyldning af infusionsslangen

1.  Tag infusionssystemet ud af pakken, og luk det ved hjzelp af
rulleklemmen. Tilslut in-line filteret til infusionsslangen.

2.  Tilslut spidsen til NaCl 0,9 %-posen, der ikke indeholder Fabrazyme, og
fyld infusionssystemet ved at holde drypkammeret med bunden i vejret og
dbne klemmen.

.
\
‘ \ |

5.5 STEP 5: Det rekonstituerede produkt m&
Fyld systemet helt op, fjern eventuelle luftbobler, og luk rulleklemmen. ikke indeholde skum

Tilslut infusionsposen med Fabrazyme til y-systemet. Hold klemmen

lukket.

5.7 Indfgring af kanyle i vene

I tilfelde af selvindgivelse af infusion skal den voksne, der er til
stede under infusionen, have fdet tilstraekkelig undervisning (af
infusionssygeplejersken, den behandlende lzege eller dennes
stedfortraeder) i kanyleindfgringsteknik.

1.  Heaeng et par stykker tape klar til brug og sgrg for at starten af
infusionssystemet er inden for raekkevidde. Sgrg ogsé for at have
klorhexidin og gaze inden for raekkevidde.

Tag infusionskanylen ud af pakken.

Patienten skal sidde ned og lzegge den ene arm pd bordet (helst pa et
rent klaede).

4.  Seet drepressen pd, udveelg en egnet vene, og desinficér omrédet,
hvor kanylen skal indfgres, og lad det tgrre.

5. Stram huden ud og indfgr kanylen let pd skré (sd kanylegjet vender
opad) gennem huden og ind i venen. N&r kanylen er treengt ind i venen, N
vil man et kort gjeblik kunne se lidt blod ved begyndelsen af slangen. /‘
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6. Indfer venekanylen ca. 0,5 cm ind i venen, og sgrg for, at den ikke falder ud igen. Brug tape til at holde venekanylen pd plads.
Tilslut infusionssystemet med filteret til venekanylen.

7.  Fjern drepressen; slangen bliver nu fyldt med blod. Hvis det ikke sker, er venekanylen ikke placeret korrekt i venen, og
processen skal herefter gentages med en ny venekanyle. Abn rulleklemmen til NaCl 0,9 %-oplgsningen.

8.  Indstil infusionshastigheden i henhold til ordination (logbogen, Bilag 1), og dbn ventilen. Sid ned og veer afslappet,
mens infusionen finder sted.

5.8 Indgivelse

¢ Af hensyn til den mikrobiologiske sikkerhed skal produktet anvendes med det
samme. Hvis det ikke anvendes med det samme, er al opbevaring brugerens
ansvar. Produktet fortyndet i NaCl 0,9 %-oplgsning forbliver kemisk stabilt ved
opbevaring i op til 24 timer ved en temperatur pd mellem 2 °C og 8 °C og
beskyttet mod lys.

e Fabrazyme-dosis, infusionshastigheden samt eventuelle aendringer bestemmes
af den behandlende lzege. Behandlingen ma ikke aendres i hjemmet,
medmindre den behandlende laege beslutter, at det er pdkraevet.

e Nar Fabrazyme-infusionen er afsluttet, skal systemet skylles med NaCl 0,9 %-
oplgsning med samme hastighed, og venekanylen fjernes.

5.9 Klarggring af Fabrazyme-infusion med
venekateter

Hvis patienten har et venekateter til indgivelse af Fabrazyme, viser
infusionssygeplejersken patienten og/eller plejeren, hvordan kateteret
skal bruges og vedligeholdes, hvis dette ikke allerede er gjort i
forbindelse med infusion pd hospitalet.

Korrekt vedligeholdelse af et venekateter i hjemmet indebaerer regelmaessig
skylning med heparin for at forhindre koagulation og anvendelse af steril teknik
for at holde enheden fri for infektigse emner.

Patienten og/eller plejeren skal informeres om fglgende obligatoriske trin:

e Dazek stedet med gennemsigtig, tildeekkende forbinding under brug. Der
kraeves ingen forbinding, ndr kateteret ikke er i brug.

e Skyl med 5 ml NaCl 0,9 %-oplgsning far og efter hver brug.

e Skyl med 5 ml heparin (100 E/ml) efter hver brug.

\’;
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6. BIVIRKNINGER
VED FABRAZYME

Se punkt 4 i Produktresumeét (SmPC) for
udfgrlige oplysninger om sikkerheden ved
Fabrazyme.

7. RAPPORTERING
AF BIVIRKNINGER

En bivirkning defineres som enhver ugnsket fysisk,
psykologisk eller adfoerdsmaoessig hcendelse hos en
patient, der férindgivet et loegemiddel, og som ikke
nadvendigvis har en drsagssammenhoeng med
behandlingen. En alvorlig bivirkning omfatter en
hoendelse, der har mindst et af felgende udfald eller
kendetegn:

e Resulterer i dad.

e Er livstruende (enhver haendelse, hvor patienten risikerede at dg pad
tidspunktet for haendelsen. Den refererer ikke til en haendelse, der
hypotetisk set ville kunne fordrsage dad, hvis den var mere alvorlig).

e Kraever hospitalsindlaeggelse eller forlaengelse af eksisterende hospitalsindlaeggelse.

e Resulterer i vedvarende eller vaesentlig invaliditet/uarbejdsdygtighed (enhver bivirkning, der medfgrer en vaesentlig afbrydelse af
en persons evne til at udfgre normale dagligdags aktiviteter).

e Er en medfgdt anomali/misdannelse.
e Er en vaesentlig medicinsk haendelse (enhver haendelse, der ud fra en

lzegefaglig vurdering kan bringe patienten i fare og kan kraeve medicinske
eller kirurgisk indgreb for at forhindre et af ovenstdende udfald).

\’;
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Ikke alvorlige og alvorlige bivirkninger opfordres til at blive rapporteret
til Leegemiddelstyrelsen pa Meldenbivirkning.dk, alternativt direkte til
Sanofis Pharmacovigilance afdeling pa telefon +45 45 146 70 00 eller via
e-mail Medinfo.dk@sanofi.com.

Hvis patienten opdager, at der er sket en fejl i forberedelsen og/eller
indgivelsen af Icegemidlet, skal patienten eller infusionssygeplejersken
informere den behandlende Icege, som afger, hvad der skal geres. Alle
medicineringsfejl opfordres ligeledes til at blive rapporteret il
Leegemiddelstyrelsen pd Meldenbivirkning.dk, alternativt direkte til
Sanofis Pharmacovigilance afdeling pa telefon +45 45 16 70 00 eller via
e-mail Medinfo.dk@sanofi.com.

8. YDERLIGERE
OPLYSNINGER

Se Produkiresumeét (SmPC) for en udferlig
beskrivelse af indikationer og yderligere
oplysninger om godkendt brug af Fabrazyme.
Andre detaljerede oplysninger om Fabrazyme
findes pd felgende websted: The European
Medicines Agency (EMA)
(http://www.ema.europa.eu).
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Bilag 1

Logbog til Fabrazyme® hjemmeinfusion

Kontaktoplysninger (udfyldes af den behandlende lcege)

Telefonnummer til ngdopkald:

Behandlende Icege

Navn: Navn:
Fadselsdato: Hospital:
Adresse: Adresse:

Postnummer / by:

Postnummer / by:

Telefonnummer:

Telefonnummer:

Patientens plejer

Navn:

Adresse:

Postnummer / by:

Telefonnummer:

Apotek

Navn:

Telefonnummer
til ngdopkald:

Sygeplejerske

Navn:

Organisation:

Adresse:

Postnummer / by:

Telefonnummer:

Adresse:

Postnummer / by:

Telefonnummer:

\’;
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Oplysninger vedr. indgivelse (udfyldes af den behandlende lcege)

Fabrazyme indgivet siden:
(dd-mm-3333)

Fgrste hjemmeinfusion:
(dd-mm-33338)

Fabrazyme dosisplan

Dosis:

Hyppighed:

Infusionshastighed:

P3kraevet rekonstitueret volumen

(ml):

Samlet volumen i infusionsposen

(ml):

Laegemidler til
praebehandling (hvis
relevant):

Rrsager til hjemmeinfusion
med Fabrazyme:

Undersggelsesresultater og
handlinger fra det
indledende made:

Angiv, hvilken stgtte
infusionssygeplejersken skal
yde i hjemmet:

¥
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Ngdvendige handlinger i tilfaelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion
(udfyldes af den behandlende lcege)

1. Stop infusionen

2. Ring til nedopkaldshummer

Telefonnummer: 112

3. Ring til lcegen

Telefonnummer:

Telefonnummer (dggnvagt):

Laegens navn:

Klinikkens navn:

Adresse:

4. Akutmedicin

Medicin og dosis:

5. Patientens kontakiperson, som skal underrettes

Navn:

Telefonnummer:

¥

Fabrazyme’
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Denne formular udfyldes for hver infusion

[

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hjemmet, og er endvidere blevet undervist tilstraekkeligt i brugen af akutmedicin.

o I tilfzelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgdaende afbrydes.

¢ De ngdvendige handlinger i tilfeelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet i logbogen. Sgrg for at have disse oplysninger ved
\_ h&nden under infusionen.

P3krzevet rekonstitueret volumen (ml):

Antal haetteglas brugt:

5 mg heetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle problemer/bemaerkninger i
forbindelse med infusionen (herunder
infusionsrelaterede reaktioner,
handlinger og resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-3333)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):

¥

Fabrazyme
agalsidase beta
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Lees denne vejledning grundigt, fer du begynder pa hjemmeinfusion.

Gem denne vejledning et nemt tilgaengeligt sted. Du kan f& brug for at laese den igen.
- Spgrg den behandlende lzege, hvis der er mere, du vil vide.
- Laegen har ordineret dette laegemiddel til dig personligt. Lad derfor veere

med at give medicinen til andre. Det kan vaere skadeligt for andre, selvom
de har de samme symptomer, som du har.

- Kontakt den behandlende laege eller infusionssygeplejersken, hvis du far

bivirkninger.




1. DIN SYGDOM,
BEHANDLING OG
HJEMMEINFUSION

Du har sammen med den behandlende lcege
besluttet at begynde hjemmeinfusion med an
Fabrazyme®. Formalet med denne vejledning er Fabrazyme’
at vejlede dig i, hvordan du far Fabrazyme
derhjemme. De processer, der praesenteres i
dette dokument, skal tjene som overordnede
retningslinjer, men er underlagt lokale
medicinske retningslinjer samt nationale regler
og forskrifter. Din lcege vil give dig de
oplysninger, der er relevante for din situation.

11 Fabrys sygdom og behandling

Patienter med Fabrys sydom har et lavt indhold af eller mangler helt et
enzym, der hedder alfa-galaktosidase A. Dette enzym er normalt
ansvarlig for at nedbryde et fedtstof (globotriaosylceramid), og hvis det
ikke fjernes, vil det ophobe sig i blodkarrene og i andet vaev rundt i
kroppen.

Hos maend er de mest fremtraedende symptomer ved Fabrys sygdom i
barndommen smerter og en braendende fornemmelse i haender og fgdder,
symptomer fra mave-tarmsystemet, hududslaet og nedsat evne til at svede. Hos
voksne med Fabrys sygdom er det hovedsageligt symptomer i hjertet og
nyrerne og/eller nervesystemet, som dominerer. Hos kvinder med Fabrys
sygdom, forlgber sygdomme meget forskelligt og er ofte - men ikke altid — mindre
alvorlig end hos maend.

Fabrazyme®er et kunstigt fremstillet enzym ved navn agalsidase - beta, som
skal erstatte det naturlige enzym alfa-galaktosidase A, som mangler eller ikke
er aktivt nok hos patienter med Fabrys sygdom. Fabrazyme anvendes til
langvarig behandling af patienter med en bekraeftet diagnose pé& Fabrys sygdom.

Se indleegssedlen for Fabrazyme for yderligere oplysninger.

\’;
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12 Hjemmeinfusion

I nogle lande far personer, der har sygdommen Fabrys sygdom og behandles
med Fabrazyme, deres infusioner derhjemme. Du og din behandlende lcege
skal farst treeffe beslutningen om at fa behandling derhjemme, efter de
ferste infusioner er udfart pa hospitalet. Derved sikres det, at du ikke har
problemer med infusionerne.

Hjemmeinfusion af Fabrazyme ggr det muligt for dig at f8 behandling i dit
eget hjem, hvilket er mere bekvemt for dig og ger desuden tidsplanen for
infusion mere fleksibel. Du behgver ikke bruge tid p& transport til og fra
hospitalet og far pa den made nemmere ved at fglge et normalt
undervisningsforlgb og planleegge sociale og arbejdsrelaterede aktiviteter.
Hjemmeinfusion ggr det ogsd muligt at tilretteleegge behandlingen i naerheden
af familie og venner.

Hjemmeinfusion er den behandlende Iceges ansvar.

Patienten skal kun have udleveret en vejledning, hvis den behandlende lzege
har vurderet og besluttet, at patienten er egnet til behandling med
hjemmeinfusion.

Det er lcegens ansvar at sikre, at lceegemidlet indgives pa sikker vis. Dette
skal kontrolleres og dokumenteres af den behandlende laege.

En infusionssygeplejerske, med den rette uddannelse, vil i begyndelsen
undervise og hjcelpe dig og/eller din omsorgsperson for at sikre optimal
behandling. Den stgtte, der kraeves til hjemmeinfusion, diskuteres og aftales
mellem dig og/eller din omsorgsperson og den behandlende lzege. Hvis du
gnsker at fa yderligere stgtte ved hjemmeinfusion (efter at have aftalt det med
den behandlende lege), kan infusionssygeplejersken hjzelpe dig yderligere.

Bemcerk: Dosis og infusionshastighed ved hjemmeinfusion skal felge de
retningslinjer, den behandlende Icege har noteret i logbogen. De ma ikke
2endres uden forudgdende aftale med den behandlende leege og kun under
supervision af infusionssygeplejersken.

-
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13 Vurdering af bivirkninger (bivirkninger og medicineringsfejl)

Dette laegemiddel kan som alle andre laegemidler give bivirkninger, men ikke
alle far bivirkninger. I kliniske studier er bivirkningerne hovedsagelig
observeret, mens patienterne fik medicinen eller kort tid efter
(“infusionsrelaterede reaktioner™). Der er for visse patienter blevet
indberettet alvorlige, livstruende allergiske reaktioner (“anafylaktoide
reaktioner”). Kontakt straks laegen, hvis du far en alvorlig bivirkning.

Meget almindelige bivirkninger (kan forekomme hos flere end 1 ud af 10

personer) er kulderystelser, feber, kuldefornemmelse, kvalme, hovedpine

og unormale fornemmelser i huden som f.eks. en brecendende eller prikkende o
fornemmelse. Laegen kan beslutte at nedsaette infusionshastigheden eller

give dig andre lzegemidler for at forhindre, at du far sddanne reaktioner. Se
indleegssedlen for at se alle bivirkninger, der er indberettet med Fabrazyme.

Hvis du feler dig utilpas under eller kort tid efter infusionen
derhjemme, skal du omgdende afbryde behandlingen. Kontakt
straks den behandlende Icege, dennes stedfortrceder, og/eller
det nationale nedopkaldsnummer (se instruktioerne i
logbogen). De efterfalgende infusioner vil muligvis forega pa
hospitalet.

Alle symptomer eller bivirkninger skal ogsda noteres i logbogen. Hvis du
opdager, at der er sket en fejl i forberedelsen og/eller indgivelsen af Fabrazyme,
skal du kontakte infusionssygeplejersken eller den behandlende lzege, som vil
afgare, hvad der skal ggres, inden du starter pd eller fortsaetter med infusionen.

>
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2. TILRETTELAGELSE
AF BEHANDLING
HJEMME

Tiretteloeggelsen af behandlingen i hiemmet skal
ske under supervision af den behandlende lcege.
Den behandlende lcege er ansvarlig for
tiretteloeggelsen af behandlingen hjemme. De
processer, der proesenteres i denne vejledning,
fungerer som en overordnet retningslinje, men er
underlagt lokale medicinske retningslinjer samt
nationale regler og forskrifter.

21 Patienten

¢ Du og din omsorgsperson er af den behandlende Icege blevet oplyst
om behandlingen, der skal foregd i hjemmet, de risici, der er forbundet
hermed, de mulige komplikationer og tilkaldelse af laegehjzelp i hjemmet.

¢ Du og/eller din omsorgsperson har sat jer ind i sygdommen og kan
genkende bivirkninger og forst& den procedure, der skal felges, hvis disse
skulle forekomme.

¢ Omgivelserne i hjemmet skal understgtte behandlingen med
hjemmeinfusion, herunder rene omgivelser med elektricitet, vand,
adgang til en telefon, kgleskab og fysisk plads til opbevaring af Fabrazyme
og andet infusionstilbehgr.

¢ Du er blevet informeret om, at infusionen altid skal indgives under
opsyn af en voksen (infusionssygeplejersken eller, hvis du har lzert at
indgive infusionen selv, en voksen med kendskab til infusionsproceduren og
med tilstraekkeligt kendskab til hdndtering af infusionsrelaterede reaktioner
(vurderes af den behandlende lzege eller infusionssygeplejersken).

¢ Du skal veere fysisk og psykisk i stand til at udfere infusionerne hjemme.
Den behandlende lzege er ansvarlig for anbefalingen om, at du kan fa infusion
med Fabrazyme hjemme.

\’;
7y
Fabrazyme’
agalsidase beta




HIEMMEINFUSION PATIENTVEJLEDNING

¢ Du har brugbare vener, der ggr det muligt at indfare en infusionskanyle.
Hvis du har et central venekateter, skal du vide, hvordan du indfgrer
infusionskanylen i septum.

e Du og/eller din omsorgsperson skal vcere enige om, at du far
behandlingen hjemme.

e Du og/eller din omsorgsperson er blevet tilstraekkeligt opleert i
procedurerne omkring forberedelse og infusion af Fabrazyme.

22 Den behandlende lzege

Den behandlende lzege er ansvarlig for at igangscette alle nedvendige
administrative processer, der gar det muligt for de andre involverede parter
(patienten og/eller omsorgspersonen, infusionssygeplejersken, apoteket) at
komme i gang med processen.

Den behandlende lzege er ansvarlig for at fasticegge dosis,
infusionshastighed, behandling fer infusionen samt akut behandling,
som beskrives i logbogen. Enhver aendring skal formidles i klare vendinger til
patienten/omsorgspersonen og beskrives i logbogen

Hjemmeinfusion vil forega under laegens ansvar. Du skal kun have
udleveret en vejledning, hvis den behandlende leege har vurderet og besluttet,
at du er egnet til hjemmeinfusion. Det er laegens ansvar at sikre, at
laegemidlet administreres pa sikker vis. Dette skal kontrolleres og
dokumenteres af den behandlende lzege.

Den behandlende lzege skal sikre, at der findes en kommunikationslinje,
hvis der bliver behov for akut laegehjeelp. Dette skal beskrives i logbogen.

Den behandlende lzege og infusionssygeplejersken er ansvarlig for passende
planlcegning og monitorering af infusionerne.

23 Apotek og infusionsudstyr

Behandlingen og alt ngdvendigt udstyr vil blive stillet til r&dighed i
henhold til lokale aftaler og retningslinjer.

-

\
//‘
Fabrazyme’
agalsidase beta




HIEMMEINFUSION PATIENTVEJLEDNING

24 Infusionssygeplejersken

e I samrdd med den behandlende laege beslutter infusionssygeplejersken, i
hvilket omfang, der er behov for stgtte i hjemmet.

¢ Infusionssygeplejersken har en koordinerende rolle sammen med den
behandlende lzege og dig og/eller din omsorgsperson med hensyn til
tilretteleeggelse af behandlingen i hjemmet.

¢ Infusionssygeplejersken er uddannet i at give intravengse (i.v.) infusioner.
o Infusionssygeplejersken har faet opleering i indgivelse af Fabrazyme.

o Infusionssygeplejersken er uddannet i de mulige bivirkninger (herunder
alvorlige bivirkninger) og de handlinger, der skal ivaerkseettes, hvis de skulle
opsta.

¢ Infusionssygeplejersken skal ngje felge den angivhe metode til
klargering og indgivelse af Fabrazyme, som angivet i denne vejledning.

¢ Infusionssygeplejersken skal ngje felge den ordinerede dosis og
infusionshastighed for Fabrazyme, som angivet i logbogen.

o Infusionssygeplejersken skal registrere alle indgivelser af Fabrazyme i
logbogen.

* Den behandlende Iaege og infusionssygeplejersken er ansvarlig for
planlcegning og monitorering af infusionerne.

¢ | tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal
infusionssygeplejersken afbryde behandlingen og ringe til
den behandlende Icege og/eller ringe 112. Der skal desuden
ringes til den behandlende Icege og/eller til 112, hvis der
opstar en infusionsrelateret reaktion kort efter at infusionen er
afsluttet. Alle infusionsrelaterede reaktioner skal registreres i
logbogen.
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25 Praebehandling og

akut behandling

Den behandlende lzege vil ordinere medicin fer behandlingen, hvis
det er ngdvendigt. Den behandlende lzsege vil tilfgje oplysninger om

dette i logbogen.

Den behandlende lzege vil ordinere medicin til en eventuel akut
ngdsituation. Den behandlende lzege registrerer oplysninger om
denne medicin i logbogen. Medicin til en ngdsituation skal veere
tilgaengelig under hjemmeinfusionerne.

26 Logbogen

Du har faet en logbog af lcegen. Den fungerer som et kommunikationsmiddel
for alle, der er involveret i indgivelsen af Fabrazyme i hjemmet.

Du skal opbevare logbogen i dit hjem og det er dig, din omsorgsperson, den
behandlende lzege og/eller infusionssygeplejersken, der skal holde den opdateret.

Den ordinerede dosis og infusionshastighed for Fabrazyme, som er
angivet i logbogen, skal ngje overholdes. Den behandlende lzege er
ansvarlig for at beskrive dosis og infusionshastighed samt enhver aendring.

Hver indgivelse af Fabrazyme i hjemmet skal registreres i logbogen.

Du og/eller din omsorgsperson skal medbringe logbogen til alle
kontrolbesgg pd hospitalet og tage den med hjem igen.

Infusionssygeplejersken/patienten/plejeren skal registrere alle
undersggelsesresultater og handlinger fra det indledende mgde og
alle relevante oplysninger fra efterfeglgende besag i logbogen.

e |logbogen skal den behandlende Icege tydeligt forklare, hvad
der skal geres og hvilke Icegemidler, der skal indgives i tilfcelde
af en infusionsrelateret bivirkning. Ved enhver form for
infusionsrelateret reaktion skal infusionen afbrydes.

Enhver infusionsrelateret bivirkning og/eller medicineringsfejl skal registreres i
logbogen.

>
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3. TRAENING I
FORBEREDELSE OG
INDGIVELSE AF
FABRAZYME

De indledende instruktioner vil blive givet pd&
hospitalet, og den stgtte, der kroeves fra
infusionssygeplejersken til hjiemmeinfusion, diskuteres
og aftales mellem dig og/eller din omsorgsperson og
den behandlende lcege.

e Den behandlende lcege er ansvarlig for tilrettelceggelsen af
hjemmeinfusionen og skal erklcere sig indforstGet med
infusionsproceduren i hjemmet.

e Hyvis du foretrcekker at udfere hele proceduren selv eller med hjcelp fra
din omsorgsperson, vil infusionssygeplejersken oplcere dig og/eller din
omsorgsperson i dette. Infusionssygeplejersken forklarer og demonstrerer
hele infusionsproceduren for dig og/eller din omsorgsperson, herunder
undervisning i hdndhygiejne, korrekt desinfektion og steril teknik ved
forberedelse af infusionen.

o Ved efterfglgende besgg vil infusionssygeplejersken vcere til stede
og hjcelpe, hvis det er nedvendigt, indtil du og/eller din
omsorgsperson er fortrolige med hele infusionsproceduren.

° Ved forberedelse og indgivelse af Fabrazyme skal de procedurer, der
er beskrevet i indlaegssedlen samt i denne vejledning, fglges.

e Alle indgivelser med Fabrazyme skal registreres i logbogen.

¢ Infusionen skal altid indgives under opsyn af en voksen med kendskab
til infusionsproceduren og tilstraekkelig viden (vurderes af den behandlende
lege eller infusionssygeplejersken) om, hvordan man skal reagere i tilfaelde
af en infusionsrelateret reaktion eller medicineringsfejl.

O
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4. SADAN FORBEREDER
OG INDGIVER DU
FABRAZYME

41 Udstyr

Leveres af hospitalet/apoteket til dig eller en tredjepart i forbindelse
med den behandlende lzeges ordination.

e Hgzetteglas med Fabrazyme (5 mg eller 35 mg pr. haetteglas); skal
opbevares i et rent kgleskab ved en temperatur mellem +2°C og
+8°C
e Sterilt vand til injektionsvaesker til rekonstitution af Fabrazyme
¢ NaCl 0,9%-oplgsning til infusionsposer af 50 ml, 100 ml, 250 ml eller 500 ml til i.v.-administration
e NaCl 0,9%-oplgsning, 2 x 50 ml til gennemskylning af infusionsslangen fgr og efter infusion
e Klorhexidin 0,5% i 70% alkohol (desinficerende oplgsning)

e Passende antal 2 ml, 10 ml og 50 ml injektionssprgijter afhaengig af
dosis af Fabrazyme

o 3 x sterile kanyler (max str. 19G x 1%z (1,1 x 40 mm))!
¢ 1 x infusionskanyle

e In-line 0,2 um filter med lav proteinbinding, anbefales

¢ Infusionsszet (infusionsslange)

e Tape

e Sterile renseservietter til huden

e Beholder til skarpe genstande

e Handszebe

o Arepresse

¢ Yderligere udstyr ved brug af enhed til centralt venekateter:
- Heparin
- NaCl 0,9%-oplgsning
- Kanyler
- Injektionssprgjter
- Forbinding
- Sterile handsker
- Gripper-nal
° Laegemidler til praebehandling (hvis relevant)
° Laegemidler til en ngdsituation (som beskrevet af den behandlende lzege i logbogen)
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42 Forberedelse

BEMZERK: Brugsvejledningen (rekonstitution, fortynding og
administration) findes i indleegssedlen. I dette afsnit gives en detaljeret
beskrivelse.

Forbered et rent arbejdsomréde og leeg udstyret frem.

Haetteglassene med Fabrazyme tages ud af kgleskabet ca. 30 minutter
for forberedelse for, at de kan opnd stuetemperatur.

Kontrollér udlgbsdatoen, der er trykt i bunden af pakken med haetteglas
(Fabrazyme ma ikke anvendes efter den trykte udigbsdato).

Kontrollér at du har modtaget det korrekte antal haetteglas.
Forbered kun det antal haetteglas, der kraeves til en infusion.

BEMZRK: Opbevaringsbetingelserne som er beskrevet i
brugsvejledningen i indlaegssedlen skal efterleves.

43 Rekonstitution af Fabrazyme

1.
2.

10.

11.

12.

Fjern den bgrnesikrede kapsel fra haetteglasset med Fabrazyme.

Desinficér gummiproppen pd haetteglasset med Fabrazyme med
klorhexidin og lad den lufttgrre.

Abn beholderen med sterilt vand til injektionsvaesker.
Treek den ngdvendige maengde (ml) sterilt vand op i injektionssprgijten.

e Haetteglas med 35 mg: rekonstituer hvert haetteglas med 7,2 ml vand til

injektionsvaesker.

e Haetteglas med 5 mg: rekonstituer hvert haetteglas med 1,1 ml vand til
injektionsvaesker.

N&r vand til injektionsvaesker tilsaettes pulveret, undgd da at trykke for
kraftigt pd stemplet. for at minimere skumdannelse. Tilszet i stedet
vand til injektionsvaeske langsomt og drdbevise ned af indersiden af
haetteglasset. Rul og vip hvert haetteglas forsigtigt. Vend, hvirvl eller
ryst ikke haetteglasset.

Gentag om ng@dvendigt processen med flere Fabrazyme-haetteglas.
Der kan komme sma bobler efter opblanding.

Lad oplgsningen st i nogle minutter, s boblerne kan forsvinde, og
kontrollér, at pulveret er rekonstitueret ordentligt.

Efter rekonstitution skal du inspicere Fabrazyme visuelt fgr brug. Den
rekonstituerede oplgsning skal vaere en klar, farvelgs vaeske uden
fremmede partikler. Da det er en proteinoplgsning, kan der lejlighedsvis
forekomme let flokkulering/uklarhed (ligner tynde, halvgennemsigtige
traevler) efter fortynding.

Hvis du kan se fremmedlegemer eller misfarvning af veesken, ma du ikke
bruge produktet. Du skal underrette infusionssygeplejersken og/eller den
behandlende lzege.

Det anbefales, at den rekonstituerede oplgsning fortyndes straks efter
rekonstitution for at minimere dannelsen af proteinpartikler over tid.

Ikke anvendt laegemiddel samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til
lokale retningslinjer.

4.2 TRIN 1: Klarggring af materialer

4.3 TRIN 2: Desinficér haetteglasset

4.3 TRIN 4: Traek den ngdvendige maengde
sterilt vand op i injektionssprgjten

’}‘\
% %

4.3 TRIN 5: Undga at sprgjte vand til
injektionsvaesker for kraftigt ud af
injektionssprgjten
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4.4 Fortynding

1.

Desinficér haetten/8bningen pé 1 eller 2 poser med NaCl 0,9%-
oplgsning med klorhexidin og lad posen/poserne lufttgrre.

Volumen for den rekonstituerede Fabrazyme-oplgsning skal vaere den
samme som det ordinerede volumen i logbogen.

Stik ndlen gennem haetten pd infusionsposen, og traek langsomt
den maengde NaCl 0,9 %-oplgsning op, der svarer til maengden af
den rekonstituerede Fabrazyme-oplgsning, der skal tilszettes.

Hvis det ordinerede rekonstituerede volumen f.eks. er 14 ml, skal der tages
14 ml (2 x 7 ml) fra posen med NaCl-oplasning. Der ma aldrig tages mere
end halvdelen af indholdet fra posen med NaCl-oplasning. Derved sikrer
man, at mindst halvdelen af den fortyndede oplasning bestar af NaCl-
oplasning.

Fjern luften i infusionsposen ved at traekke luften op i en 50 ml
injektionssprgite.

Traek langsomt den rekonstituerede oplgsning op fra hvert haetteglas til

det pakraevede volumen er ndet. N&r den foreskrevne maengde er

trukket op, ma det rekonstituerede produkt ikke indeholde skum.

Injicér forsigtigt det samlede volumen af den rekonstituerede Fabrazyme-
oplgsning i infusionsposen med NaCl 0,9%-oplgsning.

Vend forsigtigt eller massér infusionsposen let for at blande
infusionsoplgsningen. Infusionsposen mé ikke rystes eller bevaeges

for meget.

Det anbefales, at den fortyndede oplgsning filtreres gennem et in-line 0,2
um filter med lav proteinbinding under indgivelsen.

4.5 Indgivelse

45.1
1.

Opfyldning af infusionsslangen
Tag infusionssystemet ud af pakken, og luk det ved hjeelp af
rulleklemmen. Slut in-line filteret til infusionsslangen.

Tilslut spidsen til NaCl 0,9 %-posen, der ikke indeholder Fabrazyme, og
fyld infusionssystemet ved at holde drypkammeret med bunden i vejret og
dbne klemmen.

Fyld systemet helt op, fjern eventuelle luftbobler, og luk rulleklemmen.

Tilslut infusionsposen med Fabrazyme til y-systemet. Hold klemmen
lukket.

4.4 TRIN 3: Treek langsomt den
ngdvendige maengde NaCl 0,9%-oplgsning
op, der svarer til maengden af
rekonstitueret Fabrazyme

4.4 TRIN 5: Treek langsomt den
rekonstituerede oplgsning op fra
hvert haetteglas til det pdkraevede
volumen

4.4 TRIN 5: Det rekonstituerede produkt
ma ikke indeholde skum
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452  Indfgring af kanyle i vene

I tilfelde af selvindgivelse af infusion skal den voksne, der er til stede
under infusionen, have faet tilstreekkelig undervisning (af
infusionssygeplejersken, den behandlende lzege eller dennes
stedfortraeder) i kanyleindfgringsteknik.

1.

Hzeng et par stykker tape klar til brug og s@rg for at starten af
infusionssystemet er inden for raekkevidde. Sgrg ogsé for at have
klorhexidin og gaze inden for raekkevidde.

Tag infusionskanylen ud af pakken.
Seet dig ned og laeg den ene arm pd bordet (helst pa et rent klaede).

Seet repressen pd, udvaelg en egnet vene, og desinficér omradet, hvor
kanylen skal indfgres, og lad det tarre.

Stram huden ud og indfar kanylen let pd skrd (sa kanylegjet vender
opad) gennem huden og ind i venen. N&r kanylen er treengt ind i
venen, vil man et kort gjeblik kunne se lidt blod ved begyndelsen af
slangen.

Indfgr venekanylen ca. 0,5 cm ind i venen, og sgrg for, at den ikke falder ud
igen. Brug tape til at holde venekanylen pd plads. Tilslut infusionssystemet
med filteret til venekanylen.

Fjern 8repressen; slangen bliver nu fyldt med blod. Hvis det ikke sker, er
venekanylen ikke placeret korrekt i venen, og processen skal herefter
gentages med en ny venekanyle. Abn rulleklemmen til NaCl 0,9%-
oplgsningen.

Indstil infusionshastigheden i henhold til ordination (logbogen), og &bn

ventilen. Sid ned og vaer afslappet, mens infusionen finder sted. Hav
logbogen i naerheden i tilfeelde af, at en ngdsituation opstar.

453  Indgivelse

Af hensyn til den mikrobiologiske sikkerhed skal produktet anvendes med det
samme. Hvis det ikke anvendes med det samme, er al opbevaring brugerens
ansvar. Produktet fortyndet i NaCl 0,9 %-opl@sning forbliver kemisk stabilt ved
opbevaring i op til 24 timer ved en temperatur pd mellem 2 °C og 8 °C og

beskyttet mod lys.

Fabrazyme-dosis, infusionshastigheden samt eventuelle aendringer bestemmes
af den behandlende lzege. Behandlingen ma ikke aendres i hjemmet,
medmindre den behandlende laege beslutter, at det er pdkraevet.

N&r Fabrazyme-infusionen er afsluttet, skal systemet skylles med NaCl 0,9 %-
oplgsning med samme hastighed, og venekanylen fjernes.
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454  Klarggring af Fabrazyme-infusion med
venekateter

Hvis du har et venekateter til indgivelse af Fabrazyme, viser
infusionssygeplejersken dig og/eller din omsorgsperson, hvordan
kateteret skal bruges og vedligeholdes, hvis dette ikke allerede er gjort i
forbindelse med infusion pd hospitalet.

Korrekt vedligeholdelse af et venekateter i hjemmet indebaerer regelmaessig
skylning med heparin for at forhindre stgrkning og anvendelse af steril teknik for
at holde enheden fri for infektion.

Du skal fglge disse trin:

e Dazek stedet med gennemsigtig, tildeekkende forbinding under brug. Der
kraeves ingen forbinding, ndr kateteret ikke er i brug.

e Skyl med 5 ml NaCl 0,9%-oplgsning far og efter hver brug.
e Skyl med 5 ml heparin (100 E/ml) efter hver brug.
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Kontaktoplysninger (udfyldes af den behandlende lcege)

Telefonnummer til n@edopkald:

Patient Behandlende Icege
Navn: ?
Fgdselsdato: Hospital:

Adresse: Adresse:

Postnummer / by: Postnummer / by:

Telefonnummer: Telefonnummer:
Telefonnummer
fil ngdopkald:

Patientens plejer

Navn: Sygeplejerske

Adresse: Navn:

Organisation:

Postnummer / by: Adresse:

Telefonnummer:

Postnummer / by:

Apotek

Telefonnummer:

Navn:

Adresse:

Posthnummer / by:

Telefonnummer:
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Oplysninger vedr. indgivelse (udfyldes af den behandlende lcege)

Fabrazyme indgivet siden:
(dd-mm-&adad):

Farste hjemmeinfusion:
(dd-mm-&adad):

Fabrazyme dosisplan

Dosis:

Hyppighed:

Infusionshastighed:

Pdkroevet rekonstitueret
volumen (ml):

Samlet volumen i
infusionsposen (ml):

Lcegemidler fil
prcebehandling (hvis
relevant):

Arsager til
hjemmeinfusion med
Fabrazyme:

Undersggelsesresultater
og handlinger fra det
indledende mgde:

Angiv, hvilken stgtte
infusionssygeplejersken
skal yde i hiemmet:
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Ngdvendige handlinger i tilfcelde af en alvorlig
infusionsrelateret reaktion

(udfyldes af den behandlende lcege)

1. Stop infusionen

2. Ring til nedopkaldsnummer

Telefonnummer: 112

3. Ring til leegen

Telefonnummer:

Telefonnummer (dagnvagt):

Leegens navn:

Klinikkens navn:

Adresse:

4. Akutmedicin

Medicin og dosis:

5. Patientens kontaktperson, som skal underrettes

Navn:

Telefonnummer:
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Denne formular udfyldes for hver infusion

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgaende afbrydes.

¢ De ngdvendige handlinger i tilfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet i logbogen. Serg for at have disse oplysninger

ved hé&nden under infusionen.

Pd&kraevet rekonstitueret volumen
(ml):

Antal hcetteglas brugt:

5 mg hcetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle
problemer/bemcerkninger i
forbindelse med infusionen
(herunder infusionsrelaterede
reaktioner, handlinger og
resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

5. Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-&daaad)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):
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Denne formular udfyldes for hver infusion

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgdaende afbrydes.

* De ngdvendige handlinger i filfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet ilogbogen. Serg for at have disse oplysninger
ved hdnden under infusionen.

P&kraevet rekonstitueret volumen
(ml):

Antal hcetteglas brugt: 5 mg heetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle
problemer/bemcerkninger i
forbindelse med infusionen
(herunder infusionsrelaterede
reaktioner, handlinger og
resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

5. Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-&ddd)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):
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Denne formular udfyldes for hver infusion

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgaende afbrydes.

¢ De ngdvendige handlinger i tilfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet i logbogen. Serg for at have disse oplysninger

ved hé&nden under infusionen.

Pd&kraevet rekonstitueret volumen
(ml):

Antal hcetteglas brugt:

5 mg hcetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle
problemer/bemcerkninger i
forbindelse med infusionen
(herunder infusionsrelaterede
reaktioner, handlinger og
resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

5. Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-&daaad)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):
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Denne formular udfyldes for hver infusion

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgdaende afbrydes.

* De ngdvendige handlinger i filfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet ilogbogen. Serg for at have disse oplysninger
ved hdnden under infusionen.

P&kraevet rekonstitueret volumen
(ml):

Antal hcetteglas brugt: 5 mg heetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle
problemer/bemcerkninger i
forbindelse med infusionen
(herunder infusionsrelaterede
reaktioner, handlinger og
resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

5. Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-&ddd)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):
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Denne formular udfyldes for hver infusion

e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgaende afbrydes.

¢ De ngdvendige handlinger i tilfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet i logbogen. Serg for at have disse oplysninger
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e Patienten og/eller plejeren er blevet oplyst om de risici, der er forbundet med infusion af
Fabrazyme i hiemmet, og er endvidere blevet undervist filstrcekkeligt i brugen af akutmedicin.

o |tilfcelde af en infusionsrelateret reaktion skal infusionen omgdaende afbrydes.

* De ngdvendige handlinger i filfcelde af en alvorlig infusionsrelateret reaktion, herunder
kontaktoplysninger ved ngdstilfcelde, er beskrevet ilogbogen. Serg for at have disse oplysninger
ved hdnden under infusionen.

P&kraevet rekonstitueret volumen
(ml):

Antal hcetteglas brugt: 5 mg heetteglas:

35 mg heetteglas:

Varighed af indgivelse:

Hastighed for indgivelse:

Eventuelle
problemer/bemcerkninger i
forbindelse med infusionen
(herunder infusionsrelaterede
reaktioner, handlinger og
resultater heraf):

Patientens generelle
helbredstilstand — Beskriv
eventuelle nye helbredsproblemer,
du i gjeblikket oplever inden
infusionen:

5. Navn pa den ansvarlige for infusionen

Dato for infusionen:
(dd-mm-&ddd)

Sygeplejerske:

Plejer (hvis forskellig fra
ovenstdende):
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Noter
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Noter
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