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Fabrazyme® (agalzidaza beta)

Primena infuzije u kuénim uslovima

Prirucnik za pacijente
sa Fabrijevom
bolescu koji primaju
infuzijsku terapiju leka
Fabrazyme u kuénim
uslovima

Postupci koji su prikazani u ovom dokumentu sluze kao opste smernice, ali ih
treba uskladiti sa lokalnom medicinskom praksom i nacionalnim zakonskim
propisima. 1
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Pazljivo procitajte sve ove informacije pre nego Sto pocnete sa primenom infuzije kuénim uslovima.

- Uputstvo sacuvajte. MozZe biti potrebno da ga ponovo proéitate.

- Ako imate dodatnih pitanja, obratite se svom lekaru ili farmaceutu.

- Ovaj lek propisan je Vama i ne smete ga davati drugima. Moze da im $kodi, éak i kada imaju iste simptome
bolesti kao i Vi.

- Ukoliko neko nezeljeno dejstvo postane ozbiljno ili primetite neko nezeljeno dejstvo koje nije navedeno u ovom
uputstvu, molimo Vas da o tome Vi i/ili Va§ negovatelj obavestite svog lekara ili medicinsku sestru zaduzenu za
davanije infuzije.




1. VASA BOLEST,
LECENJE | PRIMENA
INFUZIJE U KUCNIM
USLOVIMA

Zajedno sa svojim nadleznim lekarom, odlucili ste
da zapocCnete primenu infuzije leka Fabrazyme u
kuénim uslovima. Cilj ovog dokumenta je da
Vam pruzi potrebna uputstva za primenu leka
Fabrazyme u kuénim uslovima. Postupci koji se
navode u ovom dokumentu sluze kao opSte
smernice, ali ih treba uskladiti sa lokalnom
medicinskom praksom i nacionalnim zakonskim
propisima. Vas lekar ce Vam dati sve podatke koji
su primenljivi na Vase stanje.

1.1. Fabrijeva bolest i leCenje

Pacijenti sa Fabrijevom boleséu imaju nizak nivo ili im nedostaje
enzim koji se zove alfa-galaktozidaza A. Ovaj enzim je odgovoran za
razgradnju jedinjenja masti globotrijaosilceramida i kao posledica nastaju
abnormalne naslage ovog jedinjenja, na zidovima krvnih sudova i u drugim
tkivima u organizmu.

Glavni simptomi koji se pojavljuju u detinjstvu kod muskaraca ukljucuju
epizode bola i osecCaja pe€enja u Sakama i stopalima, gastrointestinalne
simptome, osip na kozi i smanjenu sposobnost znojenja. Znakovi bolesti
kod odraslih najcesSce se odnose na sréane, bubrezne i/ili neuroloSke
simptome. Kod Zenske populacije, tok bolesti je promenljiv, esto — ali ne i
uvek — laksi nego kod muskaraca.

Lek Fabrazyme je vestacki proizveden enzim koji se zove agalzidaza
beta koji moze da nadoknadi prirodan enzim alfa-galaktozidazu A, koji
pacijentima sa Fabrijevom boleS¢u nedostaje ili nije dovoljno aktivan. Lek
Fabrazyme se koristi za dugotrajno leCenje pacijenata koji imaju potvrdenu
dijagnozu Fabrijeve bolesti.

Za dodatne informacije, procitajte Uputstvo za lek Fabrazyme.
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1.2. Infuzija u kuénim uslovima

U dana$nje vreme, ljudi koji boluju od Fabrijeve bolesti, koji se leCe lekom
Fabrazyme, u nekim zemljama, primaju infuziju u kuénim uslovima.
Odluku o kuénom le¢enju treba da donesete Vi i Vas nadlezni lekar,
nakon pocetnih infuzija u bolnici kako biste se uverili da nemate
probleme sa primanjem infuzije.

Infuzija leka Fabrazyme u ku¢nim uslovima omoguci¢e Vam leCenje u
vlastitom Zivotnom prostoru, $to povecava udobnost i laksi odabir
vremena primanja infuzije. Time se ne troSi vreme putujuéi u i iz bolnice, i
bi¢ete sposobni da pratite normalni Skolski program i/ili lakSe organizujete
drustvene i profesionalne aktivnosti. Infuzija u kuénim uslovima olakSava
prilagodavanje le€enja prema porodici i prijateljima.

Vas nadlezni lekar je odgovoran za primenu infuzije u kuénim
uslovima. Edukativni materijali se distribuiraju samo ukoliko

nadlezni lekar odluci da je pacijent podoban za le€enje infuzijom u kuénim
uslovima. Nadlezni lekar je duzan da pacijentu obezbedi sigurnu
primenu infuzije, sto treba i da proveri i dokumentuje.

Medicinska sestra koja je edukovana za primenu infuzije, poducice
Vas i Vaseg negovatelja(e) i pomoéi Vam na pocetku, kako bi se
osiguralo optimalno lecenje. Nivo podrSke koja Vam je potrebna za
primenu infuzije u kuénim uslovima moci ¢ete da dogovorite zajedno sa
svojim negovateljem(ima) i nadleznim lekarom. Budete li Zeleli dodatnu
podrsku za infuziju u ku¢nim uslovima (nakon dogovora sa Vasim
nadleznim lekarom), medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije
moze Vam pruziti dodatnu podrsku.

Napomena: Prilikom izbora brzine i doze infuzije u le€enju u kuénim
uslovima sledite uputstva Vaseg lekara navedena u Dnevniku
leéenja. Ne smete ih promeniti bez dogovora sa Vasim lekarom i bez
nadzora medicinske sestre zaduzene za davanje infuzije.
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1.3. Procena bezbednosti (nezeljena dejstva i greske pri primeni lekova)

Kao i drugi lekovi, i ovaj lek moze imati neZeljena dejstva, iako ne moraju
da se ispolje kod svih. U klini¢kim studijama nezeljene reakcije su
uglavnom primeéene tokom davanja leka pacijentima ili ubrzo nakon
toga (,,reakcije povezane sa davanjem infuzije leka”). TeSke alergijske
reakcije opasne po zivot (,anafilaktoidne reakcije”) prijavljene su kod
nekih pacijenata.

Ako iskusite bilo koju ozbiljnu nezeljenu reakciju, odmah se obratite
Vasem lekaru.

Veoma Cesta nezeljena dejstva (koja se ispoljavaju kod vise od 1 na 10 o
pacijenata) su jeza, groznica, osec¢aj hladno¢e, mucnina, povracanje, o
glavobolja, neuobicajeni ose¢aji na kozi kao Sto su osecaj pec¢enja

ili zarenja. Va$ lekar moze da odluci da smanji brzinu davanja infuzije ili

da Vam da dodatne lekove za prevenciju navedenih reakcija. Za potpunu

listu neZeljenih dejstava prijavljenih kod primene leka Fabrazyme,

procitajte Uputstvo za lek.

. ~\

U slu¢aju da se ne osecate dobro zbog leka tokom primene infuzije u kuénim
uslovima ili ubrzo nakon infuzije, odmah morate da prekinete primanje leka.
Odmah se obratite Vasem nadleznom lekaru, njegovoj zameni i\ili hitnoj pomogi
(vidite uputstva u Dnevniku leéenja). Moze da se desi da ¢e naredne infuzije
morati da se primenjuju u bolnici.

Bilo koji simptom ili nezeljeni dogadaj mora biti zabelezen u Dnevniku le€enja.
Ako shvatite da je doSlo do greske u pripremi i/ili primeni leka, molimo Vas da
kontaktirate medicinsku sestru zaduzenu za davanje infuzije ili Vaseg lekara, kako bi oni
odredili odgovarajucu aktivnost pre zapocinjanja ili nastavljanja primene infuzije.
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2. ORGANIZACIJA LECENJA U
KUCNIM USLOVIMA

Organizacija le€enja u ku¢nim uslovima obavlja se pod nadzorom Vaseg
lekara. Vas lekar je odgovoran za organizovanje leCenja u ku¢nim uslovima.
Postupci koji se prikazuju u ovom dokumentu sluze kao opste smernice, ali
podlozni su izmenama u skladu sa lokalnom medicinskom praksom i
nacionalnim zakonskim propisima.

2.1. Pacijent

e Viilili Vas(i) negovatelj(i) ste informisani od strane Vaseg lekara o
tome da ¢e se le€enje vrsiti u kuénim uslovima, o povezanim rizicima,
moguéim komplikacijama i pruZanju lekarske pomoci u kuénim uslovima.

e Viilili Vas(i) negovatelj(i) poznajete Fabrijevu bolest, sposobni ste da
prepoznate nezeljena dejstva i razumete postupke koje treba sprovesti
ukoliko do njih dode.

e Kuéno okruzenje mora biti primereno za sprovodenje infuzijske terapije
u ku¢nim uslovima, $to podrazumeva cCisto okruzenje sa elektricnom o
energijom, vodom, pristupom telefonu, friziderom i fizickim prostorom za
odlaganje leka Fabrazyme i druge opreme za infuziju.

e Obavesteni ste o tome da infuziju uvek treba davati u prisustvu
odrasle osobe koja je za to adekvatno obuéena (medicinska sestra
zaduzena za davanje infuzije ili, ako ste stekli vestine za samostalnu
primenu infuzije, u prisustvu odrasle osobe koja ima znanja o postupku
primene infuzije i koja je adekvatno obu¢ena o tome $ta treba preduzeti u
slu€aju pojave reakcije povezane sa primenom infuzije i greSaka prilikom
primene leka, a prema proceni VaSeg lekara ili medicinske sestre
zaduzene za davanje infuzije).

¢ Morate biti fizicki i mentalno sposobni da primate infuziju u kuénim
uslovima. Vas lekar je odgovoran za odluku o tome mozete li infuziju leka
Fabrazyme primati u kuénim uslovima.
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¢ Imate pristupacéne vene, $to omogucuje ubacivanje igle za infuziju. Ako imate
uredaj za centralni venski pristup, morate znati kako se igla za infuziju ubacuje u
septum.

e Vi ilili Vas(i) negovatelj(i) morate biti saglasni sa le€enjem u kuénim
uslovima.

e Vi ilili Vas(i) negovatelj(i) propisno ste obuéeni za postupke pripreme i
primene infuzije leka Fabrazyme.

2.2. Nadlezni lekar

e Vas lekar je odgovoran za pokretanje svih potrebnih
administrativnih radnji, koje ¢e omoguditi da se drugi u€esnici u
le€enju (pacijent i/ili negovatelj(i), medicinska sestra zaduzena za
davanje infuzije i farmaceut) ukljuCe u Vase leCenje. o

¢ Vas lekar je odgovoran za odredivanje doze, brzine infuzije, le€enje
pre infuzije, le€enje u hitnim stanjima, Sto mora biti opisano u
Dnevniku le¢enja. Sve promene se moraju jasno objasniti pacijentu i/ili
negovatelju(ima) i opisati u Dnevniku leCenja (Dodatak B).

e Primena infuzije u kuénim uslovima je odgovornost Vaseg lekara.
Edukativni materijal treba da se distribuira samo ako Vas$ lekar odluci da
je pacijent podoban za le€enje primenom infuzije u ku¢nim uslovima.
Vas lekar je odgovoran za obezbedivanje sigurne primene leka, Sto je
duzan sam da proveri i dokumentuje.

* Nadlezni lekar je odgovoran za uspostavljanje kanala komunikacije
u slu€aju da je potrebna hitna medicinska pomoé. To mora biti opisano
u Dnevniku le€enja.

¢ Nadlezni lekar i medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije su
odgovorni za zakazivanje i redovno pracenje primene infuzije u
kuénim uslovima.

2.3. Apoteka i oprema za infuziju

¢ Lecenje i sva potrebna oprema obezbeduje se u skladu sa lokalnim propisima i pravilima.
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2.4. Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije

e Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije odreduje
zajedno sa Vasim lekarom i pacijentom i/ili
negovateljem(ima) nivo podrske koja je potrebna tokom
primene infuzije u kuénim uslovima.

¢ Medicinska sestra zaduzena za davanije infuzije ima ulogu
koordinatora izmedu nadleZnog lekara i Vas i/ili Vaseg
negovatelja u organizaciji leCenja.

e Medicinska sestra zaduzena za davanije infuzije kvalifikovana
je za primenu intravenske (IV) infuzije.

¢ Medicinska sestra zaduZzena za davanje infuzije obuéena je
za primenu leka Fabrazyme.

e Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije upoznata je
sa mogucim nezeljenim dejstvima (ukljuCujuci teske
alergijske reakcije) i postupcima koje treba preduzeti ako
nastanu.

¢ Medicinska sestra zaduzena za davanije infuzije strogo sledi propisanu metodu za pripremu i primenu
leka Fabrazyme, kako se navodi u ovom Vodicu.

¢ Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije strogo ¢e postovati propisanu dozu i brzinu infuzije leka
Fabrazyme, kako se navodi u Dnevniku le¢enja (Dodatak B).

¢ Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije belezi svaku primenu leka Fabrazyme u Dnevnik leCenja
(Dodatak B).

e Odgovarajuéi raspored i pra¢enje infuzije su odgovornost nadleznog lekara i medicinske sestre zaduzene
za davanije infuzije.

U slu€aju pojave nezeljene reakcije povezane sa primenom infuzije, medicinska
sestra zaduzena za davanje infuzije mora da prekine davanje infuzije i pozove
Vaseg lekara i/ili nacionalni broj za hithu pomo¢, koji je naveden u Dnevniku
le€enja. Vas lekar i/ili hitna pomo¢ moraju da se pozovu i u sluéaju kad se
nezeljena reakcija povezana sa primenom infuzije pojavi neposredno nakon
zavrSetka primene infuzije. Svaka nezeljena reakcija povezana sa primenom
infuzije se mora zabeleziti u Dnevnik le¢enja (Dodatak B).
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.5. Premedikacija i hitno leCenje

Ako je potrebno, Vas lekar €e propisati lekove za premedikaciju
(lekovi koji se uzimaju pre leéenja). Podatke o tome unece u
Dnevnik le¢enja.

Vas lekar ¢e propisati lekove koji su primereni za svaku hitnu
situaciju, po potrebi. Vas lekar ¢e uneti podatke o tim lekovima u
Dnevnik le¢enja. Lekovi za hitna stanja moraju biti dostupni tokom
primene infuzije u kuénim uslovima.

.6. Dnevnik leCenja

Vas lekar ¢ée Vam dati Dnevnik le€enja. Dnevnik le€enja sluzi kao sredstvo komunikacije za sve ukljuc¢ene
u primenu leka Fabrazyme u ku¢nim uslovima.

Dnevnik le€enja se mora €uvati u Vasem domu, a azurirate ga Vi, Vas(i) negovatelj(i), Vas lekar iili
medicinska sestra zaduZena za davanje infuzije.

Propisana doza i brzina infuzije leka Fabrazyme navedena u Dnevniku leéenja, mora se strogo slediti.
Vas$ lekar je odgovoran za propisivanje doze i brzine infuzije, kao i za sve promene.

Svaka primena leka Fabrazyme u kuénim uslovima se mora upisati u Dnevnik le¢enja.

Vi ifili Va$(i) negovatelj(i) morate da ponesete Dnevnik le€enja u bolnicu na svaki pregled i kasnije da ga
ponovo odnesete kuci.

Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije belezi sve rezultate i radnje tokom prvog razgovora, a
Vi, Va$(i) negovatelj(i) ili medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije belezite sve relevantne informacije
tokom buducih poseta u Dnevnik le€enja.

e ™
U Dnevniku le€enja, Vas lekar mora jasno da navede §ta je potrebno
uciniti i koje lekove treba dati u slué¢aju pojave nezeljene reakcije
povezane sa primenom infuzije. U slu¢aju pojave bilo kakve reakcije
povezane sa primenom infuzije, infuziju treba odmah prekinuti.

|\ _J

(@)

Sve nezeljene reakcije povezane sa primenom infuzije i/ili greSke u primeni lekova treba da se zabeleze
u Dnevnik lecenja.

svim sumnjama na nezeljene reakcije leka treba da obavestite svog lekara ili farmaceuta, odnosno drugog

zdravstvenog radnika sa kojim ste stupili u kontakt. Sumnju na nezeljene reakcije na lek potrebno je da
prijavite Agenciji za lekove i medicinska sredstva Srbije (ALIMS) na jedan od sledecih nacina:

e Popunjavanjem obrasca za prijavu neZeljene reakcije koji je dostupan na internet stranici www.alims.gov.rs i
slanjem:
- poStom na adresu Agencija za lekove i medicinska sredstva Srbije, Nacionalni centar za
farmakovigilancu,Vojvode Stepe 458, 11221 Beograd, Republika Srbija
- telelefaksom na (011) 3951 130 ili
- elektronskom postom na nezeljene.reakcije@alims.gov.rs

e Popunjavanjem ONLINE prijave dostupne na internet stranici www.alims.gov.rs
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3. EDUKACIJA ZA
PRIPREMU | PRIMENU
LEKA FABRAZYME

Pocetna uputstva ¢ete dobiti u bolnici. Vi i/ili Vas(i)
negovatelj(i) i Vas lekar ¢ete se dogovoriti o nivou
podrske koja je potrebna za primenu infuzije u kuénim
uslovima.

« Vas lekar je odgovoran za organizaciju primene infuzije u kuénim
uslovima i mora se sloziti sa postupkom za primenu infuzije u ku¢nim
uslovima.

« Ukoliko zelite da obavite postupak sami ili uz pomo¢ negovatelja,
medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije ¢e vas obugiti za
to. Medicinska sestra zaduZena za davanje infuzije objasnice i
pokazace Vama i/ili negovatelju(ima) celokupni postupak davanja
infuzije, ukljuCujuéi obuku o higijeni ruku, pravilnoj dezinfekciji i
asepti¢nom rukovanju kada se infuzija priprema.

« Tokom narednih poseta medicinska sestra zaduzena za
davanje infuzije ¢ée biti prisutna da po potrebi pomogne u postupku
dok Vi i/ili Vas(i)negovatelj(i) ne postanete sigurni u celokupan
postupak davanja infuzije.

» Prilikom pripremanja i primene leka Fabrazyme, moraju se slediti
postupci koji su opisani u Uputstvu za lek (Dodatak A) i oni opisani u
ovom Priru¢niku.

« Svaka primena leka Fabrazyme mora da se upiSe u Dnevnik
leéenja (Dodatak B).

» Infuziju uvek treba davati u prisustvu odrasle osobe koja ima
znanja o postupcima davanja infuzije i koja je adekvatno obucena o
tome kako treba postupiti u slu¢aju pojave reakcije povezane sa
primenom infuzije i greSke pri primeni leka (prema proceni Vaseg
lekara ili medicinske sestre zaduZene za davanje infuzije).
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4. KAKO PRIPREMITI |
PRIMENITI LEK
FABRAZYME?

4.1. Potrebna oprema

Uz odgovarajuéi recept, bolnica/apoteka dostavlja pacijentu ili tre¢oj strani:

¢ bodice leka Fabrazyme (35 mg po bodici); moraju se ¢uvati u Cistom frizideru na temperaturi izmedu
+2°C i +8°C,
¢ sterilnu vodu za injekcije za pripremu rastvora leka Fabrazyme,
* 0,9% rastvor NaCl, 2 x 250 mL za IV primenu,
¢ 0,9% rastvor NaCl, 2 x 50 mL za ispiranje linije infuzije pre i posle infuzije,
¢ 0,5% hlorheksidin u 70% alkoholu (antisepticki rastvor),
e odgovarajuéi broj Spriceva od 2 mL, 10 mL i 50 mL, zavisno od doze leka Fabrazyme,
¢ 3 x sterilne hipodermalne igle (1,1 x 40 mm),
¢ 1 xiglu za infuziju,
e linijski filter od 0,2 ym, sa niskim stepenom vezivanja proteina,
¢ set za primenu infuzije (infuzijska linija),
o flaster,
¢ vatu za CiSéenje koze,
¢ kontejner za odlaganje ostrih predmeta,
e sredstvo za pranje ruku,
e traku za stezanje,
¢ dodatno, ako se koristi uredaj za venski pristup:
- heparin,
- 0,9% rastvor NaCl,
- igle,
- Spricevi,
- sterilna gaza
- sterilne rukavice,
- Gripper igla.
¢ lekove koji se uzimaju pre le€enja (ako se primenjuju),

¢ |lekove za hitna stanja (pogledajte Dnevnik le€enja za uputstva koje daje Vas lekar).
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4.2. Priprema

Napomena: Uputstvo za upotrebu (priprema rastvora,
razblazivanje i primena leka) nalazi se u Uputstvu za lek
(Dodatak A). Detaljan opis navodi se u ovom odeljku.

1.
2.

4.
5.

Pripremite Cistu radnu povrsinu i po njoj rasporedite opremu.

Bodice sa lekom Fabrazyme potrebno je izvaditi iz frizidera oko 30
minuta pre pripreme da bi postigle sobnu temperaturu.

Proverite rok trajanja koji je naznacen na dnu pakovanja bocice
(nemoijte koristiti lek Fabrazyme nakon isteka roka trajanja
naznacenog na pakovanju).

Proverite da li ste dobili tacan broj bocica.

Pripremite samo onaj broj bocica koji je potreban za jednu infuziju.

Napomena: Potrebno je slediti uputstva o odlaganju opisana
u delu o koriséenju leka u Uputstvu za lek (Dodatak A).

4,

1.
2.

3. Priprema rastvora leka Fabrazyme

Uklonite poklopac sa bocice leka Fabrazyme.

Dezinfikujte gumeni ¢ep na bocici leka Fabrazyme hlorheksidinom i
pustite da se osuSi na vazduhu.

Otvorite sterilnu vodu za injekcije.

Izvucite potrebnu koli¢inu (mL) sterilne vode u Spric.

e Bocice od 35 mg, rekonstituiSu se sa 7,2 mL vode za injekcije.

Nezno ubrizgajte vodu za injekciju iz Sprica u prah, kako bi se §to
manje penio. To se moZe uciniti tako Sto se voda za injekcije
ubrizgava polako, kap po kap, na unutrasnji zid boc€ice, a ne direktno
na prasak. Svaku bocicu blago zakotrljati i nagnuti. Ne okretati, ne
vrteti i ne muckati bocicu.

6. Ako je potrebno, postupak ponovite sa viSe bocica leka Fabrazyme.

~

10.

11.

12.

Nakon me8anja mogu se pojaviti mehurici.

Pustite da rastvor odstoji nekoliko minuta kako bi nestali svi mehurici
koji su nastali i kako biste bili sigurni da se prasak propisno rastvorio.
Nakon rastvaranja i pre upotrebe, potrebno je vizuelno proveriti
rastvor leka Fabrazyme. Pripremljen rastvor mora biti bistra, bezbojna
te€nost, bez stranih Cestica. Obzirom da se radi o proteinskom
rastvoru, povremeno se nakon pripreme rastvora moze pojaviti
flokulacija/zamucenje (koje se opisuje kao tanka providna vlakna).
Ako primetite strane Cestice ili je te€nost obojena, lek se ne sme
upotrebiti i 0 tome je potrebno obavestiti medicinsku sestru zaduzenu
za davanije infuzije i/ili nadleznog lekara.

Preporucéuje se razblaZivanje rastvora u bo€ici odmah nakon
pripreme rastvora kako bi se smanijilo stvaranje proteinskih Cestica
koje nastaju vremenom.

Neupotrebljeni proizvodi ili otpad moraju se odloZiti u skladu sa
lokalnim propisima.
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4.4. Razblazivanje

1. Dezinfikujte poklopac/otvor jedne ili dve kesice 0,9% rastvora
NaCl hlorheksidinom i ostavite da se osusi na vazduhu.

2. Zapremina pripremljenog rastvora leka Fabrazyme mora biti
jednaka zapremini propisanoj u Dnevniku leenja
(Dodatak B).

3.  Umetnite iglu u poklopac infuzijske kesice i polako izvucite

o . . ” W o
0,9% rastvor NaCl u zapremini koja je jednaka zapremini 4.4 korak 3: Polako izvucite 0,9% rastvor

pripremljenog Fabrazyme rastvora koji treba dodati. NaCl u volumenu koji je jednak volumenu
pripremljenog Fabrazyme rastvora koji
treba dodati

Na primer, ako je propisana zapremina pripremljenog rastvora
14 mL, izvadite 14 mL iz kesice sa NaCl rastvorom. Nikada
nemojte vaditi viSe od pola sadrzaja kesice NaCl rastvora, kako
biste bili sigurni da barem polovina razblazenog rastvora sadrzi
NaCl rastvor.

4. Uklonite vazduh iz kesice infuzije uvlacenjem u Spric od 50 mL.

5. Polako izvucite pripremljen rastvor iz bocice dok ne dobijete
potrebnu zapreminu. Kada ste izvukli navedene koli¢ine,
pripremljeni lek ne sme da sadrzZi penu.

6.  NezZno ubrizgajte ceo volumen pripremljenog rastvora leka
Fabrazyme u kesicu 0,9% NaCl rastvora.

wre . . o rastvor iz boCice dok ne dobijete potrebni
7. Pazljivo promesaijte rastvor leka Fabrazyme tako Sto Cete volumen

nezno okretati kesicu infuzije ili je lagano gnjeciti. Nemojte je
muckati ili preterano tresti.

8. Razblazen rastvor je potrebno tokom primene filtrirati kroz
linijski filter od 0,2 ym sa niskim stepenom vezivanja proteina.

4.5. Primena
4.5.1. Punjenje infuzijske linije

1. lzvadite sistem za infuziju iz pakovanja i zatvorite ga koristeci o -
. B L ] . o 4.4 korak 5: Pripremljeni lek ne sme
regulator sa to¢ki¢em. Spojite unutradnji filter na infuzijsku liniju. da sadrzi penu

2. Spojite Siljak na kesici 0,9% rastvora NaCl koja ne sadrzi
Fabrazyme i napunite sistem infuzije drzeéi (drip) komoru sistema
za infuziju naopako i otvarajuéi regulator.

3. Napunite ceo sistem, uklonite sve mehuri¢e koji mogu biti prisutni i
zatvorite regulator sa to¢ki¢em.

4. Spojite kesicu sa infuzijom koja sadrzi lek Fabrazyme na y-sistem.
Neka regulator bude zatvoren.
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4.5.2. Ubacivanje igle u venu

U slucaju kada pacijent sam sebi daje infuziju, odrasla osoba koja je prisutna
tokom infuzije bi trebala da na adekvatan nacin bude obucena za tehniku
ubacivanja igle (obuku moze obaviti medicinska sestra zaduzena za davanje
infuzije, Vas lekar ili njegova/njena imenovana osoba).

1. Pripremite nekoliko traka flastera da budu spremne za upotrebu i proverite da li je
pocetak sistema infuzije na dohvat ruke. Rastvor hlorheksidina i nekoliko gaza drzite na
dohvat ruke.

2. lzvadite iglu za infuziju iz pakovanja.
3. Neka pacijent sedne i polozi jednu ruku na sto (po mogucnosti na &istu krpu).

4. Stavite traku za stezanje i dezinfikujte mesto u koje ¢ete ubaciti iglu pa pustite da se
koza osusi.

5. Nategnite kozu i ubacite iglu (sa otvorom prema gore) pod malim uglom kroz kozZu u
venu. Kada igla ude u venu na podetku cevi vide¢ete mali mlaz krvi.

6. Ubacite iglu oko 0,5 cm u venu, da biste bili sigurni da ne¢e odmabh ispasti. Upotrebite
flaster da pricvrstite iglu. Spojite sistem sa filterom na iglu.

7. Uklonite traku za stezanje; cev ée se sada napuniti krvlju. Ako se to ne dogodi, igla nije
ispravno ubacena u venu. Morate ponoviti postupak, koriste¢i novu iglu. Otvorite
regulator za 0,9% rastvor NaCl.

8. Prilagodite brzinu infuzije kako je propisano (vidite Dnevnik le¢enja, Dodatak B)
otvaranjem ventila. Sedite i opustite se za vreme trajanja infuzije. Neka Vam Dnevnik
le€enja bude u blizini u slu€aju da Vam zatrebaju informacije u vezi sa hitnim stanjima.

4.5.3. Primena

« Sa mikrobioloSkog stanovista, lek treba upotrebiti odmah. Ako se ne upotrebi odmah,
korisnik je odgovoran za uslove ¢uvanja za vreme upotrebe. Lek koji se razblazi u 0,9%
rastvoru NaCl, zadrzace svoju hemijsku stabilnost ako je Cuvan do 24 sata na
temperaturi od 2°C d o 8°C zasti¢éeno od svetlosti.

» Dozu leka Fabrazyme, brzinu infuzije, kao i sve promene, odreduje Vas lekar. Terapija
se ne sme menjati u kuénim uslovima, osim ako Vas lekar garantuje za takvu promenu
po vlastitoj proceni.

« Na kraju infuzije sistem isperite 0,9 % rastvorom NaCl pri istoj brzini isticanja infuzije, a
iglu uklonite.
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4.5.4. Priprema infuzije leka Fabrazyme u slu€aju primene putem
uredaja za centralni venski pristup

Kada pacijent koristi uredaj za centralni venski pristup za primanje leka
Fabrazyme, pacijentu i/ili negovatelju(ima) ¢e medicinska sestra zaduzena za
davanje infuzije pokazati kako da odrzava uredaj, u slu€aju da im to nije
pokazano tokom primene infuzija u bolnici.

Pravilno odrzavanje uredaja za centralni venski pristup u kuénim uslovima ukljuuje redovno
ispiranje heparinom kako bi se sprecilo zaCepljivanje grudvicama i koriS¢enje tehnika
sterilizacije, kako uredaj ne bi do$ao u dodir sa infektivnim agensima.

Pacijent i/ili negovatelj(i) ce biti informisani o slede¢im potrebnim koracima:

o kada je u upotrebi, pokrijte mesto okluzivnim zavojem. Kada se ne koristi, zavoj nije
potreban.
e isperite sa 5 mL 0,9% rastvora NaCl pre i posle svake upotrebe.

e isperite sa 5 mL heparina (100 i.j./mL) nakon svake upotrebe.

Dodatni primerci ovog materijala

U sludaju potrebe za dodatnim primercima edukativnhog materijala, moZete se obratiti nosiocu
dozvole za lek Fabrazyme, kompaniji AMICUS SRB d.o.o. Beograd na e-mail:
medinfo.serbia@swixbiopharma.com

Fabrazyme edukativni materijal dostupan je u elektronskoj formi i na sajtu ALIMS-a, u okviru
podnaslova Upravljanje rizicima:
https://www.alims.gov.rs/ciril/farmakovigilanca/bezbedonosne-informacije/

5. DODACI

A. Uputstvo za lek koje se nalazi u pakovanju leka Fabrazyme
B. Dnevnik leCenja
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Dodatak B

Dnevnik leCenja za primenu leka Fabrazyme u kuénim uslovima

Kontakt podaci (popunjava nadlezni lekar):

Broj telefona hitne pomo¢i:

Pacijent

Ime i prezime:

Nadlezni lekar

Ime i prezime:

Datum rodenja:

Bolnica:

Adresa:

Adresa:

Postanski broj/
grad:

Telefon:

Negovatelj

Ime i prezime:

Adresa:

Postanski broj/
grad:

Telefon:

Postanski broj/
grad:

Telefon:

Broj za hitne
slu¢ajeve:

Medicinska sestra zaduzena za davanje infuzije

Ime i prezime:

Institucija:

Adresa:

Postanski broj/

Apoteka

. grad:
Naziv: Telefon:
Adresa:

Postanski broj/
grad:

Telefon:
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Podaci o davanju infuzije (popunjava nadlezni lekar)

Pacijent prima lek Fabrazyme od: Datum (dd-mm-gggg):

Prva infuzija u ku¢nim uslovima: Datum (dd-mm-gggg):

Rezim doziranja leka Fabrazyme

Doza:

Ucestalost primene:

Brzina infuzije:

Potrebni volumen rastvora za

pripremu (mL):

Ukupni volumen u infuzijskoj kesici
(mL):

Premedikacija: (ako je potrebno)

Razlozi za infuziju leka Fabrazyme

u kuénim uslovima:

Nalazi i radnje iz

pocetnog razgovora:

Navedite podrsku koju

medicinska sestra zaduZena za
davanije infuzije treba da pruzi prilikom
primene infuzije u kuénim

uslovima:
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Neophodan postupak u slu€aju pojave teSke reakcije
povezane sa primenom infuzije (popunjava nadlezni lekar)

1. Zaustavite primenu infuzije

2. Pozovite hithu pomoé

Broj telefona:

3. Pozovite nadleznog lekara

Broj telefona:

Broj telefona (24 ¢asa):

Ime i prezime lekara:

Naziv bolnice/klinike:

Adresa:

4. Lekovi za primenu u hitnim stanjima

Navesti lekove koji se primenjuju

uklju€ujuci i njihove doze

5. Kontakt osoba pacijenta koju treba obavestiti o dogadaju

Ime i prezime:

Broj telefona:
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Popunite ovaj obrazac za svako primanje infuzije

* Pacijent i/ili negovatelj(i) obavesteni su o rizicima povezanim sa infuzijom leka Fabrazyme u ku¢nim
uslovima i pruzena im je adekvatna edukacija o upotrebi lekova u hitnim stanjima.

¢ U slu¢aju pojave bilo koje reakcije povezane s infuzijom, infuzija se odmah mora prekinuti.

e Postupci koje je potrebno obaviti u slu¢aju teskih reakcija na infuziju, ukljuéujucéi kontakt podatke za
hitnu pomog¢, opisani su u Dnevniku leenja. Imajte ove informacije spremne i na raspolaganju tokom
postupka primanja infuzije.

Podaci o infuziji

Potrebni volumen rekonstituisanog
rastvora (mL):

Potreban broj bocica od 35 mg:

Trajanje davanja infuzije:

Brzina davanja infuzije:

Problemi/primedbe u vezi sa
infuzijom, ako ih ima (ukljuCujudi
reakcije povezane sa primenom
infuzije, preduzete radnje, ishod):

Opste zdravstveno stanje
pacijenta - opiSite nove
zdravstvene poteSkoce koje
trenutno osecate pre infuzije, ako
ih ima:

Ime osobe odgovorne za davanje infuzije

Datum infuzije:

Medicinska sestra zaduzena za
davanje infuzije:

Negovatelj (ako se razlikuje od gore
navedenog):
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Popunite ovaj obrazac za svako primanje infuzije
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e Postupci koje je potrebno obaviti u slu¢aju teskih reakcija na infuziju, ukljuéujucéi kontakt podatke za
hitnu pomog¢, opisani su u Dnevniku leenja. Imajte ove informacije spremne i na raspolaganju tokom
postupka primanja infuzije.

Podaci o infuziji

Potrebni volumen rekonstituisanog
rastvora (mL):

Potreban broj bocica od 35 mg:

Trajanje davanja infuzije:

Brzina davanja infuzije:

Problemi/primedbe u vezi sa
infuzijom, ako ih ima (ukljuCujudi
reakcije povezane sa primenom
infuzije, preduzete radnje, ishod):

Opste zdravstveno stanje
pacijenta - opiSite nove
zdravstvene poteSkoce koje
trenutno osecate pre infuzije, ako
ih ima:

Ime osobe odgovorne za davanje infuzije

Datum infuzije:

Medicinska sestra zaduzena za
davanje infuzije:

Negovatelj (ako se razlikuje od gore
navedenog):
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