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Pied zahajenim domaci infuze si pozorné prectéte celou tuto prirucku.

Ulozte si tuto pfirucku na snadno dostupném misté pro pfipad, Ze si ji budete potfebovat
precist znovu.

Méte-li dalsi otazky, zeptejte se svého o3etfujiciho Iékare.

Tento pfipravek byl predepsan vyhradné Vam. Nedévejte jej Zddné dalsi osobé. Mohl by
ji ublizit, a to i tehdy, ma-li stejné zndamky onemocnéni jako Vy.

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezaddoucich ucinkd, musite Vy nebo Vas poskyto-
vatel péce informovat Vaseho osetfujiciho Iékare nebo infuzni sestru. Stejné postupujte
i v pfipadé jakychkoli nezaddoucich Gcink, které nejsou uvedeny v piibalové informaci.
Nezddouci Uc¢inky mulzete hlésit také piimo prostfednictvim  narodni-
ho systému hldseni nezddoucich ucinkd. Podrobnosti o hlaseni najdete na:
http://www.olecich.cz/hlaseni-pro-sukl/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Adresa pro zasilani je Statni Gstav pro kontrolu lé¢iv, odbor farmakovigilance, Srobarova
48, Praha 10, 100 41, e-mail: farmakovigilance@sukl.cz.

Je tieba doplnit i pfesny obchodni nazev a cislo sarze. NahldSenim nezadoucich G¢inkd
muzete prispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto pripravku

Tato informace mze byt také hlasena spolecnosti sanofi-aventsis, s. r. 0., Evropska
846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: 00420 233 086 111, e-mail: cz-info@sanofi.com

Na této adrese si také mUlzete bezplatné objednat tyto materialy.
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1. VASE ONEMOCNENI, LECBA

A DOMACI INFUZE

Po domluvé s osetfujicim lékafem jste se rozhodl(a) pro zahdjeni domaci infuzni 1é¢by ptipravkem
Fabrazyme®. Tento dokument obsahuje pokyny, jak aplikovat pfipravek Fabrazyme v do-
macim prostiedi. Procesy uvedené v tomto dokumentu slouzi jako obecné pokyny, podléhaji
vsak mistni lékarské praxi a ndrodnim pravidlim a predpistim. V43 osetfujici 1ékai Vam poskytne

podrobné informace vztahujici se k vasi situaci.

1.1 FABRYHO CHOROBA A LECBA

Pacienti s Fabryho chorobou maji nedostatecné hladi-
ny enzymu alfa-galaktosidazy A nebo se u nich tento
enzym vubec nevyskytuje. Tento enzym za normalnich
okolnosti zprostfedkuje odbourdvani urcité tukové latky
(globotriaosylceramidu) a v pfipadé jeho nedostatku do-
chazi k abnormalnimu hromadéni této latky ve sténach cév
a v jinych tkanich po celém téle.

Mezi hlavni projevy Fabryho choroby v détstvi u chlapcl
patii epizody bolesti a paleni v rukou a nohou, gastrointes-
tindIni ptiznaky, kozni vyrazka a snizend schopnost poceni.
U projevll nemoci v dospélosti obvykle dominuji srdec¢ni,
ledvinové a/nebo neurologické ptiznaky. U Zen je pribéh
onemocnéni proménlivy, ¢asto (ale ne vzdy) je méné zavaz-
ny nez u postizenych muzd.

Fabrazyme’ je uméle vyrabény enzym agalsidaza beta
urceny k nahrazeni pfirozeného enzymu alfa-galaktosi-
dazy A, ktery u pacientt s Fabryho chorobou bud' chybi
nebo nevykazuje dostatecnou aktivitu. Piipravek Fabra-
zyme se pouziva k dlouhodobé 1écbé pacientl s potvrze-
nou diagnézou Fabryho choroby.

Dalsi informace jsou uvedeny v pfibalové informaci k pfiprav-
ku Fabrazyme.
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1.2 DOMACI INFUZE

Pacienti s Fabryho chorobou lé¢eni pfipravkem Fabrazyme mohou v soucasné dobé v nékterych
zemich dostavat infuze doma. O domaci lé¢bé rozhoduje spole¢né osettujici Iékaf a pacient
po uvodnich infuzich v nemocnici, p¥i kterych se ovéfi, zda pacient nema potize souvisejici
s infuzi.

Doméci infuze ptipravku Fabrazyme Vdm umozni dostévat Iék v prostfedi domova. Tim se zvy3uje
pohodli a flexibilita ¢asového planovani infuze. Domaci infuze Vas zbavi nutnosti travit ¢as ces-
tovanim do nemocnice a z nemocnice a usnadni Vdm organizovani normélniho programu skolni
vyuky a/nebo spolecenskych a profesnich aktivity. Domaci infuze také usnadruje organizaci lé¢by
se zapojenim rodinnych pfislusnikd a pratel.

Domaci infuze bude probihat na odpovédnost Vaseho osetfujiciho Iékare. Distribuce vzdéla-
vacich materiala by méla byt provadéna pouze tehdy, pokud osettujici 1ékar rozhodne, Ze je pa-
cient zpUsobily k domdci infuzni 1écbé. Osetfujici IékaF je odpovédny za zajisténi bezpeéného
podani pacientovi. To by mélo byt zkontrolovdno a zdokumentovéano osettujicim Iékafem.
Nalezité Skolena infuzni sestra Vas a/nebo Vaseho pecovatele na za¢atku obeznami s pfi-
slusnymi postupy a pomiize Vam zajistit optimalni Ié¢bu. Mira podpory potiebna pro domaci
infuzi bude projednéna a odsouhlasena mezi Vdmi a/nebo Vasim pecovatelem a Vasim oSetfujicim
Iékatem. Pokud upfednostriujete rozsifenou podporu domaci infuze (po dohodé s osetfujicim lé-
kafem), mize Vam infuzni sestra poskytnout dalsi pomoc.

Poznamka: Davka a rychlost domaci infuze musi byt v souladu s pokyny osetfujiciho Iéka-
ie, které jsou uvedeny v deniku a nesmi se ménit bez pfedchoziho souhlasu osetfujiciho |ékafe
a bez dohledu infuzni sestry.

1.3 HODNOCENI BEZPECNOSTI (NEZADOUCI UCINKY A CHYBY
V LECBE)

Podobné jako viechny Iéky, mize mit i tento pFipravek nezaddouci Ucinky, které se ale nemusi vy-
skytnout u kazdého. V klinickych studiich byly zjistény nezadouci uc¢inky zejména béhem poda-
vani léku pacientiim nebo kratce po ném (,reakce souvisejici s infuzi”). U nékterych pacientt
byly hldseny zavazné, Zivot ohrozujici alergické reakce (,anafylaktoidni reakce”). Pokud pocitite
jakékoliv zavazné nezadouci ucinky, ihned kontaktujte svého lékare.

Mezi velmi ¢asté pfiznaky (mohou se vyskytnout u vice nez 1 z 10 lidi) patii tfesavka, horecka,
pocit chladu, nevolnost, zvraceni, bolest hlavy a abnormalni pocity na kazi jako paleni nebo
brnéni. Vas Iékai se mdze rozhodnout snizit rychlost infuze nebo Vam podat dalsi Iéky, které za-
brani vyskytu takovych reakci. Uplny seznam viech nezadoucich Gcinkd hlasenych v souvislosti
s pfipravkem Fabrazyme najdete v piibalové informaci. Pfibalova informace pro uzivatele (PIL) je
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distribuovéana v kazdém baleni léCivého pfipravku a Ize ji také vyhledat na http://www.olecich.cz
po zadani ndzvu lécivého pfipravku pod zkratkou PIL.

V piipadé, Ze se v dusledku lécby nebudete citit dobife béhem domaci infuze nebo
kratce po infuzi, musite Ié¢bu okamzité zastavit. Kontaktujte ihned oSetiujiciho Ié-
kare, jeho odborného zastupce a/nebo kontaktni osobu na ¢isle pro naléhavé situace
(viz pokyny v deniku). V takovém pripadé je mozné, ze bude tfeba dalsi infuze poda-
vat ve zdravotnickém zafizeni.

Veskeré ptiznaky nebo nezadouci u¢inky musi byt zaznamenany do deniku. Pokud zjistite, ze
béhem ptipravy a/nebo podéni pfipravku Fabrazyme doslo k chybé, kontaktujte pfed zahdjenim
infuze nebo dal$im pokra¢ovanim infuze pfislusnou infuzni sestru nebo osettujiciho 1ékare, ktefi
stanovi vhodny postup.

Pokud se u Vids vyskytne kterykoli z neZddoucich tcinkd, sdélte to svému lékafi nebo lékdrnikovi. Stejné
postupujteiv pfipadeé jakychkolineZddoucich Gcinkd, které nejsou uvedeny v pfibalové informaci. Nezd-
douciucinky muzZete hldsit také pfimo prostrednictvim ndrodniho systému hldseni neZddoucich tcinkd.
Podrobnosti o hldseni najdete na: http://www.olecich.cz/hlaseni-pro-sukl/nahlasit-nezadouci-ucinek

Adresa pro zasildni je Stdtni ustav pro kontrolu léciv, oddéleni farmakovigilance, Srobdrova 48, Pra-
ha 10, 100 41, e-mail: farmakovigilance@sukl.cz.

Je tfeba doplnit i presny obchodni ndzev a ¢islo SarZe. Nahldsenim neZddoucich Gcinki maZete prispét
k ziskdni vice informaci o bezpecnosti tohoto pripravku.

Tato informace muze byt také hldsena spolecnosti sanofi-aventis, s.r.o, Evropskd 846/176a, 160 00 Pra-
ha, tel.: 233 086 111, e-mail: PRG.CZ_PHV@sanofi.com.
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2. ORGANIZACE DOMACI LECBY

Organizace lé¢by v domacim prostiedi by méla probihat pod dohledem osetfujiciho |ékare. Za
organizaci Vasi domaci lé¢by bude zodpovédny Va3 osettujici Iékar. Procesy uvedené v tomto do-
kumentu slouzi jako obecné pokyny, podléhaji vSak mistni Iékaiské praxi a narodnim pravidliim
a predpisam.

2.1 PACIENT

Osetiujici Iékaf Vas a/nebo Vase pecovatele informuje o domaéci 1é¢bé, souvisejicich rizi-
cich, moznych komplikacich a poskytovani lékarské pomoci v domacim prostredi pacienta.

Vy a/nebo Vas pecovatel jste obeznameni s Fabryho chorobou a jste schopni rozpoznat ne-
zadouci Ucinky a rozumite postuplm, které je tieba provést v pripadé jejich vyskytu.

Domaci prostiedi musi byt vhodné k poskytovani domaci infuzni 1écby, véetné cistého pro-
stredi se zavedenou elektfinou, vodou, pfistupem k telefonu, chladnickou a fyzickym prosto-
rem, umoznujicim skladovani pfipravku Fabrazyme a dalSich materidld potifebnych pro infuzi.

Byl(a) jste informovan(a), Zze by infuze méla byt podavana vzdy v pfitomnosti nalezité
Skolené dospélé osoby (takovou osobou mize byt infuzni sestra nebo v ptipadé, Ze si pacient
osvoji schopnost podavat si infuzni 1é¢bu samostatné, jind dospéla osoba, kterd je obezndme-
na s postupy infuze, a je pfimérené proskolena, jak ma postupovat v pfipadé reakce souvisejici
s infuzi nebo chyby v medikaci na zdkladé pokyn( osettujiciho Iékafe nebo infuzni sestry).
Musite byt fyzicky a psychicky schopen(a) podstoupit domdci infuzi. Osettujici Iékaf je povi-
nen ovéfit, zda mlzete dostévat infuze pfipravku Fabrazyme v prostfedi Vaseho domova.
Mate pfristupné zily, které umoziuji zavedeni infuzni jehly. Pokud mate zavedeny centrdlni
Zilni pfistup, musite védét, jak se infuzni jehla zavadi do septa.

Vy a/nebo Vasi pecovatelé musite souhlasit s domaci lécbou.

Vy a/nebo Vasi pecovatelé jste nalezité vyskoleni v postupech pfipravy a infuze pfipravku
Fabrazyme.

2.2 OSETRUJICI LEKAR

Osetfujici 1ékal je odpovédny za zahajeni vSech nezbytnych administrativnich opatieni,
kterda umozni ostatnim zdcastnénym stranam (zdravotni sestre, pacientovi nebo pecovatelia lé-
karnikovi) pokracovat v 1é¢bé.
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Osetiujici Iékar je odpovédny za stanoveni davky, rychlosti infuze, pfedinfuzni lIécby (pre-
medikace) a lé¢by pro pripad urgentni situace, které budou popsany v deniku. Jakakoli zmé-
na musi byt srozumitelné sdélena pacientovi nebo pecovateli a popséna v deniku.

Domaci infuze bude probihat na odpovédnost osetfujiciho Iékafre. Distribuce vzdélavacich
materidlG by méla byt provadéna pouze tehdy, pokud osetfujici Iékaf rozhodne, Ze je pacient
zpUsobily k domaci infuzni lé¢bé. Osettujici 1ékar je povinen zajistit bezpecné podani lé¢by pa-
cientovi. Podani [é¢by musi byt zkontrolovdno a zdokumentovano osettujicim Iékarem.
Osetiujici Iékar je odpovédny za nastaveni komunikac¢nich linek pro pfipad, ze bude nutna
neodkladna lékarska péce. Vse potiebné v tomto ohledu by mélo byt popséno v deniku.
Osettujici 1ékaF a infuzni sestra nesou odpovédnost za nalezité planovani a sledovani infuzi.

2.3 VYBAVENI PRO LECBU A INFUZI

Léky a veskeré potfebné vybaveni budou poskytovany v souladu s mistnimi pozadavky a pred-
pisy.

2.4 INFUZNIi SESTRA

Infuzni sestra stanovi ve spolupraci s osetfujicim lékafem a pacientem nebo pecovatelem
miru potiebné podpory béhem doméaci infuze.

Infuzni sestra zajistuje koordinaci mezi osetfujicim lékafem a Vadmi a/nebo Vasim pecovate-
lem pfi organizovani domaci lé¢by.

Infuzni sestra je zpUsobila k podavani nitrozilnich (IV) infuzi.

Infuzni sestra je vySkolena v podavani pfipravku Fabrazyme.

Infuzni sestra je obezndmena s moznymi nezadoucimi Gcinky (véetné zdvaznych alergickych
reakci) a s opatfenimi, ktera je tfeba podniknout v ptipadé jejich vyskytu.

Infuzni sestra bude striktné dodrzovat predepsany zplsob pFipravy a podavani pfipravku
Fabrazyme, jak je uvedeno v této pfirucce.

Infuzni sestra bude striktné dodrzovat predepsanou davku a rychlost infuze pfipravku
Fabrazyme, jak je uvedeno v deniku.

Infuzni sestra zaznamena kazdé podani pFipravku Fabrazyme do deniku.
Osetfujici Iékar a infuzni sestra nesou odpovédnost za nalezité planovani a sledovani infuzi.
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V pfipadé reakce souvisejici s infuzi (IAR) musi infuzni sestra infuzi prerusit a telefonicky
kontaktovat osetiujiciho Iékafe a/nebo kontaktni osobu na narodni tisfiové lince, jak je uve-
deno v deniku. Osetiujiciho Iékafe a/nebo kontaktni osobu na nérodni tisnové lince speci-
fické pro danou zemi je tieba kontaktovat také tehdy, pokud dojde k reakci souvisejici s in-
fuzi kratce po dokonéeni infuze. Kazda reakce souvisejici s infuzi musi byt zaznamenana do
deniku.

2.5 PRIPRAVNA LECBA A LECBA V PRIPADE NALEHAVE SITUACE

« V prtipadé nutnosti Vam Iékaf predepise pripravnou lécbu (premedikaci). Vas osetrujici Iékar
zaznamena informace o premedikaci do deniku.

« Vas osetfujici lékaf Vam v pripadé potieby predepise Ié¢bu pro feseni naléhavych stavu. Vas
oSettujici IékaF zaznamena informace o téchto lécich do deniku. Léky pro pfipad urgentni situ-
ace by mély byt k dispozici pro pfipad potieby béhem domaci infuze.

2.6 DENIK

+ Vas lékar Vam preda denik. Tento denik slouzi jako prostfedek pro komunikaci mezi viemi
osobami, které se podileji na domacim podavani pfipravku Fabrazyme.

+ Denik musi byt ulozen u Vas doma a bude aktualizovén Vami, Vasim pecovatelem, osetfujicim
Iékafem nebo infuzni sestrou.

- Jetfeba disledné dodrzovat predepsanou davku a rychlost infuze pfripravku Fabrazyme,
jak je uvedeno v deniku. Osetiujici Iékar je odpovédny za popis davky a rychlosti infuze a za
veskeré jejich zmény.

« Kazdé domaci podani pripravku Fabrazyme by mélo byt zaznamenano do deniku.

+ Vly a/nebo Vasi pecovatelé musite vzit denik s sebou na kazdou kontrolu v nemocnici a poté
denik odnést zpét domd.

- Infuzni sestra zaznamena nalezy a opatieni z ivodniho pohovoru a Vly, Va3 pecovatel nebo
infuzni sestra zaznamenate do deniku viechny dulezité informace z néasledujicich kontrolnich
navstév.

«  Osettujici IékaF musi srozumitelné uvést do denikuy, jak je tfeba postupovat a jaké Iéky je tieba
podat v pfipadé vedlejsich ucinka infuze. V piipadé jakékoli reakce souvisejici s infuzi je tfeba
infuzi zastavit.

« Do deniku musi byt zaznamenény vsechny nezadouci Ucinky souvisejici s infuzi a vSéechny chy-
by v 1écbé.
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3. INFORMACE K PRIPRAVE
A PODANI PRIPRAVKU
FABRAZYME

Uvodni pokyny budou predany béhem pobytu v nemocnici.

Uroven podpory potiebné pro doméci infuzi bude prodiskutovana a dohodnuta mezi Vami a/
nebo Vasim pecovatelem a Vasim osetfujicim Iékafem.

« Vas osettujici Iékaf je odpovédny za organizaci domaci infuze a musi schvalit postup do-
maci infuze.

« Pokud davate pfednost samostatnému podani lécby nebo podani lIé¢by s pomoci svého
pecovatele, budete Vy a/nebo Vas pecovatel zaskoleni infuzni sestrou. Infuzni sestra Vam
nebo Vasim pecovatelim vysvétli a pfedvede cely postup infuze, véetné nacviku hygieny ru-
kou, spravné dezinfekce a aseptické manipulace pti pfipravée infuze.

+ P¥i naslednych navstévach bude pfitomna infuzni sestra, kterd Vam v pfipadé potieby po-
muze s podanim Iéku, dokud si Vy a/nebo Vas pecovatel nebudete naprosto jisti, Ze cely postup
infuze zvlddate samostatné.

- Pripfipravé a podani pfipravku Fabrazyme je tfeba disledné dodrzovat postupy popsané v pii-
balové informaci a v této piirucce.

+ Kazdé podani pripravku Fabrazyme by mélo byt zaznamenano do deniku.

+ Infuze by méla byt vzdy podavana v pfitomnosti dospélé osoby, ktera je dobfe obezna-
mena s infuznimi postupy a nalezité vyskolena pro pfipad reakce souvisejici s infuzi a chyb pfi
1é¢bé (podle hodnoceni osetfujiciho lIékafe nebo zdravotni sestry).

1
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4. JAK S| MAM PRIPRAVIT
A PODAT PRIPRAVEK
FABRAZYME?

4.1 MATERIAL A PROSTREDKY

Tyto materialy a prostfedky predaji pracovnici nemocnice nebo Iékarny Vam nebo treti stra-
né podle pokynt osettujiciho lékare.
« Lahvic¢ky s pfipravkem Fabrazyme (5 mg nebo 35 mg v kazdé lahvicce); musi byt uchovavany
v Cisté chladnicce pfi teploté +2 °C az +8 °C.
« Sterilni voda na injekci k rozpusténi pfipravku Fabrazyme.
+  0,9% roztok NaCl, 2 x 250 ml pro nitroZilni (IV) podani.
+ 0,9% roztok NaCl, 2 x 50 ml k proplachnuti infuzni linky pred infuzi a po infuzi.
+ 0,5% chlorhexidin v 70% alkoholu (antisepticky roztok).
« Odpovidajici pocet 2 ml, 10 ml a 50 ml stiikacek v zavislosti na davce ptipravku Fabrazyme.
« 3x sterilni injekeni jehly (1,1 x40 mm).
« 1xinfuznijehla.
« In-line filtr s nizkou vazbou na bilkoviny 0,2 um.
+ Souprava pro podani infuze (infuzni linka).
« Naplast.
« Sterilni tampdny na ocistu pokozky.
+ N&doba na ostré pfedméty.
+ Pfipravek na myti rukou.
« Skrtidlo.
- Dalsi potreby, pokud pouzivate zatizeni pro Zilni ptistup:
» Heparin.
» 0,9% roztok NaCl.
» Jehly.
»  Stfikacky.
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» Obvazy.
» Sterilni rukavice.
» Kanyla.
« Pfipravné léky pro premedikaci (jsou-li pfedepsany).
+ Léky pro pfipad urgentni situace (viz pokyny o3etfujiciho Iékafe v deniku).

4.2 PRIPRAVA

POZNAMKA: Navod k pouziti (rozpusténi, nafedéni a poda-
ni) je uveden v piibalové informaci. Podrobny popis je uve-
den v této &asti.

1. Pripravte si Cistou pracovni plochu a polozte na ni ma-
terialy a potieby.

2. P¥iblizné 30 minut pred pfipravou vyjméte lahvicky pfi- L - \
pravku Fabrazyme z chladnicky, a nechte je ohfat na -
pokojovou teplotu. !

3. Zkontrolujte datum expirace vytisténé na spodni stra- N -’ <
né injek¢ni lahvicky (po uplynuti vyznaceného data ex- -
pirace pfipravek Fabrazyme nepouzivejte).

4. Ovéite, zda je pocet obdrzenych lahvicek spravny.

. . - . . , . 4.2 KROK 1: Pripravte si mate-
5. Pripravte si pouze lahvicky v poctu potfebném pro jed- rialy
nu infuzi.

Poznamka: Je tieba dodrzovat pokyny pro uchovavani
popsané v navodu k pouziti v pfibalové informaci.
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4.3 ROZPUSTENI PRIPRAVKU FABRAZYME

1. Sejméte odtrhdvaci vicko z injekéni lahvicky pfipravku

Fabrazyme.

2. Vydezinfikujte pryzovou zatku injek¢ni lahvicky pii-
pravku Fabrazyme chlorhexidinem a nechte uschnout
na vzduchu.

3. Otevrete sterilni vodu na injekci.

4. Natahnéte do stfikacky pozadované mnozstvi (ml) ste-
rilni vody.
» U 35mg injek¢nich lahvicek rozpustte obsah prida-
nim 7,2 ml vody na injekci.

» U5 mg injek¢nich lahvi¢ek rozpustte obsah pridanim
1,1 ml vody na injekci.

b

Pridavejte vodu na injekci ze stfikacky opatrné, tj. ne-
vstfikujte ji prudce do lahvicky, aby se minimalizovala
tvorba pény. Postupujte tak, Ze budete vodu na injek-
ci pfidavat pomalu po kapkach po sténé lahvicky. Pri-
tom injek¢ni lahvickou opatrné otacejte a naklapéjte ji.
S lahvickou netfepejte, neotacejte ji ani ji nepfevracej-
te.

6. V pfipadé potieby opakujte cely postup i s dalSimi lah-
vickami pfipravu Fabrazyme.

7. Po promichani se mohou objevit drobné bublinky.

8. Nechte roztok nékolik minut ustat, aby vsechny pfitom-
né bublinky vymizely a aby se zajistilo spravné rozpus-
téni prasku.

9. Lahvicku s rozpusténym pfipravkem Fabrazyme je nut-
né pred pouzitim vizuadlné zkontrolovat. Rozpustény
roztok musi byt Ciry, bezbarvy a bez cizorodych latek.
ProtoZe se jedna o proteinovy roztok, muze se po nare-
déni pfileZitostné objevit mirné vlio¢kovani nebo zékal
(ve formé tenkych prisvitnych viaken).

10. Pokud zpozorujete piitomnost cizorodych ¢astic nebo
zménu barvy kapaliny, pfipravek nepouzivejte a kon-
taktujte infuzni sestru nebo o3etfujiciho Iékare.
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4.3 KROK 2: Dezinfikujte lah-
vicku

4.3 KROK 4: Natahnéte do stfi-
kacky potfebné mnozstvi sterilni
vody.

4.3 KROK 5: Opatrné pridejte
vodu na injekci do lahvicky.
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11. Doporucuje se obsah lahvicky po rozpusténi ihned na-
fedit, aby se minimalizovala tvorba proteinovych castic
v prdbéhu casu.

12. Veskery nepouzity pfipravek nebo odpad musi byt zlik-
vidovén v souladu s mistnimi pozadavky.

4.4 REDENI

1. Dezinfikujte vicko/otvor 1 nebo 2 vakd 0,9% rozto-
ku NaCl pomoci chlorhexidinu a nechte zaschnout na
vzduchu.

2. Objem rozpusténého roztoku pripravku Fabrazyme
musi byt stejny jako objem predepsany v deniku.

3. Zavedte jehlu do vitka infuzniho vaku a pomalu natéh-
néte 0,9% roztok NaCl, v mnozstvi odpovidajicim obje-
mu ptidaného rozpusténého roztoku pfipravku Fabra-
zyme.

Je-li napfiklad predepsany rozpustény objem 14 ml, odeberte
z vaku s roztokem NaCl 14 ml roztoku NaCl. Nikdy neodebirej-
te vice nez polovinu obsahu vaku s roztokem NaCl, aby bylo
mozZné zajistit, Ze alespori polovina naredéného roztoku bude
sestdvat z roztoku NaCl.

4. Odstrante vzduch z infuzniho vaku natazenim vzduchu
do 50 mlinjekéni stiikacky.

5. Zkazdé injek¢ni lahvicky pomalu odeberte rozpustény
roztok az do dosazeni celkového potiebného objemu.
V dobé po odebrani potifebného mnozstvi by rozpusté-
ny pfipravek nemél obsahovat Zddnou pénu.

6. Opatrné vstriknéte cely objem rozpusténého roztoku
piipravku Fabrazyme do infuzniho vaku s 0,9% rozto-
kem NaCl.

7. Opatrné promichejte tento roztok piipravku Fabrazy-
me opatrnym prevracenim nebo jemnym masirovanim
infuzniho vaku. Infuznim vakem netfepejte ani jej nad-
mérné nemichejte.

8. Ztedény roztok je treba béhem podani prefiltrovat pres
0,2 um filtra¢ni vlozku s nizkou vazbou bilkovin.

4.4 KROK 3: Pomalu natahnéte
potiebny objem 0,9% roztoku
NaCl, odpovidajici objemu roz-
pusténého pfipravku Fabrazy-
me.

4.4 KROK 5: Pomalu natdhnéte
rozpustény roztok z kazdé lah-

vicky az do celkového pozado-
vaného objemu

4.4 KROK 5: Rozpustény pfipra-
vek by nemél obsahovat zadnou
pénu

15



PRIRUCKA PRO PACIENTY S FABRYHO CHOROBOU

4.5 PODANI

4.5.1 Naplnéniinfuzni linky

1. Vyjméte infuzni systém z obalu a uzavrete jej pomoci svorky s pfitlacnym véleckem. Pfipojte
filtra¢ni vlozku k infuzni lince.

2. Pripojte trn do vaku s roztokem 0,9% NaCl, ktery neobsahuje piipravek Fabrazyme, a naplite
infuzni systém pfidrzenim odkapdavaci komory dnem vzhiru a otevienim svorky s pfitlacnym
valeckem.

3. Naplnte cely systém, odstrante pfipadné vzduchové bubliny a zaviete svorku s pfitla¢nym va-
leckem.

4. Pripojte infuzni vak obsahuijici pfipravek Fabrazyme k systému. Udrzujte svorku zavienou.

4.5.2 Zavedenijehly do zily

V pfipadé samostatné provadéné infuze by méla byt dospéld osoba pfitomna béhem infuze na-

lezité zaskolena (infuzni sestrou, o3etfujicim lékafem nebo jeho odbornym zastupcem) v technice

zavadeéni jehly.

1. Pripravte si k pouziti prouzky naplasti a ovérte, ze je zacatek infuzniho systému na dosah. P¥i-
pravte si roztok chlorhexidinu a nékolik gaz.

2. \Vyjméte jehlu z obalu.

3. Posadte se a polozte jednu pazi na stil (nejlépe na ¢istou utérku).

4. Nasadte skrtidlo, vyhledejte vhodnou zilu, vydezinfikujte misto planovaného zavedeni jehly
a nechte zaschnout.

5. Napnéte kdzi v misté vpichu a zavedte jehlu (o¢kem nahoru) pod mirnym thlem pres kizi do
zily. Pranik jehly do Zily je provéazen viditelnym,zableskem” krve na zacatku hadicky.

6. Zavedete jehlu pfiblizné 0,5 cm do Zily, tim se zajisti, Ze jehla nevyklouzne ven. Pomoci naplasti
zafixujte jehlu na misté. Pfipojte k jehle systém s filtrem.

7. Odstrante skrtidlo; hadicka se naplni krvi. Pokud se tak nestane, jehla neni spravné umisténa
v Zile. V takovém pfipadé je nutné postup opakovat s pouzitim nové jehly. Oteviete svorku
pro 0,9% roztok NaCl.

8. Upravte rychlost infuze podle predpisu (viz denik) a otevrete ventil. Posadte se, uvolnéte se
a vyckejte, dokud se infuze nedokonci. Méjte denik po ruce pro pfipad, Ze budete potrebovat
informace o postupech pfi vyskytu naléhavé situace.
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4.5.3 Podani

« Z mikrobiologického hlediska je tfeba pfipravek pouzit okamzité. Neni-li pfipravek pouzit oka-
mzité, je za uchovavani a podminky pouziti odpovédny uzivatel. Pfipravek nafedény v 0,9%
roztoku NaCl si udrzuje chemickou stabilitu maximalné po dobu 24 hodin, pokud je skladovan
pfi teploté 2 °C az 8 °C na misté chranéném pred svétlem.

« Dévka pfipravku Fabrazyme, rychlost infuze a jakékoli zmény budou stanoveny o3etfujicim |é-
kafem. Léc¢ba se v domacim prostiedi nesmi upravovat, pokud nebude stanoveno jinak na za-
kladé uvazeni osettujiciho lékare.

« Po dokonceni infuze pripravku Fabrazyme se systém proplachne stejnou rychlosti 0,9% rozto-
kem NaCl a jehla se odstrani.

4.5.4 Priprava infuze pfipravku Fabrazyme v pfipadé zavedeného centralniho Zilniho
pFistupu

Pokud méate zavedené zafizeni pro zilni pfistup pro aplikaci pfipravku Fabrazyme, infuzni sestra

Vam a/nebo Vasemu pecovateli pfedvede, jak mate o dané zafizeni pecovat, pokud tak jiz nebylo

uc¢inéno béhem uvodnich infuzi v nemocnici.

Spravna péce o zafizeni pro zilni pfistup zahrnuje pravidelné proplachovani lékem heparinem, kte-
ry brani srazeni krve, a zvySenou pozornost sterilnim technikam, které zajisti, ze zafizeni nebude
infikovano. Jsou zapotiebi nasledujici kroky:

« Béhem pouziti zakryjte misto prihlednym okluzivnim obvazem. Pokud se Zilni pfistup nepou-
ziv4, neni obvaz nutny.

+ Pred pouzitim a po kazdém pouziti proplachnéte 5 ml 0,9% roztoku NaCl.
+ Po kazdém pouziti proplachnéte 5 ml heparinu (100 U/ml).

Verze 1.0
Schvéleno SUKL: 10/2021
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5. PRILOHY

5.1 DENIK PRO ZAZNAM DOMACICH INFUZi

Verze¢. 1
Schvaleno SUKL 10/2021

PRILOHA 5.1

Denik pro zaznam domacich infuzi pfipravku Fabrazyme®
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / pozndmky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pe¢ovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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PRIRUCKA PRO PACIENTY S FABRYHO CHOROBOU

Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi
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35 mg lahvicky:
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Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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PRIRUCKA PRO PACIENTY S FABRYHO CHOROBOU

Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vcetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas pripadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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Udaje o infuzi

Pozadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek:

5 mg lahvicky:

35 mg lahvicky:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):

Doba podani:

Rychlost podani (ml/h):

Problémy / poznamky souvisejici

s infuzi, pokud existuji (vCetné reakci
souvisejicich s infuzi, pfijatych opatieni
a vysledk):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
viechny nové zdravotni problémy, které
jsou u vas piipadné piitomny pred infuzi:

Osoba odpovédna za infuzi

Jméno:

Datum infuze:

(DD-MM-RRRR):

Sestra:

Pecovatel / pecovatelka
(pokud se lisi od vyse uvedenych osob):
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