EDUKACNI
MATERIALY

Fabrazyme® agalsidasum beta

Domaci infuzni terapie:

Pruvodce pro zdravotnické
pracovniky, kteri poskytuji péci
pacientum s Fabryho chorobou

Procesy uvedené v tomto dokumentu slouzi jako obecné pokyny, podléhaji viak mistni Iékafské praxi a ndrod-
nim pravidldm a predpistim.

Jakékoli podezieni na zdvazny nebo neocekdvany neZddouci tcinek a jiné skutecnosti zdvazné pro
zdravi lécenych osob musi byt hldSeno Stdtnimu ustavu pro kontrolu Iéciv.

Podrobnosti o hidseni najdete na: http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

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

Tato informace muze byt také hldsena spole¢nosti SANOFI, e-mail: PRG.CZ_PHV@sanofi.com
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1. ZAMER A CILE

Cilem tohoto dokumentu je poskytnout pokyny zdravotnickym
pracovnikim pro management pacientt, ktefi dostavaji domaci
Iécbu pFipravkem Fabrazyme®. Cely proces (podrobné popsany
nize) zac¢ind hodnocenim zpusobilosti a vybérem pacienta a diskusi
o pozadavcich na domaci infuzi. Poté nasleduje organizace domaci
infuze a skoleni.

Pfi spInéni specifickych pozadavk( muze pacient dostavat lIécbu v prostiedi svého domova,
coz zvysuje pohodli a flexibilitu ¢asového planovani infuze a komfort pacienta.

O pievodu lécby pripravkem Fabrazyme do domaciho prostredi pacienta rozhoduje osetfu-
jici lékaf, ktery by mél brat v ivahu preference pacienta a jeho zdravotni stav.

Domaci infuze bude probihat na odpovédnost osettujiciho lékare. Distribuce edukacnich ma-
teriald by méla byt provadéna pouze tehdy, pokud osettujici Iékar rozhodne, Ze je pacient zpu-
sobily k domaci infuzni |é¢bé. OSettujici IékaF je odpovédny za zajisténi bezpecného podani
pacientovi, aby se predeslo rizikiim hypersenzitivnich reakci a chyb p¥ilécbé. To by mélo byt
zkontrolovano a zdokumentovano osetfujicim lékafem.

Procesy uvedené v tomto dokumentu slouZi jako obecné pokyny, podléhaji viak mistni lékarské
praxi a narodnim pravidlim a pfedpistm.
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2. HODNOCENI ZPUSOBILOSTI

K DOMACI INFUZI

Lékar vykonavajici dohled nad klinickou péci o pacienta musi pred provedenim jakychkoli opat-
feni stanovit, zda pacient splnuje nasledujici primarni kritéria pro prevedeni nemocni¢ni infuzni
terapie do domaciho prostredi pacienta:

Pacient ma stabilni zdravotni stav. Pfed rozhodnutim o pfevodu terapie se doporucuje pro-
vést komplexni vysetreni.

Pacient musi dostavat infuze pfipravku Fabrazyme v kontrolovaném prostredi po dobu
nékolika mésicti. Podminkou pro prevedeni terapie do domaciho prostiedi pacienta je zdoku-
mentovany profil dobfe tolerovanych infuzi bez vyskytu reakci souvisejicich s infuzi (IAR) nebo
s mirnymi IAR, které Ize kontrolovat premedikaci.

Pacient musi mit vanamnéze adherenci k pfedepsanému ¢asovému planu infuze.
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3. POZADAVKY A ORGANIZACE

DOMACI INFUZE

Pokud je na zdkladé primarnich kritérii stanoveno, ze je pacient
zpUsobily k domaci infuzi, je tfeba definovat soubor pozadavkl
pro zajisténi bezpecéné, ucinné a spolehlivé domaci infuze pripravku
Fabrazyme.

3.1 PACIENT

Obecné pokyny

Pacient a/nebo pecovatel(é) byli informovani oSettujicim lékafem o moznosti poskytovat
léébu v domacnosti pacienta, o poskytovani odborné pomoci v domacnosti pacienta
a o souvisejicich rizicich, v¢etné hypersenzitivnich reakci a chyb v medikaci, a musi souhlasit
s domaci lé¢bou.

Pacient a/nebo pecovatel(é) jsou obeznameni s Fabryho nemoci a jsou schopni rozpoznat
nezadouci ucinky, véetné hypersenzitivnich reakci a chyb v medikaci, a rozumi postuptim,
které je tfeba provést v pripadé jejich vyskytu.

Domaci prostiedi musi byt vhodné k poskytovani domaci infuzni terapie, véetné ¢istého pro-
stredi se zavedenou elektfinou, vodou, pfistupem k telefonu, chladnickou a fyzickym prosto-
rem, umoznujicim skladovani ptipravku Fabrazyme a dalsich materidlG potifebnych pro infuzi.
Pacient byl informovan, Ze by infuze méla byt podavana vzdy v pfitomnosti dospélé oso-
by, napf. infuzni sestry nebo v pfipadé, ze si pacient osvoji schopnost podavat si infuzni [é¢bu
samostatné, v piitomnosti jiné dospélé osoby, ktera je obeznamena s postupy infuze a je nale-
zité proskolena, jak ma postupovat v pfipadé reakce souvisejici s infuzi nebo chyby v medikaci
(na zakladé pokyn( osetfujiciho lékafe nebo infuzni sestry).

Zdravotni stav

Pacient musi byt fyzicky a psychicky schopen(a) podstupovat domaci infuzi. Osettujici |ékaf
je pred vydanim doporuceni povinen ovéfit, zda pacient miiZze dostavat infuze ptipravku Fabra-
zyme v prostiedi svého domova.
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Pacient ma pristupné zily nebo centralni zZilni vstup umoznujici nalezité provadéni infuze.

3.2 OSETRUJICIi LEKAR

Osetfujici |ékaf je odpovédny za zahajeni vSech nezbytnych administrativnich opatfeni,
kterd umozni ostatnim zicastnénym strandm (zdravotni sestie, pacientovi nebo pecovateli a lé-
karnikovi) pokracovat v 1é¢bé.

Osetfujici Iékal nese odpovédnost za predani ,Pfirucky pro pacienty s Fabryho nemoci,
ktefi dostavaji domaci infuzi pfipravku Fabrazyme” a deniku pacientovi.

Osetiujici Iékaf nese odpovédnost za stanoveni rychlosti infuze a davky. Rychlost infu-
ze pfipravku Fabrazyme, kterou pacient toleroval v kontrolovaném prostiedi (napt. v nemoc-
nici nebo v jiném zdravotnickém zafizeni), se nesmi v domécim prostiedi ménit, pokud to nenf
nezbytné nutné z bezpecnostnich divodu. Veskeré zmény v podani pfipravku Fabrazyme
musi byt jednoznaéné zdokumentovany v deniku (Pfiloha 1).

Domaci infuze bude probihat na odpovédnost osetfujiciho Iékafre. Distribuce edukacnich
materialG by méla byt provadéna pouze tehdy, pokud osetfujici Iékaf rozhodne, Ze je pacient
zpUsobily k domaci infuzni 1é¢bé. Osetiujici 1€kar je povinen zajistit bezpecné podani lécby
pacientovi, aby se predeslo rizikiim chyb pfi Iécbé a hypersenzitivnich reakci. Podani 1é¢-
by musi byt zkontrolovdno a zdokumentovano osetfujicim lékafem.

Premedikace pied infuzi, je-li podavana v nemocnici nebo v jiném zdravotnickém zafizeni
(napt. antihistaminika, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroidy), musi byt poskytovana na za-
kladé specifického piredpisu pro daného pacienta a musi byt popsana v deniku. Tato lé¢ba
se v domacim prostfedi nesmi ménit, pokud tak nerozhodne osettujici Iékaf na zakladé svého
odborného tsudku.

Lécba pro pripad urgentni situace musi byt poskytovana na zakladé specifického predpisu
pro daného pacienta a musi byt popsana v deniku.

Osetrujici 1ékal musi zajistit, aby byla k dispozici rychla a spolehliva komunika¢ni linka
k urychleni reakce na mimoradné udalosti v ptipadé, Ze bude nutnd neodkladnd Iékarska péce.
Pacienti, u nichz se vyskytnou nezadouci uc¢inky, musi ihned kontaktovat osetfujiciho lé-
kafe nebo jeho odborného zastupce. U téchto pacientd mohou byt zapotiebi dalsi infuze
v nemochnici nebo v jiném |ékarském zafizeni podle uvéazeni osettujiciho lékafe nebo jeho od-
borného zastupce.

Osettujici l1ékaf odpovida za pravidelné sledovani nemoci u pacienta podstupujiciho do-
maci infuzni terapii.

Osetrujici Iékar a infuzni sestra nesou odpovédnost za nalezité planovani a sledovani infuzi.
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3.3 VYBAVENI PRO LECBU A INFUZI

Léky a veskeré potiebné vybaveni budou poskytovany v souladu s mistnimi pozadavky a predpisy.

3.4 INFUZNIi SESTRA

Infuzni sestra bude zajistovat koordinaci mezi osetiujicim lékafem a pacientem ¢i pecovate-
lem pii organizovani domaci Ié¢by a ve spolupraci s odettujicim Iékafem, pacientem a/nebo
pecovatele stanovi Uroven potifebné podpory v domdcnosti pacienta.

Infuzni sestra je zpGsobila k podavani nitrozilnich (IV) infuzi, je nalezité vyskolena v poda-
vani pfipravku Fabrazyme a je obezndmena s moznymi nezadoucimi ucinky (véetné zavaznych
nezadoucich G¢inkd, jako jsou napf. anafylaktické reakce) a s opatfenimi, ktera je tfeba podnik-
nout v pfipadé jejich vyskytu.

Infuzni sestra bude diisledné dodrzovat predepsany zpusob pFipravy a podavani pripravku
Fabrazyme, jak je uvedeno v této piirucce.

Infuzni sestra bude diisledné dodrzovat predepsanou davku a rychlost infuze pfipravku
Fabrazyme, jak je uvedeno v deniku (Pfiloha 1).

Infuzni sestra zaznamena kazdé podani pfipravku Fabrazyme do deniku (Pfiloha 1).
Osettujici 1ékar a infuzni sestra nesou odpovédnost za nalezité planovani a sledovani infuzi.
V pripadé reakce souvisejici s infuzi (IAR) musi infuzni sestra infuzi prerusit a telefonicky
kontaktovat osetfujiciho Iékafe a/nebo narodni tisnovou linku, jak je uvedeno v deniku.
Osetrujiciho Iékare a/nebo tisiovou linku je treba kontaktovat také tehdy, pokud dojde
k reakci souvisejici s infuzi kratce po dokonceni infuze. Kazda reakce souvisejici s infuzi
musi byt zaznamenana do deniku (Pfiloha 1).

3.5 PREMEDIKACE A LECBA V PRIPADE NALEHAVE SITUACE

Vhodna premedikace musi byt poskytnuta na zakladé specifického predpisu pro daného
pacienta. Lécba poddvand v nemocnici nebo v jiném zdravotnickém zafizeni se v domacim
prostiedi nesmi ménit, pokud tak nestanovi osetfujici Iékaf na zakladé svého odborného Usud-
ku.

Pro ptipad potieby musi byt k dispozici Iéky umoziujici reagovat na naléhavou situaci.
Osettujici Iékaf musi poskytnout pacientovi a/nebo pecovateli nélezité pouceni o pouziti za-
chrannych Iéka.

V pFipadé, Ze se u pacienta vyskytnou nezadouci ucinky, jako jsou napf. reakce z precitli-
vélosti béhem infuze nebo kratce po infuzi, musi byt infuze okamzité prerusena a mél by
byt kontaktovan osetfujici lékaF nebo jeho odborny zastupce. V takovém pfipadé je moz-
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Pakyny pro hiséeni ne3édoucich iéinkisa dalsch informaci souviseiicich s bezpeénostni 4. ZASKOLENI A NACVIK
lé¢iv jsou uvedeny v této prirucce v ¢asti 7 Bezpecnostni hlaseni. . A i
PB!PRAVY A PODANI
3.6 DENIK PRIPRAVKU FABRAZYME

+ Denik slouzi jako komunika¢ni prostiedek pro viechny osoby podilejici se na podavani pfi-
pravku Fabrazyme v domacim prostiedi.

« Infuznisestra / pacient / pecovatel(é) zaznamendvaji do deniku nélezy a opatieni z pocate¢niho

pohovoru a vSechny relevantni informace z naslednych kontrolnich navstév. Béhem pobytu v nemocnici budou pacientovi pfedany uvodni po-

kyny a mezi pacientem a/nebo pecovatelem a osetfujicim |ékafem
bude prodiskutovana a dohodnuta Uroven podpory ze strany zdra-
votni sestry pri domaci infuzi.

- Vdeniku musi byt uveden seznam kontakt a tento seznam musi byt k dispozici v domacnosti
pacienta pro pacienta a/nebo pecovatele a pro infuzni sestru.

- Denik musi byt ulozen doma u pacienta a bude aktualizovan infuzni sestrou / pacientem / pe-
¢ovatelem pfi kazdém podani pfipravku Fabrazyme.

« Pacient si musi vzit denik s sebou na kazdou kontrolu nebo navstévu v nemocnici a poté Osettujici IékaF je odpovédny za organizaci domaci infuze a musi schvalit postup domaci
denik odnese zpét dom. infuze.

+ Osetiujici lékaF v deniku jednoznaéné uvede davku, pozadovany rekonstituovany objem,
rychlost infuze a veskeré zmény. Osetiujici Iékar v deniku jednoznacné a srozumitelné stano-
vi, jak je tfeba postupovat a jaké Iéky je tieba podat v pfipadé zavazné reakce souvisejici s infuzi
v souladu se stavajicimi Iékarskymi standardy pro nedokladnou lé¢bu. V deniku (Pfiloha 1) jsou
uvedeny kontaktni idaje o3etfujiciho Iékafe a Cislo na tisiovou linku. + Infuzni sestra Fadné zaskoli pacienta a/nebo jeho peé¢ovatele ve zplsobu pFipravy a po-

dani infuze. Infuzni sestra pacientovi a/nebo jeho pecovateli vysvétli a predvede cely postup
infuze, v€etné nacviku hygieny rukou, spravné dezinfekce a aseptické manipulace pfi pfipravé
infuze.

Pfi prvnich infuzich v domacnosti pacienta provede cely postup infuzni sestra. Pokud bude pacient
nasledné preferovat provedeni infuze samostatné nebo s pomoci pecovatele, musi byt dodrzeny
nasledujici podminky:

«  Prinaslednych navstévach bude pfitomna infuzni sestra, ktera pacientovi v pfipadé potre-
by pomuze s podanim léku, dokud si pacient a/nebo jeho pecovatel nebudou naprosto
jisti, Ze cely postup infuze zvladaji samostatné.

+ Pri rekonstituci a podani pfipravku Fabrazyme je tfeba dodrZzovat postupy popsané v souhrnu
udajli o pripravku Fabrazyme a v €asti 5 tohoto dokumentu,,Podani infuze pripravku Fabra-
zyme”, a kazdé podani pfipravku Fabrazyme by mélo byt zaznamenano do deniku (Pfiloha 1).

« Pokud si pacient nebo jeho pec¢ovatel osvoji schopnost podavat infuzni Ié¢bu samostatné, méla
by byt infuze vzdy podavana v pfitomnosti dospélé osoby, ktera je dobie obezndmena s infuz-
nimi postupy a nalezité vyskolena pro piipad reakce souvisejici s infuzi a chyb pfi 1é¢bé, podle
hodnoceni osetfujiciho lékare nebo zdravotni sestry.

« V pfipadé jakékoli reakce souvisejici s infuzi (IAR) musi byt infuze okamzité prerusena a pacient
nebo pecovatel musi telefonicky kontaktovat osettujiciho Iékafe nebo jeho odborného zastup-
ce. V piipadé naléhavé situace postupujte podle pokynt pro pfipad naléhavé situace uvede-
nych v deniku (Pfiloha 1). Stejné je tfeba postupovat v pripadé vyskytu IAR kratce po dokon¢eni
infuze.
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5. PODANI PRIPRAVKU
FABRAZYME

Navod k pouziti tykajici se rekonstituce, redéni a podani je uveden
v Souhrnu udajl o pfipravku (SPC). Aktualné platny SPC lze vy-
hledat na webovych strankach Statniho ustavu pro kontrolu léciv
v sekci Databaze 1ékd na adrese https:/www.sukl.cz/modules/me-
dication/search.php po zadani ndzvu lécivého pripravku.

Podrobny popis je uveden v této ¢asti.

5.1 PREDEPSANA LECBA

Davku pfipravku Fabrazyme, pozadovany objem rozpoustédla pro rekonstituci, rychlost infuze,
premedikace, zachranné 1éky a veskeré zmény stanovi o3etfujici Iékaf. Pfedepsana lé¢ba musi byt
zapsana do deniku (Pfiloha 1). Veskeré zmény tohoto predpisu (davka nebo rychlost infuze) musi
byt rovnéz zaznamendany do deniku.

5.2 MATERIAL A PROSTREDKY

Tyto materidly a prostfedky predaji pracovnici nemocnice nebo lékdrny pacientovi nebo treti stra-
né osobné i na zakladé predpisu.

« Lahvicky s pfipravkem Fabrazyme (5 mg nebo 35 mg v kazdé lahvi¢ce); 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, 2x 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 stfikacek v zavislosti na davce pfipravku Fabrazyme.
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+ 3xsterilni hypodermicka injekéni jehla (1,1 x40 mm).
« Ixinfuznijehla.

+ In-line filtr s nizkou vazbou na bilkoviny 0,2 pm.

« Souprava pro podani infuze (infuzni linka).

+ Naplast.

+ Sterilni tampoény na ocistu pokozky.

« Nadoba na ostré predméty.

« Ptipravek na myti rukou.

. Skrtidlo.

- Dalsi potieby, pokud se pouziva zafizeni pro zilni pfistup: heparin, 0,9% roztok NaCl, jehly, in-
jekeni stiikacky, obvazy, sterilni rukavice, kanyla.

+ Léky pro premedikaci (jsou-li pfedepsany).
« Zachranné léky (podle deniku).

5.3 PRIPRAVA

POZNAMKA: Navod k pouziti (rozpuiténi, nafedéni a poda-

ni) je uveden v souhrnu udajl o pfipravku. Podrobny popis =

je uveden v této casti. L - \

1. Pfipravte si Cistou pracovni plochu a polozte na ni ma- / ad ;
terialy a potteby. . " ///

2. P¥iblizné 30 minut pfed pfipravou vyjméte lahvicky pfi- £ N -t U
pravku Fabrazyme z chladnicky, a nechte je pomalu do- - :
sahnout pokojové teploty.

3. Zkontrolujte datum exspirace vytisténé na spodni stra- 5.3 KROK 1: Piiprava materiald
né injek¢ni lahvicky (po uplynuti vyzna¢eného data
exspirace pripravek Fabrazyme nepouzivejte).

4. Ovéfte, zda je pocet obdrzenych lahvicek spravny.

5. Pfipravte si pouze lahvi¢ky v poctu potfebném pro jed-
nu infuzi.

Poznamka: Je tieba dodrzovat pokyny pro uchovavani
popsané v navodu k pouziti v souhrnu udajii o pfiprav-
ku.

1
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5.4 ROZPUSTENI PRIiPRAVKU FABRAZYME

1. Sejméte odtrhavaci vicko z injekéni lahvicky pfipravku
Fabrazyme.

N

Vydezinfikujte pryzovou zatku injekéni lahvicky piiprav-
ku Fabrazyme chlorhexidinem a nechte uschnout na
vzduchu.

w

Otevrete sterilni vodu na injekci.
4. Natahnéte do stiikacky pozadované mnozstvi (ml) ste-
rilni vody.
» U 35 mg injekénich lahvicek rozpustte obsah priddnim
7,2 mlvody na injekci.

b4

Pridavejte vodu na injekci ze stfikacky opatrné, tj. ne-
vstfikujte ji prudce do lahvi¢ky, aby se minimalizovala
tvorba pény. Postupujte tak, ze budete vodu na injekci
pfidavat pomalu po kapkach po sténé lahvicky. Pfitom
injekéni lahvickou opatrné otacejte a naklapéjte ji. S lah-
vickou netfepejte, neotacejte ji ani ji neprevracejte.

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

7. Po promichani se mohou objevit drobné bublinky.

®

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

9. Lahvic¢ku s rozpusténym pfipravkem Fabrazyme je nut-
né pfed pouzitim vizualné zkontrolovat. Rozpustény
roztok musi byt ciry, bezbarvy a bez cizorodych latek.
Protoze se jedna o proteinovy roztok, mize se po nare-
déni pfilezitostné objevit mirné vlio¢kovani nebo zakal
(ve formé tenkych prlsvitnych vidken).

10. Pokud zpozorujete pfitomnost cizorodych ¢astic nebo

zménu barvy kapaliny, pfipravek nepouzivejte a kontak-
tujte infuzni sestru nebo osetfujiciho lékare.

11. Doporucuje se obsah lahvicky po rozpusténi ihned na-
fedit, aby se minimalizovala tvorba proteinovych ¢astic
v pribéhu casu.

12. Veskery nepoutzity pfipravek nebo odpad musi byt zlik-
vidovan v souladu s mistnimi pozadavky.
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5.4 KROK 2: Dezinfikujte lah-
vicku

5.4 KROK 4: Natdhnéte do
sttikacky potfebné mnozstvi
sterilni vody.

5.4 KROK 5: Opatrné pfidejte
vodu na injekci do lahvicky.

PRUVODCE DOMACI INFUZI PRO ZDRAVOTNICKE PRACOVNIKY

5.5 REDENI

1.

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

Objem rozpusténého roztoku pfipravku Fabrazyme
musi byt stejny jako objem predepsany v deniku (Pfilo-
ha 1).

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

Je-li napriklad predepsany rozpustény objem 14 ml, ode-
berte z vaku s roztokem NaCl 14 ml (2 x 7ml) roztoku NaCl.
Nikdy neodebirejte vice neZ polovinu obsahu vaku s rozto-
kem NaCl, aby bylo mozné zajistit, Ze alespori polovina na-
fedéného roztoku bude sestdvat z roztoku NaCl.

Odstrante vzduch z infuzniho vaku natazenim vzduchu
do 50ml injekéni strikacky.

Z kazdé injek¢ni lahvicky pomalu odeberte rozpustény
roztok az do dosazeni celkového potiebného objemu.
V dobé po odebrani potfebného mnozstvi by rozpusté-
ny pripravek nemél obsahovat zédnou pénu.

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

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

Ziedény roztok je tfeba béhem podani prefiltrovat pres
0,2 pum filtra¢ni vlozku s nizkou vazbou bilkovin

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

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

vicky az do celkového pozado-
vaného objemu

13
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5.6 NAPLNENI INFUZNI LINKY

1. Vyjméte infuzni systém z obalu a uzavrete jej pomoci
svorky s pfitla¢nym valeckem. Pripojte filtra¢ni vlozku
k infuzni lince.

2. Pripojte trn do vaku s roztokem 0,9 % NaCl, ktery neob-
sahuje piipravek Fabrazyme, a naplite infuzni systém
pridrzenim odkapavaci komory dnem vzh(ru a otevre-
nim svorky s pfitla¢nym véle¢ckem.

3. Naplnite cely systém, odstrarite piipadné vzduchové
bubliny a zavfete svorku s pfitlacnym véaleckem.

4. Pripojte infuzni vak obsahuijici pfipravek Fabrazyme k y- 5.5 KROK 5: Rozpustény pfipra-
-systému. Udrzujte svorku zavienou. vek by nemél obsahovat Zddnou
pénu

5.7 ZAVEDENI JEHLY 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. Pi-
pravte si roztok chlorhexidinu a nékolik gaz.

2. \Vyjméte jehlu z obalu.

3. Pacient se posadi a polozi jednu pazi na stll (nejlépe na cistou 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 zac¢atku 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, Pfiloha 1) a otevrete ventil. Posadte se, uvol-
néte se a vyckejte, dokud se infuze nedokondi.
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5.8 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 chrdnéném pred svétlem.

- Davka piipravku Fabrazyme, rychlost infuze a jakékoli zmény budou stanoveny osettujicim lé-
kafem. Lécba se v domdcim prostfedi nesmi upravovat, pokud nebude stanoveno jinak na za-
kladé uvazeni osettujiciho lékare.

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

5.9 PRIPRAVA INFUZE PRIPRAVKU FABRAZYME V PRIPADE
ZAVEDENEHO CENTRALNIHO VENOZNIHO PRISTUPU

Pokud ma pacient zavedené zafizeni pro zilni pristup pro aplikaci pfipravku Fabrazyme, in-
fuzni sestra pacientovi a/nebo jeho pecovateli predvede, jak maji o dané zafizeni pecovat,
pokud tak jiz nebylo u¢inéno béhem tvodnich infuzi v nemocnici.

Spravna domaci péce o zafizeni pro Zilni pfistup zahrnuje pravidelné proplachovani heparinem
pro zajisténi antikoagulace, a zvySenou pozornost sterilnim technikdm, které zajisti, ze zafizeni
nebude infikovano.

Pacient a/nebo pecovatel budou informovéni, Ze 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).

15
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6. INFORMACE O BEZPECNOSTI
PRIPRAVKU FABRAZYME

Uplné informace o bezpeé&nosti pfipravku Fabrazyme jsou uvedeny v &asti 4 aktualniho souhrnu
udajl o pripravku (SPC). Aktudlné platny SPC Ize vyhledat na webovych strankéch Statniho usta-
vu pro kontrolu léciv v sekci Databaze 1ékli na adrese https://www.sukl.cz/modules/medication/
search.php

7. BEZPECNOSTNI HLASENI

Jakékoli podezieni na zdvazny nebo neoekavany nezadouci Gcinek a jiné skute¢nosti zavazné pro
zdravi [é¢enych osob musi byt hldSeno Statnimu Ustavu pro kontrolu léc¢iv.

Podrobnosti o hladeni najdete na: http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Adresa pro zasilani je Statni Ustav pro kontrolu Ié&iv, odbor farmakovigilance, Srobarova 48, Pra-
ha 10, 100 41, e-mail: farmakovigilance@sukl.cz

Tato informace muze byt také hldsena spole¢nosti SANOFI, e-mail: PRG.CZ_PHV@sanofi.com

Pokud si pacient uvédomi, ze pfi pfipravé a/nebo podani léku doslo k pochybeni, mél by pacient
nebo infuzni sestra informovat osettujiciho lékare, ktery stanovi vhodna opatreni. Veskeré chyby
v medikaci by mély byt hlaseny osetfujicim lékafem v rdmci spontannich hlaseni farmakovigilanc¢-
nimu oddéleni spole¢nosti Sanofi.
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8. DALSI INFORMACE

Uplné indikace a dalsi informace o schvaleném pouziti pfipravku Fabrazyme jsou uvedeny v Sou-
hrnu Udaja o pripravku (SPC). Aktudlné platny SPC Ize vyhledat na webovych strankach Statniho
ustavu pro kontrolu Iéciv v sekci Databaze 1€kl na adrese https://www.sukl.cz‘zmodules/medicati-
on/search.php
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Waldek S, et al (2007) Agalsidase-beta therapy for advanced Fabry disease: a randomized trial. Ann
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nant human alpha-galactosidase A--replacement therapy in Fabry’s disease. N Engl J Med 345:9-16
[6] Germain DP, Waldek S, Banikazemi M, et al (2007) Sustained, long-term renal stabilization after
54 months of agalsidase beta therapy in patients with Fabry disease.J Am Soc Nephrol 18:1547-57
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1 O P ﬁ I’ LO H Y Kontaktni Gdaje (vyplni odettujici IékaF)

Nouzové telefonni ¢islo:

10.1 DENIKPRO ZAZNAM DOMACICH INFUZI

Jméno: Jméno:
Verze¢. 1
Schvaleno SUKL 10/2021 Datum Nemocnice:
narozeni:
PRILOHA 10.1 Adresa: Adresa:
Denik pro zaznam domacich infuzi pfipravku Fabrazyme®
PSC/ PsC/
mésto: mésto:
Telefon: Telefon:
Nouzové
telefonni
cislo:
Jméno: Jméno:
Adresa: Organizace:
Adresa:
PSC/ PsC/
mésto: meésto:
Telefon: Telefon:
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PRUVODCE DOMACI INFUZI PRO ZDRAVOTNICKE PRACOVNIKY

Podrobné udaje o podani pFipravku (vyplni osettujici 1ékar)

PRUVODCE DOMACI INFUZI PRO ZDRAVOTNICKE PRACOVNIKY

Datum, od kterého
se podava pripravek
Fabrazyme:

(DD-MM-RRRR):

Datum prvni domaci
infuze:

(DD-MM-RRRR):

Davkovaci rezim pripravku Fabrazyme

Uvedte podporu,
kterou mé poskytovat
infuzni sestra pfi
domaci infuzi:

Davkovaci rezim pripravku Fabrazyme

Davka:

Frekvence podani:

Rychlost infuze:

Nezbytna opatieni v pfipadé zavazné reakce souvisejici s infuzi (vypIni osettujici Iékar)

1. Zastavte infuzi

2. Volejte narodni tisnovou linku

Telefonni ¢islo:

Pozadovany
rekonstituovany
objem (ml):

Celkovy objem
v infuznim vaku (ml):

3. Volejte Iékaie

Telefonni ¢islo:

Léky pro pfipravnou
lé¢bu: (jsou-li
predepsany)

Telefonni ¢islo
(nepfretrzita linka
dostupna 24 hodin):

Jméno lékare:

Davody pro domaci
infuzi pfipravku
Fabrazyme:

Nazev zdravotnického
zafizeni:

Nalezy a opatteni
vyplyvajici z vodniho
pohovoru:

Celkovy objem
v infuznim vaku (ml):

Adresa:
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Udaje o infuzi

4. Zachranné léky pro pripad naléhavé situace
Léky, veetné davky _

a zpUsobu podani: PoZadovany rekonstituovany objem (ml):

Pocet pouzitych lahvicek: 5 mg lahvicky:

5. Kontaktni osoba pacienta, ktera ma byt informovana

. 35 mg lahvicky:
Jméno:

Celkovy objem v infuznim vaku (ml):
Telefon:

Doba podani:

Vyplnte tento formulaF pro kazdou infuzi
4 )

Rychlost podani (ml/h):

. :ic;:g: :Z/nebo rioeiioygtel bylli informO\{?nvi'o’souvivsejl’,cich rizisl’clh ,do,mfci inf,uzlflefkl’?rav— Problémy / poznamky souvisejicf
yme a bylo jim poskytnuto nélezité pouceni o pouzivani zachrannych léka. s infuzi, pokud existuji (véetné reakcf
« V pripadé jakékoli reakce souvisejici s infuzi musi byt infuze okamzité prerusena. souvisejicich s infuzi, pijatych opatteni
« Nezbytna opatteni v pfipadé zavazné reakce souvisejici s infuzi, véetné kontaktnich a vysledka):
udaja pro pfipad naléhavé situace, jsou popsana v deniku. BEhem infuze méjte tyto
informace neustéle po ruce. Celkovy zdravotni stav pacienta - Popiste
. J 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:
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souvisejicich s infuzi, pfijatych opatfeni
a vysledku):

Celkovy zdravotni stav pacienta — Popiste
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