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Assa oppaassa esitetyt menettelytavat ovat yleisié ohjeita. Paikallisia
hoitokdytantdja ja madrdyksid on noudatettava.
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Lue kaikki nama tiedot huolellisesti ennen koti-infuusion aloittamista.

Pida nama tiedot helposti saatavilla; voit joutua lukemaan niita uudestaan.

- Jos sinulla on kysymyksia, ota yhteytta hoitavaan laakariin.

- Tama ladke on madratty vain sinulle, eika sita tule antaa muiden kdyttéon. Se
voi aiheuttaa haittaa muille, vaikka heidan oireensa olisivat samat kuin sinun.

- Jos sinulla esiintyy haittavaikutuksia, sinun ja/tai huoltajasi/hoitajasi tulee
ilmoittaa niista hoitavalle Iadkarille tai infuusioista vastaavalle sairaanhoitajalle.




KOTI-INFUUSIO POTILAAN OPAS

1. SAIRAUTESI,
HOITO JA KOTI-
INFUUSIO

Olet yhdessd hoitavan ladkarin kanssa paattanyt
aloittaa Fabrazyme-koti-infuusiohoidon. Taman
asiakirjan tavoitteena on antaa opastusta
Fabrazyme-infuusion saamisesta kotona. Tdssd
oppaassa esitetyt menettelytavat ovat yleisid
ohjeita ja ne ovat paikallisten
terveydenhoitokdytdntdjen ja madrdysten
mukaisia. Hoitava |adkdari antaa sinulle omaa
tilannettasi koskevat tiedot.

11 Fabryn tauti ja hoito

Fabryn tautia sairastavilla potilailla on matala alfa-galaktosidaasi A
-nimisen entsyymin pitoisuus tai ei ollenkaan kyseista entsyymida. Tama
entsyymi huolehtii normaalisti rasva-aineen (globotriaosyylikeramidin)
hajottamisesta ja entsyymin matalasta pitoisuudesta tai puuttumisesta
johtuen, verisuonten seinamiin ja elimistdon muihin kudoksiin kertyy liikaa
tata rasva-ainetta.

Fabryn taudin lapsuudenaikaisia oireita pojilla ovat: kipujaksot ja polttava
tunne kasissa ja jaloissa, suolisto-oireet, ihottuma ja huonontunut
hikoilukyky. Aikuisiassa tauti nakyy yleensa sydan-, munuais- ja/tai
neurologisina oireina. Naisilla taudin kulku vaihtelee ja on usein — mutta ei
aina — lievempi kuin miehilla.

Fabrazyme sisaltaa agalsidaasi beeta -nimistd keinotekoista entsyymia. Se voi
korvata luonnollisen alfa-galaktosidaasi A:n, joka puuttuu Fabryn tautia
sairastavilta tai joka ei ole heilla tarpeeksi aktiivinen. Fabrazyme-valmistetta
kaytetdan niiden potilaiden pitkakestoiseen hoitoon, joilla on vahvistettu Fabryn
taudin diagnoosi.

Katso lisdtietoja pakkausselosteesta.

versio 2
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12 Koti-infuusio

Fabryn tautia sairastavat Fabrazyme-valmistetta saavat potilaat voivat saada
infuusioita myds kotona. Padatéksen kotihoitoon siirtymisestd teet sina
yhdessa hoitavan Iadkarisi kanssa, sen jalkeen kun olet saanut ensin
infuusioita sairaalassa. Tama varmistaa, ettei sinulle iimene ongelmia
infuusioista.

Koti-infuusioiden avulla voit saada hoitoa omassa kotiymparistossasi, mika
lisda hoidon mukavuutta ja tuo joustavuutta infuusion ajoitukseen. Nain
sinun ei tarvitse kayttaa aikaa edestakaiseen matkustamiseen sairaalaan.
Voit kdyda koulussa normaalisti ja sopia sosiaalisia ja ammatillisia tapaamisia
helpommin. Koti-infuusio mahdollistaa myds hoidon jarjestémisen perheen ja
ystavien lahelle.

Kotihoidon jarjestaminen on hoitavan ladkarisi vastuulla. Koti-infuusio-opas
annetaan potilaalle vain, jos hoitava laakari on paattényt, etta potilas soveltuu
koti-infuusiohoitoon. Hoitavan ladkarin vastuulla on varmistaa Iadkkeen
turvallinen antaminen potilaalle. Hoitava laakari varmistaa ja dokumentoi
hoidon jarjestelyt.

Koulutettu infuusioista vastaava sairaanhoitaja kouluttaa sinut ja auttaa
alussa sinua ja/tai huoltajaasi/hoitajaasi varmistamaan, etta hoito onnistuu
kotona. Koti-infuusioissa tarvittavan tuen maarasta keskustellaan ja siité sovitaan
hoitavan laakarin ja sinun ja/tai huoltajasi/hoitajasi kesken. Jos haluat lisaapua
koti-infuusioihin (sovittuasi asiasta hoitavan laakarin kanssa), infuusioista
vastaava sairaanhoitaja voi antaa sita sinulle.

Huomautus: infuusionopeuden ja kotona annettavan annoksen tulee
noudattaa hoitavan Idakdrin antamia ohjeita, kuten hoitopdivékirjassa on
mainittu, eika niitd saa muuttaa ilman hoitavan ladkarin suostumusta ja
infuusioista vastaavan sairaanhoitajan valvontaa.
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13 Turvallisuuden arviointi
(haittavaikutukset ja laakitysvirheet)

Kuten kaikki laakkeet, tamakin ladke voi aiheuttaa haittavaikutuksia. Kaikki
eivat kuitenkaan niitd saa. Kliinisissa tutkimuksissa haittavaikutuksia todettiin
Iahinnd Iaddkkeen antamisen aikana tai pian sen jdalkeen (ns. infuusioon
liittyvat reaktiot). Joillakin potilailla on todettu vaikeita, henked uhkaavia
allergiareaktioita (ns. anafylaktoidit reaktiot). Jos sinulla on mikd tahansa
vakava haittavaikutus, ota vdlittémdasti yhteys Iaakariin.

Hyvin yleisia oireita (joita saattaa esiintya useammalla kuin yhdella
kymmenesta potilaasta) ovat vilunvdreet, kuume, paleleminen,
pahoinvointi, oksentelu, paansdrky ja epanormaalit tuntemukset (kuten
polttelu tai pistely) iholla. Laakari saattaa paattaa hidastaa
infuusionopeutta tai antaa sinulle muita laakkeita tdllaisten oireiden
ehkadisemiseksi. Katso pakkausselosteesta taydellinen luettelo kaikista
Fabrazyme-valmisteen kayton yhteydessa raportoiduista
haittavaikutuksista.

Mikadli tunnet olosi huonoksi Iadkkeen annon vuoksi koti-infuusion
aikana tai pian sen jdalkeen, sinun taytyy vdlitomadsti lopettaa infuusio.
Hoitavaan ladkadariin, hdnen sijaiseensa ja/tai maakohtaiseen
hatanumeroon (katso ohjeita hoitopdivdkirjasta)

on otettava yhteytta vdlittomasti. Seuraavat infuusiot on ehka
annettava sairaalassa.

Kaikki oireet tai haittavaikutukset on myés kirjattava hoitopdivakirjaan.
Jos havaitset, etta Fabrazyme-valmisteen valmistuksessa ja/tai annossa tehtiin
virhe, ilmoita asiasta infuusioista vastaavalle sairaanhoitajalle tai hoitavalle
ladkarille ennen infuusion aloittamista tai jatkamista, jotta han voi paattaa
tarvittavat toimenpiteet.

Voit ilmoittaa epaillyista haittavaikutuksista myos:
www-sivusto: www.fimea.fi

Ladkealan turvallisuus- ja kehittamiskeskus Fimea
Laakkeiden haittavaikutusrekisteri,

PL 55,

00034 FIMEA.

tai Sanofille sahkdpostitse Pharmacovigilance.Finland@sanofi.com tai soittamalla
numeroon 0201 200 368.
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KOTI-INFUUSIO POTILAAN OPAS

2. KOTI-INFUUSION
JARJESTAMINEN

Koti-infuusiohoito on jarjestettava hoitavan |Gdkarin
valvonnassa. Hoitava 1aakari on vastuussa koti-
infuusiohoidon jarjestdmisestd. Tassd oppaassa
esitetyt menettelytavat ovat yleisid ohjeita ja ne
ovat paikallisten terveydenhoitokaytantdjen ja
maardysten mukaisia.

21 Potilas

¢ Hoitava Iaakadari on kertonut sinulle ja/tai huoltajallesi/hoitajallesi hoidon
antamisesta kotona, siihen liittyvista riskeistd, mahdollisista
komplikaatioista ja hoitoavun saamisesta kotona.

¢ Sind ja/tai huoltajasi/hoitajasi ymmarratte Fabryn tautia ja pystytte
tunnistamaan haittavaikutukset seka ymmartamaan, mita pitaa tehda, jos
haittavaikutuksia ilmenee.

e Kodin tulee soveltua infuusiohoitoon: siella taytyy olla puhdasta ja
kaytettavissa on oltava sahkoét, vettd, toimiva puhelin, jadkaappi ja
tarvittava tila Fabrazyme-valmisteen ja muiden infuusiotarvikkeiden
sailytykseen.

¢ Sinulle on kerrottu, ettd infuusio on annettava aina koulutetun aikuisen
Iasna ollessa (ts. infuusioista vastaavan sairaanhoitajan tai, jos olet opetellut
antamaan infuusion itse, sellaisen aikuisen lasna ollessa, joka tietaa infuusioon
liittyvista toimenpiteista ja on riittavasti koulutettu hoitamaan infuusioon
littyvia haittavaikutuksia ja laakitysvirheitd, joiden arvioinnin tekee hoitava
|aakari tai infuusioista vastaava sairaanhoitaja).

¢ Sinun tulee olla fyysisesti ja henkisesti soveltuva koti-infuusioon. Hoitava
laakari paattaa, voitko saada Fabrazyme-infuusiot kotona.
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¢ Sinulla taytyy olla tarpeeksi hyvia laskimoita laskimokanyylin asettamista
varten. Jos sinulla on keskuslaskimokatetri, sinun pitda osata tyontaa
infuusioneula laitteen valiseinaan.

+ Sinun ja/tai huoltajasi/hoitajasi on suostuttava kotona tapahtuvaan
hoitoon.

+ Sind ja/tai huoltajasi/hoitajasi olette saaneet riittdvasti koulutusta
Fabrazyme-infuusioiden valmistamisesta ja antamisesta.

22 Hoitava laakari

Hoitavan ladkarin vastuulla on tarvittavien hallinnollisten toimenpiteiden
kdynnistdminen, joiden avulla muut asianomaiset (sairaanhoitaja, potilas
ja/tai huoltaja/hoitaja ja apteekki) voivat toimia.

e Hoitava ladkari on vastuussa annoksen, infuusionopeuden, infuusion
esihoidon ja ensiapuhoidon maardadmisesta ja niiden kuvaamisesta
hoitopaivakirjassa. Kaikki muutokset on kerrottava potilaalle ja/tai
huoltajalle/hoitajalle selvasti ja ne on kuvattava hoitopaivakirjassa.

¢ Kotihoidon jarjestaminen on hoitavan ladkadrisi vastuulla. Koti-infuusio-
opas annetaan potilaalle vain, jos hoitava ladkari on paattanyt, etta potilas
soveltuu koti-infuusiohoitoon. Hoitavan ladkarin vastuulla on varmistaa
laakkeen turvallinen antaminen potilaalle. Hoitava laakari varmistaa ja
dokumentoi hoidon jarjestelyt.

e Hoitavan ladkarin taytyy jarjestad yhteydenpitokdytdnté hatatilanteisiin,
joissa tarvitaan valitonta hoitoa. Tama on kuvattu hoitopaivakirjassa.

e Asianmukainen infuusion ajoitus ja seuranta ovat hoitavan laakarin ja
infuusioista vastaavan sairaanhoitajan vastuulla.

2.3 Apteekki ja infuusion antamisessa tarvittavat valineet

e Hoito ja kaikki tarvittavat valineet toimitetaan paikallisten jarjestelyjen ja
maadrdysten mukaisesti.
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24 Infuusioista vastaava sairaanhoitaja

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja sopii yhdessa hoitavan laakadrin ja
potilaan ja/tai huoltajan/hoitajan kanssa koti-infuusioissa tarvittavan
tuen maarasta.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja koordinoi kotona annettavan hoidon
jarjestamista hoitavan laakarin ja potilaan ja/tai huoltajan/hoitajan kanssa.

e Infuusioista vastaava sairaanhoitaja on koulutettu antamaan laskimonsisdisia
infuusioita.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja on koulutettu antamaan
Fabrazyme-infuusioita.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja tuntee mahdolliset
haittavaikutukset (myods vakavat allergiset reaktiot) seka toimet, joihin on
ryhdyttava, jos niitd ilmenee.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja seuraa madrattya
Fabrazyme-infuusion valmistus- ja antotapaa taman oppaan
ohjeiden mukaisesti.

e Infuusioista vastaava sairaanhoitaja seuraa madrattyd Fabrazyme-
infuusion annosta ja infuusionopeutta hoitopadivakirjan ohjeiden mukaisesti.

e Infuusioista vastaava sairaanhoitaja kirfjaa jokaisen Fabrazyme-
infuusion hoitopaivakirjaan.

¢ Asianmukainen infuusion ajoitus ja seuranta ovat hoitavan
|aakarin ja infuusioista vastaavan sairaanhoitajan vastuulla.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja keskeyttaa infuusion ja
soittaa hoitavalle Iadkadrille ja/tai maakohtaiseen
hoitopdivdkirjassa annettuun hatdnumeroon, jos potilaalla
ilmenee infuusioon liittyvd haittavaikutus. Hoitavalle Iadkdarille
ja/tai maakohtaiseen hatdnumeroon on soitettava myos, jos
haittavaikutus ilimenee lyhyen ajan kuluttua infuusion
paattymisestda. Kaikki iimenneet haittavaikutukset on
kirjattava hoitopdaivakirjaan.
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25 Esildakitys ja
ensiapuhoito

e Tarvittaessa hoitava ladkari maaraa esiladakitystda. Hoitava laakari
kirjaa kaikki laaketiedot hoitopaivakirjaan.

¢ Hoitava laakari maaraad laakkeet mahdollista hatatilannetta varten.
Hoitava ladkari kirjaa myds nama ladketiedot hoitopaivakirjaan.
Ensiapulaakkeet on pidettdva saatavilla koti-infuusion annon aikana.

26 Hoitopaivakirja

¢ Olet saanut hoitopdivdkirjan hoitavalta ladkarilta. Paivakirja toimii
viestintdvdlineend kaikille Fabrazyme-koti-infuusion antamisessa mukana
oleville.

e Hoitopdivakirja on pidettava kotonasi ja sinun, huoltajasi/hoitajasi, hoitavan
laakarin ja infuusioista vastaavan sairaanhoitajan on pidettdva se ajan tasalla.

e Madadrattya Fabrazyme-infuusion annosta ja infuusionopeutta on
noudatettava tarkasti hoitopdivakirjan ohjeiden mukaisesti. Hoitava
laakari on vastuussa annoksen ja infuusionopeuden seka kaikkien niiden
muutosten kuvaamisesta.

+ Kaikki Fabrazyme-koti-infuusiot on kirjattava hoitopdivdkirjaan.

¢ Sinun ja/tai huoltajasi/hoitajasi on otettava hoitopdivdkirja mukaan
sairaalaan jokaiselle kaynnille ja tuotava se sitten takaisin kotiin.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja kirjaa aloitushaastattelun
Ioydokset ja toimenpiteet muistiin ja sing, huoltajasi/hoitajasi tai
infuusioista vastaava sairaanhoitaja kirjaa hoitopadivakirjaan kaikki
tarpeelliset tiedot seuraavilta kdynneilta.

¢ Hoitava laakadari kertoo hoitopdivakirjassa selkedsti mita on
tehtava ja mitd Iadkkeita on annettava, jos sinulla iimenee
infuusioon liittyva haittavaikutus. Mikdli sinulla iimenee
infuusioon liittyva reaktio, infuusio on lopetettava.

Kaikki infuusioon liittyvat haittavaikutukset ja/tai ladkitysvirheet on kirjattava
hoitopaivakirjaan.

versio 2




KOTI-INFUUSIO POTILAAN OPAS

3. KOULUTUS
FABRAZYME-
INFUUSION
VALMISTAMI-
SESTA JA
ANTAMISESTA

Hoidon aloitusohjeet annetaan sairaalassa. Kofi-
infuusioissa tarvittavan fuen madardstd keskustellaan
ja siitd sovitaan hoitavan 1&akdarin ja sinun ja/tai
huoltajasi/hoitajasi kesken.

Hoitava laakdri on vastuussa koti-infuusioiden jarjestamisestd ja
ha@nen on hyvaksyttava koti-infuusiotoimenpide.

¢ Mikadli haluat suorittaa toimenpiteen itse tai huoltajasi/hoitajasi
avustuksella, sind ja/tai huoltajasi/hoitajasi saatte infuusioista
vastaavalta sairaanhoitajalta koulutusta infuusion valmistelun aikana.
Infuusioista vastaava sairaanhoitaja selittda ja nayttaa koko
infuusiotoimenpiteen sinulle ja/tai huoltajallesi/hoitajallesi, siséltden ohjeet
kasihygieniasta, oikeanlaisesta desinfioinnista ja aseptisesta kasittelysta
infuusion valmistelussa.

¢ Seuraavilla kaynneilla infuusioista vastaava sairaanhoitaja on
valmiina auttamaan tarvittaessa, kunnes sina ja/tai
huoltajasi/hoitajasi olette luottavaisia koko infuusiotoimenpiteen
suhteen.

e Kun Fabrazyme-infuusio valmistellaan ja annetaan, pakkausselosteessa ja
tassa oppaassa kuvattua toimenpidetta on noudatettava tarkasti.

¢ Kaikki Fabrazyme-koti-infuusiot on kirjattava hoitopdivakirjaan.

¢ Infuusio on annettava aina sellaisen aikuisen lasnd ollessa, joka tietda
infuusiotoimista ja on riittdvasti koulutettu hoitamaan infuusioon liittyvia
haittavaikutuksia ja ladkitysvirheité (hoitavan ladkarin tai infuusiosta
vastaavan sairaanhoitajan arvioinnin mukaisesti).
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4, FABRAZYME-
INFUUSION
VALMISTUS JA
ANTAMINEN

41 Tarvikkeet

Sairaala/apteekki/kotisairaanhoito toimittaa injektiopullot sinulle
tai kolmannelle osapuolelle hoitavan laakarin ladkemaarayksen
perusteella.

e Fabrazyme-injektiopullot (5 tai 35 mg / injektiopullo); injektiopullot on
sailytettédva puhtaassa jadkaapissa +2...+8 °C:n lampdtilassa.
¢ injektionesteisiin kaytettava steriili vesi Fabrazyme-valmisteen kayttdvalmiiksi tekemiseen
e 0,9-prosenttinen NaCl-liuos, 2 x 250 ml laskimonsisdiseen antoon
e 0,9-prosenttinen NaCl-liuos, 2 x 50 ml infuusioletkun huuhtelemiseen ennen infuusiota ja sen jdlkeen
e 0,5 % klorheksidiinia 70-prosenttisessa alkoholissa (desinfiointiliuos)

e tarvittava maara 2 ml:n, 10 ml:n ja 50 ml:n ruiskuja Fabrazyme-annoksen
mukaan

e 3 x steriilida neulaa (esim. 21 G, 12" (vihred))
e 1 x laskimokanyyli
e |etkunsisdinen vahan proteiinia sitova 0,2 mikronin suodatin
e infuusionantosetti (infuusioletku)
e mikrohuokosteippia
e steriileja ihonpuhdistuspyyhkeita
e jateastia neuloille
e kasienpesuaine
e Kkiristyssside (staassi)
o lisatarvikkeet kaytettdessa keskuslaskimokatetria
- hepariini
- 0,9-prosenttista NaCl-liuosta
- neuloja
— ruiskuja
— sidetaitospakkaus

— steriilit kasineet
— tartuntaneula

¢ esilaakitys (tarvittaessa)
e ensiapulaakkeita (katso hoitavan ladkarin ohjeita hoitopaivakirjasta).
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42 Valmistelu

HUOMAUTUS: Kayttéohjeet (kayttéon valmistus, laimentaminen ja ladkkeen
anto) I6ytyvat pakkausselosteesta. Tarkempi kuvaus on annettu tassa
osassa.

Valmistele puhdas tydskentelyalue ja aseta tarvikkeet sille.

2.  Fabrazyme-injektiopullot on poistettava jaakaapista noin 30 minuuttia
ennen valmistusta, jotta ne saavuttavat huoneenlampétilan.

3.  Tarkista injektiopullopakkauksen pohjaan painettu viimeinen
kayttopaiva (alé kayta Fabrazyme-valmistetta merkityn viimeisen
kayttdpaivan jalkeen).

4.2 Vaihe 1: Tarvikkeiden valmistelu

Tarkista, ettd saamiesi injektiopullojen maara on oikea.
Ota esille vain yhteen infuusioon tarvittava injektiopullomaara.

Huomauvutus: pakkausselosteessa kuvattuja sailytysohjeita on noudatettava.

43 Fabrazyme-jauheen liuotus

1. Poista napsautuskorkki Fabrazyme-injektiopullosta.

2.  Desinfioi Fabrazyme-injektiopullon kumitulppa klorheksidiinilla ja anna
sen kuivua.

Avaa injektionesteisiin kaytettavaa steriilia vetta sisaltava injektiopullo.
Ota tarvittava maara (ml) steriilia vetta ruiskuun.

e Sekoita 35 mg:n injektiopulloihin 7,2 ml injektionesteisiin kaytettavaa
steriilia vetta.

e Sekoita 5 mg:n injektiopulloihin 1,1 ml injektionesteisiin kaytettavaa
steriilia vetta.

5. Valta injektionesteisiin kaytettavan veden voimakasta ruiskuttamista
ruiskusta jauheeseen, jottei se aiheuta vaahtoa. Injektionesteisiin
kaytettava vesi lisataan tipoittain injektiopullon sisdseinamaa pitkin.
Pyorité ja kallista injektiopulloja varovasti. Ald k&&nna injektiopulloa
ylésalaisin, ala kieputa alaka ravista niita.

4.3 Vaihe 4: Veda tarvittava maara steriilia
vetta ruiskuun

6.  Toista toimenpide useampien Fabrazyme-injektiopullojen kohdalla
tarvittaessa.

Sekoituksen jalkeen voi tulla nakyviin pienia kuplia.

8.  Anna liuoksen seistd muutaman minuutin ajan, jotta kuplat ehtivat
havita ja jotta jauhe liukenee taysin.

9. Kun Fabrazyme-injektioliuos on valmis, tarkasta se silméamaaraisesti
ennen kayttoa. Kayttévalmiiksi valmistetun liuoksen pitaa olla kirkasta,
varitonta nestettd, jossa ei ole vierasta ainetta. Koska tama on
proteiiniliuos, vahaista hiutaleista saosta/sameutta (ohuita lapikuultavia

saikeitd) voi joskus esiintya laimennuksen jalkeen. 4.3 Vaihe 5: Vilts injektionesteisiin

10. Jos huomaat liuoksessa hiukkasia tai vérimuutoksia, &la kéyta kaytettavan veden voimakasta
valmistetta, vaan ota yhteytta infuusioista vastaavaan sairaanhoitajaan ruiskuttamista
ja/tai hoitavaan laakariin.
11.  On suositeltavaa laimentaa injektioliuos valittdbmasti Fabrazyme-jauheen
liuotuksen jalkeen, jotta proteiinihiukkasten muodostuminen ajan my6ta
minimoituu.

12. Kayttdmaton valmiste tai jate on havitettava paikallisten vaatimusten
mukaisesti.
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4.4 Laimentaminen

Desinfioi yhden tai kahden 0,9-prosenttisen NaCl-liuospussin
korkki/suuaukko klorheksidiinilla ja anna sen kuivua.

Kayttévalmiin Fabrazyme-injektioliuoksen maaran taytyy olla sama kuin
hoitopadivakirjassa maaratyn maaran.

Ty6dnna neula infuusiopussin korkin lapi ja ota pussista hitaasti 0,9-

prosenttista NaCl-liuosta sama maara, joka vastaa lisattavan
kayttovalmiin Fabrazyme-injektioliuoksen maaraa.

Jos esimerkiksi kdyttévalmiin injektioliuoksen mddrdtty mddrd on

14 ml, ota vastaavasti 14 ml NaCl-liuosta pois pussista. Ald koskaan

ota enempdd kuin puolet NaCl-liuospussin sisdlléstd, jotta ainakin
puolet laimennetusta liuoksesta on NaCl-liuosta.

Poista ilma infuusiopussista vetamalla 50 ml ilmaa ruiskuun.

Ota tarvittava maddra kayttévalmista injektioliuosta hitaasti ruiskuun
kustakin injektiopullosta. Varmista ettei injektioliuos sisélla vaahtoa.

Injektoi sitten varovasti kayttdvalmis Fabrazyme-injektioliuos
kokonaisuudessaan 0,9-prosenttista NaCl-liuosta sisaltavaan
infuusiopussiin.

Sekoita saatu Fabrazyme-liuos huolellisesti kaantamalla
infuusiopussi yl6salaisin tai hieromalla sitd kevyesti. Al ravista tai
sekoita infuusiopussia voimakkaasti.

Laimennettu liuos on suodatettava letkunsisdisen vahan proteiinia sitovan
0,2 mikronin suodattimen lapi antamisen aikana.

4.5 Antaminen

451
1.

Infuusioletkun tayttaminen
Poista infuusiojarjestelma pakkauksesta ja sulje se rullasulkimella. Kytke
letkun sisdinen suodatin infuusioletkuun.

Yhdista infuusiojarjestelma 0,9-prosenttisen NaCl-liuoksen pussiin, jossa ei
ole Fabrazyme-valmistetta, ja taytd infuusiojarjestelma pitelemalla
tippakammiota yldsalasin ja avaamalla suljin.

Tayta koko jarjestelma, poista mahdollisesti esiintyvat ilmakuplat ja

sulje rullasuljin.

Kytke Fabrazyme-liuoksen sisdltava infuusiopussi y-jarjestelmaan. Pida
suljin suljettuna.
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452  Neulan tyontaminen laskimoon

Jos potilas/huoltaja/hoitaja antaa infuusion itse, ldsna olevan
aikuisen  on oltava koulutettu (infuusioista  vastaavan
sairaanhoitajan, hoitavan ladkarin tai ladkarin sijaisen toimesta)
neulanpistotekniikoista.

1. Varmista, etta lahelld roikkuu teippid kayttévalmiina ja etta
infuusiojarjestelman kaynnistys on kaden ulottuvilla. Aseta
klorheksidiiniliuos ja sideharsotaitokset lahelle.

Poista laskimokanyyli pakkauksesta.
Istu ja aseta toinen kasivarsi pdydélle (mielelladn puhtaalle liinalle).

Aseta kiristysside (staassi), etsi sopiva laskimo ja desinfioi alue, mihin
neula asetetaan, ja anna alueen kuivua.

5. Venyta ihoa, varmista etta kanyylin neulan aukko osoittaa ylospain ja
tyonna kanyyli ihon lapi loivassa kulmassa niin pitkalle, ettd neulan
lisaksi myds kanyylin muovinen karki on laskimossa ja tippakammioon
tulee verta. Veda neulaa taaksepain pitaen kanyylin muovinen karki
suonessa, ja liu‘uta sitten kanyylin loppuosa suoneen. Veda kanyylin
neulaosa pois pitéamalla kiinni kanyylin siivekkeista.

6. LOysaa kiristyssidetta ja teippaa kanyyli paikoilleen sideharsotaitoksen ja
kiinnityslaastarin avulla.

Yhdista infuusioletku kanyyliin.

Saada infuusionopeutta maarayksen mukaan (hoitopaivakirja) ja avaa
venttiili. Istu ja rentoudu infuusion ajan. Pida hoitopaivakirja lahella silta
varalta, etta tarvitset tietoa ensiaputoimista.

453 Antaminen

¢ Mikrobiologisista syista tuote on kaytettava valittomasti. Jos sita ei kayteta
valittdmasti, kdytonaikainen sailytys ja olosuhteet ovat kayttdjan vastuulla.
0,9-prosenttisella NaCl-liuoksella laimennetun valmisteen kemiallinen vakaus
sdilyy enintaan 24 tuntia, jos sita sdilytetaan 2-8 °C:n lampétilassa valolta
suojattuna.

e Hoitava ladkari madraa Fabrazyme-annoksen suuruuden, infuusionopeuden
seka kaikki niihin tehtavat muutokset. Hoitoa ei saa muuttaa kotiymparistossa,
ellei hoitava ladkari niin paata laaketieteellisin perustein.

e Kun Fabrazyme-infuusio on annettu, infuusiojarjestelma huuhdellaan 0,9-
prosenttisella NaCl-liuoksella samalla infuusionopeudella ja taman jalkeen
kanyyli poistetaan.
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454 Fabrazyme-infuusion valmistelu, kun
potilaalla on keskuslaskimokatetri

Kun sinulla on keskuslaskimokatetri Fabrazyme-valmisteen antamista
varten, infuusioista vastaava sairaanhoitaja ndyttaa sinulle ja/tai
huoltajallesi/hoitajallesi, miten laitetta hoidetaan, ellei sita ole jo naytetty
sairaalassa annettujen infuusioiden yhteydessa.

Keskuslaskimokatetrin asianmukaiseen hoitoon kuuluu saanndéllinen huuhtelu
laakkeelld nimelta hepariini, mika estda veren hyytymista, ja steriilin tekniikan
kayttaminen, jotta laite pysyy infektiovapaana. Seuraavat toimet ovat tarpeen:

e Kun keskuslaskimokatetria kaytetaan, peita se lapinakyvalla tukkivalla
sidetaitoksella. Sidetaitosta ei tarvita, kun laitetta ei kayteta.

e Huuhtele 5 ml:lla 0,9-prosenttista NaCl-liuosta ennen kayttoa ja kayton jalkeen.

e Huuhtele 5 ml:lla hepariinia (100 U/ml) aina kayton jalkeen.
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