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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

1. TAVOITTEET

Tadmdan oppaan tavoitteena on opastaa
hoitoalan ammattilaisia Fabrazyme-valmistetta
kotona saavien potilaiden hoidossa. Prosessi
(joka on kuvattu tarkemmin jaliempdnd) alkaa
potilaan arvioinnilla ja valinnalla sekd
keskustelulla koti-infuusion edellytyksista. Tata
seuraa koti-infuusiohoidon jarjestdminen ja
koulutus.

Tiettyja lysosomaalisia kertymasairauksia voidaan hoitaa entsyymikorvaushoidolla.
Potilaan mukavuuden ja eldmanlaadun parantamiseksi laskimoon annettava
hoito voidaan antaa myos potilaan kotona, mikali tietyt edellytykset
tayttyvat [1-3]. Fabrazyme-infuusiot ovat tarkoitettuja Fabryn tautia sairastavien
potilaiden hoitoon ja ne ovat yleensa hyvin siedettyja [4-6].

Jos edellytykset tayttyvat, potilas voi saada hoitoa kotonaan, mika lisaa
mukavuutta ja tuo joustavuutta infuusion ajoitukseen. Kotihoidon avulla
potilaan ei tarvitse kayttda aikaa edestakaiseen matkustamiseen sairaalaan.
Potilaat voivat kdyda koulussa normaalisti ja sopia sosiaalisia ja ammatillisia
tapaamisia helpommin. Se vahentaa myds resurssien kayttoa sairaalassa [1].

Paatoksen siirtymisesta Fabrazyme-kotihoitoon tekee hoitava ladakari
ottaen huomioon potilaan toivomukset ja terveydentilan. Tassa asiakirjassa
esitetyt menettelytavat ovat yleisid ohjeita, ja ne ovat paikallisten
terveydenhoitokaytantdjen ja maaraysten mukaisia.

Kotihoidon jarjestaminen on hoitavan ladkarin vastuulla.
Koti-infuusio -opas annetaan potilaalle vain, jos hoitava ladkari on paattanyt,
ettd potilas soveltuu koti-infuusiohoitoon. Hoitavan ladkarin vastuulla on
varmistaa ladkkeen turvallinen antaminen ja pyrkia valttamaan
laakitysvirheisiin ja yliherkkyysreaktioihin liittyvat riskit. Lisaksi han
varmistaa ja dokumentoi hoidon jarjestelyt.

Tassa esitteessa menettelytavat on kuvattu yleisella tasolla ja niissa tulee
noudattaa paikallista hyvaa hoitokaytantda seka kansallisia séantéja ja maarayksia.
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

2. KOTI-INFUUSIO-
KELPOISUUDEN
ARVIOIMINEN

Ennen sairaalahoidosta koti-infuusiohoitoon
siirtymist& potilaan hoidosta vastuussa olevan
|G&karin on arvioitava, tayttyykd seuraavat
ensisijaiset kriteerit potilaan osalta:

e Potilaan tilan tulee olla Iadketieteellisesti vakaa. Kattava arviointi on
tehtava ennen koti-infuusioihin siirtymista.

e Potilaan on taytynyt saada Fabrazyme-infuusioita kontrolloiduissa
olosuhteissa useiden kuukausien ajan, jotta hoidon siedettavyys on
varmistettu, tarkoittaen sitd, ettd potilaalla ei ole esiintynyt infuusioon
littyvia haittavaikutuksia tai haittavaikutukset ovat olleet niin lievid, ettd ne
on saatu hoidettua esilaakityksella.

¢ Potilaan on taytynyt noudattaa maarattyéa infuusioaikataulua.
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

3. VAATIMUKSET JA
KOTI-INFUUSION
JARJESTAMINEN

Kun potilaan on katsottu soveltuvan kotfihoitoon
edelldmainittujen ensisijaisten kriteerien perusteella, on
harkittava muita edellytyksid, joilla varmistetaan
Fabrazyme-koti-infuusioiden antaminen turvallisesti,
tehokkaasti ja luotettavasti.

3.1 Potilas
Yleista

¢ Hoitava laakari on kertonut potilaalle ja/tai huoltajalle/hoitajalle kotihoidon
antamisesta, siihen liittyvistd vaaroista, kuten yliherkkyysreaktioista ja
laakitysvirheista sekd hoitoavun tarjoamisesta kotona ja he ovat suostuneet
kotona annettavaan hoitoon.

¢ Potilas ja/tai huoltaja/hoitaja ymmadrtavdat sairautta ja pystyvat
tunnistamaan haittatapahtumat, kuten yliherkkyysreaktiot ja
ladkitysvirheet, vaikutukset seka ymmartamaan, mita pitaa tehda, jos niita
ilmenee.

¢ Kodin tulee soveltua koti-infuusiohoitoon: sielld taytyy olla puhdasta,
sahkot, vettd, toimiva puhelin, jaakaappi ja tarvittava tila Fabrazyme-
valmisteen ja muiden infuusiotarvikkeiden sailytykseen.

¢ Potilaalle on kerrottu, etta infuusio on annettava aina aikuisen lasna
ollessq, ts. infuusioista vastaavan sairaanhoitajan tai, jos potilas on opetellut
antamaan infuusion itse, sellaisen aikuisen lasna ollessa, joka tietaa
infuusioon liittyvista toimenpiteista ja on riittavasti koulutettu hoitamaan
infuusioon liittyvia haittavaikutuksia ja laakitysvirheita (mitka hoitava laakari
tai infuusioista vastaava sairaanhoitaja arvioi).

Ladketieteelliset edellytykset

¢ Potilaan tulee kyeta fyysisesti ja henkisesti saamaan infuusioita kotona.
Hoitava ladkari antaa suosituksen Fabrazyme-infuusioiden kotona antamisesta.

¢ Potilaalle onnistuu laskimokanyylin laitto tai hdnelle on asennettu
keskuslaskimokatetri, joka mahdollistaa riittavan infuusion antamisen.
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

3.2 Hoitava laakari

Hoitava ladkari on vastuussa kaikkien tarvittavien hallinnollisten
toimien kdynnistamisestd, joiden avulla muut asianomaiset (potilas
ja/tai huoltaja/hoitaja, infuusioista vastaava sairaanhoitaja, apteekki)
voivat toimia.

e Hoitava ladkari on vastuussa siita, etta potilaalle annetaan opas "Opas
Fabryn tautia sairastaville potilaille, jotka saavat Fabrazyme-
infuusioita kotona” ja hoitopdivdkirja.

¢ Hoitava laakari on vastuussa annoksen ja infuusionopeuden
mddrddmisestd. Potilaan kontrolloidummassa ymparistdssa (esim.
sairaalassa tai muussa hoitoymparistdssa) sietamaa Fabrazyme-
infuusionopeutta ei saa muuttaa kotiymparistdssa, ellei se ole potilaan
turvallisuuden kannalta tarpeen. Kaikki Fabrazyme-annostelun muutokset
on kirjattava selvdasti hoitopdivakirjaan (liite 1).

¢ Kotihoidon jarjestaminen on hoitavan ladkdrin vastuulla. Koti-infuusio-
opas annetaan potilaalle vain, jos hoitava ladkari on paattanyt, etta potilas
soveltuu koti-infuusiohoitoon. Hoitavan ldadkarin vastuulla on varmistaa
Iddkkeen turvallinen antaminen potilaalle, jotta ladkitysvirheiltd ja
yliherkkyysreaktioilta valtytadn. Hoitava ladkari varmistaa ja dokumentoi
hoidon jarjestelyt.

e Mikali sairaalaymparistéssa tai muussa hoitoymparistéssa on potilaalle
annettu infuusioita edeltdavaa ladkitysta (esim. antihistamiineja,
parasetamolia, ibuprofeenia, kortikosteroideja), tulee niitd maaratd myos
kotihoitoon ja tdma esiladkitys on kuvattava hoitopdivdkirjassa.
Esilaakitysta ei saa muuttaa kotiymparistossa, ellei hoitava laakari niin paata
ladketieteellisin perustein.

e Potilaalla on oltava saatavilla ensiapuhoito ja -vdlineet, mika on
mainittava hoitopaivakirjassa.

e Hoitavan ladkarin taytyy varmistaa, etta potilas voi saada nopeasti ja
luotettavasti yhteytta hoitohenkilokuntaan hatatilanteissa, joissa
tarvitaan valitonta hoitoa.

e Haittavaikutusten ilmaantuessa potilaiden on valittomasti otettava
yhteytta hoitavaan Iaakadariin tai hanen sijaiseensa. Seuraavat infuusiot
voidaan joutua antamaan sairaalassa tai muussa hoitoymparistéssa hoitavan
|aakarin tai hanen sijaisensa harkinnan mukaan.

¢ Koti-infuusioita saavan potilaan sairauden sadanndllinen
seuranta on hoitavan ladkarin vastuulla.

¢ Asianmukainen infuusion gjoitus ja seuranta ovat hoitavan
laakarin ja infuusioista vastaavan sairaanhoitajan vastuulla.
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

3.3 Apteekki ja infuusion antamisessa tarvittavat valineet

Hoito ja kaikki tarvittavat valineet toimitetaan paikallisten jarjestelyjen ja
maaraysten mukaisesti.

3.4 Infuusioista vastaava sairaanhoitaja

e Infuusioista vastaava sairaanhoitaja koordinoi kotona annettavan hoidon
jarjestémista hoitavan ladkarin ja potilaan ja/tai huoltajan/hoitajan kanssa ja
arvioi hoitavan laakérin, potilaan ja/tai huoltajan/hoitajan kanssa kotona
tarvittavan tuen tason.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja on pateva laskimoinfuusioiden
antamisessa ja on saanut koulutusta Fabrazyme-infuusioiden antamisesta ja
mahdollisista haittavaikutuksista (my®&s vakavista haittavaikutuksista, kuten
anafylaktoidisista reaktioista) seka tarvittavista toimenpiteistd, jos sellaisia
ilmenee.

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

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja seuraa maarattya Fabrazyme-
infuusion annosta ja infuusionopeutta hoitopadivakirjan (liite 1) ohjeiden
mukaisesti.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja kirjaa jokaisen Fabrazyme-
infuusion hoitopdivakirjaan (liite 1).

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

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja keskeyttéad infuusion ja soittaa
hoitavalle Iadkarille ja/tai maakohtaiseen hoitopdivakirjassa annettuun
hatanumeroon, mikali potilaalla iimenee infuusioon liittyva
haittavaikutus. Hoitavalle ladkadarille ja/tai maakohtaiseen
hatanumeroon on soitettava my®ds, jos haittavaikutus ilmenee lyhyen
ajan kuluttua infuusion paattymisesta. Kaikki ilmenneet
haittavaikutukset on kirjattava hoitopdaivakirjaan (liite 1).
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

3.5 Esilaakitys ja ensiapuhoito

e Asianmukaista esiladkitystd on annettava potilaskohtaisen madrdyksen
mukaisesti. Sairaalassa tai muussa hoitoympéristdssa annettua esilaakitysta
ei saa muuttaa kotiymparistossa, ellei hoitava lagkari niin paata
|adketieteellisin perustein.

¢ Saatavilla on oltava ladkkeitd mahdollista hatatilannetta varten.
Hoitavan ladkarin on koulutettava potilas ja/tai huoltaja/hoitajat
kayttamaan hatatilanneladkitysta tarvittaessa.

e Mikdli potilaalla iimenee haittavaikutus, kuten yliherkkyysreaktio,
infuusion aikana tai lyhyen ajan kuluessa sen padattymisestd, infuusio on
keskeytettava valittomasti ja hoitavalle Iadkdrille tai hanen sijaiselleen
on soitettava ja pyydettdvéa neuvoja. Seuraavat infuusiot joudutaan
ehkd antamaan sairaalassa tai muussa hoitoympdristossd. Hoitavaa
Iadakaria pyydetadn ilmoittamaan kaikki haittavaikutukset, myo6s
Iaakitysvirheet, Sanofin ladketurvayksikolle tai Ladkealan turvallisuus-
ja kehittdmiskeskus Fimeaan (ilmoittamisohjeet on annettu kohdassa 7,
Haittavaikutusten raportointi).

3.6 Hoitopaivakirja

o Hoitopadivakirja toimii viestintavalineena kaikille Fabrazyme-koti-
infuusiohoidossa mukana oleville.

¢ Infuusioista vastaava sairaanhoitaja/potilas/hoitaja/huoltaja
kirjaa hoitopdivdkirjaan aloitushaastattelun I6ydokset ja
toimenpiteet seka kaikki tarpeelliset tiedot seuraavilta kaynneilta.

¢ Yhteyshenkiloluettelo on ilmoitettava hoitopdivékirjassa ja sen on
oltava potilaan ja/tai huoltajan/hoitajan ja infuusioista vastaavan
sairaanhoitajan saatavilla potilaan kotona.

e Hoitopadivakirja on pidettava potilaan kotona ja infuusioista vastaavan
sairaanhoitajan/potilaan/hoitajan/huoltajan on paivitettdva sita aina, kun
Fabrazyme-infuusio annetaan.

¢ Potilaan on otettava hoitopdivdkirfja mukaan sairaalaan
jokaiselle kaynnille ja tuotava se sen jalkeen takaisin kotiin.

¢ Hoitava laakari kertoo hoitopdivdkirjassa selkedsti annoksen ja
sekoitetun injektiolivoksen madrdn seka infuusionopeuden ja kaikki
niiden muutokset. Hoitava ladkari kertoo hoitopdivakirjassa selkedsti mita
on tehtava ja mita laakkeitd on annettava, jos potilaalla ilmenee infuusioon
liittyva vakava haittavaikutus. Naiden ohjeiden on oltava
ensiapuhoitokdytantdjen mukaisia. Hoitavan laakarin ja maakohtaisen
hatanumeron yhteystiedot on kirjattava hoitopaivakirjaan (liite 1).
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HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

4. KOULUTUS
FABRAZYME-
INFUUSION
VALMISTUKSESTA
JA ANTAMISESTA

Kotihoidon aloitusohjeet annetaan sairaalassa ja
keskustellaan infuusiosta vastaavan sairaanhoitajan
tuen tarvittavasta maardstd ja siitd sovitaan
hoitavan Ia&karin ja potilaan ja/taqi
huoltajan/hoitajan kesken.

Hoitava laakari on vastuussa koti-infuusioiden jarjestamisesta ja hanen
on hyvaksyttava koti-infuusiotoimenpide.

Infuusioista  vastaava sairaanhoitaja  suorittaa koko  toimenpiteen
ensimmaisina infuusiokertoina potilaan kotona. Sen jdlkeen, mikali potilas
haluaa suorittaa toimenpiteen itse tai huoltajan/hoitajan avustuksella, on
noudatettava seuraavia ohjeita:

¢ Potilas ja/tai huoltaja/hoitaja saavat riittévén koulutuksen infuusioista
vastaavalta sairaanhoitajalta infuusion valmistamisesta ja antamisesta.
Infuusioista vastaava sairaanhoitaja selittaa ja esittaa koko
infuusiotoimenpiteen potilaalle ja/tai huoltajalle/hoitajalle, siséltden ohjeet
kasihygieniasta, oikeanlaisesta desinfioinnista ja aseptisesta kasittelysta
infuusion valmistuksessa.

e Seuraavilla kdynneilld infuusioista vastaava sairaanhoitaja on
valmiina auttamaan tarvittaessa, kunnes potilas ja/tai
huoltaja/hoitaja ovat luottavaisia koko infuusiotoimenpiteen
suhteen.

e Valmistettaessa ja annettaessa Fabrazyme-infuusioita Fabrazyme-
valmisteyhteenvedossa seka téaman asiakirjan kohdassa 5 "Fabrazyme-
infuusioiden antaminen”, kuvattuja toimintatapoja on noudatettava, ja
jokainen Fabrazyme-infuusio on kirjattava hoitopdivakirjaan (liite 1).
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e Jos potilas/huoltaja/hoitaja on opetellut antamaan infuusion itse,
infuusio on annettava aina sellaisen aikuisen lasnd ollessa, joka tietda
infuusiotoimenpiteista ja on riittavasti koulutettu hoitamaan infuusioon liittyvia
haittavaikutuksia ja ladkitysvirheitd (mitka hoitava laakari tai infuusioista
vastaava sairaanhoitaja arvioi).

¢ Mikadli potilaalla iimenee jokin infuusioon liittyvd haittavaikutus, infuusio
on keskeytettava valittomasti ja potilaan tai hoitajien on soitettava
hoitavalle Iadkarille tai hdnen sijaiselleen. Hatatilanneyhteystiedot
I6ytyvat hoitopdivdkirjasta (liite 1). Samaa menettelya on
noudatettava, jos infuusioon liittyva haittavaikutus ilmenee vasta jonkin
ajan kuluttua infuusion paattymisen jalkeen.

5. FABRAZYME-
INFUUSION
VALMISTUS JA
ANTAMINEN

Ohjeita |Gdkkeen sekoittamisestq,
laimentamisesta ja antamisesta 10ytyy
valmisteyhteenvedosta.

Tarkemmat ohjeet on annettu tassd kohdassa.

5.1 Laakarin maarays

Hoitava laakari maaraa Fabrazyme-annoksen, tarvittavan sekoitetun
maaran, infuusionopeuden, esildakityksen, ensiapulaakityksen seka
kaikki ndiden muutokset. Maarays on kirjattava hoitopaivakirjaan
(liite 1). Kaikki maarayksen muutokset (annokseen tai
infuusionopeuteen) on kirjattava hoitopdivakirjaan.
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5.2 Tarvikkeet

Sairaala/apteekki/kotisairaanhoito toimittaa injektiopullot potilaalle tai
kolmannelle osapuolelle 1adkemaarayksen perusteella:
e  Fabrazyme-injektiopullot (5 tai 35 mg / injektiopullo)
(sdilytettava puhtaassa jaakaapissa +2...+8 °C:n lampétilassa)
e injektionesteisiin kdytettava steriili vesi Fabrazyme-valmisteen kayttévalmiiksi valmistamiseen
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 infuusion jalkeen
e 0,5-prosenttista 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 steriilid neulaa (esim. 21 G, 12" (vihred))

e 1 x laskimokanyyli

e letkunsisdinen vahan proteiinia sitova 0,2 mikronin suodatin

e infuusionantosetti (infuusioletku)

¢  mikrohuokosteippia

o steriileja ihonpuhdistuspyyhkeita

e jateastia neuloille

e  kasienpesuaine

e  kiristysside (staassi)

o lisatarvikkeet keskuslaskimokatetria kaytettaessa: hepariini, 0,9-
prosenttinen NaCl-liuos, neuloja, ruiskuja, sidetaitospakkaus, steriilit
kasineet, tartuntaneula

e esilaakitys (tarvittaessa)

e ensiapuladkkeet (hoitopaivakirjan mukaan).

5.3 Valmistelut

HUOMAUTUS: Kayttdohjeet (kayttéon valmistus, laimentaminen ja
laakkeen anto) I6ytyvat valmisteyhteenvedosta. Tarkempi kuvaus on
annettu tassa osassa.

Valmistele puhdas tyskentelyalue ja aseta tarvikkeet sille.

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

3. Tarkista injektiopullopakkauksen pohjaan painettu viimeinen kayttépaiva
(ala kayta Fabrazyme-valmistetta merkityn viimeisen kayttopaivan
jalkeen).

Tarkista, ettd saamiesi injektiopullojen maara on oikea.

) ) ) ) . o L 5.3 Vaihe 1: Tarvikkeiden valmistelu
Ota esille vain yhteen infuusioon tarvittava injektiopullomaara.

Huomautus: valmisteyhteenvedossa kuvattuja sdilytysohjeita on
noudatettava.
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5.4 Fabrazyme-jauheen liuotus

10.

11.

12.

Poista napsautuskorkki Fabrazyme-injektiopullosta.

Desinfioi Fabrazyme-injektiopullon kumitulppa klorheksidiinilla ja anna
sen kuivua.

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

Sekoita 35 mg:n injektiopulloihin 7,2 ml injektionesteisiin kéytettdvdd
steriilid vettd.

Sekoita 5 mg:n injektiopulloihin 1,1 ml injektionesteisiin kiytettdivdd
steriilid vettd.

Valta injektionesteisiin kaytettdvan veden voimakasta ruiskuttamista
ruiskusta jauheeseen, jottei se aiheuta vaahtoa. Injektionesteisiin
kaytettava vesi lisataan tipoittain injektiopulloon. Pydrita ja kallista
injektiopulloa varovasti. Ald kdanna injektiopulloa ylésalaisin, &l3 kieputa
alaka ravista sita.

Toista toimenpide useampien Fabrazyme-injektiopullojen kohdalla
tarvittaessa.

Sekoituksen jalkeen voi tulla nakyviin pienia kuplia.

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

Kun Fabrazyme-injektioliuos on valmis, se on tarkastettava
silmamaaraisesti ennen kayttéa. Kayttévalmiin liuoksen pitaa olla
kirkasta, varitonta nestettd, jossa ei ole vierasta ainetta. Koska kyseessa
on proteiiniliuos, vahaista hiutaleista saosta/ sameutta (ohuita
lapikuultavia séikeita) voi ajoittain esiintya laimennuksen jalkeen.

Jos huomaat liuoksessa hiukkasia tai varimuutoksia, ala kayta
valmistetta, vaan ota yhteytta infuusioista vastaavaan sairaanhoitajaan
ja/tai hoitavaan laakariin.

On suositeltavaa laimentaa injektioliuos valittdmasti Fabrazyme-jauheen
liuotuksen jélkeen, jotta vahennetaan proteiinihiukkasten muodostumista
liuotuksen ja laimennoksen valilla.

Kayttamaton valmiste tai jate on havitettava paikallisten vaatimusten
mukaisesti.

5.5 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
hoitopaivakirjassa maaratyn maaran (liite 1).

Tyonna neula infuusiopussin korkin Iapi ja ota pussista hitaasti 0,9-
prosenttista NaCl-liuosta sama maara, joka vastaa lisattavan
kayttévalmiin Fabrazyme-injektioliuoksen maaraa.

Jos esimerkiksi kdyttévalmiin injektioliuvoksen mdcdirdtty mdcdrd on
14 ml, ota 14 ml (2 x 7 ml) NaCl -liuosta pois pussista. Ald koskaan
ota enempdid kuin puolet NaCl-liuospussin sisdlldstd, jotta ainakin
puolet laimennetusta liuoksesta on NaCl-liuosta.
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4.  Poista ilma infuusiopussista vetamalla 50 ml ilmaa ruiskuun.

Ota tarvittava maara kayttovalmista injektioliuosta hitaasti
injektiopullosta ruiskuun.

Injektioliuos ei saa sisdltdd vaahtoa.

6.  Injektoi Fabrazyme-injektioliuos varovasti 0,9-prosenttista NaCl-liuosta
sisaltavaan pussiin.

7.  Sekoita saatu Fabrazyme-infuusioliuos huolellisesti kaantamalla
infuusiopussia yldsalaisin tai hieromalla sitd kevyesti. Al3 ravista tai
sekoita infuusiopussia voimakkaasti.

8. Laimennettu infuusioliuos on suodatettava letkunsisdisen, vdhan proteiinia
sitovan 0,2 mikronin suodattimen |&pi antamisen aikana.

5.6 Infuusioletkun tayttaminen

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

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

3.  Tayta koko jarjestelma, poista mahdollisesti esiintyvat ilmakuplat ja
sulje rullasuljin.

4.  Kytke Fabrazyme-liuoksen sisdltéva infuusiopussi y-jarjestelmaan. Pida
suljin suljettuna.

5.7 Neulan tyéntaminen laskimoon

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

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

Poista laskimokanyyli pakkauksesta.
Pyyda potilasta istumaan ja aseta hanen toinen kdsivartensa poydalle
(mielellaan puhtaalle liinalle).

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

5. Venyta ihoa, varmista etta kanyylin neulan aukko osoittaa yléspain ja
tyénna kanyyli ihon lapi loivassa kulmassa niin pitkalle, etta neulan
liséksi myds kanyylin muovinen karki on laskimossa ja tippakammioon
tulee verta.
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6.  Veda neulaa taaksepadin pitéen kanyylin muovinen karki suonessa, ja
liu'uta sitten kanyylin loppuosa suoneen. Veda kanyylin neulaosa pois
pitamalla kiinni kanyylin siivekkeista.

7.  Loysaa kiristyssidetta ja teippaa kanyyli paikoilleen sideharsotaitoksen ja
kiinnityslaastarin avulla. Yhdista infuusioletku, jossa on suodatin,
kanyyliin.

8. Saada infuusionopeutta maardayksen mukaan (hoitopaivakirja, liite 1) ja
avaa venttiili. Pyyda potilasta istumaan ja rentoutumaan infuusion ajan.

5.8 Antaminen

e Mikrobiologisista syista tuote on kaytettdva valittdmasti. Jos sita ei kayteta
valittdmasti, kaytdnaikainen sailytys ja olosuhteet ovat kayttdjan vastuulla.
0,9-prosenttisella NaCl-liuoksella laimennetun valmisteen kemiallinen vakaus
sailyy enintaan 24 tuntia, jos sita sailytetadn 2-8 °C:n lampdtilassa valolta
suojattuna.

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

e Kun Fabrazyme-infuusio on annettu, infuusiojarjestelma huuhdellaan 0,9-
prosenttisella NaCl-liuoksella samalla infuusionopeudella ja téman jalkeen
kanyyli poistetaan.

5.9 Fabrazyme-infuusion valmistelu, kun
potilaalla on keskuslaskimokatetri

Kun potilaalla on keskuslaskimokatetri Fabrazyme-valmisteen antamista
varten, infuusioista vastaava sairaanhoitaja ndyttaa potilaalle ja/tai
huoltajalle/hoitajalle, miten laitetta hoidetaan, ellei sita ole jo ndytetty
sairaalassa annettujen infuusioiden yhteydessa.

Keskuslaskimokatetrin asianmukaiseen kotisairaanhoitoon kuuluu saannéllinen
huuhtelu hepariinilla, mika estaa hyytymistd, seka steriilin tekniikan kayttaminen,
jotta laite pysyy infektiovapaana.

Potilaalle ja/tai hoitajille on kerrottava seuraavista tarpeellisista toimista:

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

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

e Huuhtele 5 ml:lla hepariinia (100 U/ml) aina kayton jalkeen.
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6. FABRAZYME-
VALMISTEEN
TURVALLI-
SUUSTIEDOT

Katso valmisteyhteenvedon kohdasta 4 taydelliset
Fabrazyme-valmisteen turvallisuustiedot.

/. HAITTA-
VAIKUTUSTEN
RAPORTOINTI

Haittatapahtumaksi madritelldan kaikki [ddkevalmistet-
ta saavan potilaan odottamattomat fyysiset,
psyykkiset tai kayttaytymiseen littyvat vaikutukset,

joilla ei valttémattd ole kausaalista suhdetta

t&dhdan hoitoon. Vakava haittatapahtuma tarkoittaa
tapahtumaa, jolla on vahintddn yksi seuraavista
ominaisuuksista:

e Aiheuttaa kuoleman

e On henked uhkaava (kaikki tapahtumat, joissa potilaalla oli kuolemanvaara
tapahtuman aikana; ei viittaa tapahtumaan, joka teoreettisesti olisi
saattanut aiheuttaa kuoleman, jos se olisi ollut vaikeampi)

e Vaati sairaalahoitoa tai pidentaa jo alkanutta sairaalassa oloa

e Aiheuttaa pysyvan tai merkittavan vamman/kyvyttdomyyden (kaikki
haittatapahtumat, jotka aiheuttavat merkittdvan hairion henkildn kyvyssa elaa
normaalia elamaa)

e On parantumaton poikkeavuus/syntymavika

e On tarkea ladketieteellinen tapahtuma (kaikki tapahtumat, jotka
laaketieteellisesti arvioituna voivat aiheuttaa vaaraa potilaalle ja saattavat
edellyttad ladketieteellista valiintuloa estédmaan jokin yllad luetelluista
tilanteista).
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Sekd vakavien ettd muiden kuin vakavien haittavaikutusten kohdalla
tayta haittavaikutuslomake (liitteet 10.2 ja 10.3) ja raportoi se:
Ladkealan turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimeaan

www-sivusto: www.fimea.fi

Ladkealan turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimea

Laakkeiden haittavaikutusrekisteri

PL 55

00034 FIMEA

tai ota yhteytta Sanofin lIadketurvayksikkéon sdhkopostitse
pharmacovigilance.finland@sanofi.com tai puhelimitse 0201 200 348.

Jos potilas havaitsee, ettd Iddkkeen valmistuksessa ja/tai annostelussa
tehtiin virhe, potilaan tai infuusioista vastaavan sairaanhoitajan taytyy
ilmoittaa asiasta hoitavalle ladkarille, jotta tama voi paattaa tarvittavat
toimet. Hoitavaa ladkdria pyydetadn ilmoittamaan kaikki Iadkitysvirheet
spontaaneina raportteina Sanofin Iddketurvayksikkoon.

8. MUUTA
TIETOA

Katso valmisteyhteenvedosta tiedot Fabrazyme-
valmisteen kayttdaiheesta ja lisGtiedot hyvaksytystd
kaytdstd. Muita yksityiskohtaisia tietoja Fabrazyme-
valmisteesta on saatavilla seuraavassa verkkosivustossa:
Euroopan lGdkevirasto (EMA) (http://www.ema.europa.eu).
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Liite 10.1

Fabrazyme-koti-infuusion hoitopaivakirja

Yhteystiedot (hoitava laakéri tayttad)

Hatanumero:

Hoitava laakari

Nimi: Nimi:
Syntymaaika: Sairaala:
Osoite: Osoite:
Postinumero/ Postinumero/
kaupunki: kaupunki:
Puhelin: Puhelin:
Hatanumero

Potilaan hoitaja/huoltaja

Nimi: Sairaanhoitaja
Osoite: Nimi:
Toimipaikka:
Postinumero/ Osoite:
kaupunki:
Puhelin:
Postinumero/
kaupunki:
Apteekkd Puhelin:
Nimi:
Osoite:
Postinumero/
kaupunki:
Puhelin:
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Antotiedot (hoitava l&akari tayttaa)

Fabrazyme-valmisteen kaytto Paivamaara (pp-kk-vvvv):
aloitettiin:

Ensimmainen koti-infuusio: Paivamaara (pp-kk-vvvv):

Fabrazyme-annosaikataulu

Annos:

Tiheys:

Infuusionopeus:

Tarvittava kayttdvalmiin
injektioliuoksen maara (ml):

Kokonaismaara infuusiopussissa (ml):

Esiladkitys: (tarvittaessa)

Fabrazyme-koti-infuusion
syyt:

Aloitushaastattelun
I6ydokset ja toimenpiteet:

Ilmoita infuusioista vastaavan
sairaanhoitajan antama tuki
kotona:
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Tarvittavat toimet vakavan infuusioon liittyvan reaktion ilmetessa
(hoitava ladakari tayttad)

1. Lopeta infuusio

2. Soita kansalliseen hatdnumeroon

Puhelinnumero:

3. Soita hoitavalle laakarille

Puhelinnumero:

Puhelinnumero (24 h):

Laakarin nimi:

Toimipaikan nimi:

Osoite:

4. Ensiapuladkkeet

Laakkeet ja annokset:

5. Potilaan yhteyshenkil6 hatatilanteessa

Nimi:

Puhelinnumero:
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Tama lomake on taytettava jokaisesta infuusiotapahtumasta

4 )
* Potilaalle ja/tai huoltajalle/hoitajalle on ilmoitettu Fabrazyme-koti-infuusioihin liittyvista vaaroista,
ja heille on annettu tarvittavaa koulutusta ensiapulaakkeiden kaytosta.
o Mikali potilaalla ilmenee infuusioon liittyva reaktio, infuusio on keskeytettava valittomasti.
e Tarpeelliset toimenpiteet vakavan infuusioon liittyvan reaktion ilmetessd, sisdltdaen

hatatilanneyhteyshenkilon tiedot, on kuvattu hoitopaivakirjassa. Nama tiedot on pidettava saatavilla
infuusion annon aikana.

J

Tarvittava kayttévalmiin
injektioliuoksen maara (ml):

Kaytettyjen injektiopullojen maara: | 5 mg:n injektiopullot:

35 mg:n injektiopullot:

Infuusion annon kesto:

Antonopeus:

Infuusioon liittyvat
ongelmat/huomautukset (mukaan
lukien infuusioon liittyvat reaktiot,
suoritetut toimenpiteet ja tulos):

Potilaan yleinen terveydentila —
kuvaa kaikki uudet
terveysongelmat, joita sinulla
parhaillaan ilmenee ennen
infuusiota, jos sellaisia on:

Infuusiosta vastaavan henkilon nimi

Infuusiopdivémaara: Paivamaara (pp-kk-vvvv):

Sairaanhoitaja:

Hoitaja/huoltaja (jos eri kuin ylla):
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Liite 10.2

Entsyymikorvaushoidon kohdennettu seurantalomake

a N

Spontaanisti ilmoitettujen potilaskohtaisten turvallisuustietojen raportointilomakkeen kohtaan
"Epadilty Iadke / laakinnallinen laite / rokote” on kerdttava seuraavat tiedot:

e antoaikataulu

e  viimeisen annoksen pdivamaara (ennen tapahtumaa).

Spontaanisti ilmoitettujen potilaskohtaisten turvallisuustietojen raportointilomakkeen kohtaan
"Tapauksen kuvaus” on kerattava seuraavat tiedot:
Oliko kyseessa infuusioon liittyva reaktio? Jos kyll3, kirjataan seuraavat tiedot:

Miten pian infuusion aloittamisen (aika reaktion ilmaantumiseen)
jalkeen reaktio ilmaantui?

Miten vaikea se oli? (lieva, keskivaikea vai vaikea)

Annettiinko jotakin korjaavaa hoitoa?

Havaittiinko infuusion aikana jokin
|adkitysvirhe, joka voisi selittaa
tapahtuman ilmenemisen?

Liittyiko haittatapahtuma kotona annettuun infuusioon? Jos kyll3, kirjataan seuraavat tiedot:

Milloin potilaalla aloitettiin koti-
infuusiohoito?

Montako koti-infuusiota potilas ehti
suunnilleen saada ennen tata
haittatapahtumaa?

IlImeniko potilaalla missddn vaiheessa
samankaltaista haittatapahtumaa, kun han
sai infuusioita sairaalassa?

Kuka antoi tahdn tapahtumaan liittyvan
koti-infuusion?

Kaytettiinko koti-infuusion aikana
letkunsisaista 0,2 mikronin suodatinta?
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Jos kyseessa oli infuusioon liittyva reaktio, otettiinko naytteitd immunologisia tutkimuksia
varten? Jos kylla, kirjataan seuraavat tiedot:

Mita laboratoriokokeita (jos mitdaan)
maarattiin ja mitka olivat niiden tulokset?

Mita immunologisia tutkimuksia (jos
mitddn) maarattiin ja mitka olivat niiden
tulokset?
- Miné pdivénd ja mihin kellonaikaan
ndyte otettiin?
- Mitd tutkimuksia tarkalleen tehtiin?

Spontaanisti ilmoitettujen potilaskohtaisten turvallisuustietojen raportointilomakkeen kohtaan
”Potilaan timanhetkinen sairaus / anamneesi / riskitekijat” on kerattdva seuraavat tiedot:
Onko potilas saanut aiemmin muita entsyymikorvaushoitoja? Jos kyll3, ilmoitetaan:

Valmisteen nimi

Antotiheys

Kokonaisannos

Aloituspaivamaara

Lopetuspdivamaara

Syyt aiemman entsyymikorvaus-
hoidon lopettamiseen (esim. vasta-
aineiden muodostus tai vakava
haittavaikutus)

Spontaanisti ilmoitettujen potilaskohtaisten turvallisuustietojen raportointilomakkeen kohtaan
”Samanaikainen ladke / ladkinnillinen laite / rokote” on kerattava seuraavat tiedot:
Annettiinko ennen infuusiota esiladkitys? Jos kylla, ilmoitetaan:

Valmisteen nimi (Kauppanimi/INN)
Annostus (Yksikko/antotiheys/maara)
Paivamaara, jolloin valmistetta (Aloituspaivamaara)
ensimmaisen kerran annettiin ennen

infuusiota

Paivamaars, jolloin valmistetta annettiin | (Lopetuspdivamaara tai kesto)
viimeisen kerran ennen infuusiota (tai
tieto siitd, ettd kaytto jatkuu edelleen)
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Liite 10.3

Haittavaikutuslomake

Spontaanisti ilmoitettujen potilaskohtaisten turvallisuustietojen raportointilomake
Oranssi ruutu vain Sanofin kéytt66n

1. Hallinnollista tietoa vain

tytéryhtiolle/yhteistyokumppanille

Paiva, jona yhtioon otettiin Asema/nimi:
hteytta:
y... y ; . . Sukupuoli: (M / N/ Eitiedossa)
Paiva, jona tieto saapui
paikalliseen Osoite:
ladketurvayksikkoon: oy
Tapahtumamaa ostinumero:
Sosiaalisen median kautta (Kylla/Ei) R
ilmoitettu tapaus: Puhelinnumero:
Jos Kylld, mika sosiaalinen — .
media on kyseessa? Sahkdposti:
Ensimmainen ilmoitus vai seuranta Syntymaaika:
Tunniste globaalissa Ika tai ikdaryhmé
turvallisuustietokannassa: (reaktion
Paikallinen viite, tunniste: ajankohtana):
Tuotevirheen paikallinen tunniste: HUEE G
Tuotevirheen globaali tunniste: Palitey [

Rekisterin tunniste:
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3. Raportoija

Etunimi:

Sukunimi:

Ammatti:

Osoite:

Postinumero:

Maa:

Puhelinnumero:

Sahkoposti:

Jos alkuperaisen ilmoituksen teki
kuluttaja, onko terveydenhuollon
ammattilaisen yhteystietoja
saatavilla?*

(Kylla / Ei / Ei oleellinen)

Jos yhteydenotto
terveydenhuollon ammattilaiseen
edellyttaa kyseisessa maassa
potilaan suostumusta, onko
potilas antanut
suostumuksensa?* **

(Kylla / Ei / Ei oleellinen)

Lahetettiinko lisatietopyynto
ilmoittajalle?

(Kylla / Ei / Ei oleellinen)

ladketurvayksikko ottaa
haneen yhteytta

lImoittaja ei pysty antamaan (Tarkenna)
lisatietoa
[Imoittaja ei halua, etta (Tarkenna)

*Jos KYLLA, on pyrittavad ottamaan yhteys terveydenhuollon ammattilaiseen.
**)os El, terveydenhuollon ammattilaiseen ei oteta yhteytta ja keskustelu dokumentoidaan.
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Liite 10.3

Haittavaikutuslomake

4. Epailty l3dke / 1adkinnallinen laite / rokote

Kauppanimi/INN

Kayttoaihe

Annostus/yksikko/antotiheys/maara

Eranumero (pakollinen; jos ei saatavilla,
merkitddn Ei saatavilla / jos ei
mahdollista selvittdd, merkitddn Ei
selvitettdvissd)

Aloituspaivamaara (pp.kk.vvwv)

Lopetuspaivamaara tai kesto (pp.kk.vvwv)

Antoreitti

Yhtion valmiste (Kylla/Ei)

Perusrokote/Tehoste (rokote)

Injektiokohta (rokote)

Puoli (rokote)

Onko laakinnallinen laite (Kylla/Ei)
saatavilla arviointia varten?
[Imeniko ongelma laakinnallisen (Kylla/Ei)

laitteen ensimmaisella vai
myohemmalla kayttokerralla?

Jos kyseessa on yhtion valmiste, jonka kaytto on poikennut paikallisesta valmisteyhteenvedosta:

Onko tama ollut tarkoituksellista? (Kylla / Ei / Ei tiedossa)

Kenen aloitteesta? (Terveydenhuollon ammattilainen / kuluttaja / Ei tiedossa)

Oliko kayton tarkoitus (Kylla / Ei / Ei tiedossa)
terapeuttinen?
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Kommentit
(Lisatietoa: laakemuoto, ruisku, kerta-annos, moniannos, sdilytysolosuhteet):

5. Samanaikainen ladke / ladkinnillinen laite / rokote

Kauppanimi/INN

Kayttoaihe

Annostus/yksikko/antotiheys/maara

Eranumero

Aloituspaivamaara (pp.kk.vvvv)

Lopetuspaivamaara tai kesto
(pp-kk.vvwv)

Antoreitti

Yhtion valmiste (Kylla/Ei)

Perusrokote/Tehoste (rokote)

Injektiokohta (rokote)

Puoli (rokote)

Kommentit
(Lisatietoa: ladkemuoto, ruisku, kerta-annos, moniannos, sailytysolosuhteet):
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6. Reaktion kuvaus

Reaktio

Alkamispaivamaara (pp.kk.vvvv)

Paattymispaivamaara tai kesto (pp.kk.vvvv)

Tieto toipumisesta

Korjaava hoito

Toimet, joihin ryhdyttiin

Lievittyiko reaktio, kun valmisteen kaytto
lopetettiin?

Uusiutuiko reaktio, kun valmisteen kaytto
aloitettiin uudelleen?

Reaktion tyyppi (rokote)

Tehottomuus / hoidon epdonnistuminen (rokote)

7. Tapauksen kuvaus

Oireet ja I6ydokset, mahdolliset syyt,
eteneminen, hoidot, oleellinen anamneesi,
tutkimukset, vaikeusaste

8. Potilaan timanhetkinen sairaus / anamneesi / riskitekijit

Potilas itse (jos oleellinen tdlld lomakkeella
kuvattavan reaktion kannalta):

Potilaan sukulaiset (jos oleellinen tdlld
lomakkeella kuvattavan reaktion kannalta):

9. Aiemmat rokotteeseen liittyneet haittavaikutukset

Valmisteen nimi/ladkeryhma

lImenemispaivamaara (pp.kk.vvvv)

Reaktio

Kesto

Kommentit

versio 2




HOITOALAN AMMATTILAISTEN KOTI-INFUUSIO-OPAS

10. Lisatutkimukset

Tyyppi/tulokset (ilmoita yksikko /
liita mukaan kopioita tarpeen
mukaan; jos potilas kuoli,
ilmoita, tehtiinké ruumiinavaus
ja mita siina todettiin)

Ei vakava Vakava (valitse vahintdan yksi seuraavista
kriteereista)

Kuolema Kuolinpaiva:

Ruumiinavaus tehty (Kylla / Ei / Ei tiedossa)

Henked uhkaava

Ladketieteellisesti merkittava
(terveydenhuollon ammattilaisen
arvion mukaan)

Sairaalahoito tai sairaalahoidon
pitkittyminen

Sairaalahoidon kesto:

Pysyva tai merkittava
toimintaesteisyys tai -kyvyttomyys
Epaily tartunnanaiheuttajan
levidamisesta

Synnynndinen epamuodostuma,
synnynndinen poikkeavuus
lImoitettiinko reaktiosta (Kylla/Ei)
ladkeviranomaiselle?

Nimi ja allekirjoitus

versio 2







