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O1. Syftet med den har handboken

Syftet med detta dokument ar att ge vagledning fér
att hjalpa hemsjukskoterskor/patienter/vardare att
minimera riskerna for infusionsrelaterade reaktioner
(IRR) inklusive éverkanslighetsreaktioner pa grund
av infusion i hemmet.

Du har fatt den har handboken eftersom din
behandlande lakare har ordinerat VPRIV som en
behandling fér Gauchers sjukdom.

Beroende pa din situation kan antingen
hemsjukskdterskan administrera ldkemedlet at dig,
eller sé kan du, efter lamplig utbildning, sjalv eller
med hjalp av vardaren utféra infusionen hemma.
Om du utfor infusionen sjaly, ar det viktigt att du
alltid har en anhorigvardare eller ansvarsfull vuxen
till hands som kan agera enligt ndédsituationsplanen
vid behov.

Se till att noggrant lasa bipacksedeln tillsammans
med den har handboken.

¢ Behall denna handbok under hela tiden som
infusioner i hemmet pagar. Den innehaller din
infusionsdagbok, som du maste fylla i efter varje
infusion och ta med till varje méte med ditt
behandlingsteam.

¢ Tala med din lakare eller hdlso- och
sjukvardspersonal om du upplever nagra
biverkningar. Detta inkluderar aven eventuella
biverkningar som inte omnamns i den har
handboken.

e Du, din hemsjukskoterska eller din vardare
maste utbildas om relaterade risker, mojliga
komplikationer, tillhandahallande av medicinsk
hjalp i hemmet och hur du ska agera i en
noédsituation.

Alla lakemedel som ordinerats av den
behandlande l&karen for férbehandling och/eller
behandling av infusionsrelaterade reaktioner ska
vara lattillgangliga och du, din hemsjukskdterska
eller vardare ska veta hur dessa ladkemedel ska
anvandas vid behov.

¢ Se avsnitt 06 for information om tecken och
symtom relaterade till infusionsrelaterade
reaktioner och rekommenderade atgarder for
hantering av dessa biverkningar.

Om en allvarlig infusionsrelaterad reaktion intraffar,
inklusive anafylaxi (svar allergisk reaktion), avbryt
omedelbart infusionen, s6k omedelbart akut
hjdlp och kontakta din lakare.

Symtom pa IRR/&verkanslighet inkluderar illamaende, hudutslag,
andningssvarigheter, ryggsmarta, obehag i brdstet (tryck éver brdstet),

ndsselutslag, ledvark eller huvudvark. Infusionsrelaterade reaktioner kan aven
inkludera yrsel, hégt blodtryck, trotthet, feber, klada, suddig syn eller krdkningar.

02. Kvalificering for infusion i hemmet

En del patienter med Gauchers sjukdom typ 1 som far
behandling med VPRIV kan valja att fa infusioner
i hemmmet.

Beslutet om heminfusion tas av patienten i samrad
med behandlande lakare, efter att patienten har fatt tre

infusioner som tolererats val under medicinsk évervakning
pa sjukhus eller klinik, for att sékerstalla god tolerans.

Din lakare kommer att beddma om ditt tillstdnd kan anses
vara medicinskt stabilt om du har visat féljsamhet till ditt
infusionsschema.
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03. Krav och organisering fér infusion

| hemmet

Lakemedel och material tillhandahalls av sjukhuset/
apoteket eller via tredje part enligt recept:

Lista dver lakemedel/material

14

Lampligt antal injektionsflaskor med VPRIV (400
enheter per injektionsflaska) for den ordinerade
dosen. Injektionsflaskorna ska foérvaras i kylskap vid en
temperatur mellan 2 °C och 8 °C.

Sterilt vatten for injektionsvatskor for att bereda VPRIV.

Natriumkloridldsning 0,9 % intravends |6sning, en (1) till

tva (2) 100 ml pase/pasar for intravends administrering.

Natriumkloridldsning 0,9 % intravends 1dsning, tva
(2) 50 ml pasar eller injektionsflaskor for att spola
infusionsslangen fére och efter infusionen.

Klorhexidin 0,5 % i 70 % alkohol (antiseptisk l6sning).

Lampligt antal sprutor & 5 ml och 50 ml beroende pa
dosen VPRIV.

Sterila hypodermiska nalar och en (1) fjarilsnal.
Stasslang.

Ett (1) 0,2 mikrometers infusionsfilter med lag
proteinbindning.

Ett (1) infusionsset eller ett (1) kombinerat infusionsset
med filter.

Infusionsmaterial (hypodermisk nalbricka: Micropore
tejp, Mediswabs, behallare for vassa foremal,
handtvatt, handskar, bomullsbollar/gasbinda, plaster,
droppstallning). Ytterligare material kan behdvas om
det finns en central venkateter for administrering av
lakemedlet. Vardaren far utbildning i skotsel av den.
Vid behov ska formedicinering (antihistaminer och/
eller kortikosteroider) administreras enligt halso- och
sjukvardspersonalens anvisningar. Dessa kommer att
ordineras och anvéands pa individuell patientbasis
enligt akutplanen.

Dosering och beredning

VPRIV doseras enligt kroppsvikt.

Din |akare bor ha forsett dig eller din
hemsjukskodterska/vardare med nodvandig information
for att berakna ratt dos i infusionsdagboken. Dosen och
infusionshastigheten bor forbli konstant hemma och
inte &dndras utan dvervakning av behandlande lakare.

Likemedlet levereras som ett pulver och maste
beredas omedelbart fore anvandning. Den ratta
mangden pulver bor blandas med l&mplig mangd
sterilt vatten.

For att se till att inget lakemedel gar till spillo bor
patienten vara narvarande nér det forbereds. Om du
inte kan starta infusionen direkt kan beredd VPRIV
forvaras i kylskdp vid 2-8 eC i upp till 24 timmar.

Det beredda lakemedlet bor blandas med en
pase koksaltlosning och pasen bor fastas pa V-
administrationssetet. Infusionen tar cirka en
timme. Hemsjukskoterskan, patienten/vardaren
bor dvervaka regelbundet och gdra anteckningar i
infusionsdagboken.

Infusionsdagbok

Det &r viktigt att skriva ner detaljerna om varje infusion

i din infusionsdagbok, inklusive detaljer om eventuella
reaktioner eller biverkningar. Férvara infusionsdagboken
sakert och ta alltid med den till Idkarbesoken s& att du kan
diskutera den med din lakare eller behandlingsteamet.
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O4. Forberedelse for infusionen

Inspektera VPRIV-injektionsflaskorna

Lampligt antal injektionsflaskor med VPRIV (400

enheter per injektionsflaska) for den ordinerade dosen.
Injektionsflaskorna ska férvaras i kylskdp vid en temperatur
mellan 2°C och 8°C.

e Kontrollera att du har ratt antal injektionsflaskor.

« ANVAND INTE injektionsflaskorna om
skyddsfdrseglingarna saknas eller ar trasiga.

* Kontrollera att uppgifterna pa férpackningen och
apoteksetiketterna ar korrekta. Om nagon information
ar felaktig, ANVAND INTE lakemedlet och kontakta din
behandlingsklinik omedelbart.

v Kontrollera att l[&kemedlet &r avsett for dig.
v Kontrollera att namnet pa lakemedlet &r korrekt.

v Kontrollera att lakemedlet inte har passerat
sitt utgangsdatum.

o ANVAND INTE ldkemedlet om utgé&ngsdatumet
har passerat.

» Kontrollera férpackningen for tecken pa skador
eller &verkan och kontrollera injektionsflaskorna
for missfargning eller synliga partiklar Cklumpar’
i lbsningen). Om vatskan inte ar klar och farglos,
eller det finns tecken pé skador/averkan, ANVAND
INTE |&kemedlet och kontakta din behandlingsklinik
omedelbart. KASTA INTE ett avvikande lakemedel,
eftersom det behdver undersdkas av tillverkaren for att
upptacka orsaken till eventuellt fel.

o FORSOK INTE varma ldsningen i mikrovdgsugn, genom
att placera injektionsflaskorna i varmt vatten, eller
genom att applicera varme pa ndgot annat satt.

Forbered for infusion

1. Ungefar 30 minuter fore infusionen, ta ut de ndédvandiga
injektionsflaskorna fran kylskapet och 1t dem varmas
upp till rumstemperatur.

2. Din vardgivare kommer att forklara hur manga
flaskor som ska anvandas for att ge ratt dos. ANDRA
INTE denna dos.

3. Bekrafta att varje injektionsflaska ar inom
utgdngsdatumet som ar tryckt pa injektionsflaskan och
ytterférpackningen (utgangsdatumet &r den sista dagen
i angiven manad). ANVAND INTE efter utgdngsdatumet.

4. Innan du borjar, se till att omradet som anvands for att
forbereda lakemedlet &r noggrant rengjort.

5. Om din ladkare har ordinerat ndgon férmedicinering eller
annan stédvard for vissa allvarliga allergiska symtom, ha
dem nara till hands under infusionen.

6. Folj noggrant din lakares anvisningar om du maste
administrera det ordinerade lakemedlet for en allvarlig
allergisk reaktion.

7. Ldgg fram materialet.

8. Tvatta handerna och hall omradet rent och fritt fran
bakterier nar du forbereder [6sningen.

Inférande av nal i venen

Instruktioner for din vardare att inféra ndlen i venen endast
for perifer IV-administrering (om en central venkateter inte
ar tillganglig). Se avsnitt 05 for instruktioner for central
vends administrering.

1. Se till att infusionssystemet (infusionsslang ansluten till
I\V-pasen som innehaller lakemedlet) &r inom réckhall
och att torkdukar, plaster, klorhexidin och medicinsk tejp
finns nara till hands.

2. Ta ut fjarilsnalen ur férpackningen.

3. Patienten sitter ner och vilar en arm pa ett bord (helst
pa en ren duk).

4. Hemsjukskoterskan eller vardaren kommer att applicera
en stas ovanfor infusionsstallet.

5. Forbered infusionsstallet genom att noggrant torka av
huden med en desinfektionstork. Lat huden torka innan
du satter in fjarilsndlen. Anvand alltid en ny steril nal for
infusionen. Ateranvand aldrig nélar eller sprutor.

6. Ta bort locket fran fjarilsnalen och satt in nalen i en ven
med sa liten vinkel som mojligt.

7. Lossa stasen och se till att nalen &r i en ven genom att
forsiktigt dra tillbaka kolven (du bor se aterflode av blod
i fjarilsroret).

8. Fast den vingade adaptern till huden med medicinsk tejp
for att undvika rorelse av nalen under infusionen.
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O5. Utforlig beskrivning av de olika stegen

vid administrering

Du, din hemsjukskoterska eller vardare bor sakerstélla att
ni har fatt utbildning och att ni forstar aspekterna kring
administrering med infusion i hemmet.

Beredning av lakemedlet
e Anvand aseptisk teknik.
e Forbered lakemedlet enligt foljande:

1. Din lakare kommer att ge instruktioner om antalet
injektionsflaskor som ska beredas baserat pa din vikt
och den ordinerade dosen.

2. Ta ut de nddvandiga injektionsflaskorna fran
kylskdpet. Bered varje injektionsflaska med sterilt
vatten for injektioner:

Storlek pa Vatten for
injektionsflaska injektioner
400 enheter 4,3 ml

3. Blanda injektionsflaskorna férsiktigt efter beredning.
SKAKA INTE.

4. Fore spadning, inspektera l6sningen i
injektionsflaskorna visuellt. Losningen ska vara klar till
|&tt opaliserande och farglds. Anvand inte [sningen om
den ar missfargad eller innehaller frammande partiklar.

OBSEVERA: Du ska vara forberedd och tillgéanglig fér
infusion i hemmet fére beredning, for att undvika onddig
kassering av lakemedel.

Utspadning av produkten innan intravends
administrering

1. Dra upp den berdknade volymen av lakemedlet fran
[dmpligt antal injektionsflaskor. En del [bsning kommer
att bli kvar i injektionsflaskan.

Storlek pa Extraherbar
injektionsflaska volym
400 enheter 4,0 ml

2. Spad ut den totala volymen som kravs i 100 ml
natriumkloridlosning 9 mg/ml (0,9 %) for infusion.
Blanda forsiktigt. Skaka inte. Pabdrja infusionen inom
24 timmar fran beredning.

Ur mikrobiologisk synvinkel ska l&kemedlet anvandas
omedelbart. Om det inte anvands omedelbart ar
forvaringstider och forvaringsforhallanden fore
anvandning anvandarens ansvar och far inte dverstiga 24
timmar vid 2 °C till 8 °C.

Lakemedlet ska inte kastas i avloppet eller bland
hushallsavfall. Kassera oanvant lékemedel eller
avfallsmaterial enligt lokala foreskrifter.

Foérbered infusionsslangen

VPRIV ar endast avsett for intravends infusion (i.v.)
och ska ges under en period av 60 minuter. Det ska

inte injiceras tillsammans med andra lakemedel i samma
infusionsslang, eftersom kompatibiliteten i [6sning

med andra ldkemedel inte har utvarderats. Den spadda
I6sningen maste filtreras genom ett 0,2 eller 0,22 {m filter
i slangen med lag proteinbindning under administrering.

1. Anslut den intravendsa slangen till pasen med spadd
VPRIV och grunda den intraventsa slangen med
koksaltldsning for att tdmma ut all luft.

2. Stall in infusionshastigheten sa att den administreras
under en period av 60 minuter.

3. Skapa intravends access och anslut infusionssetet
(iv.). Folj lokala/avdelningens riktlinjer for intravenost
inférande och infusion av lakemedel.

4. Overvaka infusionen regelbundet fér
infusionsrelaterade reaktioner.

5. Né&r infusionen ar avslutad, spola slangen med
koksaltldsning for att sakerstalla att rester av
[dkemedlet som ar kvar i slangen injiceras.

6. Ta bort venkatetern och kassera den i en
avfallsbehallare for infektidost material.

Administrering av lakemedlet

Instruktionerna nedan avser administrering via

centralvends kateter. Om du har en central venkateter
(kvarliggande central slang) bor du, hemsjukskdterskan
eller vardaren ha fatt utbildning i hur man skdter denna.

1. Anslut infusionsslangen till fjarilsnalen eller till
patientens kvarliggande centrala slang pa det satt som
|[akaren har visat.

2. Anslut pasen med VPRIV till droppstaliningen och
Oppna ventilen. Stall in den infusionshastighet som har
faststallts av behandlande lakare.

3. Overvaka noggrant om det uppstér ndgra
infusionsrelaterade reaktioner (se avsnitt 06).

4. | slutet av infusionen, for att sakerstalla att hela
behandlingsdosen har administrerats, spola slangen
med en 50 ml pase med natriumkloridldsning 0,9 %
utan att 6ka infusionshastigheten. Om det inte gar
att erhalla venods access; eller vid utveckling av kraftig
blbdning, sméarta, svullnad eller svara bladmarken; eller
om infusion av lakemedlet korrekt i en ven inte lyckas,
kontakta omedelbart den behandlande lakaren.

5. Ta bort fjarilsnadlen och kassera den i en avfallsbehallare
for infektidst material. For en central venkateter,
anvand den teknik for korrekt hantering som héalso- och
sjukvardspersonal eller hemsjukskoterska har visat.

6. Ej anvand 16sning ska kasseras enligt gallande
anvisningar fran halso- och sjukvardspersonal.

7. Dokumentera féljande i infusionsdagboken: datum,
dos, administreringsvag, injektionsstalle, tidpunkt da
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infusionen pabdrjades och avslutades samt patientens
svar pa infusionen.

8. Om du maéarker att ett fel gjordes under forberedelsen
och/eller administreringen av lakemedlet, kontakta
halso- och sjukvardspersonal. Om felet uppkom under
forberedelsen, administrera inte lakemedlet. Om felet

uppkom under administreringen, kontrollera med hélso-

och sjukvardspersonal innan ny infusion pabdrjas.
Nasta steg efter infusionen

e Vid slutet av infusionen, se till att rollerklamman ar
stdngd, ta sedan bort infusionspasen och fast en
spolpase enligt din vardgivares instruktioner. Detta
sakerstaller att du far i dig allt lakemedel, inklusive det
som finns kvar i slangen. Nar spolpasen &r ansluten,
dppna rollerkldmman, 14t lite av saltldsningen fran
spolpasen infunderas enligt din behandlande |&kares
instruktioner, och stang sedan rollerklamman.

e Placera gasbinda dver ndlstéllet, dra langsamt tillbaka
nalen/kanylen, och lagg den i en behallare fér vassa
foremal. Tryck hart pa utgangsstallet i cirka 3 minuter.

o ATERPLACERA INTE skyddshylsan p& I\VV-ndlsetet.

¢ Kontrollera att blédningen har upphort innan du
applicerar plaster. Om utgangsstallet fortsatter att
bloda efter 5 minuter, aterapplicera tryck.

» Efter infusionen, kassera vassa foremal (nalar eller
kanyler) i behallaren for vassa foremal.

Ta av handskarna och kassera dem. Tvatta handerna
enligt ldmplig handhygien. Rengo6r alltid brickan eller
arbetsytan med varmt tvalvatten, skolj och torka efter
anvandning.

Fyll i din infusionsdagbok

Vid slutet av infusionen, skriv ner foljande i din
infusionsdagbok:

- Datum och tid (start och slut) for infusion och notera
eventuella avbrott.

- Dos och infusionsstéalle (for att hjalpa vid rotation av
infusionsstallen).

- Eventuella biverkningar under eller efter
varje infusion.

- Ange utgdngsdatum och batch-/lotnummer
i det angivna omradet “Batch-/lotnummer
och utgangsdatum”.

Gor detta for varje infusion.

Borja ett nytt blad nar det behodvs. Be
behandlingskliniken om en ny patientguide med en
medfdljiande infusionsdagbok n&r du &r pa sista bladet.

Rapportera alla biverkningar till din lakare.

Behall varje infusionsdagbok i minst ett ar.

06. Kanna igen infusionsrelaterade
reaktioner/biverkningar

Information om tecken och symtom relaterade till
infusionsrelaterade reaktioner (IRR)

e Om du behandlas med VPRIV kan du uppleva
biverkningar under eller efter infusionen.

e Dessa kallas infusionsrelaterade reaktioner och kan
framtrada som en éverkdnslighetsreaktion med
symtom som illamaende, utslag, andningssvarigheter,
ryggsmarta, obehag i brostet (tryck 6ver brostet),
ndsselutslag, ledvark eller huvudvark.

e Forutom symtom pa dverkénslighetsreaktioner kan
infusionsrelaterade reaktioner visa sig som yrsel,
hégt blodtryck, trétthet, feber, klada, suddig syn
eller krdkningar.

Hantering av lakemedelsbiverkningar

Du kan fa ytterligare l1dkemedel for att behandla

eller hjalpa till att forebygga framtida reaktioner, sdsom
antihistaminer, febernedsattande lakemedel

och kortikosteroider.

Kommunikation med behandlande ldkare

Om en allvarlig infusionsrelaterad reaktion intraffar,
inklusive anafylaxi, avbryt omedelbart infusionen, s6k
omedelbart akut hjdlp och kontakta din |&kare med hjalp

av informationen i infusionsdagboken. Sddana handelser
maste dokumenteras i infusionsdagboken.

Infusionsdagboken ska inkludera infusionsplanen

som bestdms av den behandlande lakaren samt en
journal dver de faktiskt administrerade infusionerna,
inklusive patientens halsotillstand foére, under och efter
infusionen. Dokumentet b&ér medféras och delas med den
behandlande l&karen vid varje besdk.

Andra problem som kan uppsta

Diskutera potentiella problem som kan uppsta under
heminfusion av VPRIV med din behandlande lakare.

Problem som kan uppsta under heminfusion inkluderar,
men ar inte begransade till:

Utrustning som inte ar korrekt, fungerar felaktigt
eller havererar.

Felaktig administrering av lakemedlet (t.ex. mekaniska
eller medicinska fel).

Hud- eller vavnadsreaktioner dér du satter in nalen (eller
kanylen), inklusive rodnad, smarta, svullnad, blamarken,
blédning och infektion.

Allergiska reaktioner
Langsam eller stoppad infusionshastighet.
Luftemboli (luftbubblor som slapps ut i blodomloppet).
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O7. Sakerhets- och akutplan

[Behandlande ldkare ger individuella instruktioner till hemsjukskdterskan/patientens vardare nedan]

Om du skulle uppleva en allvarlig infusionsrelaterad reaktion bér du:

1. Avbryta infusionen

2. Ringa det nationella nddnumret

3. Ringa behandlande |&kare:
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08. Infusionsdagbok

Infusionsdagboken ska fyllas i och uppréatthallas i samarbete med behandlande ldkare, hemsjukskoterska/
patient/vardare.

Namn:
Adress:
Ort:
Telefon:

E-post:

Vardare (om tillampligt)
Namn:

Adress:

Ort:

Telefon:

E-post:

Behandlande ldkare

Namn:
Adress:
Ort:
Telefon:

E-post:

Sjukskdterska
Namn:
Adress:

Ort:

Telefon:
E-post:
Apotek

Namn:

Adress:

Ort:

Telefon:

E-post:

Nationellt n6dnummer
Telefon: 112

Allman information

Administreringsinformation

VPRIV administrerat sedan (dag-manad-ar):

Forsta infusionen av VPRIV i hemmet (dag-manad-ar):
Dos, frekvens av VPRIV:

Infusionshastighet av VPRIV:

Ange stdd som bdr ges av sjukskdterskan
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Infusionsnummer:

Infusionsdatum:

Namn pa den person som ger infusionen
(patient, vardare eller hemsjukskdterska):

Patientens allmanna halsa:

Patientens vikt (kg):

Dos och infusionshastighet:

Lot-nummer:

Antal anvanda injektionsflaskor:

Utgangsdatum (EXP):

Tid da infusionen paborjades:

Tid da infusionen avslutades:

Allmanna kommentarer:

Nagra problem i samband med infusionen?

Eventuella atgarder:
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