Ghidul pacientului cu boala Fabry:

Administrarea medicamentului Fabrazyme (agalzidaza beta) la domiciliu

Procesele prezentate in acest document au rolul de a oferi indrumari generale, insa se

supun practicilor medicale locale, precum si normelor si reglementarilor nationale.

Cititi cu atentie si Tn intregime aceste informatii Tnainte de a incepe administrarea perfuziilor la
domiciliu.

- Pastrati aceste informatii la indemana; s-ar putea sa fie necesar sa le recititi.
- Daca aveti intrebari suplimentare, adresati-va medicului dumneavoastra curant.

- Acest medicament a fost prescris numai pentru dumneavoastra. Nu trebuie sa-l dati altor persoane. Le
poate face rau, chiar daca au aceleasi simptome cu ale dumneavoastra.

- Daca manifestati orice reactii adverse, dumneavoastra si/sau persoana care va ingrijeste trebuie sa va
informati medicul curant sau asistenta medicala care va ingrijeste la domiciliu.
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1. BOALA DUMNEAVOASTRA, TRATAMENTUL SI ADMINISTRAREA PERFUZIILOR LA
DOMICILIU

Impreuna cu medicul dumneavoastra curant, ati decis sa incepeti administrarea perfuziilor de Fabrazyme la
domiciliu. Scopul acestui document este de a va oferi indrumari referitor la modul de administrare a
medicamentului Fabrazyme la domiciliu. Procesele prezentate in acest document au rolul de a oferi
indrumari generale, insa se supun practicilor medicale locale, precum si normelor si reglementarilor
nationale. Medicul dumneavoastra curant va va oferi detaliile aplicabile situatiei dumneavoastra.

1.1 Boala Fabry si tratamentul

Pacientii cu boala Fabry au deficit sau le lipseste 0 enzima numiti alfa-galactozidazi A. Aceastd enzima este
responsabild, Tn mod normal, de descompunerea unei substante grase (globotriaozilceramida) si, ca urmare,
depozitele anormale ale acestei substante se vor acumula Tn peretii vaselor de sange si Tn alte tesuturi ale
organismului.

Principalele simptome ale bolii Fabry in copilarie, la persoanele de sex masculin, includ episoadele de durere si
senzatii de arsura la nivelul mainilor si picioarelor, simptome gastrointestinale, eruptii pe piele si o capacitate scazuta
de a transpira. Manifestarile bolii la persoana adulta sunt, in general, dominate de simptome cardiace, renale si/sau
neurologice. La persoanele de sex feminin, evolutia bolii este variabila, frecvent - Insa nu intotdeauna - mai putin
grava decat in cazul persoanelor de sex masculin afectate.

Fabrazyme este o enzima produsa artificial, numiti agalzidazi beta, ce are rolul de a inlocui enzima naturala
alfa-galactozidaza A, care lipseste sau nu este suficient de activa la pacientii cu boala Fabry. Fabrazyme se
utilizeaza in tratamentul de lunga durata al pacientilor cu diagnostic confirmat de boala Fabry.

Pentru informayii suplimentare, cititi Prospectul medicamentului Fabrazyme.

1.2 Administrarea perfuziei la domiciliu

Tn prezent, in anumite tari, persoanele cu boala Fabry tratate cu Fabrazyme isi administreaza perfuziile la domiciliu.
Decizia de a efectua tratamentul la domiciliu trebuie luata de catre dumneavoastri, impreuna cu medicul
curant, dupa efectuarea unor perfuzii initiale in spital, pentru a va asigura ci nu existd probleme la
administrarea perfuziei.

Administrarea perfuziei de Fabrazyme la domiciliu va va oferi posibilitatea de a efectua tratamentul in mediul de
viata propriu, ceea ce creste confortul si flexibilitatea momentului administrarii. Acest lucru nu necesita timp pentru
deplasdrile catre si de la spital, iar dumneavoastrd veti putea urma un program de scolarizare normal si/sau va veti
putea organiza activitatile sociale si profesionale cu mai multa usurinta. Administrarea perfuziei la domiciliu
faciliteaza, de asemenea, planificarea tratamentului langa familie si prieteni.

Medicul curant poarta responsabilitatea pentru administrarea perfuziei la domiciliu. Distribuirea materialului
educational trebuie efectuatd numai Tn cazul Tn care medicul curant decide ca pacientul este eligibil pentru
tratamentul perfuzabil la domiciliu. Este responsabilitatea medicului curant sa asigure o administrare in conditii
de siguranti pentru pacient. Acest lucru trebuie verificat si documentat de catre medicul curant.

O asistenta medicala instruita corespunzator vi va invita si va va ajuta la Tnceput, atat pe dumneavoastra, cit
si persoanele care va ingrijesc, pentru a se asigura un tratament optim. Dumneavoastra si/sau persoana care va
ingrijeste veti discuta si conveni impreuna cu medicul dumneavoastra curant asupra nivelului de asistentd necesar
pentru administrarea perfuziei la domiciliu. Tn cazul in care preferati asistentd suplimentard in administrarea perfuziei
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la domiciliu (dupa ce conveniti asupra acestui lucru impreuna cu medicul curant), asistenta medicala va poate ajuta.

Notia: Doza si viteza de perfuzie in timpul administrarii la domiciliu trebuie si urmeze instructiunile furnizate
de citre medicul dumneavoastri curant, asa cum este scris Tn Jurnalul de tratament si nu vor fi modificate fara
acordul obtinut anterior din partea medicului dumneavoastra curant si fard supravegherea asistentei medicale
responsabila cu administrarea perfuziilor.

1.3 Probleme de siguranta (reactii adverse si erori de medicatie)

Ca toate medicamentele, si acest medicament poate provoca reactii adverse, desi nu toti pacientii le prezinta. Tn
studiile clinice, reactiile adverse au fost observate in principal in timpul administrarii perfuziei sau la scurt timp dupa
aceea ("reactii asociate perfuziei”). Reactii alergice severe care pun viata in pericol ("reactii adverse de tip
anafilactic") au fost raportate la unii pacienti. Daca va confruntati cu orice reactii adverse grave, trebuie sa va
adresati imediat medicului dumneavoastra.

Simptomele foarte frecvente (pot afecta mai mult de 1 din 10 persoane) includ frisoane, febra, senzatie de frig,
greata, varsaturi, dureri de cap si senzatii anormale la nivelul pielii,cum ar fi arsuri sau furnicaturi. Medicul
dumneavoastra poate decide sa reduca viteza perfuziei sau sa va dea medicamente suplimentare pentru a preveni
aparitia unor astfel de reactii. Pentru lista completa a tuturor reactiilor adverse a se vedea prospectul.

Tn cazul Tn care nu vi simtiti bine din cauza medicamentului, in timpul administririi perfuziei la domiciliu
sau la scurt timp dupa aceasta, trebuie sa opriti imediat administrarea medicamentului. Trebuie sa contactati
imediat medicul curant, persoana desemnati de acesta in scopul acordairii de Tngrijiri medicale si/sau numarul
national pentru apeluri de urgenta 112 (vezi instructiunile din Jurnalul de tratament,). Este posibil sa fie
necesara administrarea ulterioara a perfuziilor Intr-o unitate medicala.

De asemenea, orice simptome sau reactii adverse trebuie Tnregistrate n Jurnalul de tratament. n cazul in care
constatati ca s-a produs o greseald in prepararea si/sau administrarea de Fabrazyme, va rugdm sa va adresati
asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor sau medicului curant, pentru a stabili masurile
corespunzatoare inainte de a incepe sau de a continua administrarea perfuziei.

2. ORGANIZAREA TRATAMENTULUI LA DOMICILIU

Organizarea tratamentului la domiciliu trebuie efectuata sub supravegherea medicului curant. Medicul
dumneavoastra curant va fi responsabil de organizarea tratamentului la domiciliu. Procedurile prezentate n
acest document au rolul de a oferi indrumari generale, insa se supun practicilor medicale locale, precum si
normelor si reglementarilor nationale.

2.1 Pacientul
. Dumneavoastra si/sau persoanele care va ingrijesc ati fost informati de catre medicul curant cu privire
la tratamentul care trebuie administrat la domiciliu, la riscurile asociate, la posibilele complicatii si la

prevederile asistentei medicale la domiciliu.

. Dumneavoastri si/sau persoanele care va ingrijesc aveti cunostinte despre boala Fabry si sunteti capabili
sd recunoasteti reactiile adverse si intelegeti procedurile care trebuie respectate Tn cazul aparitiei acestora.
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2.2

2.3

2.4

Locuinta trebuie sa fie adecvata pentru administrarea la domiciliu a perfuziei, inclusiv un mediu curat,
care dispune de energie electrica, apa, acces la telefon, frigider si spatiu pentru pastrarea medicamentului
Fabrazyme si a altor materiale pentru perfuzie.

Ati fost informat ca perfuzia trebuie intotdeauna administrata in prezenta unui adult instruit
corespunzitor (asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor sau, Tn cazul in care au fost
dobéandite abilitatile de a va administra singur perfuzia, un adult care cunoaste procedurile de administrare a
perfuziilor, instruit corespunzator referitor la actiunile care trebuie intreprinse in cazul unei reactii asociate
perfuziei si al erorilor de medicatie, conform evaluarii medicului curant sau asistentei medicale responsabile
cu administrarea perfuziilor).

Trebuie sa fiti apt, din punct de vedere fizic si mintal, pentru administrarea perfuziei la domiciliu. Este
responsabilitatea medicului curant sa stabileasca daca va puteti administra perfuziile de Fabrazyme la
domiciliu.

Aveti vene accesibile, care permit introducerea unui ac de perfuzie. Daca aveti un dispozitiv pentru acces
venos central, trebuie sa cunoasteti modul in care acul de perfuzie trebuie introdus in membrana.

Dumneavoastra si/sau persoanele care va fingrijesc trebuie sia fiti de acord cu administrarea
tratamentului la domiciliu.

Dumneavoastra si/sau persoana care va ingrijeste ati fost instruiti in mod corespunzator privind
procedurile de preparare si administrare in perfuzie a medicamentului Fabrazyme.

Medicul curant

Medicul curant este responsabil pentru initierea tuturor actiunilor administrative necesare, care sa
permita altor persoane implicate (asistenta medicald responsabila cu administrarea perfuziilor, pacientul si/sau
persoanele care 1l ingrijesc si farmacist) sa urmeze procedura.

Medicul curant este responsabil pentru stabilirea dozei, vitezei de perfuzie, tratamentului prealabil
perfuziei si tratamentului de urgenta, care trebuie detaliate Tn Jurnalul de tratament. Orice modificari
trebuie comunicate Tn mod clar pacientului si/sau persoanelor care 1l ingrijesc si vor fi detaliate Tn Jurnalul de
tratament.

Medicul curant poarta responsabilitatea pentru administrarea perfuziilor la domiciliu. Distribuirea
materialului educational se va efectua numai in cazul n care medicul curant decide ca pacientul este eligibil
pentru tratamentul cu administrare de perfuzii la domiciliu. Este responsabilitatea medicului curant sa asigure
0 administrare Tn conditii de sigurantda pentru pacient. Acest lucru trebuie verificat si documentat de catre
medicul curant.

Medicul curant este responsabil pentru stabilirea liniilor de comunicatie in cazul Tn care este necesara
asistentda medicala imediata. Acestea trebuie detaliate in Jurnalul de tratament.

Programarea si monitorizarea corespunzitoare a perfuziilor constituie responsabilitatea medicului curant
si a asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor.

Produse farmaceutice si echipamente pentru administrarea perfuziilor
Tratamentul si toate echipamentele necesare vor fi furnizate conform normelor si reglementarilor locale.
Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor

Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor va stabili impreuna cu medicul curant,
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pacientul si/sau cu persoanele care 1l ingrijesc nivelul de asistenta necesara la domiciliu Tn timpul
administrarii perfuziilor.

Asistenta medicala va avea rolul de a organiza tratamentul la domiciliu, impreuna cu medicul curant si cu
dumneavoastra si/sau CU persoanele care va ingrijesc.

Asistenta medicala este calificati pentru a administra perfuzii intravenoase (i.v.).
Asistenta medicali a fost instruitd pentru administrarea medicamentului Fabrazyme.

Asistenta medicala cunoaste posibilele reactii adverse (inclusiv reactii alergice grave) si actiunile care
trebuie intreprinse in cazul aparifiei acestora.

Asistenta medicala va respecta cu strictete modul de pregitire si de administrare a Fabrazyme prescrise,
asa cum sunt precizate in acest Manual.

Asistenta medicala va respecta cu strictete doza si viteza de administrare prescrise, asa cum sunt precizate
n Jurnalul de tratament.

Asistenta medicala va inregistra fiecare administrare de Fabrazyme in Jurnalul de tratament.

Programarea si monitorizarea corespunzitoare a perfuziilor constituie responsabilitatea medicului curant
si a asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor.

in cazul aparitiei unei reactii adverse asociate perfuziei (RAP), asistenta medicali trebuie sii intrerupi
administrarea perfuziei si sa apeleze telefonic medicul curant si/sau numarul national pentru apeluri de
urgenta 112. Aceeasi procedura va fi urmata in cazul in care apare o reactie adversa asociata perfuziei
la scurt timp dupa terminarea perfuziei. Orice reactie adversa asociata perfuziei trebuie inregistrati in
Jurnalul de tratament.

2.5

Tratamentul prealabil si tratamentul de urgenta

Dacé este necesar, medicul dumneavoastra curant via va prescrie medicamente care se administreaza
Tnaintea perfuziei. Toate aceste informatii vor fi notate de medicul curant in Jurnalul de tratament.

Medicul dumneavoastra curant va va prescrie medicamente pentru a interveni in cazul unei situatii de
urgenta, daca este necesar. Toate aceste informatii vor fi notate de medicul curant in Jurnalul de tratament.
Medicamentele pentru situatii de urgenta trebuie sa fie disponibile la domiciliu, in timpul administrarii
perfuziilor.

Jurnalul de tratament

Medicul dumneavoastra v-a furnizat un Jurnal de tratament. Acesta are rolul unui mijloc de comunicare
ntre toate persoanele implicate Tn administrarea Fabrazyme la domiciliu.

Jurnalul de tratament trebuie pastrat la domiciliul dumneavoastra si va fi actualizat de catre
dumneavoastrd, de catre persoana/persoanele care va ingrijesc, medicul curant si/sau asistenta medicala
responsabild cu administrarea perfuziilor.

Trebuie respectate cu strictete doza si viteza de perfuzie prescrise pentru Fabrazyme, asa cum sunt
scrise Tn Jurnalul de tratament. Medicul curant este responsabil pentru precizarea dozei si vitezei de perfuzie,

precum si a oricaror modificari.

Fiecare administrare de Fabrazyme la domiciliu trebuie inregistrata in Jurnalul de tratament.
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Dumneavoastra si/sau persoana/persoanele care va ingrijesc trebuie sa luati Jurnalul de tratament cu
dumneavoastra la spital, la fiecare vizita medicala, si sd-1 aduceti acasa ulterior.

Asistenta medicala inregistreaza in Jurnalul de tratament constatirile si actiunile intreprinse de la prima
vizita, iar apoi, la vizitele ulterioare, dumneavoastra, persoanele care va ingrijesc sau asistenta medicald veti
nota toate informatiile relevante.

Tn Jurnalul de tratament, medicul curant trebuie si specifice In mod clar actiunile care trebuie
ntreprinse si ce trebuie administrat Tn cazul unei reactii adverse asociate perfuziei. In cazul aparitiei
oricirei reactii asociate perfuziei, trebuie oprita administrarea perfuziei.

4.

4.1

Orice reactie adversa asociata perfuziei si/sau eroare de medicatie trebuie inregistrate n Jurnalul de tratament.

INSTRUIRE PRIVIND PREGATIREA SI ADMINISTRAREA MEDICAMENTULUI
FABRAZYME

Instructiunile initiale va vor fi prezentate in spital. Nivelul de asistenta de care aveti nevoie pentru
administrarea perfuziei la domiciliu va fi discutat si convenit de catre dumneavoastra si/sau persoana
care va ingrijeste impreuna cu medicul curant.

Medicul dumneavoastri curant este responsabil pentru organizarea administrarii perfuziei la domiciliu
si trebuie sa convina asupra procedurii de administrare a perfuziei la domiciliu.

Tn cazul in care preferati si efectuati singur procedura sau cu ajutorul persoanelor care vi ingrijesc,
dumneavoastra si/sau persoanele care va ingrijesc veti fi instruiti de citre asistenta medicala
responsabilia cu administrarea perfuziilor. Asistenta medicald va va explica si va va demonstra procedura
completa de administrare a perfuziei pentru dumneavoastra si/sau persoanele care va ingrijesc, inclusiv notiuni
privind igiena mainilor, dezinfectarea corespunzatoare si manipularea aseptica atunci cand se prepara perfuzia.

La vizitele ulterioare, asistenta medicali va fi prezenti pentru a va ajuta, daca este necesar, pana cand
dumneavoastra si/sau persoanele care va ingrijesc va veti simti capabil sa efectuati in intregime procedura de
administrare a perfuziei.

La pregatirea si administrarea medicamentului Fabrazyme, procedurile descrise n Prospect trebuie urmate cu
strictete si, asa cum se precizeaza in acest Manual, trebuie respectate.

Fiecare administrare de Fabrazyme trebuie Tnregistrata in Jurnalul de tratament.
Perfuzia trebuie intotdeauna administrati in prezenta unui adult care cunoaste procedurile de

administrare a perfuziilor si care este instruit corespunzator referitor la modul de abordare a reactiilor asociate
perfuziilor si erorilor de medicatie (conform evaluarii medicului curant sau asistentei medicale).

CUM SE PREPARA SI SE ADMINISTREAZA MEDICAMENTUL FABRAZYME?

Materialele necesare

Acestea va sunt eliberate dumneavoastra sau unei alte persoane de catre spital/farmacie, pe baza unei
prescriptii medicale corespunzatoare.
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e Flacoane de Fabrazyme (35 mg pe flacon); trebuie pastrate intr-un frigider curat, la temperaturi cuprinse
ntre +2°C si +8°C.

e Apa pentru preparate injectabile, pentru reconstituirea medicamentului.

e Solutie de clorurd de sodiu 0,9%, 2 x 250 ml pentru administrare intravenoasa.

e Solutie de clorura de sodiu 0,9%, 2 x 50 ml, pentru a spala linia de perfuzie inainte si dupa perfuzie.
e Solutie de clorhexidina 0,5% 1n alcool 70% (solutie antiseptica).

e Un numar corespunzator de seringi de 2 ml, 10 ml i 50 ml, in functie de doza de Fabrazyme.

e 3 ace hipodermice sterile (1,1 x 40 mm).

e 1 ac pentru perfuzie.

e Linie de perfuzie cu filtru, cu diametrul de 0,2 microni si capacitate redusa de legare a proteinelor.
e Set pentru administrarea perfuziei (linie de perfuzie).

e Banda adeziva.

e Tampoane sterile pentru dezinfectarea pielii.

e Recipient pentru eliminarea obiectelor ascutite.

e Solutie pentru spalarea mainilor.

e Garou.

e Materiale suplimentare, daca se utilizeaza un dispozitiv de acces venos

Heparina.

Solutie de clorura de sodiu 0,9%.
Ace.

Seringi.

Pachet cu pansamente.

Manusi sterile.

Ac tip Gripper.

O OO OO0 OO0

e Medicatie prealabila tratamentului (daca este cazul)

e Medicatie pentru situatii de urgentd (Vezi Jurnalul de tratament pentru instructiunile furnizate de cétre
medicul curant).
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4.2

Pregatirea

NOTA: Instructiunile de utilizare (reconstituire, diluare si administrare) sunt prezentate in Prospect. La acest
punct, se giseste o descriere detaliata.

1.

4.3

10.

Pregétiti o zond de lucru curatd si agezati materialele necesare.

Flacoanele cu Fabrazyme trebuie scoase din frigider cu aproximativ 30 de minute Thainte de preparare, pentru
a ajunge la temperatura camerei.

Verificati data expirarii, inscrisa Tn partea inferioara a ambalajului flaconului (nu utilizati Fabrazyme dupa
expirarea datei de valabilitate).

Verificati daca numarul de flacoane primite este corect.
Pregatiti numai numarul de flacoane necesare pentru o perfuzie.

Nota: Trebuie respectate instructiunile de pastrare, asa cum sunt descrise In instructiunile de utilizare
din Prospect.

Reconstituirea medicamentului Fabrazyme

Tndepartati capacul flip-off al flaconului de Fabrazyme.

Dezinfectati dopul din cauciuc al flaconului, cu solutie de clorhexidina, si permiteti-i sa se usuce la aer.
Deschideti recipientul cu apa pentru preparate injectabile.

Extrageti in seringa cantitatea necesara (ml) de apa pentru preparate injectabile.

e Pentru flacoanele de 35 mg, reconstituiti fiecare flacon cu 7,2 ml de apa pentru preparate injectabile.

Evitati impactul puternic al apei pentru preparate injectabile cu pulberea, pentru a reduce la minimum
formarea spumei. Acest lucru trebuie realizat prin addugarea lenta a apei pentru preparate injectabile, prin
picurare pe peretele interior al flaconului. Rotiti si Tnclinati usor fiecare flacon. Nu rasturnati, Tnvartiti sau
agitati flaconul.

Repetati procesul si pentru celelalte flacoane de Fabrazyme, daca acestea sunt necesare.
Dupa amestecare, pot aparea bule mici de aer.

Lasati solutia si se stabilizeze timp de cateva minute, pentru a permite eventualelor bule de aer prezente sa
dispara si pentru a va asigura ca pulberea este reconstituita corect.

Dupa reconstituire, medicamentul trebuie inspectat vizual Tnainte de utilizare. Solutia reconstituita trebuie sa
fie un lichid limpede, incolor si fara particule straine. Deoarece este 0 solutie proteica, uneori poate aparea 0
usoara floculare/turbiditate (sub forma unor fibre translucide) dupa diluare.

Tn cazul in care observati particule striine sau modificari de culoare a solutiei, nu utilizati medicamentul si
adresati-va asistentei medicale si/sau medicului curant.
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11.  Se recomanda ca flacoanele sa fie diluate imediat dupa reconstituire, pentru a reduce la minimum formarea de
particule proteice Tn timp.

12.  Orice medicament neutilizat sau material rezidual trebuie eliminat in conformitate cu reglementarile locale.

4.4 Diluarea

1. Dezinfectati cu solutie de clorhexidina capacul/portul de la 1 sau 2 pungi de solutie de clorurd de sodiu
0,9% si permiteti-i sd se usuce la aer.

2. Volumul solutiei reconstituite de Fabrazyme trebuie sa corespunda volumului specificat in Jurnalul de
tratament.

3. Introduceti acul in dopul pungii de perfuzie si extrageti lent un volum de solutie de clorurd de sodiu
0,9%, echivalent cu volumul de solutie reconstituita de Fabrazyme, care trebuie adaugata.
De exemplu, daca volumul de solugie reconstituita prescris este de 14 ml, extrageri si aruncati 14 ml de
solutie de clorura de sodiu din punga cu solutie de clorurd de sodiu. Nu indepdrtati niciodata mai mult
de jumatate din conginutul pungii cu solutie de clorura de sodiu, pentru a va asigura ca cel pufin
Jjumatate din solutia diluata este solufie de clorura de sodiu.

4. Eliminati aerul din interiorul pungii de perfuzie, prin extragerea acestuia cu o seringa de 50 ml.

5. Extrageti lent solutia reconstituitd din fiecare flacon, pana cand se atinge volumul total necesar. Atunci
cand sunt extrase aceste cantitati, solutia reconstituitd nu trebuie sa contina deloc spuma.

6. Injectati lent volumul total de solutie reconstituiti de Fabrazyme Tn punga de perfuzie cu solutie de
clorura de sodiu 0,9%.

7. Amestecati cu grija aceasta solutie de Fabrazyme, rasturnand usor sau masand bland punga de perfuzie.
Nu scuturati si nu agitati puternic punga de perfuzie.

8. Solutia diluata trebuie administrata printr-o linie de perfuzie cu filtru, cu diametrul de 0,2 microni si
capacitate redusa de legare a proteinelor.

45  Administrarea
45.1 Umplerea liniei de perfuzie

1. Scoateti setul de perfuzie din ambalaj si inchideti-1 folosind regulatorul de debit cu rotita. Conectati filtrul la
linia de perfuzie.

2. Conectati acul perforator (spike-ul) la punga cu solutie de clorura de sodiu 0,9% care nu contine Fabrazyme si
umpleti sistemul de perfuzie, tindnd camera de picurare rasturnata si deschizand regulatorul de debit cu rotita.

3. Umpleti sistemul in intregime, eliminati eventualele bule de aer prezente si inchideti regulatorul de debit cu
rotita.

4. Conectati punga de perfuzie care contine Fabrazyme la sistemul in Y. Mentineti regulatorul de debit cu rotita
n pozitia Tnchis.
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45.2 Introducerea aculuiin vena

Tn cazul in care vi administrati singur perfuzia, persoana adulti prezenti pe perioada sedintei de perfuzie
trebuie sa fi fost instruiti corespunzitor (de citre asistenta medicala responsabili cu administrarea
perfuziilor, medicul curant sau personalul medical desemnat de acesta).

1.

Asigurati-va ca aveti la indemana cateva benzi de plasture adeziv si capatul setului de perfuzie este accesibil.
Asezati Tn apropiere solutia de clorhexidina, impreuna cu cateva comprese de tifon.

Scoateti acul din ambalaj.
Asezati-va si sprijiniti-va un brat pe masa (de preferat pe o bucata de panza curatd).

Aplicati garoul, cautati o vena corespunzatoare, dezinfectati zona Tn care urmeaza sa fie introdus acul si
permiteti-i sa se usuce.

Tntindeti bine pielea si introduceti acul (cu bizoul orientat in sus) Tn unghi mic, prin piele, in vena. Dupa ce acul a
patruns in vend, la capatul tubului va aparea un ,,jet” de sange.

Introduceti acul aproximativ 0,5 cm Tn vena, pentru a va asigura ca acesta nu va iesi imediat din vena. Folositi
banda adeziva pentru a fixa acul. Cuplati setul de perfuzie prevazut cu filtru la ac.

Indepartati garoul; Tn acest moment, tubul se va umple cu sange. Daci nu se intdmpla acest lucru, acul nu este
pozitionat corect Tn vena. In aceasta situatie, procesul trebuie repetat, folosind un ac nou. Deschideti regulatorul
de debit cu rotita pentru solutia de clorura de sodiu 0,9%.

Reglati viteza de perfuzie conform prescriptiei (vezi Jurnalul de tratament,) si deschideti supapa. Asezati-va si
relaxati-va cat timp se administreaza perfuzia. Pastrati Jurnalul de tratament in apropiere, pentru cazul in care
sunt necesare informatii referitoare la procedurile de urgenta.

45.3 Administrarea

Din punct de vedere microbiologic, medicamentul trebuie utilizat imediat. Dacd nu este utilizat imediat,
responsabilitatea Tn ceea ce priveste timpul si conditiile de pastrare pana la utilizare revine utilizatorului.
Medicamentul diluat Tn solutie de clorura de sodiu 0,9% fsi va mentine stabilitatea chimica timp de pana la 24
de ore, daca este pastrat la temperaturi cuprinse intre 2°C si 8°C, protejat de lumina.

Doza de Fabrazyme, viteza de perfuzie, precum si orice modificéri, vor fi stabilite de catre medicul curant.
Tratamentul nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului Tn care este necesar din punct de vedere
medical, la recomandarea medicului curant.

Dupa terminarea perfuziei de Fabrazyme, sistemul se spald cu solutie de clorura de sodiu 0,9% cu aceeasi
viteza si apoi se Indeparteaza acul.

454 Pregatirea perfuziei de Fabrazyme in cazul in care exista un dispozitiv pentru acces venos

central

Daca aveti instalat un dispozitiv pentru acces venos in scopul administrarii Fabrazyme, asistenta medicala
va va arata dumneavoastra si/sau persoanelor care va ingrijesc modul in care trebuie sa aveti grija de
dispozitiv, in cazul in care acest lucru nu a fost realizat deja in spital.

Tngrijirea corecta la domiciliu a unui dispozitiv pentru acces venos implica irigarea regulata cu un medicament numit
heparind, pentru a preveni formarea de cheaguri si se va acorda atentie unei tehnici sterile pentru a mentine
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dispozitivul necontaminat cu agenti infectiosi. Sunt necesari urmatorii pasi:

5.

Atunci cand utilizati dispozitivul, acoperiti locul cu un pansament ocluziv transparent. Nu este necesara
aplicarea unui pansament atunci cand nu utilizati dispozitivul.

Spalati-I cu 5 ml de solutie de clorura de sodiu 0,9%, inainte de si dupa fiecare utilizare.

Spalati-l cu 5 ml heparina (100 U/ml) dupa fiecare utilizare.

RAPORTAREA REACTIILOR ADVERSE

Daca manifestati orice reactii adverse, adresati-vd medicului dumneavoastra sau farmacistului. Acestea
includ orice reactii adverse nementionate in prospectul din ambalaj. Raportand reactiile adverse, puteti
contribui la furnizarea de informatii suplimentare privind siguranta acestui medicament.

De asemenea, puteti raporta reactiile adverse prin intermediul sistemului national de raportare la:

Agentia Nationala a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania,
Str. Aviator Sanatescu nr. 48, sector 1

011478 — Bucuresti

Fax: +4 021 316 34 97

e-mail: adr@anm.ro

Raportare online: https://adr.anm.ro/

Website: www.anm.ro

Totodata, reactiile adverse suspectate se pot raporta catre reprezentanta locala a detinatorului autorizatiei de
punere pe piata, la urmatoarele date de contact:

Sanofi Romania SRL

Str. Gara Herastrau, nr. 4, Cladirea B, etajele 8-9
Sector 2, Bucuresti

Romania

Tel: +40 (0) 21 317 31 36

Fax: +40 (0) 21 31731 34

e-mail: pv.ro@sanofi.com
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