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Ghid de administrare a perfuziei la domiciliu,
destinat profesionistilor din domeniul sanatatii

2. EVALUAREA
ELIGIBILITATII
PENTRU
ADMINISTRARE
A PERFUZIEI LA
DOMICILIU

Inainte de a face orice pregatiri, medicul care
supravegheazd ingrijirea medicald a pacientului
trebuie sa stabileascd dacd pacientul indeplineste
urmatoarele criterii principale pentru trecerea de
la administrarea perfuziilor in spital la cea la
domiciliu:

e Pacientul este considerat stabil din punct de vedere medical.
Trebuie efectuata o evaluare amanuntita inainte de a decide schimbarea
locului de efectuare a tratamentului.

¢ Pacientului trebuie sa i se fi administrat perfuzii cu Fabrazyme intr-un
mediu controlat timp de cateva luni. Schimbarea locului de efectuare a
tratamentului este conditionatd de documentarea unui istoric de perfuzii bine
tolerate, fara reactii asociate perfuziei (RAP) sau cu RAP usoare care au fost
controlate cu medicatie prealabila.

e Pacientul frebuie sa aiba un istoric de complianta la schema
prescrisa de administrare a perfuziilor.
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3. CERINTELE SI
ORGANIZAREA
ADMINISTRARII
PERFUZIEI LA
DOMICILIU

Odata ce pacientul este considerat eligibil pentru
administrarea perfuziilor la domiciliv pe baza criteriilor
principale, trebuie luate in considerare un set de
cerinte pentru a se asigura administrarea perfuziilor de
Fabrazyme in conditii de sigurantd, eficientd si in mod
fiabil la domiciliul pacientului.

31 Pacient
Aspecte generale

e Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc au fost informati de catre medicul
curant despre tratamentul care urmeaza sa fie efectuat la domiciliu,despre
riscurile asociate cum ar fi reactii de hipersensibilitate si erori de medicatie si
despre asigurarea asistentei medicale la domiciliu; si trebuie sa fie de acord cu
tratamentul la domiciliu.

e Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc inteleg boala si pot
recunoaste reactiile adverse,cum ar fi reactiile de hipersensibilitate si
erorile de medicatie si inteleg procedura care trebuie respectata in cazul
aparitiei acestora.

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

e Pacientul a fost informat ca perfuzia trebuie administrata intotdeauna in
prezenta unui adult, respectiv a asistentei medicale responsabild cu
administrarea perfuziilor, sau, in cazul in care a dobandit abilitatile de a-si
administra singur perfuzia, un adult care cunoaste procedurile de
administrare a perfuziilor si instruit corespunzator referitor la abordarea
terapeutica a RAP si a erorilor de medicatie (conform evaluarii medicului
curant sau a asistentei medicale responsabild cu administrarea perfuziilor).
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Aspecte medicale

e Pacientul trebuie sa fie apt din punct de vedere fizic si mental pentru a
efectua administrarea perfuziei la domiciliu. Medicul curant este responsabil
pentru recomandarea de administrare a perfuziilor de Fabrazyme la domiciliu.

e Pacientul are vene accesibile sau un dispozitiv central de acces venos care
sa permitd efectuarea in mod adecvat a perfuziei.

-

-
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32 Medicul curant

e Medicul curant este responsabil cu initierea tuturor actiunilor
administrative necesare care sa permita altor persoane implicate
(pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc, asistenta medicala
responsabila cu administrarea perfuziilor, farmacistul) sa urmeze
procedura.

e Medicul curant este responsabil pentru furnizarea catre pacient a
"Manualului pentru pacientii cu boala Fabry carora li se
administreaza perfuzii la domiciliu cu medicamentul Fabrazyme" si a
Jurnalului de tratament.

e Medicul curant este responsabil pentru stabilirea vitezei de perfuzie
si a dozei. Viteza de perfuzie pentru Fabrazyme, tolerata deja de pacient
intr-un mediu controlat (de exemplu, in spital sau n altd unitate medicald)
nu trebuie modificatd in mediul casnic, cu exceptia cazului in care acest
lucru este necesar din motive de sigurantd.Orice modificare a modului de
administrare a medicamentului Fabrazyme trebuie documentata in mod
clar in Jurnalul de tratament (anexa 1).

e Medicul curant poarta responsabilitatea pentru administrarea perfuziilor
la domiciliu. Distribuirea materialului educational se va efectua numai
in cazul in care medicul curant decide ca pacientul este eligibil pentru
tratamentul cu perfuzii la domiciliu. Este responsabilitatea medicului curant sa
asigure administrarea in conditii de siguranta pentru pacient, astfel incat
sa se evite riscurile erorilor de medicatie si a reactiilor de
hipersensibilitate. Acest lucru trebuie verificat si documentat de catre medicul
curant.

e Tratamentul prealabil perfuziei, dacd este administrat in spital sau n altd
unitate medicald (de exemplu antihistaminice, paracetamol, ibuprofen,
corticosteroizi), trebuie furnizat pe baza prescriptiei medicale specifica
fiecarui pacient si trebuie descris in Jurnalul de tratament.Tratamentul
nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului in care este necesar din
punct de vedere medical, fiind la latitudinea medicului curant.

¢ Tratamentul de urgenta trebuie furnizat pe bazd de prescriptie
medicald specifica fiecarui pacient si trebuie descris in Jurnalul de
tratament.

e Medicul curant trebuie sa se asigure ca este disponibila o linie de
comunicare rapidad si sigura pentru a accelera o interventie in caz de
urgentd atunci cand este necesard asistentd medicald imediata.

¢ Pacientii care prezinta reactii adverse trebuie sa se adreseze
medicului curant sau personalului medical desemnat de catre acesta.
Este posibil sa fie necesard administrarea perfuziilor ulterioare in spital sau
intr-o altd unitate medicald,dupd cum considera medicul curant sau personalul
medical desemnat de acesta.

¢ Monitorizarea cu regularitate a bolii pacientului caruia i se
administreaza perfuzii la domiciliv este responsabilitatea
medicului curant.

e Programarea si monitorizarea corespunzatoare a perfuziilor
este responsabilitatea medicului curant si a asistentei medicale
responsabild cu administrarea perfuziilor.

N3 .
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33 Produse farmaceutice si echipamente pentru administrarea
perfuziilor

Tratamentul si toate echipamentele necesare vor fi furnizate in
conformitate cu normele si reglementarile locale.

34 Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor

e Asistenta medicald responsabild cu administrarea perfuziilor va avea un rol
de intermediere in relatia dintre medicul curant si pacient si/sau
persoanele care il ingrijesc pentru organizarea tratamentului la domiciliu si
va stabili impreund cu medicul curant, pacientul si/sau persoanele care il
ingrijesc nivelul de asistenta necesar la domiciliu.

e Asistenta medicald responsabild cu administrarea perfuziilor este
calificata pentru a administra perfuzii intravenoase, a fost instruita
corespunzator cu privire la administrarea medicamentului Fabrazyme,a
eventualelor reactii adverse (inclusiv reactii adverse grave cum sunt
reactiile de tip anafilactic) si a masurilor care trebuie luate in cazul in care
acestea apar.

¢ Asistenta medicald responsabild cu administrarea perfuziilor va urma
cu strictete modul de pregatire si administrare a
medicamentului Fabrazyme, asa cum se specifica in acest ghid.

e Asistenta medicald responsabild cu administrarea perfuziilor va respecta
cu strictete doza prescrisa si viteza de perfuzie a medicamentului
Fabrazyme, asa cum sunt specificate in Jurnalul de tratament (anexa 1).

e Asistenta asistentei medicale responsabila cu administrarea
perfuziilor, inregistreaza fiecare administrare de Fabrazyme in
Jurnalul de fratament (anexa 1).

¢ Programarea si monitorizarea adecvata a perfuziilor este
responsabilitatea medicului curant si a asistentei medicale
responsabild cu administrarea perfuziilor.

e n cazul unui RAP, asistenta medicald responsabilad cu administrarea
perfuziilor frebuie sa infrerupd administrarea perfuziei si sa contacteze
medicul curant si/sau sa sune la numarul national pentru apeluri de
urgentd (112). Aceeasi procedura va fi urmata in cazul in care apare
o RAP la scurt timp dupa finalizarea perfuziei. Orice RAP trebuie
inregistrata in Jurnalul de fratament (anexa 1).

. .
/~ a
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destinat profesionistilor din domeniul sanatatii

35 Tratamentul prealabil si
tratamentul de urgenta

¢ Tratamentul prealabil adecvat trebuie furnizat pe baza prescriptiei
medicale specifice fiecarui pacient. Tratamentul administrat in spital sau
intr-o altd unitate medicala nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia
cazului in care acest lucru este necesar din punct de vedere medical, dupa
cum considera medicul curant.

e Medicamentele trebuie sa fie disponibile pentru a raspunde unei situatii
de urgentd, daca este necesar. Medicul curant trebuie sa asigure pacientului
si/sau persoanelor care il ingrijesc instruirea corespunzatoare privind utilizarea
medicamentelor de urgenta.

e 1n cazulin care pacientul prezinta o reactie adversa in timpul sau la
scurt timp dupa perfuzie, perfuzia tfrebuie intrerupta imediat, iar medicul
curant sau personalul medical desemnat de acesta trebuie contactat
pentru recomandari. Este posibil sa fie necesara administrarea
perfuziilor ulterioare intr-un spital sau intr-o altd unitate medicald. Toate
reactiile adverse, inclusiv erorile de medicatie, frebuie raportate
Departamentului de Farmacovigilenta al Companiei Sanofi de catre
medicul curant (instructiunile privind raportarea sunt furnizate in acest
ghid la punctul 7 (Raportarea reactiilor adverse suspectate).

36 Jurnalul de tratament

e Jurnalul de tratament are rolul unui mijloc de comunicare intre
toate persoanele implicate in administrarea medicamentului
Fabrazyme la domiciliu.

¢ Asistenta medicala/pacientul/persoanele care il ingrijesc vor
inregistra in Jurnalul de tratament constatdarile si actiunile de la
prima vizita si apoi toate informatiile relevante de la vizitele ulterioare.

Logbook for
e In Jurnalul de tratament trebuie completati o listd cu detalii de Fabrazyme®
contact in caz de necesitate, care s fie disponibil3 la domiciliu, atat Home Infusion
pacientului si/sau persoanelor care il ingrijesc, cat si asistentei medicale.

NS

e Jurnalul de tratament trebuie pastrat la domiciliul pacientului si va fi S
. v . . v . A . abrazyme
actualizat de catre asistenta medicala/pacientul/persoanele care il ingrijesc agalsidase beta

la fiecare administrare a medicamentului Fabrazyme.

e Pacientul trebuie sa poarte cu sine Jurnalul de tratament la
fiecare vizitd medicala la spital si s3-| aduca acasa dupa aceea.

« In jurnalul de tratament, medicul curant precizeazé in mod clar doza,

. . . . . . k)
volumul necesar de reconstituire, viteza de perfuzie, precum si orice }f"
modificdri. Medicul curant precizeazd in mod clar ce trebuie facut si ce /
medicatie trebuie administrata in cazul unei RAP grave, in conformitate cu Fa br a Zyme‘”

standardele medicale actuale pentru tratamentul de urgenta. Detaliile de
contact ale medicului curant si numarul national de urgenta specific sunt
documentate in Jurnalul de tratament (anexa 1).

agalsidase beta
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4, INSTRUCTIUNI
PRIVIND
PREGATIREA SI
ADMINISTRAREA
MEDICAMENTULUI
FABRAZYME

In principiu, instructiunile initiale se vor acorda in
spital, iar nivelul de asistentd necesar din partea
asistentei medicale va fi discutat si convenit de
medicul curant impreund cu pacientul si/sau cu

persoanele care il ingrijesc.

Medicul curant este responsabil pentru organizarea perfuziei la domiciliu si
este necesar acordul acestuia privind procedura de efectuare a perfuziei la
domiciliu.

Asistenta medicala va efectua intreaga procedura pentru primele perfuzii
efectuate la domiciliul pacientului. Ulterior, in cazul in care pacientul preferd sa
efectueze el nsusi procedura sau cu ajutorul unei persoane care il ingrijeste,
se vor respecta urmdtoarele conditii:

¢ Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc vor fi instruiti adecvat de
catre asistenta medicala cu privire la modul in care se prepara si se
administreaza perfuzia. Asistenta medicald va explica si va efectua
demonstrativ procedura completd de perfuzie pentru pacient si/sau pentru
persoanele care il ingrijesc, inclusiv va efectua instruirea in ceea ce priveste
igiena mainilor, dezinfectarea corespunzatoare si manipularea in conditii de
asepsie la pregatirea perfuziei.

e La vizitele ulterioare, asistenta medicala va fi prezenta pentru a gjuta,
dacad este necesar, pana cand pacientul si/sau persoanele care il
ingrijesc se simt capabili sa efectueze intreaga procedura de
administrare a perfuziei.

¢ La reconstituirea si administrarea medicamentului Fabrazyme trebuie
respectate cu strictete procedurile descrise in Rezumatul caracteristicilor
produsului pentru medicamentul Fabrazyme si la punctul 5 "Administrarea
perfuziilor de Fabrazyme" din acest document, iar fiecare administrare de
Fabrazyme trebuie inregistratd in Jurnalul de tratament (anexa 1).
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o 1n cazul dobandirii abilitatilor de a efectua singur perfuzia, aceasta

trebuie intotdeauna administrata in prezenta unui adult care cunoaste

procedurile de administrare a perfuziilor si care este instruit corespunzator
referitor la modul de abordare a RAP si a erorilor de medicatie, asa cum a
evaluat medicul curant sau asistenta medicald.

o 1In cazul oriciri RAP, perfuzia trebuie intrerupts imediat, iar
pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc trebuie sa apeleze
medicul curant sau personalul medical desemnat de acesta. in
cazul unei urgente, consultati detaliile de contact pentru situatii
de urgenta din Jurnalul de tratament (anexa 1). Trebuie urmata
aceeasi procedura in cazul in care apare o RAP la scurt timp dupa
terminarea perfuziei.

5. ADMINISTRAREA
FABRAZYME

Instructiunile de utilizare referitoare la

reconstituire, diluare si administrare se gdsesc in
Rezumatul caracteristicilor produsului (RCP).

La acest punct este furnizatd o descriere detaliata.

51 Prescriptia

Doza de Fabrazyme, volumul necesar pentru reconstituire, viteza de
perfuzie, medicatia prealabild, medicatia de urgenta, precum si orice
modificari vor fi stabilite de medicul curant. Prescriptia trebuie notata in
Jurnalul de tratament (anexa 1). Orice modificare a acestei prescriptii
(doza sau viteza de perfuzie) trebuie inregistratd din nou in Jurnalul de
tratament.

;ﬂf
Fabrazyme’
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52 Materialele

Se vor furniza de spital/farmacie pacientului sau unei alte persoane, pe baza
unei prescriptii medicale corespunzdtoare:

e Flacoane de Fabrazyme (35 mg per flacon); trebuie pastrate intr-un
frigider curat, la o temperatura cuprinsa intre +2°C si +8°C.
e Apa pentru preparate injectabile pentru reconstituirea medicamentului.

e Solutie perfuzabila de clorurad de sodiu 0,9%, 2 x 250 ml pentru administrarea
intravenoasa.

e Solutie perfuzabild de clorurd de sodiu 0,9%, 2 x 50 ml pentru spalarea liniei
de perfuzie Tnainte si dupa perfuzie.

e Clorhexidina 0,5% in alcool 70% (solutie antiseptica).

e Numar adecvat de seringi de 2 ml, 10 ml si 50 ml, in functie de doza de
Fabrazyme.

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

e Linie de perfuzie cu filtru de 0,2 microni cu capacitate redusd de legare a
proteinelor.

e Set de administrare a perfuziei (linie de perfuzie).
e Bandd adeziva.

e Tampoane sterile pentru dezinfectarea pielii.

e Recipient pentru obiecte ascutite.

e Solutie pentru spalarea mainilor.

e Garou.

e Materiale suplimentare in cazul utilizarii unui dispozitiv de acces venos:
heparing, solutie de clorura de sodiu 0,9%, ace, seringi, pachet cu
pansamente, manusi sterile, ac Gripper.

e Medicatie prealabia tratamentului (daca este cazul)
e Medicamente de urgenta (asa cum este descrisa in Jurnalul de tratament)

53 Pregatirea

Nota: Instructiunile de utilizare (reconstituire, diluare si administrare) sunt

prezentate in RCP. La acest punct se gaseste o descriere detaliata.
Pregatiti o suprafatd curatd de lucru si asezati materialele necesare.

2.  Flacoanele de medicament trebuie scoase din frigider pentru a ajunge la
temperatura camerei cu aproximativ 30 de minute inainte de preparare.

3. Verificati data de expirare imprimata pe partea inferioara a ambalajului

. I o . N 5.3 PASUL 1: Pregdtirea materialelor
flaconului (nu utilizati dupa data de expirare marcata).

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

Nota: Trebuie respectate instructiunile de pastrare descrise in instructiunile
de utilizare din RCP.
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5.4 Reconstituirea Fabrazyme

10.

11.

12.

Indepértati capacul flip-off al flaconului de Fabrazyme.

Dezinfectati dopul de cauciuc al flaconului cu clorhexidina si lasati-l sa se
usuce la aer.

Deschideti recipientul cu apa pentru preparate injectabile.

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

Pentru flacoanele de 35 mg, reconstituiti fiecare flacon cu 7, 2 ml

apd pentru preparate injectabile.

Evitati impingerea cu putere a apei pentru preparate injectabile din
seringd n pulbere, pentru a reduce la minimum spumarea. Addugarea
apei trebuie facuta lent prin picurare pe peretele interior al flaconului.
Rotiti si inclinati usor fiecare flacon. Nu rasturnati, invartiti sau agitati
flaconul.

Repetati procesul pentru mai multe flacoane de Fabrazyme, daca sunt
necesare.

Dupa amestecare pot aparea bule mici de aer.

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

Dupa reconstituire, medicamentul trebuie inspectat vizual inainte de
utilizare. Solutia reconstituitd trebuie sa fie un lichid limpede, incolor si
fara particule straine. Deoarece aceasta este o solutie de proteine, poate
aparea o usoara floculare/turbiditate (descrisa ca fibre translucide
subtiri).

Dacd se observa particule straine sau modificari de culoare a solutiei,
medicamentul nu trebuie utilizat, iar asistenta medicald si/sau medicul
curant trebuie informati.

Se recomanda ca flacoanele sa fie diluate imediat dupa reconstituire
pentru a reduce la minimum formarea particulelor proteice in timp.

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

5.5 Diluarea

Dezinfectati cu clorhexidind capacul/portul de la 1 sau 2 pungi de
solutie de clorura de sodiu 0,9% si lasati sa se usuce la aer.

Volumul solutiei reconstituite de Fabrazyme trebuie sa corespunda
volumuluil prescris mentionat in Jurnalul de tratament (anexa 1).

Introduceti acul in dopul pungii de perfuzie si extrageti incet un
volum de solutie de clorura de sodiu 0,9%, echivalent cu volumul
solutiei reconstituite de Fabrazyme care urmeaza sa fie adaugata.

De exemplu, dacd volumul de solutie reconstituit prescris este de 14 ml,
scoateti 14 ml (2 x 7 ml) din punga cu solutie de NaCl. Nu indepdrtati
niciodatd mai mult de jumdtate din continutul pungii de solutie de NaCl

pentru a va asigura cd cel putin jumatate din solutia diluatd este solutie de

NaCl.

\

5.4 PASUL 4: Extrageti cantitatea
necesara de apa sterild in seringa

5.4 PASUL 5: Evitati evacuarea fortata a
apei pentru injectii din seringa

5.5 PASUL 3: Retrageti incet volumul
necesar de solutie de NaCl 0,9%,
echivalent cu volumul fabrazyme
reconstituit
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4.  Eliminati aerul din interiorul pungii de perfuzie prin extragerea acestuia
intr-o seringd de 50 ml.

5. Extrageti incet solutia reconstituita din fiecare flacon pana cand se
atinge volumul total necesar.
Atunci cdnd sunt extrase aceste cantitdti, solutia reconstituitd nu
trebuie sa contind deloc spumd.

6. Injectati lent volumul total de solutie reconstituitd de Fabrazyme in punga
cu solutie de clorura de sodiu 0,9%.

7.  Amestecati cu atentie aceasta solutie de Fabrazyme rasturnand sau
masand usor punga de perfuzie. Nu scuturati sau agitati excesiv
punga de perfuzie.

8.  Solutia diluata trebuie administratd cu ajutorul unei linii de perfuzie

cu filtru de 0,2 pm si capacitate redusa de legare a proteinelor.

5.6 Umplerea liniei de perfuzie

1.

Scoateti setul de perfuzie din ambalaj si inchideti-I cu ajutorul regulatorului
de debit cu rotitd. Conectati filtrul la linia de perfuzie.

2.  Conectati acul 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.

3. Umpleti intregul sistem, indepartati eventualele bule de aer si inchideti
regulatorul de debit.

4.  Conectati punga de perfuzie care contine Fabrazyme la sistemul de

perfuzie in Y. Mentineti regulatorul de debit in pozitia inchis.

5.7 Inserarea acului 1n vena

in caz de auto-perfuzie, persoana adultd prezentd in timpul perfuziei
trebuie sa fi fost instruita in mod adecvat (de catre asistenta medicalg,
medicul curant sau personalul medical desemnat de acesta) cu privire
la tehnica de inserare a acului in vena.

1.  Asigurati-va ca aveti la indemana cateva benzi de plasture adeziv si

capatul setului de perfuzie. Se aseaza in apropiere clorhexidina, impreuna

cu cateva comprese de tifon.
Se scoate din ambalaj acul de perfuzie.

Rugati pacientul sa se aseze si sd-si sprijine un brat pe masa (de
preferintd pe o bucata de carpa curata).

4.  Aplicati garoul si dezinfectati zona in care urmeaza sa fie introdus
acul si lasati-o sa se usuce.

5. Intindeti bine pielea si introduceti acul (cu bizoul orientat in sus) la un
unghi mic prin piele, in vena. Cand acul a patruns in vend, un "jet" de
sange va fi vizibil in partea proximala a tubulaturii.
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6.  Introduceti acul aproximativ 0,5 cm in vena pentru a va asigura ca nu
iese imediat. Utilizati bandd adeziva pentru a fixa acul. Conectati setul
de perfuzie prevazut cu filtru la ac.

7.  Indepartati garoul; in acest moment tubul se va umple cu sange. Dac
acest lucru nu se intdmpld, acul nu este pozitionat corect in vend. In acest
caz procesul trebuie repetat folosind un ac nou. Deschideti regulatorul de
debit pentru solutia de clorurd de sodiu 0,9%.

8. Reglati viteza de perfuzie conform prescriptiei (Jurnal de tratament, anexa
1) si deschideti valva. Asezati-va si relaxati-va cat timp se administreaza
perfuzia.

5.8 Administrarea

e Din punct de vedere microbiologic, medicamentul trebuie utilizat imediat.
Dacd nu este utilizat imediat pdstrarea si conditiile de utilizare sunt
responsabilitatea utilizatorului. Medicamentul diluat in solutie de NaCl 0,9%
isi va pastra stabilitatea chimicd daca este pastrat pana la 24 ore la o
temperatura cuprinsa intre 2°C si 8°C si protejat de lumina.

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

e Dupa terminarea perfuziei de Fabrazyme, sistemul este spalat cu solutie de
NaCl 0,9% cu aceeasi viteza si se indeparteaza acul.

5.9 Pregatirea perfuziei de Fabrazyme
cand exista un dispozitiv de acces venos

Cand pacientul are un dispozitiv de acces venos pentru administrarea
medicamentului Fabrazyme,asistenta medicald va arata pacientului si/sau
persoanelor care il ingrijesc modul in care trebuie ingrijit dispozitivul, in cazul
in care acest lucru nu a fost efectuat deja in spital.

ingrijirea adecvats la domiciliu a unui dispozitiv de acces venos implicé irigarea
regulatd cu heparina pentru a preveni tromboza si atentie pentru respectarea
asepsiei pentru a preveni contaminarea cu agenti infectiosi.

Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc vor fi informati cu privire la urmatorii
pasi necesari:

e Cand este utilizat, acoperiti locul cu pansament ocluziv transparent. Nu
este necesard aplicarea unui pansament atunci cand dispozitivul nu este
utilizat.

e Se spald cu 5 ml solutie NaCl 0,9% inainte si dupa fiecare utilizare.

e Sespald cu 5 ml heparinad (100 U/ml) dupa fiecare utilizare.

-

Fabrazyme’

agalsidase beta
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6. Informatii de
siguranta

Va rugam sa consultati punctul 4 din Rezumatul
caracteristicilor produsului (RCP) pentru informatii
complete privind siguranta medicamentului
Fabrazyme.

/. Raportare
a reactiilor
adverse
suspectate

Un eveniment advers (EA) este definit ca orice aparitie

fizica, psihologicd sau comportamentald nedorita la
un pacient caruia i s-a administrat un medicament

care nu frebuie neapdrat sa aibd o relatie cauzald cu

acest tratament. Un eveniment advers grav (SAE)
implicd un eveniment definit ca avand cel putin unul
dintre urmdatoarele rezultate sau caracteristici:

e Provoaca decesul.

e Pune viata in pericol (orice eveniment in care pacientul a fost expus riscului
de deces in momentul evenimentului; nu se referd la un eveniment care,
ipotetic, ar fi putut provoca moartea daca ar fi fost mai grav).

o Necesita spitalizare sau prelungirea spitalizarii.

e Provoaca un handicap sau incapacitate durabild sau importanta(orice reactie
adversa care a dus la o perturbare substantiald a capacitatii unei persoane de
a desfasura activitdtile normale ale vietii).

e Provoacd anomalii congenitale/malformatii congenitale.

e Este un eveniment medical important (orice eveniment care, pe baza unei
judecati medicale adecvate, poate pune in pericol pacientul si poate necesita
interventie medicald sau chirurgicald pentru a preveni unul dintre rezultatele
enumerate mai sus).

SANOF| GENZYME @
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Apel la raportarea reactiilor adverse

Este important sa raportati orice reactie adversa suspectatd, asociatd cu administrarea medicamentului Fabrazyme, catre Agentia Nationald a
Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania (www.anm.ro), in conformitate cu sistemul national de raportare spontana, prin
intermediul ,Fisei pentru raportarea spontana a reactiilor adverse la medicamente” care este disponibila pe pagina web a Agentiei Nationale a
Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale/Medicamente de uz uman/Raporteaza o reactie adversa, trimisa cdtre:

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

Totodat3, reactiile adverse suspectate se pot raporta si catre reprezentanta locald a detindtorului autorizatiei de punere pe piatd, prin
completarea ,Formularului de raportare a reactiilor adverse” (Anexa 2) si trimiterea sa la adresa pv.ro@sanofi.com sau direct la urmdtoarele
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) 21 317 31 34

e-mail: pv.ro@sanofi.com.

Reactiile adverse care sunt considerate grave trebuie raportate in ,Formularul de raportare a reactiilor adverse” si trimise prin fax cdtre
compania Sanofi Romania SRL in termen de 24 de ore.

in cazul in care pacientul constaté c& s-a produs o eroare in pregétirea si/sau administrarea medicamentului, pacientul sau asistenta medical3
trebuie sd informeze medicul curant, pentru a stabili masurile corespunzatoare. Orice eroare de medicatie trebuie raportata Departamentului
de Farmacovigilentd al Sanofi Romania SRL, de cdtre medicul curant

SANOFI| GENZYME v @
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8. Informatii
suplimentare

Pentru indicatii complete si informatii suplimentare
privind modul de utilizare aprobat pentru
medicamentul Fabrazyme, va rugdm sa consultati
Rezumatul caracteristicilor produsului (RCP).
Informatii suplimentare sunt disponibile si pe
website-ul Agentiei Europene a Medicamentului
(EMA):

http:// www.ema.europa.eu.

-

Fabrazyme®

agalsidase beta

SANOFI GENZYME 2

Ghid de administrare a perfuziei la domiciliu,

destinat profesionistilor din domeniul sanatatii

O. Referinte bibliografice

[

[2]

[3]

[4]

5]

[6]

Cousins A, Lee P, Rorman D, et al (2008) Terapia perfuzabila la
domiciliu pentru pacientii cu boala Fabry. Br J Nurs 17:653-7

Hughes DA, Milligan A, Mehta A (2007) Terapie la domiciliu pentru
tulburdri de stocare lizozomale. Br J Nurs 16:1384, 6-9

Parini R, Pozzi K, Di Mauro S, et al (2010) Terapie intravenoasa de
substitutie enzimatica: spital vs acasa. Br J Nurs 19:892-4, 6-8
Banikazemi M, Bultas J, Waldek S, et al (2007) Agalsidase-beta terapie
pentru boala Fabry avansata: un studiu randomizat. Ann Intern Med
146:77-86

Eng CM, Guffon N, Wilcox WR, et al (2001) Siguranta si eficacitatea
terapiei recombinante alfa- galactozidaza umana A- substitutie in boala
Fabry. N Engl J Med 345:9-16

Germain DP, Waldek S, Banikazemi M, et al (2007) Stabilizare renald
sustinutd, pe termen lung, dupd 54 luni de terapie beta agalsidaza la
pacientii cu boala Fabry. J Am Soc Nephrol 18:1547-57

10. Anexe

10.1
10.2
10.3

Jurnal de tratament
Formular de urmdrire tintitd a terapiei de substitutie enzimatica

Formular de raportare a informatiilor de siguranta nesolicitate individuale

SANOF| GENZYME @

.
e
Fabrazyme’
agalsidase beta




Ghid de administrare a perfuziei la domiciliu,
destinat profesionistilor din domeniul sanatatii

Anexa 10.1

Jurnal de tratament pentru administrarea perfuziei de Fabrazyme la domiciliu

Date de contact (se completeazd de catre medicul

curant)

Numarul de telefon pentru apeluri de urgenta:112

Cod postal/Oras:

Telefon:

Persoana care ingrijeste pacientul

Nume:

Adresa:

Cod postal/Oras:

Telefon:

Nume: Nume:
Data nasterii: Spital:
Adresa: Adresa:

Cod postal/Oras:

Telefon:

Telefon de
urgenta:

Asistenta medicala

Nume:

Unitate:

Adresa:

Farmacie

Nume:

Adresa:

Cod postal/Oras:

Telefon:

Cod postal/Oras:

Telefon:

~z

Fabrazyme'

agalsidase beta
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Detalii de administrare (se completeazd de catre medicul curant)

Fabrazyme administrat de la:

(ZZ-LL-AAAA)

Prima perfuzie la domiciliu:

(ZZ-LL-AAAA)

Doza:

Regimul de doze Fabrazyme

Frecventa:

Viteza de perfuzie:

Volum reconstituit necesar (ml):

Volumul total in punga de perfuzie

(m):

Medicatie prealabild (daca
este cazul):

Motivul administrarii
perfuziei la domiciliu:

Constatari si masuri
rezultate in urma primei
vizite:

Indicati nivelul de asistenta care
trebuie acordat de catre asistenta
responsabild cu administrarea
perfuziilor la domiciliu:

SANOF| GENZYME @
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Mdsuri necesare in cazul unei reactii grave asociate perfuziei Completati acest formular pentru fiecare sedinta de perfuzie
(se completeazd de catre medicul curant) s ~

e Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc au fost informate cu privire la riscurile asociate
administrarii perfuziei de Fabrazyme la domiciliu si au fost asigurate instructiuni adecvate privind
utilizarea medicatiei de urgenta.

1. Opiriti perfuzia

o In cazul oricrei reactii asociate perfuziei, perfuzia trebuie intrerupta imediat

* Masurile necesare in cazul unei reactii grave asociate perfuziei, inclusiv datele de contact in caz de

2 Apelati ool q Id 2 urgentd sunt descrise in Jurnalul de tratament. Pastrati aceste informatii la indemand in timpul procedurii
2lad i ST U IO T CH I DU S e \_  de administrare a perfuziei. Y,

urgenta:112

Volum reconstituit necesar (ml):

3. Sunati medicul

Numarul de flacoane utilizate:
Numar de telefon:

(Flacoane de 35mg:)
Numar de telefon (24 ore):

Durata administrarii:
Numele medicului:

Viteza de administrare:
Denumirea clinicii:

Probleme/Observatii legate de
Adresa: perfuzie, dacd existd (inclusiv reactii
asociate, masuri luate si urmarile):

Starea generald de sandtate a
pacientului - Descrieti orice
probleme noi de sanatate cu care
va confruntati in prezent inainte de
Medicamente, inclusiv doza perfuzie, dacd este cazul:

4. Medicatie de urgenta

. . . oge -

5. Persoana de contact a pacientului care trebuie notificata

Nume: Numele persoanei responsabile cu perfuzia

Telefon: Data perfuziei: (zz-l-aaaa)

Asistenta:

Persoana care ingrijeste pacientul (daca
este diferitd de cea sus-mentionatd):

N2 N
8 e
Fabrazyme’
agalsidase beta
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Anexa 10.2

Formular de urmarire tintita a terapiei de substitutie
enzimatica

Daca evenimentul a fost o reactie asociata perfuziei, au fost obtinute probe pentru testarea
imunologiei? Dacd da, va rugam sa furnizati urmatoarele detalii

(. ) . , D Ce teste de laborator (dacd existd) au
In sectiunea "Informatii despre produsul (produsele) suspect(e)" din Formularul de documentatie a fost solicitate si care au fost

informatiilor individuale privind siguranta (ISI) si in sectiunea "Medicatie suspectd/Dispozitiv medical T
(MD)/Vaccin (V)" din Formularul de raportare a informatiilor individuale nesolicitate privind siguranta :
(ISI), asigurati-va cd obtineti:

Ce teste imunologice (daca existd) au
fost solicitate si care au fost
) rezultatele?

e Programul de administrare

e Data ultimei doze (inainte de eveniment)

- Care a fost data si ora
obtinerii probei?

In sectiunea "Informatii despre evenimentele adverse (descrieti evenimentul)" din formularul de
documentare ISI si in sectiunea "Descrierea cazului" din Formularul de raport ISI nesolicitat, - Ce teste specifice s-au fdacut?
asigurati-va ca:.

Specificati daca evenimentul este o reactie asociata perfuziei sau nu. Daca da, va rugam sa furnizati
urmatoarele detalii: in sectiunea "Istoric medical/Factori de risc" din formularul de documentare ISI si in sectiunea Boli existente/

Istoric medical/Factori de risc” din Formularul de raport ISI nesolicitat, asigurati-va ca indicati:

La cat timp dupa inceperea (timp pana la debut) Pacientul a folosit anterior alte terapii de substitutie enzimatica? Daca da, furnizati:
perfuziei a debutat reactia?

Care a fost gravitatea? (usoara, moderatd sau grava) Denumirea produsului
S-a administrat vreun tratament Frecventa de doze
corectiv?

Doza totala
A fost observata vreo eroare de

medicatie in timpul perfuziei care poate Data de inceput
explica aparitia evenimentului?

Data opririi

Precizati daca evenimentul advers a fost asociat cu o perfuzie la domiciliv. Daca da, va

. . - . Motivul intreruperii tratamentului
rugdm sa furnizati urmatoarele detalii:

anterior de substitutie enzimatica
(de exemplu, dezvoltarea

Cand a inceput pacientul perfuziile la anticorpilor, reactii adverse grave

domiciliu? etc.)

Aproximativ cate perfuzii la domiciliu in sectiunea "Medicatie concomitentd” din formularul de documentare ISI si in sectiunea "Medicatie

a primit pacientul pana la momentul concomitentd/Dispozitiv medical/Vaccin” din Formularul de raport ISI nesolicitat, asigurati-va ca obtineti:

i i ? - . - . _ o
evenimentului advers? S-au administrat medicamente inainte de perfuzie? Daca da, furnizati:

Pacientul a prezentat un eveniment

advers similar in timpul unei perfuzii Denumirea produsului (Nume marca/HAN)
in spital in orice moment?

Doza (Unitate/Frecventa/Suma)
Cine a administrat perfuzia la
domiciliu asociata cu acest Data primei utiliz&ri inainte de perfuzie | (Data de inceput)
eveniment?
A fost folosit un filtru in linie de 0.2 Data ultimei utilizari inainte de (Data sau duratd oprire)
um in timpul perfuziei la domiciliu? perfuzie (sau in curs de

desfasurare)
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Anexa 10.3

Formular de raportare a informatiilor individuale
nesolicitate privind siguranta (ISI)

Tabel portocaliu numai pentru utilizarea Sanofi
3. Raportor
dfiliat/partener

Nume de familie:

B Nume:
contactului Ocupatie:
companiei: Gen: (M/F/Nec) pat
Data locala Adresd:
de primire Adres3:
PV:
Tara aparitiei Cod postal/Oras:
Cod postal/Oras: Tara:
Cazul Social (Da/Nu)
Media: Tara: Telefon:
Daca da: Telefon: E-mail:
Numele
retelelor  de E-mail: In cazul in care raportorul principal (Da/Nu/NA)
socializare este un consumator, informatiile de

Data nasterii: contact sunt furnizate pentru un

Initial sau urmarire o e uiu
’ profesionist din domeniul sanatatii?*

Varsta sau grupa
de varsta (la
momentul
reactiei):

ID baza de date
globala privind
siguranta:

Dacad tara dumneavoastrad are nevoie (Da/Nu/NA)
de consimtamantul pacientului pentru
a contacta profesionistul din domeniul
In3ltime: sanatdtii,pacientul si-a dat

' consimtdmantul? **

Ref. locala Id:

ID PTC local:

] Cererea de FU a fost trimisa (Da/Nu/NA)
Greutate: raportorului?
ID PTC global:
Numar de Raportorul nu va mai avea alte (Va rugam sa indicati)
inregistrare: informatii.

Raportorul nu doreste sa fie (Va rugam sa indicati)
contactat de
Departamentul de Farmacovigilenta

*Daca da, trebuie facute incercari de a contacta PDS
**Dacd NU, nu contactati PDS si nu documentati

NS ~2

a a4
Fabrazyme' Fabrazyme
agalsidase beta agalsidase beta
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Anexa 10.3

Formular de raportare a informatiilor individuale nesolicitate privind siguranta Comentarii
(Informatii suplimentare: prezentare, seringd, doza unicd, multidoza, conditii de depozitare):

4. Medicatie suspecta / Dispozitiv medical (MD) / Vaccin (V)

Nume marca /DCI

Indicatie

Dozare / Unitate / Frecventd / Cantitate

Numér lot (Obligatoriu. Dacs nu 5. Medicatie concomitenta / Dispozitiv medical / Vaccin
este disponibil, introduceti NA/ daca .
nu se poate obtine deloc introduceti Nume marca /DCI
NO)
Indicatie

Data de inceput (ZZ/LL/AAAA)

Dozare / Unitate / Frecventa / Cantitate
Data opririi sau durata (ZZ/LL/AAAA)

Numar lot
Calea de administrare

Data de inceput (ZZ/LL/AAAA)

Produsul companiei (Da/Nu)

Data opririi sau durata (ZZ/LL/AAAA)

Prima dozad/Rapel (V)

Calea de administrare

Locul injectarii (V)

Produsul companiei (Da/Nu)

Lateral (V)

Prima doza /Rapel (V)

Dispozitivul medical este disponibil (Da/Nu)

Locul injectarii (V)
pentru evaluare (MD)?

Problema a aparut cu utilizarea initiala (Da/Nu) L=l (69
sau in timpul reutilizarii dispozitivului
medical (MD)?
Comentarii
Pentru produsul suspectat al companiei utilizat necorespunzator conform Autorizatiei (Informatii suplimentare: prezentare, seringa, dozd unicd, multidoza, conditii de depozitare):

locale de punere pe piata:

Este intentionat? (Da/Nu/Necunoscut)
La initiativa (PDS/Consumator/Necunoscut)
Pentru un scop terapeutic? (Da/Nu/Necunoscut)

NG N

/ an
Fabrazyme’ Fabrazyme’
agalsidase beta agalsidase beta
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6. Descriere reactie 10. Investigatii suplimentare

Reactie Tip / Rezultate (indicati unitatea /
atasati fotocopii, daca este cazul.
Data debutului (ZZ/LL/AAAA) Daca pacientul a murit, va rugam sa
o precizati daca autopsia a fost
Data opririi sau durata (ZZ/LL/AAAA) efectuatd si ce a rezultat)
Rezultat

Tratament corectiv

Actiuni intreprinse

Reactia s-a redus dupa oprirea produsului? 11. Gravitate

Reactia a reapdrut dupa ce produsul a fost Non-grave Serios (selectati cel putin un criteriu de mai jos)
administrat din nou?

Tipul de reactie (V) Moarte Data decesului:

Lipsa eficacitatii / esecului (V) Autopsia efectuata (Da/Nu/Necunoscut)

Viata in pericol

7. Descrierea cazului

Semnificativ din punct de vedere
medical (conform PDS)

Spitalizarea sau prelungirea spitalizarii

Semne si simptome, cauze posibile,
desfasurare, tratamente, istoric medical
relevant, investigatii, severitate

Durata spitalizdrii:

8. Boala in curs de desfasurare / Istoric medical / Factori de risc

Invaliditate sau incapacitate
personal (daca este relevant pentru reactia descrisa in persistenta sau semnificativa
aceasta forma):

Suspiciunea de
transmitere a unui
agent infectios

familie (daca este relevant pentru reactia descrisa in
aceasta forma):

9. Antecedente de reactie adversa la administrarea anterioara a vaccinului (V) Anomalie congenitald, malformatii
congenitale
Nume produs / Clasd terapeuticd Aceastd reactie a fost raportat (Da/Nu)

autoritatii de reglementare?

Data aparitiei (ZZ/LL/AAAA)

_ Nume & Semnatura
Reactie

Durata

Comentarii
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Aceasta pagina a fost Iasata intentionat necompletata. Aceastd pagind a fost Iasata intentionat necompletata.
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