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Lesid alla handbokina vandlega adur en innrennslisgjof heima hefst.

Geymid handbodkina & adgengilegum stad. Naudsynlegt getur verid ad lesa hana sidar.
- Leitio til leeknisins sem annast medferdina ef porf er & frekari upplysingum.

- Pessu lyfi hefur verid avisad til persénulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. Pad getur
valdio peim skada, jafnvel pott um somu sjukddmseinkenni sé ad reeda

- Latio leekninn, lyfjafraeding eda hjukrunarfreedinginn vita um allar aukaverkanir.
Petta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst & i fylgisedli lyfsins. Einnig er
haegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad tengist lyfinu til Lyfjastofnunar,
sja leidbeiningar og vefeydublod & vef stofnunarinnar: www.lyfjastofnun.is.

- Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er heegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um
oryggi lyfsins.

J

Efnisyfirli
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1. SJUKDOMURINN,
MEDFERPIN OG _
INNRENNSLISGJOF
HEIMA

PuU hefur i samradi vid medferdarlaekni akvedid ad hefja
innrennslismedferd med Fabrazyme heima. Markmidid
med utgafu handbdkarinnar er ad veita leidségn um
hvernig eigi ad gefa Fabrazyme heima. Upplysingarnar
i handbdkinni eru aetladar sem almenn leidsdgn

en po skal fylgja vidteknum medferdarvenjum og
reglugerdum i vidkomandi landi. Medferdarlaeknirinn
gefur nanari upplysingar eftir pvi sem vid a.

1.1 Fabry-sjukddmurinn og medferd hans

Hja sjuklingum med Fabry-sjikdéminn er litid magn af ensimi sem
nefnist alfa-galaktésidasi A eda pad vantar alveg. Nidurbrot fituefnis
(glébotriaosylceramids) verdur venjulega fyrir tilstilli pessa ensims

og par af leidandi verda 6edlilegar utfellingar af efninu i eedaveggjum
og 60rum vefjum likamans.

[ aesku eru helstu einkenni drengja med Fabry-sjikdéminn medal annars
verkjakost og brunatilfinning i hondum og fétum, einkenni i meltingarvegi,
Utbrot & hid og minnkud geta til ad svitna. Birtingarmyndir sjukdémsins hja
fullordnum eru helst einkenni fra hjarta, nyrum og/eda taugum. Hja konum er
framvinda sjukdomesins breytileg og oft — en ekki alltaf — ekki eins alvarleg og hja
karimonnum med sjukddéminn.

Fabrazyme er tilbiid ensim sem nefnist agalsidasi beta og er atlad
ad koma i stad nattarulega ensimsins alfa-galaktosidasa A sem

ymist vantar eda er ekki ndgu virkt hja sjuklingum med Fabry-sjukdominn.
Fabrazyme er notad vid langtimamedferd sjuklinga sem hafa fengio stadfesta
sjukdomsgreiningu & Fabry sjukdémi.

Sja nanari upplysingar i tylgisedli fyrir Fabrazyme a www.serlyfjaskra.is.
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1.2 Innrennslisgjéf heima

Sumir sjuklingar med Fabry-sjukdéminn sem eru & medferd med Fabrazyme,
geta fengid innrennslisgjof heima hja sér. Akvérdun um innrennslisgjof
heima skal tekin sameiginlega af pér og meodferdarlaekni eftir fyrstu
skiptin a sjukrahdusi til ad tryggja ao pu lendir ekki i vandra&edum med
innrennisgjof heima.

Innrennslisgjof heima gerir pér mogulegt ad f& medferd heima i pinu eigin
umhverfi sem eykur paegindi og sveigjanleika i timasetningu lyfjagjafa.

Petta krefst ekki ad pu eydir tima pinum i ferdir fram og til baka a sjukrahusio
og pu kemur til med ad geta fylgt venjulegri stundaskra i skélanum

og/eda att audveldara med ad skipuleggja félagslegar og atvinnutengdar
athafnir. Innrennslisgjof heima audveldar einnig ad skipuleggja medferdina
me?d tilliti til fjolskyldu og vina.

Innrennslisgjof heima fer fram a abyrgd medferdarlaeknisins.
Fraedsluefninu skal adeins dreifa til sjuklinga ef medferdarleeknirinn metur pa
haefa til ad fa innrennslisgjof heima. Pad er & abyrgd medferdarleeknisins ad
tryggja ad lyfjagjofin sé orugg fyrir sjuklinginn. Medferdarlaeknirinn skal
ganga ur skugga um pad og skjalfesta.

Hjakrunarfreedingur med videigandi pjalfun i innrennslisgjof mun

i upphafi kenna pér og adstoda pig og/eda umonnunaradila pinn

til pess ad tryggja hamarksarangur medferdar. Samkomulag verour milli
bin og/eda umonnunaradila og medferdarleeknis um hve mikla adstod parf
vid innrennslisgjof heima. Ef porf er & frekari adstod vid innrennslisgjof heima
(eftir samkomulagi vid medferdarleekni) getur medferdarhjikrunarfraedingur
veitt hana.

Ath.: Skammtar og tidni innrennslisgjafa heima a ad vera samkveemt
leiobeiningum fra medferdarleekninum eins og fram kemur i dagbékinni
fyrir Fabrazyme, og pvi méa ekki breyta an fyrirfram sampykkis medferdarlaeknis
og eftirlits medferdarhjukrunarfraedings.
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1.3 Oryggisupplysingar

(aukaverkanir og mistok viod lyfjagjof)

Eins og & vio um oll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist

b6 ekki hja 6llum. [ kliniskum rannséknum komu aukaverkanir i flestum
tilvikum fram pegar verid var ad gefa lyfido eda skommu eftir lyfjagjof
(,innrennslistengd vidobrogd”). Tilkynnt hefur verid um alvarleg lifshaettuleg
ofnaemisvidbrogd (,brédaofnemislik viobrogd”). Ef pa faerd einhverjar
alvarlegar aukaverkanir skaltu hafa tafarlaust samband vid lsekni.

Algengustu innrennslistengdu aukaverkanirnar eru hiti og kuldahrollur.
Adrar aukaverkanir eru maedi, minnkud surefnispéttni, herpingur i halsi,
Opeegindi fyrir brjosti, andlitsrodi, kladi, ofsakladi, andlitsbjugur, ofsabjugur,
nefslimubdlga, berkjukrampi, hradondun, mas, haprystingur, lagprystingur,
hradslattur, slattaronot, kvidverkir, 6gledi, uppkést, innrennslistengdir verkir,
par & medal verkir i atlimum, vodvaprautir og hofudverkur. Leeknirinn kann
ao dkveda ad haegja a innrennslinu eda gefa pér onnur lyf til vidbotar

til pess ad koma i veg fyrir ad slikar aukaverkanir komi fram. Sja fylgisedil
lyfsins vardandi upptalningu & 6llum aukaverkunum af Fabrazyme sem
tilkynnt hefur verido um (www.serlyfjaskra.is).

.

Ef pu feerd aukaverkanir vegna lyfsins medan a innrennsli
stendur verdur pu ad stédva lyfjagjofina pegar i stad. Hafa parf
samband pegar i stad vid medferdarlaekninn, stadgengil hans
og/eda neydarsimanumerid 112 (sja leidbeiningar i dagbdék fyrir
Fabrazyme) ef pu feerd 6zeskileg viobrogo (& medan lyfjagjof
stendur eda skommu eftir gjof lyfsins). Innrennslisgjafir geta
framvegis purft ad fara fram a sjukrahusi.

Skra parf 6ll einkenni eda aukaverkanir i dagbdék fyrir Fabrazyme.

Verdi vart vid ad mistok hafi verid gerd vid undirblning eda lyfjagjof Fabrazyme
skal hafa samband vid medferdarlaekni eda hjukrunarfraeding til ad akvarda
videigandi vidbrogd adur en innrennslisgjof hefst eda henni er haldid afram.
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2. SKIPULAG
MEDFERDAR
HEIMA

Skipulag innrennslisgjafa heima & ad vera undir umsjon
medferdarlaeknis. Medferdarlaeknirinn ber abyrgd a
skipulagningu medferdar heima og eftirliti med henni.

Lysing a fyrirkomulaginu sem fram kemur i
handbokinni er aetlud sem almenn leidsdgn en fylgja
skal vidteknum medferdarvenjum og reglugerdum
vidkomandi lands.

2.1 Sjuklingur

e Meoferdarlaeeknir hefur upplyst pig og/eda umonnunaradila pinn
um meodferdina sem veitt verdur heima, dhaettu sem tengist henni,
hugsanlega fylgikvilla og leeknisadstod sem veitt verdur heima.

e Pl og/eda umonnunaradili pinn hafid skilning a Fabry-sjukdémnum,
og erud feerir um ad greina aukaverkanir og skiljid hvada adgerdum parf ad
beita ef paer koma upp. o

e Heimilisadstaedur verda ad vera hentugar til medferdar med
innrennslisgjof heima, p.m.t. hreint umhverfi med rafmagni, vatni,
adgangi ad sima, kaeli og naegu rymi til ad geyma Fabrazyme og adra
fylgihluti fyrir innrennslisgjofina.

e pu hefur fengid upplysingar um ad innrennslisgjofin skuli zetid fara
fram undir umsjén fullordins einstaklings med fullnaegjandi pjalfun
(medferdarhjukrunarfreedings eda, ef sjuklingur hefur nad tokum a ad sja
sjalfur um innrennslisgjof, einhvers fullordins med pekkingu & innrennslisgjof
og med neegilega pjalfun i hvad beri ad gera ef upp koma innrennslistengd
viobrogo eda mistok vid lyfjagjof, eftir pvi sem medferdarlaeknir eda
hjukrunarfreedingur metur).

¢ Likamleg og andleg geta parf ad vera fyrir hendi til ad gangast undir
innrennslisgjof heima. Medferdarlaeknir er dbyrgur fyrir pvi ad dkveda hvort pu
megir fa innrennsli med Fabrazyme heima.
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e bPua ert med blaaedar sem eru adgengilegar fyrir innstungu innrennslisnalar.
Ef um er ad midleegan blaaedalegg parf ad vita hvernig & ad stinga innrennslis-
nalinni i skilvegginn.

e b og/eda umonnunaradili purfid ad sampykkja ad pu fair
medferdina heima.

e Pu og/eda umonnunaradili hafid fengio fullnaegjandi pjalfun
i ad undirbla innrennslisgjof med Fabrazyme og sja um hana.

2.2 Meodferdarlaeknir

e Meodferdarlaeknirinn er abyrgur fyrir ad hefja allar naudsynlegar adgerodir
til lyfjagjafar pannig ad adrir adilar (hjukrunarfreedingurinn, sjuklingur og/eda
umonnunaradili(-ar) og lyfjafreedingur) geti haldid afram.

e Meodferdarleeknirinn akvardar skammt, innrennslishrada, meodferd fyrir
innrennslisgjof og neydarmedferd eins og lyst er i dagbokinni. Allar
breytingar skal tilkynna sjuklingi og/eda umoénnunaradila med skyrum heetti
og lysa i dagbokinni.

¢ Innrennslisgjof heima fer fram a abyrgd medferdarlaeknis. Einungis
ma afhenda fraedsluefni ef medferdarleeknir akvedur ad sjuklingur sé heefur
til ad fa innrennslismedferd heima. Pad er & abyrgd medferdarleeknis ad
tryggja ad sjuklingi sé gefio lyfid & oruggan hatt. betta skal athuga og
skrasetja af medferdarlaekni.

e Medferdarleeknir er dbyrgur fyrir ad koma & samskiptaleioum ef porf
skyldi verda fyrir brada leeknisadstod. betta skal koma fram i dagbok.

e bad er 4 abyrgd medferdarleeknis og hjukrunarfreedings ad skipuleggja
og fylgjast med innrennslisgjofum.

2.3 Apotek og innrennslisbunadur

e |yf og allur naudsynlegur bunadur verdur Gtvegadur samkveaemt fyrirkomulagi
og reglum vidkomandi lands
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2.4 Meodferdarhjukrunarfraeedingur

e Meodferdarhjukrunarfreedingurinn skipuleggur, asamt medferdarleekninum
og sjuklingi og/eda umonnunaradila, naudsynlegan studning heima 4
medan innrennslisgjof fer fram.

e Meodferdarhjukrunarfreedingurinn, laeknirinn, pu og/eda umonnunaradili sja
sameiginlega um ad skipuleggja medferdina heima.

e Meodferdarhjukrunarfreedingurinn skal hafa kunnattu til ad gefa
innrennslislyf i blazed.

e Meodferdarhjukrunarfreedingurinn skal hafa fengio pjalfun i ad gefa
Fabrazyme.

e Meodferdarhjukrunarfreedingnum er kunnugt um hugsanlegar
aukaverkanir (p.m.t. alvarleg ofneemisvidbrogd) og videigandi vidbrogd ef
paer koma fram.

e Meodferdarhjukrunarfreedingurinn skal fylgja ndkveemlega fyrirmaelum um
undirbuining og innrennslisgjof Fabrazyme eins og fram kemur
i pessari handbok.

e Medferdarhjukrunarfraedingurinn skal fylgja nakvaeemlega fyrirmaelum um
skammta og innrennslishrada Fabrazyme eins og fram kemur i dagbokinni.

e Meoferdarhjukrunarfreedingurinn skal skra hverja lyfjagjof med Fabrazyme
jafnédum i dagbokina.

e pad er & abyrgd medferdarleknisins og hjukrunarfreedingsins ad skipuleggja
og fylgjast med innrennslisgjofum.

e Ef upp koma é6askileg viobrogd vegna innrennslis skal
medferdarhjukrunarfraedingurinn stédva innrennsli og hringja
i meodferdarlaekninn og/eda neydarnimer sem gefid er upp
i dagbokinni. Einnig skal hringja i medferdarlaekninn og/
eda neydarnumer ef upp koma oaskileg viobrogd vegna
innrennslisgjafar skommu eftir ad innrennslisgjof er lokid. Skra
parf oll 6zeskileg vidbrogd vid innrennslisgjof i dagbokina.
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2.5 Undirbuningsmedferd og neydarmedferd

e Ef naudsyn krefur avisar medferdarlaeknirinn lyfi til undirbinings-
medferdar. Medferdarleknirinn skrair upplysingar um lyfid i dagbdkina.

e Ef naudsyn krefur avisar medferdarlaeknirinn lyfi til ad bregdast vid
neydaradstaedum. Medferdarlaeknirinn skrair upplysingar um Iyfid i dagbodkina.
Slikt neydarlyf skal vera tiltaeekt & medan innrennslisgjof heima fer fram.

2.6 Dagbok fyrir Fabrazyme

e Meoferdarlaeknirinn hefur afhent pér dagbok. Dagbdkin er samskiptateeki
fyrir alla sem koma ad gjof med Fabrazyme heima.

e Dagbdkina verdur ad geyma heima hja pér og pu, umonnunaradili,
medferdarleeknirinn og/eda hjukrunarfreedingurinn eigid ad skra i hana jafnédum.

¢ Fylgja skal nakveemlega fyrirmaelum um skammta og innrennslishrada
Fabrazyme eins og fram kemur i dagbodkinni. Meodferdarlasknirinn skal sja
um lysingu & skommtum og innrennslishrada sem og allar breytingar.

e Skra skal sérhverja gjof Fabrazyme heima jafn6dum i dagbdkina.

e Pu og/eda umodnnunaradili pinn skulud taka dagbékina med i hvert sinn

sem farid er i laeknisskodun a sjlkrahusid og taka hana sidan med heim aftur. g Dagbodk fyrir
innrennslisgjof
e Meoferdarhjukrunarfraedingurinn skrair nidurstédur og adgerodir heima meégl
ar fyrsta vidtali og pu, umonnunaradili eda medferdarhjukrunarfreedingurinn Fabrazyme

skraid allt sem mali skiptir i heimsoknum eftir pad i dagbdkina. ST

e Skréa skal allar aukaverkanir vegna innrennslisgjafar og/eda mistok vid lyfjagjof
i dagbokina.

e Meoferdarleeknirinn skal lata koma skyrt fram i dagbodkinni
hvad purfi ad gera og hvada lyf eigi ad gefa ef aukaverkanir
koma upp vegna innrennslisgjafar. Ef 6zeskileg vidobrogd
verda vio innrennslisgjof skal stoova hana.
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3. bJALFUN i
UNDIRBUNINGI OG
GJOF FABRAZYME

Leidbeiningar munu verda gefnar a sjukrahusinu

adur en lyfjagjof hefst heima. Samkomulag verdur gert
a milli pin, umdnnunaradila pins og medferdarlaeknis
um hve mikla adstod parf vid innrennslisgjéf heima.

e Medferdarlaeeknirinn er abyrgur fyrir skipulagningu innrennslisgjafar
heima og hann parf ad sampykkja fyrirkomulag innrennslisgjafar heima.

e Ef pu oskar eftir ad framkvaema sjalfur/sjalf innrennslisgjof eda med
adstod umonnunaradila fserd pi og/eda umonnunaradili pinn pjalfun
hja medferdarhjukrunarfreedingnum. Meodferdarhjukrunarfraedingurinn
Utskyrir og synir pér og/eda umonnunaradila pinum hvernig innrennslisgjof
fer fram, p.m.t. kennsla i handpvotti, réttri adferd vid sotthreinsun og smitgat
vid undirbuning innrennslisgjafar.

o | sidari heims6knum verdur medferdarhjukrunarfraedingurinn til stadar
til pess a0 adstoda, ef pess er porf, par til pu og/eda umonnunaradili hafid
nad fullum tokum & innrennslisgjofinni.

e \/id undirblning og gjof Fabrazyme verdur ad fylgja nakveemlega adferoum
sem lyst er i fylgisedlinum og eins og lyst er i pessari handbodk.

e Skra skal sérhverja gjof Fabrazyme jafn6dum i dagbdkina.

¢ Innrennslisgjofin skal setid fara fram undir umsjon pjalfads
fullordins einstaklings sem aflad hefur sér pekkingar & innrennslisgjof
og med naegilega pjalfun i ad taka & deeskilegum vidbrogdum vegna
innrennslis eda mistokum vio lyfjagjof (eftir pvi sem medferdarleeknirinn
eda hjukrunarfreedingurinn metur pad).
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4. HVERNIG A AP
UNDIRBUA OG
GEFA FABRAZYME?

4.1 Bunadur

Banadur er afgreiddur fra sjukrahusi/lyfjabud til pin eda pridja adila i samraemi
vid fyrirmeeli medferdarleknisins.

e Hettuglos med Fabrazyme (5 mg eda 35 mg i hverju hettuglasi);
verdur ad geyma i keeli vio +2°C til +8°C.

e Saeft vatn, leysir fyrir stungulyf til ad blanda Fabrazyme.

e Natriumklorid 9 mg/ml innrennslislyf, lausn (0,9% NaCl), 2 x 250 ml
til innrennslis i blaaed.

e Natriumklorid 9 mg/ml innrennslislyf, lausn (0,9% NacCl), 2 x 50 ml til
ad skola innrennslisslongu fyrir og eftir innrennslisgjof.

e Klérhexidin 5 mg/ml (0,5%) i 70% alkéhol-lausn (syklaeydandi lausn).
e Heefilegur fioldi af 2 ml, 10 ml og 50 ml sprautum, had skammtastaerd Fabrazyme.
e 3 safdar hudbedsnalar (1,1 x 40 mm).

e 1 innrennslisnal.

e 0,2 um slongusia (in-line filter) med litilli préteinbindingu.

e |nnrennslisgjafarsett (innrennslisslanga).

e Limband/heftiplastur.

e Safdar sprittpurrkur fyrir hud.

e Box fyrir oddhvassa hluti.

e Efni til handpvotta.

e /daklemma (stasi).

e Annar naudsynlegur bunadur ef notad er teeki fyrir adgengi i bldeed
(venous access device):
— Heparin.
— Natriumklorid 9 mg/ml lausn (0,9%-NaCl-lausn).
— Nalar.
— Sprautur.
— Séraumbudir.
— Seefdir hanskar.
— Gripper-nél.
e Lyf fyrir undirbiningsmedferd (ef vid &)

e Neyodarlyf (sja fyrirmeeli medferdarleeknisins i dagbokinni).
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4.2 Undirbuningur

ATHUGID: Notkunarleidbeiningar (blondun, pynning og lyfjagjof) ma finna
i fylgisedlinum. Néna lysingu er ad finna i pessum kafla.

5.

Utbuid hreint vinnusvaedi og leggid fram bnad.

Taka parf Fabrazyme-hettuglosin ur keeli 30 min. fyrir blondun til pess
aod lyfid nai herbergishita.

Kannid fyrningardagsetningu sem prentud er nedan a pakkningu hettu-
glassins (ekki nota Fabrazyme eftir fyrningardagsetninguna sem tiltekin er).

Kannid hvort afhentur hefur verid réttur fjoldi af hettuglosum.

Utbuid adeins pann fidlda sem parf af hettuglosum fyrir eina innrennslisgjof.

Athugio: Fylgja verour geymslufyrirmzelum eins og fram kemur
i notkunarfyrirmaelum i fylgisedlinum.

4.3 Blébndun Fabrazyme

10.

11.

12.

Fjarlaegio smellutappann af Fabrazyme hettuglasinu.

Sétthreinsid gummitappann & Fabrazyme hettuglasinu med klérhexidini
og 14atid porna.

Opniod ilatid med seefda vatninu fyrir stungulyf.

Dragid tileetlad rimmal (ml) af seefou vatni upp i sprautuna.

e Blandid 7,2 ml af vatni fyrir stungulyf i hvert 35 mg hettuglas.
e Blandid 1,1 ml af vatni fyrir stungulyf i hvert 5 mg hettuglas.

Fordist ad sprauta vatninu kroftuglega a duftio til pess ad sem minnst froda
myndist i glasinu. Petta er gert med pvi ad deela vatninu fyrir stungulyf haegt
i dropatali nidur eftir innanverdu glasinu. Veltid og hallid hverju hettuglasi
varlega. Ekki mé snua hettuglasinu & hvolf, hringsnda pvi eda hrista pad.

Endurtakid petta & sama hatt ef porf er a fleiri Fabrazyme hettuglosum.
Litlar loftbolur geta komid i 1jos eftir blondun.

Latid lausnina setjast i faeinar minGtur til pess ad allar loftbdlurnar hverfi
og til ad tryggja ad duftid sé vel blandad.

Eftir blondun skal skoda Fabrazyme-lausnina fyrir notkun. Blandan &
ad vera teer, litlaus vokvi og laus vid adskotaagnir. Vegna pess ad petta
er préteinlausn getur han ordid litillega skyjud eftir pynningu (i formi
punnra gegnsaerra prada).

Notid ekki lausnina ef adskotaagnir sjast eda ef hun er mislit og hafid samband
vio medferdarleekninn eda hjukrunarfreedinginn til pess ad lata vita.

Eftir blondun er radlagt ad pynna lyfid pegar i stad, til ad halda i lagmarki
myndun proteinagna sem myndast med timanum.

Farga skal ollum lyfjaleifum og/eda Urgangi i samraemi vid gildandi reglur.

4.3 SKREF 4: Dragid tileetlad rammal
af seefou vatni upp i hettuglasio

4.3 SKREF 5: Varist a0 deela kroftuglega
vatni fyrir stungulyf Ur sprautunni
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4.4 bynning

1.

Sotthreinsio tappa/op & 1 eda 2 pokum med natriumklorio 9 mg/ml lausn
(0,9% NaCl-lausn) med pvi ad nota klérhexidin og 14tid porna sjafkrafa.

RUmmal blandadrar Fabrazyme-lausnar & vera hid sama og tiltekid rammal
i dagbokinni.

Stingid nalinni i tappa innrennslispokans og dragid rélega Ut natriumklorio
9 mg/ml lausn (0,9% NaCl-lausn), jafnmikid og nemur rammali
Fabrazyme-blondunnar sem baeta 4 vio.

Ef tiltekio rummal blondunnar er t.d. 14 mi, skal fiarleegja 14 ml af natrium-
kloridlausninni (NaCl-lausninni) dr pokanum med natriumkloridlausninni
(NaCl-lausninni). Fjarleegid aldrei meira en helming af innihaldi pokans
med natriumkldridlausninni til pess ad tryggja ad minnsta kosti helmingur
bynntu lausnarinnar sé natriumkaridlausn.

Fjarleegio loft Ur innrennslispokanum med pvi ad draga pad ut
med 50 ml sprautu.

Dragid rolega upp blandada lausn Ur hverju hettuglasi par til tileetludu
heildarrdmmali er nad. pegar komid er ad pvi ad draga blandada lyfid upp
4 pad ekki ad innihalda neina frodu.

Sprautid heildarrummali blandadrar Fabrazyme-lausnarinnar varlega
inn i innrennslispokann med natriumklério 9 mg/ml lausninni
(0,9% NaCl-lausninni).

Blandid Fabrazyme-lausnina varlega med pvi ad velta varlega
innrennslispokanum eda nudda hann laust. Hristid ekki eda hreyfid
innrennslispokann éhoflega.

Vio lyfjagjofina skal gefa pynnta lausnina um 0,2 pm slongusiu
med litilli proteinbindingu.

4.5 Lyfjagjof

4.5.1 Fylling innrennslissléngu

1.

Takio innrennsliskerfid ar pakkningum og lokid pvi med ralluklemmu.
Tengid slongusiuna vid slonguna.

Tengid oddinn & pokanum med natriumklério 9 mg/ml lausninni (0,9%
NaCl-lausninni), sem inniheldur ekki Fabrazyme. Fyllid innrennsliskerfid
med pvi ad snua dreypiholfinu (drip chamber) & hvolf og opnid klemmuna.

Fyllid allt kerfid, fjarleegio loftboélur sem kunna ad verda eftir
og lokid rulluklemmunni.

Tengid innrennslispokann med Fabrazyme vio y-kerfid. Hafio
klemmuna lokada.
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4.4 SKREF 3: Dragio rolega upp tilestlad
rummal af NaCL 0,9% lausn, jafn mikio
og nemur rummali Fabrazyme-blondunnar

4.4 SKREF 5: Dragio rélega upp lausn
ur hverju hettuglasi par til tileetludu
heildarrGmmali er nad

4.4 SKREF 5: Blandada lyfio 4 ekki
ad innihalda froou.
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4.5.2 Nal sett upp i blaz=d

Ef sjuklingur gefur sér lyfio sjalfur skal fullordinn einstaklingur,

sem vidstaddur er innrennslisgjofina, hafa fengid videigandi pjalfun
(hja medferdarhjukrunarfreedingi, medferdarlaekni eda fulltria hans)
um hvernig eigi a0 setja upp nal.

1. Hafio nokkrar lengjur af nidurklipptu limbandi/heftiplastri tiltaekar og
endann & innrennsliskerfinu innan seilingar. Hafid klérhexidin-lausnina
tilteeka asamt nokkrum grisjum.

Takid néalina Ur umbudunum.

3. Setjist nidur og 1atid annan handlegginn hvila & bordinu (helst a
hreinum klut).

4.  Setjio edaklemmuna (stasann) & handlegginn og leitid ad heppilegri blazed
og sotthreinsid svaedid par sem ndlin verdur sett upp og l4tid porna.

5. Teygid & hudinni og stingid nalinni (med oddopid upp & vio) skahallt
gegnum hudina og inn i bldeedina. pPegar nalin fer inn i blaaedina , glyttir”
i bl6d vid slonguendann.

6.  Stingid nélinni u.p.b. 0,5 cm inn i blaaedina til ad tryggja ad hun skreppi
ekki strax aftur ut. Notid limband til ad halda nélinni & sinum stad.
Tengio kerfid dsamt siu vid nélina.

7. Fjarleegid eedaklemmuna (stasann). Slangan fyllist nu af blodi. Ef pad gerist
ekki hefur ekki tekist ad setja nalina upp i bldaedina & réttan hatt. Endurtaka
parf péa ferlio med nyrri nal. Opnid klemmuna fyrir natriumklorio 9 mg/ml
lausnina (0,9% NaCl-lausnina).

8.  Stillid innrennslishradann samkveemt leidbeiningum (sja dagbokina)
og opnid fyrir lokann. Setjist nidur og slakid & medan & innrennslisgjof
stendur. Hafid dagbodkina tiltaeka ef vera kynni ad porf yroi fyrir
upplysingar um neydaradgeroir.

4.5.3 Lyfjagjof

e Fra orverufreedilegu sjonarmidi skal nota lyfid pegar i stad. Ef pad er ekki
notad strax er notandi dbyrgur fyrir geymslu og geymsluskilyrdum. Lyfid sem
pynnt er med natriumklorio 9 mg/ml lausn (0,9% NaCl-lausn) er efnafreedilega
stodugt i allt ad 24 kist. ef pad er geymt vid 2°C til 8°C hita og varid fyrir ljési.

e Fabrazyme-skammturinn, innrennslishradi, sem og hvers kyns breytingar eru
hadar akvoroun meodferdarlaeknisins. Ekki méa breyta medferd heima nema
pad sé leknisfreedilega réttleetanlegt ad mati medferdarlaeknisins.

e Eftir ad innrennslisgjof med Fabrazyme er lokid er kerfid skolad
med natriumklério 9 mg/ml lausn (0,9% NaCl-lausn) & sama rennslishrada
og nalin sidan fjarlaegd.
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4.5.4 Undirbuningur innrennslisgjafar Fabrazyme
ef adgengi er um bunad til gjafar i midlaegan
blazedalegg (central venous access device)

Ef um er ad reeda gjof Fabrazyme um bunad til gjafar i midleegan bladaedalegg
mun medferdarhjukrunarfreedingur syna pér og/eda umonnunaradila

hvernig eigi ad hirda um bunadinn ef pad hefur ekki pegar verid gert

vid innrennslisgjof & sjukrahusi.

Umhirda bunadar til gjafar i midleegan blasedalegg felur i sér ad skola reglulega
med lyfi sem nefnist heparin til ad hindra blodstorknun og ad geeta pess ad
nota safda teekni til pess ad koma i veg fyrir ad sykingar berist um bunadinn.
Eftirfarandi adgerdir eru naudsynlegar:

e \/id notkun skal hylja sveedid med gegnsaesjum, loftpéttum umbuddum.
Engar umbuadir parf pegar ekki er verid ad nota banadinn.

e Skolid med 5 ml af natriumklério 9 mg/ml lausn (0,9% NaCl-lausn) fyrir
og eftir notkun.

e Skolid med b ml af heparini (100 ein./ml) eftir hverja notkun.
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