Guia para profesionales sanitarios,
sobre la administracion domiciliaria
de ¥ Xenpozyme (olipudasa alfa)

Para obtener toda la informacién, consulte la Ficha técnica de Xenpozyme,
disponible en el siguiente enlace: www.aemps.gob.es.

Médico responsable del tratamiento:
NOMIIE: o
Contacto (TElEfONO): ...t
Hospital/centro:
NOMDIE! e e

Contacto de emergencia (tel€fono): ...,

V¥ Este medicamento esta sujeto a seguimiento adlicional, es prioritaria la notificacion de sospechas de reacciones
adversas asociadas a esfe medicamento.

Informacién sobre prevencion de riesgos acordada con la Agencia Espaiola
de Medicamentos y Productos Sanitarios (AEMPS)- enero 2026

Disponible en la pagina web de la AEMPS www.aemps.gob.es



Errores de medicacion en el entorno de administracion domiciliaria.

MONITORIZACION: Debe vigilarse al paciente para detectar signos y sintomas de RAP
como dolor de cabeza, urticaria, pirexia, nduseas y vomitos, y ofros signos o sinftomas
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1 - Objetivos 2 - (Cudles son los riesgos importantes asociados al tratamiento O 2
con olipudasa alfa y como mitigarlos? O S
Esta guia para profesionales sanitarios confiene informaciéon de seguridad importante O g
que debe conocer al preparar y administrar el trafamiento con olipudasa alfa en un 2A. Inmunogenicidad: RAP, hipersensibilidad sistémica, incluida la anafilaxia, O Z”% 8 -0
entorno domeéstico. hipersensibilidad mediada por AAF O EE ‘% %
Esta guia estd disenada para ayudar a los profesionales sanifarios a conocer y manejar de La administracion domiciliaria de olipudasa alfa debe estar supervisada por personal all G8ESE
manera apropiada, los siguientes riesgos asociados al uso de olipudasa alfa: de enfermeria, que esté formado en medidas de emergencia y tenga acceso a 0] %ggég
Inmunogenicidad: reacciones asociadas a la perfusion (RAP), hipersensibilidad sistémica, la asistencia médica adecuada para manejar las reacciones graves, como las $ QE?’ 6'3
incluida la anafilaxia, hipersensibilidad mediada por anticuerpos antifdrmaco (AAF); relacionadas con la hipersensibilidad sistémica (p. ej., andfilaxia). C
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de hipersensibilidad, durante la perfusion y durante un periodo de tiempo adecuado
después de la misma, segln criterio clinico

Si se producen una RAP o HIPERSENSIBILIDAD SISTEMICA, incluida ANAFILAXIA, se debe:
Interrumpir la perfusion de inmediato e iniciar el fratamiento médico adecuado
Buscar la atencidén médica
Ponerse en contacto con el médico responsable de la prescripcidon/ del tfratamiento
Discontfinuar la administracion domiciliaria de olipudasa alfa
La perfusion posterior solo debe realizarse en un entorno clinico en el que se disponga

de medidas de reanimacion y se podria considerar la posibilidad de volver a graduar
la dosis

2B. Riesgo de errores de medicacion en la administracion domiciliaria

Existe la posibilidad de que se produzcan errores a la hora de preparar y administrar el producto
(por ejempilo, cdlculo de dosis, reconstitucion, etc.) en la administracion domiciliaria.

Con la finalidad de evitar que se produzcan errores de medicacion al administrar este
medicamento, el profesional sanitario encargado de dicha administracion domiciliaria
se deberd asegurar:

Antes de la administracion del tratamiento:

Leer atentamente las instrucciones de uso descritos en la Ficha técnica y el manual
de preparacion de la perfusidn que se incluye en esta guia

Asegurarse de disponer :
Un equipo de reanimacion
La informacidn del paciente (especificamente la dosis de mantenimiento prescrita
y el peso del paciente)
La informacién de contacto del médico prescriptor
Suministros y ambiente necesarios y bdsicos (como un entorno limpio, con electricidad,
agua, acceso felefénico, refrigeracion...)
Preparar con cuidado el medicamento, siguiendo las indicaciones de esta Guia y la
ficha técnica
Se recuerda la importancia de notificar las sospechas de reacciones adversas
a través del Centro Autonémico de Farmacovigilancia correspondiente o del formulario
electrénico disponible en https://www.notificaRAM.es




3 - ¢Cudles son los requisitos para la administracion domiciliaria
de olipudasa alfa?

3A. Evaluacion médica del paciente antes de pasar a la administracion domiciliaria de
olipudasa alfa

La decision de iniciar la administracion domiciliaria se debe tomar tras la evaluacion y recomendaciéon
del médico responsable de este fratamiento

Solo los pacientes con dosis de mantenimiento que toleran bien sus perfusiones pueden ser
considerados para las administraciones domiciliarias

Olipudasa alfa se puede administrar en el domicilio, solo después de un aumento escalonado de la
dosis que haya resultado satisfactorio en el entorno clinico vy, por orden del médico responsable

Se debe informar al paciente y/o cuidador de qué se debe suspender la administraciéon en el entorno
domiciliario y que la perfusion posterior puede realizarse en un enforno clinico supervisado para volver
a aumentar o graduar la dosis:

si se omiten dosis o producen retrasos en la perfusion
si se producen RAP leves, moderadas o graves o hipersensibilidad sistémica, incluida la anafiloxia

El médico responsable, debe comentar los aspectos clinicos (dosis y calendario del fratamiento)
y logisticos con el paciente y/o cuidador antes de frasladarse, con la finalidad de cerciorar que el
paciente es apto para esta administracion domiciliaria

3B. Organizacion de la administracion domiciliaria

La administraciéon domiciliaria de olipudasa alfa debe estar supervisada por un profesional sanitario,
normalmente un enfermero/a, formado en medidas de emergencia y que tenga acceso a la
asistencia médica adecuada para manejar las reacciones graves

Antes de la administracion del tratamiento, debe garantizarse la disponibilidad de:
Un equipo de reanimaciéon

La informacién para el paciente, es decir: dosis de mantenimiento prescrita, peso, velocidad de
perfusidn, volumen reconstituido, medicacion previa, medicacion de urgencia

La informacion de contacto del responsable de la prescripcion (disponible en la tarjetfa del paciente)

Los suministros y ambiente necesarios (es decir, encontrarse en un enforno limpio con electricidad,
agua, acceso felefénico y refrigeracion)
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3C. Equipos y suministros

1 bomba de perfusion, adaptada a jeringa o bolsa de perfusidon dependiendo de la dosis
de olipudasa alfa

Viales de olipudasa alfa (4 mg o 20 mg por vial); deben almacenarse en un frigorifico limpio
a una temperatura de entre 2 °C y 8 °C

Agua estéril para inyeccidn para reconstituir olipudasa alfa

Solucién de NaCl al 0,9 %, 2 x 50 ml, 2 x 100 ml o 2 x 250 ml, dependiendo de la dosis de
olipudasa alfa, para preparar la solucion final para la administracion infravenosa (i. v.)

Solucién de NaCl al 0,9 %, 2 x 50 ml para enjuagar la via de perfusidn antes y después de
la perfusion

Clorhexidina al 0,5 % en alcohol al 70 % (solucién antiséptica)

NUmero adecuado de jeringas de 2 ml, 10 mly 50 ml dependiendo del nimero de viales de
olipudasa alfa que se reconstituirdn. También se debe considerar el uso de jeringas en la
preparacion de la solucién final

3 agujas hipodérmicas estériles (1,1 x 40 mm)

1 aguja para perfusion

Filtro en linea de 0,2 um con baja unién a proteinas
Equipo de perfusidon-administracion (via de perfusion)
Cinta

Hisopos estériles para limpieza de la piel

Recipiente para objetos punzocortantes

Jaboén para las manos

Torniquete

Requisitos adicionales si se utiliza un dispositivo de acceso venoso: heparina, solucién de
NaCl al 0,9 %, agujas, jeringas, apdsito, guantes estériles, aguja de Gripper

Medicacion previa al fratamiento (si procede, segln lo prescrito)
Medicacién de urgencia (segln lo prescrito)

3D.Tratamiento previo y fratamiento de urgencia

Se debe proporcionar un fratamiento previo y de urgencia adecuado en funcién de la
prescripcion especifica del paciente

4 - ; Como readlizar la administracion domiciliaria de olipudasa alfa?

Olipudasa alfa es solo para uso intravenoso

Olipudasa alfa debe administrarse cada 2 semanas. Si se omite una dosis o se retrasa la
perfusion (es decir, un retraso >3 dias), pdngase en confacto con el médico responsable del
fratfamiento, ya que es posible, que las perfusiones posteriores tengan lugar en un entorno
clinico supervisado

Anfes de la administracion, siga las instrucciones sobre reconstitucion y dilucidon (consulte
Secciones 5y 6)

Durante la administracién, la soluciéon de la perfusién debe filtrarse con un filtro en linea de
0.2 ym con baja unién a proteinas

Una vez finalizada la perfusion, la via de perfusion debe enjuagarse con una solucidn
inyectable de NaCl al 0,9 % utilizando la misma velocidad de perfusiéon que la utilizada para
la ditima parte de la perfusion
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5- 6C6mo reconstituir y diluir olipudasa alfa? 5C. Preparacion de la solucién de perfusion (calculo)

Calcule el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario para la perfusidon utilizando
la siguiente formula:

5A. Antes de la reconstitucion Volumen (ml) = dosis del paciente (mg) + 4 (mg/ml)

Evaluar el estado clinico del paciente el dia de la perfusion:
Si el paciente presenta un efecto adverso no resuelto de la perfusion anterior o tiene

La perfusidon se puede posponer, segun el criterio clinico del médico que la prescriba de 3 mg/kg

Preparar una via i.v. La dosis de olipudasa alfa necesaria por perfusion es de 10 kg x 3 mg = 30 mg

Por lo tanto, el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario por perfusion

Calcule la dosis del paciente (mg) y deftermine el nUmero de viales que se reconstituirdn
esde 30 mg +4 mg/ml=7,5ml

en funcidén del peso del paciente y de la dosis prescrita

Ejemplo 2: Un adulto con un peso corporal de 65 kg con una dosis de mantenimiento
de 3 mg/kg

Dosis del paciente (mg) = peso del paciente (kg) x dosis (mg/kg)

Perfusiones en el domicilio

Numero de viales para reconstituir:

= Si se usa el vial de 4 mg = dosis del paciente (mg) dividida entre 4 mg/vial La dosis de olipudasa alfa necesaria por perfusion es de 65 kg x 3 mg = 195mg

Por lo tanto, el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario por perfusion

= Si se usa el vial de 20 mg = dosis del paciente (mg) dividida entre 20 mg/vial
esde 195 mg -4 mg/ml =48,75 ml

Si el nUmero de viales incluye una fraccidon, redondee al siguiente nUmero entero
Nota: Para adultos con un indice de masa corporal (IMC) >30 kg/m?, la canfidad

de olipudasa alfa necesaria para la perfusion se determina en funcion del peso corporal
tedrico, no el real:

Deje el niumero necesario de viales de olipudasa alfa a temperatura ambiente durante
20-30 minutos

5B. Procedimiento de reconstitucion El peso corporal tedrico se calcula de la siguiente manera: 30 (kg/m?) x estaturaz (m?2)

Los pasos de reconstitucion deben realizarse en condiciones asépticas Por ejemplo: una persona que mide 1,7 m de altura y tiene un IMC = 35 kg/m2 tiene

el peso corporal real de 101,2 kg (35 kg/m? x 1,72 m?), pero su peso corporal tedrico
IMPORTANTE: {Impida la formacién de espuma, dado que esta reduce la cantidad de enzima es de 86,7 kg (30 kg/m?x 1,72 m?)
actival La dosis de olipudasa alfa necesaria por perfusion es de 86,7 kg x 3 mg = 260 mg

NO utilice ningun filfro durante la reconstitucion
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Por lo tanto, el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario por perfusion
es de 260 mg + 4 mg/ml = 65 ml

1. Para la preparacion 2. Mezcle suavemente 3. La solucién resultante
del inyectable, inyecte girando el vial entre las debe ser f{ransparente,

lentamente contra la pared
del vial de olipudasa:

* Si usa el vial de 4 mg =
1,1 ml de agua estéril

+ Si usa el vial de 20 mg =

palmas

incolora y clara. No deben
utilizarse los viales que
contengan particulas
opacas o muestren
decoloracion

5.1 ml de agua estéril

4. La solucién resultante contiene 4 mg de olipudasa alfa por mi

Desde el punto de vista microbiolégico, se recomienda utilizar el producto inmediatamente. Si no
se utiliza inmediatamente para la dilucién, los tiempos de almacenamiento en uso y las condiciones
previas a la dilucién son responsabilidad del usuario, y no deben ser superiores a 24 horas a
temperaturas entre 2 °C y 8 °C, o 12 horas a temperatura ambiente (hasta 25 °C)



5D. Preparacién de la solucién para perfusién 6 - ¢Qué volimenes y velocidades de perfusion deben

Los pasos de dilucidn deben realizarse en condiciones asépticas utilizarse en pacien’res pedié’rricos y adultos?
NO utilice ningUn filtro durante la dilucidn

Evite la formacion de espuma durante los pasos de dilucion
Si se utilizan bolsas de perfusion precargadas con solucion de NaCl al 0,9 %: PACIENTES PEDIATRICOS

Determinar el volumen total de solucién de perfusidon y un recipiente de administracion

1.Determinar el volumen total de perfusién (véase la Seccién 8) y utilizar la bolsa de perfusién adecuado (bolsa de perfusion), como se describe en laTabla 1
precargada del tamano adecuado Bolsas de perfusion: 50, 100 o 250 ml precargadas con soluciéon de NaCl al 0,9 %
(consulte Seccién 5D)

2. Eliminar el volumen de solucion de NaCl al 0,9 % que sea igual al volumen calculado de
olipudasa alfa reconstituida (p. €j., si se necesitan 10 ml de solucioén reconstituida para la
perfusion, primero retirar y desechar 10 ml de soluciéon de NaCl)

Siempre que sea posible, utilice bolsas de perfusién blandas para minimizar la formacién
de espuma

Para los pacientes pedidtricos, el volumen total de perfusion para la dosis de mantenimiento
de 3 mg/kg puede oscilar entre 50 y 250 ml, dependiendo del peso corporal del paciente
pedidtrico

Perfusiones en el domicilio

Tabla 1. Volumen de la solucién final de olipudasa alfa para administrar la dosis
de mantenimiento en pacientes pediatricos (3 mg/kg)

Dosis de mantenimiento Volumen total Recipiente
(mg/kg) de perfusién (ml) de administracion

Peso corporal (kg)

3. Con cuidado, recoja la cantidad 4. Inyecte suavemente la solucion >3y <10 3 50 Bolsa de perfusion, 50 ml
calculada de solucién de olipudasa alfa reconstituida de olipudasa alfa en la

>10y <20 3 100 Bolsa de perfusion, 100 mi

reconstituida utilizando una jeringa bolsa de infusién LS
>20 3 250 Bolsa de perfusién, 250 ml 273

29

28

Si se utilizan bolsas de perfusién vacias: Siga las instrucciones para calcular el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario g:_i
(pagina 7) y para la preparacion de las bolsas de perfusion para la perfusion (pagina 8) £ g

P L . . - i 0=

Después de preparar la solucidon de perfusion en la bolsa de perfusion, utilice las siguientes =

1.Determinar el volumen total de perfusion (véase la Seccidn 8) y utilizar la bolsa de perfusion

AT GG ) G BRI G AR velocidades de perfusion para administrar la dosis de mantenimiento adecuada (Tabla 2):

@ %
58828
2. Con cuidado, recoja la cantidad calculada de solucién de olipudasa alfa reconstituida . » . ) . o é B -gtg
utilizando una jeringa Tabla 2. Veloc[dades de perfusion de olipudasa alfa: dosis de mantenimiento en E§ 23 >
pacientes pediatricos (3 mg/kg. si no hay RAP) g 8559
0 0'G - E
3. Inyecte suavemente la solucién reconstituida de olipudasa alfa en la bolsa de perfusion > glels
Pasos de la perfusion N>SET
S o
. Velocidad Duracién DITEIEHEn) Spher i el
Dosis (mg/kg) ; de la perfusion
4{ (mg/kg/hora) (minutos) (minufos)
1 0.1 205
2 0.3 205
3 220
~ 3 0.6 20+5
4. Ahadir lentamente la cantidad suficiente de solucién inyectable de NaCl al 0,9 % para 4 1 160+ 5

obtener el volumen total de perfusion requerido

Invierta suavemente la bolsa de perfusion para mezclar el contenido. NO lo agite. Al tratarse de
una solucién de proteinas, en ocasiones se produce una ligera floculacion (descrita como finas fibras
fransldcidas) fras la diluciéon

Desde el punto de vista microbiolégico, el producto debe utilizarse inmediatamente. Si no se utiliza
inmediatamente después de la dilucién, los tiempos y las condiciones de almacenamiento en uso son
responsabilidad del usuario y normalmente no delben ser superiores a 24 horas a temperaturas entre 2 °C
y 8 °C, seguidos de 12 horas (incluido el tiempo de perfusion) a temperatura ambiente (hasta 25 °C)



ADULTOS 7 - Recordatorios para el personal de enfermeriq, §S)
Para adultos, las dosis de mantenimiento se administran utilizando bolsas de perfusion de 100 ml encargado de la administraciéon domiciliaria (__)
solamente i
Siga las instrucciones para calcular el volumen de olipudasa alfa reconstituida necesario (véase g
la pagina 7) y para la preparaciéon de las bolsas de perfusion para la infusion (véase la pagina 8) o » o . . O

» - ) . ) La administracion domiciliaria de olipudasa alfa debe estar supervisada por personal de
Una vez preparadas las bolsas de perfusidon de 100 ml, ufilice las velocidades de perfusion descritas enfermeria que esté formado en medidas de emergencia y tenga acceso a la asistencia 6
enlaTabla 3 médica adecuada para manejar reacciones graves, como las relacionadas con la -
hipersensibilidad sistémica (p. ej., anafilaxia). o
Tabla 3. Velocidades de perfusion de olipudasa alfa: dosis de mantenimiento, adultos La dosis y la velocidad de perfusién deben deben mantenerse igual a las utilizadas en el $
(3 mg/kg si, no hay RAP) entorno clinico supervisado,y no deben cambiarse sin la supervision del médico responsable -
) de la prescripcion/del tratamiento O
Pasos de la perfusion Monitorizar al paciente en caso de signos y sinfomas de RAP o hipersensibilidad sistémica, %
Velocidad . Duracion aproxirpoda incluida la andfilaxia, y ponerse en contacto con el médico responsable del tratamiento. b -
Dosis (mg/kg) (ml/hora) Duracion (minutos) de la perfusion La perfusidon posterior solo debe realizarse en un entorno donde estén disponibles medidas Dq_)

(minutos) de reanimacioén.
1 3.3 20+5 Péngase en contacto con el médico responsable de la prescripcién/del tratamiento si se
10 20+5 omite la perfusion (es decir, un retraso >3 dias). Puede ser necesario volver a aumentar la
3 20 025 220 dosis en el entorno clinico supervisado si se han omitido dosis.

Compruebe si tiene suficientes suministros y solicite los pedidos segun sea necesario

AW (DN

33.3 160 +5

¢(Qué volimenes
y velocidades de
perfusion se deben
utilizar en pacientes
pedidtricos y adultos?

Recordatorios
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. A ]
8 - Plantilla de cailculo Notas §S) £
-] (_) 3
. O
Dosis para O §§ & =%
el paciente X = — ESEEE
(7] o -— G o
Peso del paciente Dosis prescrita Dosis del paciente O [E 85 g _§>
kg (mg/kg) (mg/kg) ‘el ° é £ 3E
N ogE 3 (o)
NuUmero de viales 3 § '§-g %—g
de 4 mg para o) SE
reconstitucion* / 4 = -
Dosis del paciente Cantidad de olipudasa NUmero de viales Q g‘g o
: el 2338
(mg/kg) alfa en un vial (mQ) 9S50
2 BEE
- . S 2. 3 3
Ndmero de viales O BEERE
el 223852
de 20 mg para 2585
reconstitucion* / 20 = —
Dosis del paciente Cantidad de olipudasa NUmero de viales
(mg/kg) alfa en un vial (mg)

* Dependiendo de si se utilizan viales de 4 mg o de 20 mg

Proceda con la reconstitucién como se describe en la Seccién 5B (pagina 6)
Volumen de la
solucion reconstituida
de olipudasa alfa

la administracion
domiciliaria de
olipudasa alfa?
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necesaria para 5 %

la perfusion / 4 = G §

o

Dosis del paciente Concentracion Volumen (ml) g 'g_

(mg/kg) de olipudasa alfa g 3

en solucién reconstituida S5

(mg/ml) O35

>

Volumen total
de perfusion Para adultos que reciben dosis de mantenimiento woSS %
QT =
(adultos) 100 de 3 mg/kg 5w § % 3
£ O
Volumen (ml) %E 28 >
566589
Volumen total 2 % geg
de perfusion Para determinar el volumen total de perfusion 32 §- 8 ‘_§
(pacientes de los pacientes pedidtricos, véase la Seccién 6 58
pedidatricos) en la pagina 9 (Tabla 1)

Volumen (ml)

Proceda con la preparacion de la solucion de perfusion como se describe en la Seccién 5C
(pégina 7)

Recordatorios
para el personal de
enfermeria, encargado
de la administracion
domiciliaria

Repita el cdlculo si el peso corporal del paciente ha cambiado o si el médico
responsable del tfratamiento ha cambiado la dosis prescrita

MANTENGA UN REGISTRO DE TODOS LOS CALCULOS

Plantilla de cdlculo
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. A ]
9 - Plantilla de calculo Notas §S) £
-] (_) 3
. O
Dosis para T B
el paciente X = hll 2 0o
(7] o -— G o
Peso del paciente Dosis prescrita Dosis del paciente O [E 85 g _§>
kg (mg/kg) (mg/kg) ‘el ° é £ 3E
N ogE 3 (o)
NuUmero de viales 3 § '§-g %—g
de 4 mg para o) SE
reconstitucion* / 4 = -
Dosis del paciente Cantidad de olipudasa NUmero de viales Q g‘g o
: el 2338
(mg/kg) alfa en un vial (mQ) 0 5009
D R
\— 0528
- . | TS S ‘3 _g
Numero de viales O R
D= 2
de20n_1999ra o “2 58
reconstitucion* / 20 = —
Dosis del paciente Cantidad de olipudasa NUmero de viales
(mg/kg) alfa en un vial (mg)

* Dependiendo de si se utilizan viales de 4 mg o de 20 mg

Proceda con la reconstitucién como se describe en la Seccién 5B (véase la pagina 6)
Volumen de la
solucion reconstituida
de olipudasa alfa

la administracion
domiciliaria de
olipudasa alfa?
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necesaria para E %

la perfusion / 4 = G §

o

Dosis del paciente Concentracion Volumen (ml) g 'g_

(mg/kg) de olipudasa alfa 035

en solucion reconstituida 5 5

(mg/ml) 8 3

Volumen total
de perfusion Para adultos que reciben dosis de mantenimiento vo§8 %;
QT =
(adultos) 100 de 3 mg/kg S2893
ET o890
Volumen (ml) 282>
55658
Volumen total 2 % geg
de perfusién Para determinar el volumen fotal de perfusion de los Q@ e ‘-.g
. P < .z P s 0
(pacientes pacientes pedidtricos, véase la Seccién 6, pagina 9 e53
pedidatricos) (Tabla 1)

Volumen (ml)

Proceda con la preparacion de la solucion de perfusion como se describe en la Seccién 5C
(pégina 7)

Recordatorios
para el personal de
enfermeria, encargado
de la administracion
domiciliaria

Repita el cdlculo si el peso corporal del paciente ha cambiado o si el médico
responsable del tfratamiento ha cambiado la dosis prescrita

Plantilla de cdlculo

MANTENGA UN REGISTRO DE TODOS LOS CALCULOS
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