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GUIA PARA PROFESIONALES SANITARIOS SOBRE POMBILITI (CIPAGLUCOSIDASA ALFA)
1 CONTENIDO Y OBJETIVOS

Esta guia dirigida a profesionales sanitarios contiene informacion de
seguridad importante sobre el tratamiento domiciliario de Pombiliti
(cipaglucosidasa alfa). En ella, el profesional sanitario encontrara
informacion sobre:

—> Qué pacientes pueden ser elegibles para la terapia domiciliaria,
recomendaciones para su evaluacion médica y cémo organizar las
perfusiones en el domicilio, incluyendo la premedicaciéon y el
tratamiento de urgencia de reacciones a la perfusion.

—> Coémo preparar, reconstituir y administrar el medicamento en el
domicilio.

—> (Como identificar y tratar las reacciones adversas a los
medicamentos, incluidas las reacciones asociadas a la perfusion
(RAP), y posibles acciones para el control de las reacciones
farmacologicas adversas en caso de aparicion de sintomas.

Es importante que le proporcione al paciente la Guia para pacientes y
cuidadores sobre la administracién domiciliaria de Pombiliti (cipaglucosidasa
alfa), que incluye el diario de perfusiones. Debera explicarle la importancia
de completar este diario y llevarlo siempre a la consulta.

Para mas informacion sobre Pombiliti, por favor, consulte su ficha técnica
disponible en el siguiente enlace:

https://cima.aemps.es/cima/publico/detalle.hrtm|?nreqistro=1221714001



https://cima.aemps.es/cima/publico/detalle.html?nregistro=1221714001
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5 EVALUACION DE LA ELEGIBILIDAD PARA
LA PERFUSION DOMICILIARIA

La decision de iniciar la administracion domiciliaria de cipaglucosidasa alfa,
en combinacion con miglustat, debera tomarse tras la evaluacion y conforme
a las recomendaciones del médico responsable del tratamiento. Se deben
tener en cuenta los siguientes criterios para valorar la idoneidad del
paciente:

—> El paciente debe haber recibido perfusiones de cipaglucosidasa alfa
bajo la supervision de un médico con experiencia durante meses en
un entorno clinico u hospitalario, haber tolerado bien las
perfusiones y no haber tenido antecedentes de RAP moderadas ni
graves. La documentacion de un patréon de perfusiones bien
toleradas es una condicion previa para el inicio de la perfusion
domiciliaria.

—> El paciente debe ser considerado médicamente estable. Se llevara a
cabo una evaluacion exhaustiva antes del inicio de la terapia
domiciliaria. No debe padecer ninguna enfermedad concomitante que,
en opinidon del médico, pueda afectar a su capacidad para tolerar la
perfusion.

—> El paciente debe presentar antecedentes de adherencia a la pauta
posologica prescrita y los requisitos de ayuno de miglustat.

—> El paciente debe tener la voluntad y la capacidad para cumplir los
procedimientos de la terapia domiciliaria.

—>  La infraestructura, recursos y procedimientos (incluida la formacién),
para la perfusion domiciliaria deben establecerse.

—> El profesional sanitario siempre debe estar disponible durante la
perfusion domiciliaria y, una vez finalizada, durante un periodo de
tiempo determinado, que dependera del grado de tolerancia que se
establezca para el paciente antes del inicio de la administracion
domiciliaria de Pombiliti.
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3.1

ORGANIZACION DE LA TERAPIA
DOMICILIARIA

ASPECTOS GENERALES

-

El médico responsable del tratamiento ha informado al paciente y/o
cuidador del tratamiento que se administrara en el domicilio, asi
como de los riesgos asociados a la terapia domiciliaria (reacciones de
hipersensibilidad, RAP y errores en la medicacion) y estos deben
confirmar su aceptacion al tratamiento en el domicilio.

El paciente y/o cuidador conocen la enfermedad y son capaces de
identificar acontecimientos adversos como RAP y reacciones de
hipersensibilidad, y saben como proceder en caso de que aparezcan.

El domicilio debe ser propicio para la administracion de la terapia
domiciliaria, siendo un entorno limpio con electricidad, agua, acceso
telefonico, refrigeracion y espacio fisico para poder guardar miglustat
y todos los equipos y suministros para las perfusiones.

El paciente y/o el cuidador saben que cipaglucosidasa alfa siempre
tiene que administrarse en combinacién con miglustat, y que
miglustat siempre debe administrarse 1 hora antes de la perfusion de
cipaglucosidasa alfa.

Se ha informado al paciente de que la administracion de la perfusion
la realiza el personal de enfermeria u otro profesional sanitario.

En caso de que el paciente presente alguna reacciéon adversa
durante alguna administracion realizada en el entorno domiciliario,
es importante que se informe al médico responsable del
tratamiento. Las perfusiones posteriores se administraran en el
hospital u otro entorno médico.

El paciente debe tener la capacidad fisica y mental para recibir las
perfusiones en el domicilio.

El paciente dispone de un acceso venoso o un dispositivo de acceso
venoso central que permite una adecuada perfusion.
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Estudio médico del paciente antes de administrar la perfusion

domiciliaria

—> Se debe confirmar que el bienestar y el estado general del paciente son
buenos de acuerdo con el estado de su enfermedad.

—> Se debe excluir la presencia de una enfermedad aguda y febril.

—> Se preguntara al paciente si ha desarrollado alguna reaccién adversa
asociada a la perfusion anterior (es decir, después de que el profesional
sanitario encargado de la perfusion abandonara el domicilio del
paciente).

—> Se realizara un control habitual de la presion arterial, el pulso, la
frecuencia respiratoria y la temperatura corporal al principio y durante
la perfusion, sobre todo antes de aumentar la velocidad de esta.

—> Se debe consultar al médico responsable del tratamiento antes de
iniciar la perfusion en caso de una enfermedad intercurrente o una
nueva notificacion de una reaccion adversa asociada a la perfusion
anterior.

Riesgo de insuficiencia cardiorrespiratoria aguda en pacientes
predispuestos

Los pacientes con enfermedad respiratoria aguda subyacente o deterioro de
la funcion respiratoria y/o cardiaca pueden estar en riesgo de exacerbacion
grave de sus afecciones cardiacas o respiratorias durante las perfusiones. Se
debe disponer de asistencia médica inmediata y de medidas de
monitorizacion apropiadas durante la perfusion de cipaglucosidasa alfa.




GUIA PARA PROFESIONALES SANITARIOS SOBRE POMBILITI (CIPAGLUCOSIDASA ALFA)

3.2

TERAPIA DOMICILIARIA. PRETRATAMIENTO Y TRATAMIENTO
DE URGENCIA

9

El profesional sanitario encargado de la perfusién debe documentar
cada perfusion, describiendo la situacion médica del paciente antes
y después de la perfusion, la posologia, la velocidad de perfusion,
cualquier efecto secundario/urgencia que aparezca y su
tratamiento. Para ello, tiene disponible el Diario de perfusiones para
la terapia domiciliaria de Pombiliti (cipaglucosidasa alfa) en la Guia
para pacientes y cuidadores sobre la perfusion domiciliaria de
Pombiliti (cipaglucosidasa alfa).

Todas las RAP, incluso las reacciones de hipersensibilidad y
anafilacticas, se deben registrar en el diario de perfusiones.

El profesional sanitario encargado de la perfusion debe realizar un
control adecuado de las RAP, incluyendo la reduccién de la velocidad
de perfusion, la interrupcion temporal de la perfusion, el
tratamiento sintomatico (por ejemplo, con antihistaminicos orales o
antipiréticos) y las medidas de reanimacién oportunas.

Se puede administrar premedicacion con antihistaminicos orales,
antipiréticos y/o corticoesteroides, a modo de apoyo frente a los signos
y sintomas relacionados con las RAP. Se proporcionara un
pretratamiento adecuado en base a la prescripcidon especifica del
paciente. El tratamiento administrado en el hospital u otro entorno
clinico no debe alterarse en el domicilio a menos que asi lo indique el
médico responsable del tratamiento.

Si fuera necesario, se dispondra de medicamentos para responder a
una situacion urgente.

Si el paciente desarrolla una RAP, se puede intentar controlar con
una reduccion de la velocidad de perfusiéon, una interrupcion
temporal de la perfusion, tratamiento sintomatico con
antihistaminicos orales o antipiréticos o, en caso necesario, con las
medidas de reanimacién oportunas.

Si el paciente experimenta una reaccion anafilactica o alérgica grave
durante o poco después de la perfusion, se interrumpira
inmediatamente y se iniciara un tratamiento farmacolégico
adecuado. Si el paciente continGa con el tratamiento, las siguientes
perfusiones se administraran en el hospital u otro entorno médico
equipado para abordar este tipo de urgencias médicas.
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3.3

Diario de perfusiones

%

El diario de perfusiones sirve como un medio de comunicacion entre
todas las personas implicadas en la administracion de cipaglucosidasa
alfa en combinacion con miglustat en el domicilio.

El profesional sanitario encargado de la perfusion registra los hallazgos
y las acciones asociadas a la perfusion inicial y toda la informacion
relevante de perfusiones posteriores en el diario de perfusiones.

Se debe disponer de una lista de contactos en caso de urgencia que
estara disponible en el diario de perfusiones.

El diario de perfusiones se debe conservar en el domicilio del paciente
y el profesional sanitario y/o el paciente/cuidador lo actualizaran
después de cada administracion de cipaglucosidasa alfa.

El paciente/cuidador debe llevar el diario de perfusiones al
hospital/centro médico en cada consulta y, posteriormente, volver a
llevarselo al domicilio.

En el diario de perfusiones, el médico responsable del tratamiento
indicara la dosis, el volumen de reconstitucion requerido, la
velocidad de la perfusion y cualquier cambio que pueda producirse.

El médico responsable del tratamiento expondra claramente qué es lo
que hay que hacer, la premedicaciéon que debe administrarse y qué
medicamentos hay que utilizar si el paciente desarrolla una RAP
grave segun los estandares médicos actuales para el tratamiento de
urgencia.

Se incluira en el Diario de perfusiones los datos de contacto del médico
responsable de este tratamiento.
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4 PROCEDIMIENTO DE LA PERFUSION
DOMICILIARIA

El médico responsable del tratamiento es encargado de organizar la terapia
domiciliaria, de acordar un procedimiento para la perfusion y confirmar que
el profesional sanitario responsable de la perfusion en el domicilio esta
cualificado para llevarlo a cabo.

El profesional sanitario encargado de la perfusion realiza todo el
procedimiento de perfusion en el domicilio del paciente. Asimismo,
permanecera disponible en todo momento durante la terapia domiciliaria y
durante un tiempo concreto después de la perfusion, dependiendo de la
tolerancia del paciente antes de iniciar la perfusion en el domicilio.

Es preciso adherirse a los procedimientos de preparacion/administracion
descritos en la seccion 5 de este documento y cada administracion de
cipaglucosidasa alfa se registrara en el diario de perfusiones (seccion 3.3).
Si hubiera algin problema con la reconstitucion y la administracion de
cipaglucosidasa alfa, el profesional sanitario encargado de la perfusion debe
consultar al médico responsable del tratamiento para determinar cual es el
mejor método de actuacion antes de reiniciar o continuar con la perfusion.

Si el paciente considera que el tratamiento no es eficaz, debera ponerse en
contacto con el médico responsable del tratamiento.
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5 PREPARACION Y ADMINISTRACION DE
CIPAGLUCOSIDASA ALFA

5 1 Prescripcion

El médico responsable del tratamiento debe determinar la dosis de
miglustat, la dosis de cipaglucosidasa alfa, el volumen de reconstitucion
requerido, la velocidad de perfusion, la premedicacion, los medicamentos
para las urgencias y cualquier posible cambio, y esta informacion se
documentara en el diario de perfusiones. Los cambios en esta prescripcion
se registraran en el diario de perfusiones.

Como la cipaglucosidasa alfa se administra a una dosis ajustada en funcion
del peso, se debe comprobar regularmente el peso del paciente para
confirmar que la posologia establecida es la correcta. En caso de delegacion,
el médico responsable del tratamiento debe determinar cémo ajustar la
posologia si se produce un cambio en el peso. Para evitar errores en la
medicacién, es fundamental que el médico responsable del tratamiento
determine correctamente el volumen de perfusion requerido con
anterioridad.

5 2 Suministros

LISTA DE CONTROL PARA EL DIA DE TRATAMIENTO

5] PRODUCTOS @ﬁ’ EQUIPO Y SUMINISTROS PARA LA PERFUSION
] Viales de cipaglucosidasa alfa [JAgua estéril para preparaciones inyectables a
105 mg (20 mg/kg de peso temperatura ambiente entre 20°Cy 25°C
corporal cada dos semanas) ] Solucion inyectable de cloruro de sodio 9 mg/ml (0,9 %)
] Capsulas de miglustat a temperatura ambiente entre 20°C y 25°C - Elegir
(pacientes > 50 kg, 4 capsulas tamano de bolsa en base al peso corporal del paciente

[260 mg total]; > 40 kg a < 50

; j i 1 ia -N
e, BR[O e ) Una aguja de calibre 18 o menor didmetro - No

utilizar agujas con filtro que reduzcan las

S articulas durante la preparacion
[J Premedicacion conforme a la s . . 2 .
prescripcion 0 Suministros adicionales segun el protocolo del centro
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5.3

Cronologia de la administracion, incluyendo la administracion
de miglustat

Cipaglucosidasa alfa solo se debe administrar con miglustat.

Como debe ser el dia de la perfusion:

Inicio Fin
Tgma de tratamiento tratamiento
miglustat Pombiliti Pombiliti
v Duracion aproximada de la perfusion: 4 horas
Horas v

0 1 2 3 4 5 6 7
° ® . @ @ @ o @
A A
o 4 horas ®
Inicio del ayuno Fin del ayuno

Si el paciente ha cambiado de otra terapia de sustitucion
enzimatica (TSE), el tratamiento con cipaglucosidasa alfa +
miglustat se puede iniciar en el siguiente punto temporal de
la pauta posologica planificada, es decir, 2 semanas después
del tratamiento previo. Se debe aconsejar a los pacientes que
antes recibian otra TSE y han cambiado a cipaglucosidasa alfa
+ miglustat que sigan tomando la premedicacion utilizada con
la terapia anterior para minimizar posibles reacciones
asociadas a la perfusion (RAP).
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VERIFICAR DOS VECES LO SIGUIENTE
g - El paciente ha tomado las capsulas de miglustat
(9@(9(9 aproximadamente 1 hora antes del inicio previsto de la
perfusion.
- Ha ayunado 2 horas antes y 2 horas después de la toma de
miglustat.

TOMA DE MIGLUSTAT

« Los pacientes deben ayunar 2 horas antes y 2 horas
después de la toma de miglustat

« Las capsulas se deben tomar aproximadamente 1 hora
antes del inicio de la perfusion de cipaglucosidasa alfa

« En caso de una demora en la perfusion, el inicio de la
perfusion no debe exceder las 3 horas desde la
administracion oral de miglustat

- Las capsulas deben ingerirse con agua, leche de vaca
desnatada y té o café, sin nata o leche entera, azlcares ni
edulcorantes. Estas bebidas pueden consumirse durante
este periodo de ayuno de 4 horas.

« Dos horas después de tomar miglustat, el paciente puede
volver a comer y beber con normalidad.
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5.4

Informacion util para la posologia

La pauta posoldgica de cipaglucosidasa alfa + miglustat se basa en el peso
corporal. Si el peso del paciente ha cambiado desde su Ultima perfusion, o
si el paciente no ha recibido cipaglucosidasa alfa + miglustat con
anterioridad, sera necesario pesar al paciente.

Calculo de la dosis

Cipaglucosidasa alfa se

administra al paciente R
por perfusion
/
j—

intravenosa en semanas
alternas junto con el
tratamiento oral con
miglustat.

Posologia de cipaglucosidasa alfa
basada en el peso

Dosis recomendada: 20 mg/kg de peso
corporal total administrados cada dos
semanas como solucién intravenosa

Cada vial de Pombiliti es de un solo uso.

Calculo dosis Pombiliti

. Peso corporal del paciente (kg)
D
osis dosis (20 mg/kg)
Viales a Dosis del paciente (en mg)
reconstituir dividida entre 105 (mg/vial)

Redondear al siguiente

Viales a preparar ,
numero entero

Calcular - .
Numero de viales completos
volumen de , .
. x 7,0 ml + numero de viales
extraccion

decimales x 7,0 ml

Las capsulas de
miglustat de 65 mg se
administran cada dos
semanas junto con la
perfusion intravenosa
de cipaglucosidasa alfa.

Posologia de miglustat basada en

el peso

Dosis recomendada:

e > 40 kg pero < 50 kg = 3 capsulas

Ejemplo

X

65 kg x 20 mg/kg = 1300 mg de dosis total

1.300/105 mg por vial =
12,38 viales

12.38 viales » 13 viales

12 viales
x7,0ml =
84 ml

0,38 viales
x7,0ml =
2,7 ml

84 ml+2,7ml=
86,7 ml de volumen de extracciéon
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5.5

Preparacion para la reconstitucion

Antes de poder administrar cipaglucosidasa alfa al paciente, es
necesario realizar su reconstitucion. Después de conocer el nimero
de viales que se van a utilizar, se deben sacar de la nevera y dejar
que alcancen la temperatura ambiente de entre 20°C y 25°C durante
unos 30 minutos.

ELEMENTOS NECESARIOS PARA LA RECONSTITUCION Y DILUCION

Viales de cipaglucosidasa alfa Agua estéril para

105 mg preparaciones
inyectables a
temperatura
ambiente entre 20°C
y 25°C

Solucion  inyectable de Una aguja de calibre

cloruro de sodio 9 mg/ml 18 o menor diametro

(0,9 %) a temperatura W - No utilizar agujas

ambiente entre 20°C y 25°C con filtro  que

- Elegir un tamano de bolsa ] reduzcan las
basado en el peso particulas durante la
corporal del paciente preparacion

INSPECCIONAR CADA VIAL CUIDADOSAMENTE

Solucion  transparente  a
L opalescente, entre incolora y
ligeramente amarilla,
practicamente  libre  de
particulas aunque puede
contener particulas de color
blanco a translucidas.

No utilizar si se
observan particulas
extranas o] la
solucion  presenta
una alteracion del
color.
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5.6

Reconstitucion

Sacar los viales de la
nevera (2°Ca8°C)y
dejar que alcancen la
temperatura ambiente
(es decir, unos 30
minutos entre 20°C y
25°C).

Reconstituir cada vial Inclinar e ir girando
anadiendo lentamente 7,2 cada vial con cuidado
ml de agua estéril para para disolver el polvo.
preparaciones inyectables No invertir, remover
gota a gota por el lateral del ni agitar. Se suele
vial y no directamente sobre tardar 2 minutos en la
el polvo liofilizado. reconstitucion del

polvo liofilizado.

Inspeccionar los viales reconstituidos para verificar que no
haya particulas ni alteracion del color. El volumen
reconstituido es una solucion entre incolora y de color
amarillo palido, transparente a opalescente, practicamente
libre de particulas, aunque puede contener algunas de color
blanco a translucidas.

» Si en la inspeccion inmediata se observan particulas
extrafas o la solucion presenta una alteracion del color, no
utilizar.

 Cada vial reconstituido debe producir una concentracion de
15 mg/ml de cipaglucosidasa alfa con un volumen extraible
de 7,0 ml. Es decir, 105mg.

Repetir los pasos anteriores para todos los viales necesarios para dilucion.
Después de la reconstitucion se recomienda diluir los viales de inmediato.
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5.7

Dilucion

Extraer el aire del interior
de la bolsa de perfusion.

Asimismo, extraer un
volumen equivalente de
solucion de cloruro de

sodio 9 mg/ml (0,9 %)
para preparaciones
inyectables, que sera
sustituido por el volumen
total (ml) de
cipaglucosidasa alfa
reconstituido.

Extraer lentamente la
solucion reconstituida de
los viales hasta obtener la
dosis del paciente con una
jeringa de diametro de
aguja no superior a 18G.
Evitar la formacion de
espuma en la jeringa.
Desechar cualquier resto
de solucion reconstituida
que quede en el Gltimo
vial.

Inyectar lentamente la
solucion reconstituida de

cipaglucosidasa alfa
directamente en la bolsa
de perfusion con la
solucion de cloruro de
sodio 9 mg/ml (0,9 %).
No anadir directamente
en el espacio de aire que
pueda quedar dentro de
la bolsa de perfusion.

« Invertir o masajear con cuidado la bolsa para

mezclar la solucion diluida.

« No sacudir ni agitar excesivamente la bolsa de

perfusion.

« No utilizar un tubo neumatico para transportar la

bolsa de perfusion.

Cipaglucosidasa alfa se debe administrar segun lo indicado en la ficha técnica

0] « Se debe utilizar un equipo de administracion intravenosa con un
m filtro en linea de 0,2 micrometros de baja fijacion de proteinas.
(] Si la via intravenosa se bloguea durante la perfusion, cambiar el

filtro.

« Si el uso inmediato no es posible, la solucion reconstituida se puede
conservar durante un maximo de 24 horas en nevera a entre 2°Cy

8°C.
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Administracion de la perfusion

[

Ya esta todo listo para iniciar la perfusion J v

La perfusion durara aproximadamente 4 horasm‘
e e S AN

5.8

4
A

1. La solucion para perfusion debe administrarse a temperatura ambiente.

2. El volumen total de la perfusion se determina en funcion del peso
corporal y se suele administrar durante un periodo aproximado de 4
horas.

3. La perfusion de cipaglucosidasa alfa debe iniciarse alrededor de 1 hora
después de la administracion oral de miglustat.

4. En caso de una demora en la perfusion, el inicio de la perfusion no debe
exceder las 3 horas desde la administracion oral de miglustat.

5. La velocidad de perfusion inicial debe ser, como maximo, de 1
mg/kg/hora durante 30 minutos.

6. La velocidad de perfusion puede aumentarse 2 mg/kg/hora cada 30
minutos, tras establecer la tolerancia del paciente a la velocidad de
perfusion, hasta alcanzar un valor maximo de 7 mg/kg/hora.

7. Es preciso registrar las constantes vitales al final de cada paso.

Velocidades y volumenes de perfusion recomendados

Intervalo de Volumen de Paso 1 Paso 2 Paso 3 Paso 4
peso del perfusion total| 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h

paciente (kg) (ml) (ml/h) (ml/h) (ml/h) (ml/h)
40 - 50 250 13 38 63 88
50,1 - 60 300 15 45 75 105
60,1 - 100 500 25 75 125 175
100,1 - 120 600 30 90 150 210
120,1 - 140 700 35 105 175 245
140,1 - 160 800 40 120 200 280
160,1 - 180 900 45 135 225 315
180,1 - 200 1.000 50 150 250 350

La velocidad de perfusion se puede ralentizar o detener temporalmente en caso de aparecer una RAP leve
a moderada. Si se desarrolla una reaccion alérgica o anafilaxia, detener inmediatamente la perfusion e

iniciar el tratamiento médico adecuado.
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6 IDENTIFICACION Y TRATAMIENTO DE
LAS REACCIONES ASOCIADAS A LA
PERFUSION Y LAS REACCIONES DE
HIPERSENSIBILIDAD

Se sabe que las reacciones asociadas a la perfusion (RAP) y las reacciones de
hipersensibilidad aparecen durante o hasta unas horas después de la perfusion de
cipaglucosidasa alfa y otras terapias de sustitucion enzimatica (TSE).

La mayoria de las RAP descritas con cipaglucosidasa alfa fueron leves o moderadas y
transitorias, e incluyeron distension abdominal, escalofrios, mareos, disgeusia, disnea,
rubefaccion, prurito, pirexia y exantema.

También se han descrito RAP severas, como anafilaxia, en pacientes tratados con
cipaglucosidasa alfa. Los sintomas de RAP severas pueden incluir angioedema,
broncoespasmo, dolor toracico, escalofrios, disnea, urticaria generalizada,
hipotension (sensacion de desmayo, palidez), edema laringeo, sincope y taquicardia.

Para el control de las RAP se debe considerar la reduccién de la velocidad de perfusion,
interrupcion temporal de la perfusion, tratamiento sintomatico con antihistaminicos
orales, o antipiréticos, y medidas de reanimacion adecuadas. En caso de una RAP
severa, el profesional sanitario encargado de la perfusion debe pausar
inmediatamente la perfusion y administrar el tratamiento médico apropiado. Deben
seguirse los estandares médicos actuales para el tratamiento de urgencia de las
reacciones anafilacticas y tener facil acceso a un equipo de reanimacion.

Es necesario considerar cuidadosamente los riesgos y beneficios de la readministracion
de cipaglucosidasa alfa tras la anafilaxia o una reaccion a la perfusion grave vy, si el
paciente continla con el tratamiento, la siguiente perfusion se administrara en un
entorno clinico, equipado para actuar en caso de urgencias médicas de este tipo.

El diagrama de flujo de la siguiente pagina presenta las
recomendaciones sobre como proceder en caso de una RAP.

Las recomendaciones terapéuticas indicadas en el diagrama de flujo
son solo sugerencias. El médico responsable del tratamiento tomara la
decisién final con respecto al tratamiento en el plan de urgencia. Es
necesario garantizar la disposicién de un equipo de reanimaciéon antes
de iniciar la perfusion.

Registrar en el diario de perfusiones toda la informacion sobre la hora,
reacciones adversas, medicamentos y velocidades de perfusion.
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Consultar la ficha técnica actual para acceder a la informacion completa de
cipaglucosidasa alfa, disponible en:

https://cima.aemps.es/cima/dochtml/ft/1221714001/FT_1221714001.html



https://cima.aemps.es/cima/dochtml/ft/1221714001/FT_1221714001.html
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7 NOTIFICACION DE SOSPECHAS DE
REACCIONES ADVERSAS

Se recuerda la importancia de notificar las sospechas de reacciones adversas
a través del Centro Autonomico de Farmacovigilancia correspondiente o del
formulario electronico disponible en https://www.notificaRAM.es.

Asimismo, también debe notificarse cualquier error de medicacién de la
misma manera que la descrita para las reacciones adversas.

También puede notificarlas a Amicus Therapeutics a través de los siguientes
datos de contacto:

—> Tel: (+34) 900 941 616;

—> drugsafety@amicusrx.com.
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