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Lea detenidamente la siguiente informacién antes de empezar el proceso
de perfusiéon domiciliaria.

Guarde esta informacién en un lugar de facil acceso, ya que puede tener que
volver a leerla.

Si tiene alguna duda, consulte a su médico.

Este medicamento se le harecetado a usted. No debe darselo a otras personas,
aunque tengan los mismos sintomas, ya que puede perjudicarles.

Si usted experimenta algun efecto adverso, usted mismo o su cuidadordebe
comunicarselo a su médico o al personal sanitario.
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1. INTRODUCCION

Las personas a tratamiento con Fabrazyme tienen la opcién de,
recibir sus perfusiones en casa. La decision de recibir dicho
tratamiento en su domicilio se debe tomar entre usted y su
meédico, después de realizar las perfusiones iniciales en el
hospital para asegurarse de que no tiene problemas con
ellas.

El objetivo de este material informativo es proporcionar unas
pautas de como debe realizarse la administracion de Fabrazyme
en su domicilio.

Ademas, en esta guia usted encontrara informacién sobre los
posibles acontecimientos adversos relacionados con la
administracion de este medicamento, y qué hacer si éstos
aparecen.

Consulte el prospecto de Fabrazyme para obtener informacion
adicional disponible en el centro de informacion online de
medicamentos de la AEMPS (CIMA): https://cima.aemps.es
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2. FORMACION SOBRE LA
PREPARACION Y
ADMINISTRACION DE
FABRAZYME

hospital. Usted y su médico acordaran el nivel de apoyo I
requerido para la perfusién domiciliaria.

La administracion se puede realizar bien por el personal de
enfermeria que se desplace a su domicilio, o puede realizarla
usted mismo o su cuidador una vez haya recibido la formacion
adecuada.

Su médico o enfermero/a le daré las instrucciones iniciales en el F

e Su meédico es el responsable de la organizacion de la infusion
domiciliaria y necesita estar de acuerdo con el procedimiento de
perfusion domiciliaria.

» Si prefiere llevar a cabo el procedimiento usted mismo o con la ayuda
de su(s) cuidador(es), usted y/o su(s) cuidador(es) recibiran formacioén
del personal de enfermeria. El personal de enfermeria les explicara y
demostrara el procedimiento completo de perfusion, incluyendo la
formacion sobre la higiene de manos, la desinfeccion adecuada y la
manipulacion aséptica al preparar la perfusion.

* En las siguientes visitas, el personal de enfermeria estara presente
para ayudar, si es necesario, hasta que usted y/o su(s) cuidador(es) se
sientan seguros con todo el procedimiento de perfusion.

» Durante la preparacion y administracion de Fabrazyme, deben seguirse
estrictamente los procedimientos descritos en el prospecto y en este
manual.

* Cada administracion de Fabrazyme debe registrarse en el Diario de
Registro.

» La perfusion debe administrarse siempre en presencia de un adulto
gue conozca los procedimientos de infusion y que haya recibido la
formacion adecuada sobre cémo actuar en caso de reaccion asociada a la
infusién y de errores de medicacion (segun la valoracion del médico
tratante o de la enfermera de infusion).

< Es muy importante seguir las directrices relativas a la velocidad y
dosis de la perfusion establecidas por su médico, tal y como se han
anotado en el Diario de Registro, y no se cambiaran sin el
consentimiento previo del mismo y sin la supervision del personal de
enfermeria
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2.1 Tratamiento previo y de urgencia

* Su médico le recetara medicacion para el tratamiento previo si
fuera necesario. Su médico incluird la informacion de esta
medicacion en el Diario de Registro

* Su médico le recetara la medicacion para responder a
situaciones de urgencia si fuera necesario. Su médico incluira la
informacién de esta medicacién en el Diario de Registro. Esta
medicacién para urgencias debera estar disponible durante las
perfusiones en casa.

2.2 Diario de registro

» El Diario de Registro que le ha proporcionado su médico sirve
como medio de comunicacién entre todas las personas
involucradas en la administracion de este medicamento en casa.

» El Diario de Registro se guardara en casay usted, su(s) cuidador(es),
su médico, y/o el personal de enfermeria se encargaran de mantenerlo
actualizado.

+ Cada administracion de Fabrazyme en casa debe anotarse
en el Diario de Registro.

» Usted y/o su(s) cuidador(es) deberan llevar el Diario de Registro a
todas las visitas hospitalarias para realizar las comprobaciones
pertinentes. Se llevara de vuelta a casa.

* El personal de enfermeria registrara todos los datos y acciones
que se realizaran desde la primera entrevista, y usted, su(s)
cuidador(es), o el personal de enfermeria anotaran en el Diario de
Registro cualquier informacion importante recogida en las visitas
posteriores.

* En el Diario de Registro, el médico indicara claramente
como se debe actuar y qué se debe administrar en el caso
de que se produzca un efecto adverso de la perfusion. En
caso de cualquier reaccion a la perfusion, ésta se debera
interrumpir

Diario de Registro
para terapia
domiciliaria de
Fabrazyme

(agalsidasa beta)

Informacién sobre prevencidn de riesgos acordada con la Agencia
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» Cualquier efecto adverso asociado con la perfusion y/o error de medicacion se debera anotar en el Diario de

Registro




INFORMACION DE SEGURIDAD PARA PACIENTES SOBRE LA PERFUSION DOMICILIARIA

3. . COMO SE PREPARA
Y ADMINISTRA
FABRAZYME?

3.1 Material necesario para la preparacion y administracion de Fabrazyme

Suministrado por el hospital/farmacia, a usted o a un tercero, de la manera prescrita por su médico:

* Viales de Fabrazyme (5 mg o 35 mg por vial); deben almacenarse
en un frigorifico limpio a una temperatura entre +2°C y +8°C.

» Agua para preparaciones inyectables: Para la reconstitucion de Fabrazyme utilice agua estéril para inyeccion.
* Solucion de NaCl al 0,9%, 2 x 250 ml para administracion 1V.

* Solucion de NaCl al 0,9%, 2 x 50 ml para limpiar la linea de perfusién antes y después de la perfusion.

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

* Nuamero suficiente de jeringuillas de 2 ml, 10 mly 50 ml en funcion de la dosis
de Fabrazyme.

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

» 1 aguja de infusion.

 Filtro en linea de 0,2 micras de baja unién a proteinas.

» Equipo de administracion de perfusion (linea de perfusion).
» Esparadrapo.

» Hisopos estériles para la limpieza de la piel.

» Contenedor para objetos punzantes.

» Jabodn para lavarse las manos.

« Torniquete.

* Requisitos adicionales si se utiliza un dispositivo de acceso venoso:
- Heparina.
- Solucion de NacCl al 0,9%.
- Agujas.
- Jeringuillas.
- Apositos.
- Guantes estériles.
- Aguja Gripper.
» Medicacion para el tratamiento previo (si aplica).

» Medicacion de emergencia (vea el Diario de Registro para consultar las instrucciones del médico)
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3.2 Preparacion

NOTA: Las instrucciones de uso (reconstitucion, dilucion y
administracién) se encuentran en el prospecto. En este apartado se
ofrece una descripcion detallada.

Prepare una zona de trabajo limpia y disponga los suministros.

Los viales de Fabrazyme deben sacarse del frigorifico 30 minutos
antes de su preparacion para que alcancen la temperatura ambiente.

Compruebe la fecha de caducidad impresa en la parte inferior de la
caja de viales (NO utilice Fabrazyme después de la fecha de
caducidad).

Compruebe si el nimero de viales recibidos es correcto.

Prepare Unicamente el nUmero de viales necesarios para una perfusion.

Nota: Deben seguirse las instrucciones de almacenamiento tal y como se
describen en las instrucciones de uso del prospecto.

3.3 Reconstitucion de Fabrazyme

10.

11.

12.

Retire la tapa con cierre “flip-off” del vial de Fabrazyme.

Desinfecte el tapon de goma del vial de Fabrazyme con clorhexidina 'y

deje que se seque al aire.

Abra el agua estéril para inyeccion.

Introduzca la cantidad necesaria (ml) de agua estéril en la jeringuilla:

» Para viales de 35 mg, reconstituir cada vial con 7,2 ml de agua estéril
para inyeccion.

» Para viales de 5 mg, reconstituir cada vial con 1,1 ml de agua estéril
para inyeccion.

Esto se debe realizar afiadiendo lentamente gota a gota el agua para

preparaciones inyectables dentro del vial, si se hace con fuerza de

golpe puede producir espuma. Balancee e incline cada vial suavemente.

No lo invierta, ni lo gire o agite.
Repita el proceso si necesita mas viales de Fabrazyme.
Después de mezclar la solucion pueden aparecer pequefias burbujas.

Deje que pasen unos minutos para que desaparezcan las burbujas de
la solucion y asegurese de que el polvo se ha reconstituido
correctamente.

Después de la reconstitucion, la solucion de Fabrazyme® debera
examinarse visualmente antes de su uso. La solucion reconstituida tiene
que ser un liquido claro e incoloro, sin la presencia de ningun cuerpo
extrafio. Dado que se trata de una solucion proteinica, en ocasiones se
puede producir una ligera floculacién/turbiedad (en forma de fibras
traslicidas delgadas) después de la dilucion.

Si nota la presencia de cuerpos extrafios o la alteracion del color del
liquido, no utilice el producto y pongase en contacto con el personal de
enfermeria y/o con su médico.

Se recomienda que los viales se diluyan rapidamente después de la
reconstitucion para minimizar la formacion de particulas de proteinas con
el tiempo.

El producto que no se haya utilizado, o cualquier material de desecho, se
debe eliminar de acuerdo con los requisitos locales.

3.2 PASO 1: Preparacion de los materiales

3.3 PASO 2: Desinfectar el frasco

3.3 PASO 4: Introduzca la cantidad
necesaria de agua estéril en la jeringuilla

3.3 PASO 5: Evite expulsar a la fuerza el
agua de las inyecciones de la jeringa
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3.4 Dilucion

1. Desinfecte la tapa o abertura de 1 o 2 bolsas de solucién de NaCl al
0,9% con clorhexidina y deje secar al aire.

2. El volumen de solucion reconstituida de Fabrazyme® debe ser el
mismo que el prescrito en el Diario de Registro.

3. Inserte la aguja en el tap6n de la bolsa de perfusion y extraiga
lentamente un volumen de solucién de NaCl al 0,9% equivalente al
volumen de solucion reconstituida de Fabrazyme® que se debe
afadir.

Por ejemplo, si el volumen reconstituido prescrito es de 14 ml, extraiga 14
ml de solucion de NaCl de la bolsa de solucion de NaCl. No extraiga nunca
mas de la mitad del contenido de la bolsa de solucion de NaCl, de este
modo se garantiza que al menos la mitad de la solucién diluida es de NaCl.

4.  Elimine el aire contenido dentro de la bolsa de perfusion extrayéndolo
con una jeringuilla de 50 ml.

5.  Extraiga lentamente la solucion reconstituida de cada vial hasta que se
complete el volumen total necesario. En el momento de la extraccion de
estas cantidades, el producto reconstituido no debe contener espuma.

6. Inyecte lentamente el volumen total de la solucidon reconstituida de
Fabrazyme® en la bolsa de perfusién de solucion de NaCl al 0,9%.

7.  Mezcle cuidadosamente esta solucion de Fabrazyme® invirtiendo o
dando un suave masaje a la bolsa de perfusion. No agite 0 mueva
excesivamente la bolsa de perfusion.

8. La solucién diluida debe filtrarse a través de un filtro en linea de 0,2 micras
de baja unién a proteinas durante la administracion.

3.5 Administracion

3.5.1 Llenado de la linea de perfusion

1. Extraiga el sistema de perfusion de su envoltorio y ciérrelo con el cierre de
rodillo. Conecte el filtro en linea con la linea de perfusion.

2. Conecte la aguja en la bolsa de la solucion de NaCl al 0,9% que no
contiene Fabrazyme® y llene el sistema de perfusion sujetando la camara
de goteo en posicién invertida y abriendo el cierre de rodillo.

3. Llene todo el sistema, elimine las burbujas de aire que pueda haber y
cierre el cierre de rodillo.

4.  Conecte la bolsa de perfusién con Fabrazyme® al sistema y mantenga el
cierre cerrado.

3.4 PASO 3: Extraer lentamente el
volumen necesario de solucion de NacCl al
0,9%, equivalente al volumen de solucién
de Fabrazyme reconstituido

3.4 PASO 5: Extraer lentamente la
solucion reconstituida de cada vial
hasta alcanzar el volumen total
necesario

3.4 PASO 5: El producto reconstituido
no debe contener espuma
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3.5.2 Insercion de la aguja en la vena

En caso de auto perfusion, la persona adulta presente durante la sesion de perfusién debera
haber recibido la formacién adecuada (por el personal de enfermeria, el médico, o el personal
médico que éste haya designado) acerca de la técnica para la insercién de la aguja.

1. Asegurese de tener a mano algunas tiras de esparadrapo colgadas y listas para su
uso, y que el sistema de perfusion quede a su alcance. Sitle la clorhexidina y algunas
gasas a su alcance.

Extraiga la aguja de su envoltorio.
Siéntese y coloque el brazo apoyado sobre la mesa (se recomienda hacerlo sobre un
pafio limpio).

4. Hagase el torniquete, busque una vena apropiada, y desinfecte el area donde
introducira la aguja y déjela secar.

5. Estire la piel e introduzca la aguja (el ojo de la aguja hacia arriba) con un ligero angulo a
través de la piel dentro de la vena. Cuando la aguja se haya introducido en la vena,
observara como un “destello” de sangre al inicio del tubo.

6. Introduzca la aguja aproximadamente 0,5 cm dentro de la vena para asegurar que no se
salga inmediatamente. Utilice esparadrapo para mantener la aguja en su sitio. Conecte
el sistema con filtro a la aguja.

7. Retire el torniquete; el tubo se llenara de sangre. Si esto no ocurre significa que la aguja
no esta colocada correctamente en la vena. Tendrd que repetir el proceso con una
nueva aguja. Abra el cierre de la solucién de NaCl al 0,9%.

8. Ajuste la velocidad de perfusion de acuerdo con la prescripcion (vea el Diario de
Registro, Apéndice 1) y abra la valvula. Siéntese y relajese mientras se administra la
perfusion. Mantenga el Diario de Registro a su alcance, ya que puede necesitar la
informacion acerca de los procedimientos de emergencia.

3.5.3 Administracion

» Desde el punto de vista microbioldgico, el producto deberd utilizarse inmediatamente. Si no se utiliza
inmediatamente, el almacenamiento y las condiciones de uso seran responsabilidad del usuario. El producto
diluido en solucion de NaCl al 0,9% puede conservar su estabilidad quimica hasta 24 horas, si se almacena entre
2°Cy 8°Cy se protege de la luz.

* La posologia de Fabrazyme®, la velocidad de perfusion, y cualquier cambio, los determinara el médico. El
tratamiento no se debe alterar en el entorno de casa, a no ser que se obtenga un permiso médico, segun el criterio
de su médico.

» Después de finalizar la perfusiéon de Fabrazyme®, se debe lavar el sistema con solucion de NaCl al 0,9% a la
misma velocidad y se extraera la aguja.
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3.5.4 Preparacion de la perfusion de Fabrazyme
para dispositivo de acceso venoso

Cuando disponga de un dispositivo de acceso venoso para la administracion de
Fabrazyme®, el personal de enfermeria les mostrara a usted y/o a su(s) cuidador(es)
cémo cuidar dicho dispositivo, si no se lo han demostrado ya durante las perfusiones
en el hospital.

El cuidado adecuado del dispositivo de acceso venoso incluye el lavado de forma
regular con un farmaco llamado heparina, a fin de evitar la formaciéon de coagulos,
ademas de utilizar una técnica estéril para mantener el dispositivo libre de infeccion. Es
necesario seguir los siguientes pasos:

*  Cuando se esté utilizando, cubra el lugar con una gasa oclusiva. No es
necesario que lo cubra cuando no se esta utilizando.

*  L&velo con 5 ml de una solucion de NaCl al 0,9% antes y después de cada uso.

* Lavelo con 5 ml de heparina (100 U/ml) después de cada uso.

4. RIESGO DE REACCIONES
RELACIONADAS CON LA
PERFUSION DEL
MEDICAMENTO DE TIPO
ALERGICO

Al igual que todos los medicamentos, este farmaco
puede producir efectos adversos, aunque no todas las
personas los sufran.

En los estudios clinicos, los efectos adversos se

observaron principalmente mientras se administraba el

medicamento a los pacientes o0 inmediatamente

después de la perfusiéon ("reacciones relacionadas con O
la perfusién”). En algunos pacientes se han notificado

reacciones alérgicas graves potencialmente mortales

("reacciones anafilacticas").
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Si experimenta alguno de los siguientes
sintomas, pongase en contacto con su médico
inmediatamente:

e escalofrios,

o fiebre,

e sensacion de frio,

e nauseas,

e vOMItos,

e dolor de cabezay

e sensaciones andémalas en la piel, como ardor u
hormigueo.

Su médico puede decidir reducir la velocidad de perfusién o administrarle medicamentos
previamente para evitar que se produzcan dichas reacciones.

En caso de encontrarse mal debido a la medicacion durante la perfusién domiciliaria
0 inmediatamente después de la perfusién, deberd dejar de administrarse la
medicacion inmediatamente. Debera contactar inmediatamente con su médico o con
el personal médico que éste haya designado (vea las instrucciones en el Diario de
Registro). Es posible que las perfusiones posteriores tengan que realizarse en un
entorno clinico.

Cualquier sintoma o efecto adverso debe anotarse también en el Diario de
Registro.

Comunicacion de efectos adversos

Si experimenta cualquier tipo de efecto adverso, consulte a su médico o farmacéutico, incluso si
se trata de posibles efectos adversos que no aparecen en el prospecto. También puede
comunicarlos directamente a través del Sistema Espafiol de Farmacovigilancia de
medicamentos de Uso Humano: https://www.notificaRAM.es

Si se da cuenta de que se ha producido un error en la preparacion y/o
administraciéon de este medicamento, pongase en contacto con el personal de
enfermeria o con su médico para establecer la accion apropiada antes de
comenzar o continuar con la perfusion.
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