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Tama terveydenhuollon ammattilaisille suunnattu opas sisaltaa
tarkeita turvallisuustietoja, joista on oltava tietoinen, kun
valmistellaan ja annetaan olipudaasi alfaa potilaan kotona.
Tutustu valmisteyhteenvedossa oleviin taydellisiin tietoihin.
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1 - Tavoitteet

Tama opas on tarkoitettu terveydenhuollon ammattilaisten / sairaanhoitajien tueksi
seuraavien kotona tapahtuvaan olipudaasi alfan antoon liittyvien riskien hallinnassa:

immunogeenisuus: infuusioon liittyvat reaktiot, systeeminen yliherkkyys (mukaan lukien
anafylaksi), ladkevasta-ainevilitteinen yliherkkyys

laakitysvirheet koti-infuusioiden yhteydessa.

2 - Mika on happaman sfingomyelinaasin puutos (ASMD)?

ASMD on harvinainen, mahdollisesti hengenvaarallinen lysosomaalinen kertymasairaus, jonka
aiheuttaa erdan entsyymin, happaman sfingomyelinaasin (ASM), vdahentynyt toiminta. Se taas

johtuu patogeenisista mutaatioista sfingomyeliinifosfodiesteraasi 1 -geenissa (SMPD1). ASMD on

aiemmin tunnettu Niemann—Pickin taudin tyyppeina A ja B.

* Fenotyyppien kirjo vaihtelee vaikeasta infantiilisesta neuroviskeraalisesta muodosta (ASMD:n
tyyppi A) krooniseen viskeraaliseen muotoon (ASMD:n tyyppi B), ja lisdksi on kuvattu
vélimuotoinen tai krooninen neuroviskeraalinen fenotyyppi (ASMD:n tyyppi A/B).

Hapan sfingomyelinaasi katalysoi sfingomyeliinin hydrolyysia keramidiksi ja fosfokoliiniksi.
Taman entsyymin puutos aiheuttaa sfingomyeliinin (samoin kuin kolesterolin ja muiden
solukalvon lipidien) kertymistd maksasoluihin ja monosyytti-makrofagilinjan soluihin.

Sfingomyeliinia kertyy muun muassa pernaan, maksaan, luuytimeen, keuhkoihin,
imusolmukkeisiin ja aivoihin (vaikeammissa fenotyypeissa).

3 - Mita on Xenpozyme (olipudaasi alfa)?

Xenpozyme-valmistetta kdytetdan entsyymikorvaushoitoon happaman sfingomyelinaasin
puutoksen (Acid Sphingomyelinase Deficiency, ASMD) muualla kuin keskushermostossa
todettavien ilmentymien hoidossa pediatrisille potilaille ja aikuispotilaille, joiden tauti on
tyyppia A/B tai tyyppia B.

Xenpozyme sisaltdad rekombinanttia ihmisen hapanta sfingomyelinaasia ja toimii

eksogeenisend ASM:n |ldhteend, joka vahentda ASMD-potilaiden elimiin kertyvan
sfingomyeliinin maaraa.
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4 - Miten olipudaasi alfan kayttoon liittyvat
merkittavat riskit voidaan minimoida?

4A. Immunogeenisuus: infuusioon liittyvat reaktiot, systeeminen yliherkkyys
(mukaan lukien anafylaksi), laadkevasta-ainevalitteinen yliherkkyys

Olipudaasi alfa on vasta-aiheinen potilailla, joilla on hengenvaarallinen yliherkkyys vaikuttavalle
aineelle tai apuaineille, kun yksildllinen siedatyshoito on epdonnistunut.

Olipudase alfan anto kotona on toteutettava sellaisen hatatoimenpiteisiin koulutetun
terveydenhuollon ammattilaisen valvonnassa, jolla on kaytettavissa asianmukaiset
l[adketieteelliset tukitoimet vaikeiden reaktioiden, kuten systeemiseen yliherkkyyteen liittyvien
reaktioiden (esim. anafylaksin), hoitoon.

SEURANTA: Potilaan vointia on seurattava infuusioon liittyvien reaktioiden oireiden ja
merkkien, kuten paansaryn, nokkosihottuman, kuumeen, pahoinvoinnin ja oksentelun,

seka muiden yliherkkyyden oireiden tai merkkien varalta tiiviisti infuusion aikana ja
asianmukainen aika infuusion jalkeen kliinisen arvion mukaisesti.

Jos potilaalla ilmenee INFUUSIOON LITTYVA REAKTIO tai SYSTEEMISTA
YLIHERKKYYTTA, mukaan lukien ANAFYLAKSI:

Keskeyta infuusio heti ja aloita asianmukainen hoito
IImoita asiasta ladkarille

Ota yhteys ladkkeen maaranneeseen / hoitavaan laakariin
Olipudaasi alfa -hoitoa ei saa jatkaa kotona

Mybhemmat infuusiot on aina annettava hoitoyksikossd, jossa on elvytysvalmius ja jossa
voidaan harkita annoksen uudelleen suurentamista

4B. Laakitysvirheiden riski kotona

Ennen hoidon antoa:

Lue huolellisesti sekd valmisteyhteenvedossa olevat kayttdohjeet ettd tahan oppaaseen
kuuluva ohje ladkkeen valmistelusta ja infuusion annosta.

Varmista, etta saatavilla on
elvytysvalineet
potilaan tiedot (ladkarin maaraama yllapitoannos, paino)
ladkkeen maaraajan yhteystiedot

tarvittavat tarvikkeet ja tilat (eli siisti tila, jossa on sahkot, vettd, mahdollisuus puhelimen
kayttoon ja jadkaappi).

Valmistele ladkitys huolellisesti ja noudata valmisteyhteenvedon ja tdman oppaan ohjeita.
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5 - Mita olipudaasi alfan anto kotona edellyttaa? 5C. Vdlineet ja tarvikkeet

1 infuusiopumppu, joka sopii kdytettavaksi ruiskujen tai infuusiopussien kanssa olipudaasi
alfan annoksen mukaisesti

5A. Potilaan Iadketieteellinen arviointi ennen siirtymista koti-infuusiohoitoon olipudaasi alfa -injektiopulloja (4 mg tai 20 mg per injektiopullo); ndma on sdilytettdva 46
Paatos potilaan siirtamisesta koti-infuusiohoitoon on tehtava ldakkeen maaranneen /hoitavan ladkarin siistissd jadkaapissa, jonka limptila on 2-8 °C ‘©
arvion ja suosituksen mukaan. steriilia injektionesteisiin kdytettavaa vetta olipudaasi alfan saattamiseksi kayttokuntoon g
Koti-infuusiohoitoa voidaan harkita vain, jos potilas saa yllidpitoannosta ja sietdi infuusioita NaCl-liuosta (0,9 %), 2 x 50 ml, 2 x 100 ml tai 2 x 250 ml olipudaasi alfan annoksen mukaan E
hyvin. lopullisen laskimoon annettavan liuoksen valmisteluun i
Olipudaasi alfaa voidaan antaa kotona vain, jos annoksen suurentaminen hoitoyksikdssi on NaCl-liuosta (0,9 %), 2 x 50 ml infuusiolinjan huuhteluun ennen infuusiota ja infuusion jalkeen g
onnistunut ja jos asiasta on sovittu ladkkeen maaridnneen / hoitavan la3kérin kanssa. klooriheksidiiniliuosta (0,5 % klooriheksidiinia 70-prosenttisessa alkoholissa; antiseptinen liuos)
Potilaalle ja/tai potilasta hoitavalle henkilolle on kerrottava, ettd seuraavissa tilanteissa koti- asianmukainen maara 2 ml:n, 10 ml:n ja 50 ml:n ruiskuja sen mukaan, montako injektiopulloa
infuusiohoito on lopetettava ja myohemmat infuusiot on annettava annoksen uudelleen olipudaasi alfaa on saatettava kayttokuntoon. On myos otettava huomioon ruiskujen kaytto
suurentamiseen soveltuvassa hoitoyksikodssa: lopullisen liuoksen valmistelussa.
jos vahintdan 2 perakkaista annosta jaa antamatta 3 steriilid injektioneulaa (1,1 x 40 mm)
jos potilaalla ilmenee lieva, keskivaikea vai vaikea infuusioon liittyva reaktio tai 1 infuusioneula '§ o o
systeeminen yliherkkyysreaktio, mukaan lukien anafylaksi. kiinted (in-line), niukasti proteiineja sitova 0,2 pm:n suodatin g E § .-:i
infuusiovalineet (infuusiolinja) :52 % E’ %
5B. Koti-infuusioiden jarjestaminen teippia s
Olipudaasi alfan anto on toteutettava sellaisen hatatoimenpiteisiin koulutetun terveydenhuollon steriileja ihonpuhdistuspyyhkeita

ammattilaisen valvonnassa, jolla on kaytettavissa asianmukaiset ladketieteelliset tukitoimet vaikeiden
reaktioiden hoitoon, ja potilaan / potilasta hoitavan henkilon on oltava tasté tietoinen.

sarmaisjateastia
kdsienpesumahdollisuus
Laakkeen madranneen / hoitavan ldakarin on keskusteltava hoitoon (hoitoannos ja antoaikataulu) ja
logistiikkaan liittyvista seikoista potilaan ja/tai potilasta hoitavan henkilon kanssa ennen kuin potilas
siirtyy koti-infuusiohoitoon.
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muita tarvikkeita, jos kdytetdan suoniyhteytta: hepariini, NaCl-liuos (0,9 %), neuloja, ruiskuja,
sidepakkaus, steriileja kasineitd, Gripper-neula

Ennen hoidon antoa on varmistettava, ettd saatavilla on

o esilaakitys (jos tarpeen laakadrin maardayksen mukaisesti)
elvytysvalineet
] ) ) ] ] o ) hatatilanteessa annettava laakitys (ladkarin maarayksen mukaisesti)
potilaan tiedot (ts. [ddkarin maaraama yllapitoannos, potilaan paino, infuusionopeus,

kayttdkuntoon saatettava tilavuus, esildakitys, hatitilanteessa annettava 1akitys) 5D. Esilaakitys ja hoidot hatdtilanteessa
ladkkeen maardajan yhteystiedot (jotka on merkitty potilaskorttiin) Asianmukaista esildakitysta ja hatatilanteessa annettavaa hoitoa on jarjestettava potilaskohtaisen
tarvittavat tarvikkeet ja tilat (eli siisti tila, jossa on sahkot, vettd, mahdollisuus puhelimen madarayksen mukaisesti.

kayttoon ja jadkaappi).

6 - Miten olipudaasi alfa annetaan?

FEFEERERE)

/ Olipudaasi alfa annetaan vain laskimoon.

Ennen ladkkeen antoa on noudatettava sen kayttokuntoon saattamista ja laimentamista
J koskevia ohjeita (ks. kohdat 7 ja 8).

_ Infuusioliuos on suodatettava antamisen yhteydessa kiintean (in-line), niukasti proteiineja

Olipudaasi alfa annetaan 2 viikon valein. Jos annos jda antamatta, ota yhteys ladkkeen
maaranneeseen / hoitavaan ladkariin, silld seuraavat infuusiot on mahdollisesti annettava
hoitoyksikdssa.

sitovan 0,2 um:n suodattimen lapi.
Infuusion paatyttya infuusiolinja huuhdellaan NaCl-injektioliuoksella (0,9 %) kdyttden samaa

infuusionopeutta kuin infuusion viimeisessa vaiheessa.
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7 — Miten olipudaasi alfa saatetaan kayttokuntoon ja
laimennetaan?

7A. Ennen kaytokuntoon saattamista
Potilaan kliininen tila arvioidaan infuusiopdivana.
Ota yhteys ladkkeen méadrdanneeseen / hoitavaan ladkariin, jos potilaalla on aiemman
infuusion aiheuttama haittavaikutus, joka ei ole viela lievittynyt, tai akuutti sairaus.
Infuusiota voidaan lykata ladkkeen maaraajan kliinisen harkinnan perusteella.
Valmistele laskimolinja.
Laske potilaan annos (mg) ja maarita kayttokuntoon saatettavien injektiopullojen maara
kyseessa olevan potilaan painon ja hdnelle maaratyn annoksen mukaan.
Potilaan annos (mg) = potilaan paino (kg) x annos (mg/kg)
Kayttokuntoon saatettavien injektiopullojen maara:
e jos kadytetdin 4 mg:n injektiopulloja = potilaan annos (mg) jaettuna 4 mg:lla/injektiopullo

e jos kdytetdin 20 mg:n injektiopulloja = potilaan annos (mg) jaettuna 20 mg:lla/injektiopullo

Jos injektiopullojen maara ei ole kokonaisluku, pyorista seuraavaan kokonaislukuun.

Ota kyseisend paivana tarvittava maara injektiopulloja jddkaapista huoneenlampddn noin
20-30 minuutin ajaksi.

7B. Kayttokuntoon saattaminen

Kayttdkuntoon saattamisen vaiheet on toteutettava aseptisissa olosuhteissa. ALA kiyta mitdan
suodatinta kayttokuntoon saattamisen aikana.

TARKEAA: Estéd vaahdon muodostuminen - se vdhentdad aktiivisen entsyymin maaraa!

1. Ruiskuta olipudaasi alfaa 2. Sekoita
sisaltavaan injektiopulloon
hitaasti injektiopullon
sisdseinama3 pitkin:

o jos kdytetadn 4 mg:n
injektiopulloja = 1,1 ml
steriilia vetta o

e jos kdytetddn 20 mg:n saa kayttaa
injektiopulloja = 5,1 ml
steriiliz vetti

3. Muodostuvan liuoksen
pyorittelemilla on oltava lipinikyvas,
injektiopulloa variténts ja kirkasta.
varovasti Jos injektiopullossa on
kimmenten vilissa lipinadkymattémia hiukkasia
tai varimuutoksia, sita ei

4. Muodostuva livos sisiltii 4 mg olipudaasi alfaa per 1 ml livosta

Kayttokuntoon saatettu liuos on mikrobiologisista syista kaytettava valittomasti.

Jos valmistetta ei laimenneta valittomasti, kdytonaikaiset sdilytysajat ja sdilytysolosuhteet ennen
laimentamista ovat kayttdjan vastuulla, eikd valmistetta saa yleensa sailyttaa yli 24:3a tuntia 2—8 °C:ssa
tai 6:ta tuntia huoneenldammaossa (enintaan 25 °C:ssa).

6 versio 2

7C. Infuusiolivoksen valmistelu (laskenta)

Laske infuusioon tarvittava maara kdyttokuntoon saatettua olipudaasi alfaa seuraavalla
kaavalla:

Tilavuus (ml) = potilaan annos (mg) + 4 (mg/ml)

Esimerkki 1: Lapsi, jonka paino on 10 kg ja ylldpitoannos 3 mg/kg
Yhteen infuusioon tarvittava olipudaasi alfan annos on 10 kg x 3 mg = 30 mg.

Yhta infuusiota varten tarvittava maara kayttokuntoon saatettua olipudaasi alfaa on
siis 30 mg + 4 mg/ml = 7,5 ml.

Esimerkki 2: Aikuinen, jonka paino on 65 kg ja yllapitoannos 3 mg/kg
Yhteen infuusioon tarvittava olipudaasi alfan annos on 65 kg x 3 mg = 195 mg.

Yhta infuusiota varten tarvittava maara kayttokuntoon saatettua olipudaasi alfaa on
siis 195 mg + 4 mg/ml = 48,75 ml.

Huom.: Aikuisilla, joiden painoindeksi on = 30 kg/m?, infuusiota varten tarvittavan olipudaasi alfan

maara maaritetdan teoreettisen eika todellisen painon perusteella.
Teoreettinen paino lasketaan seuraavasti: 30 (kg/m?) x pituus? (m?3).

Jos esimerkiksi henkilén pituus on 1,7 m ja painoindeksi 35 kg/m?, todellinen paino
on 101,2 kg (35 kg/m? x 1,72 m?), mutta teoreettinen paino on 86,7 kg (30 kg/m? x
1,72 m?).

Yhteen infuusioon tarvittava annos olipudaasi alfaa on 86,7 kg x 3 mg = 260 mg.

Yhta infuusiota varten tarvittava maara kayttokuntoon saatettua olipudaasi alfaa on
siis 260 mg + 4 mg/ml =65 ml.
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7D. Infuusiolivoksen valmistelu

Laimennusvaiheet on toteutettava aseptisissa olosuhteissa. ALA kdytd mitaan suodatinta
laimentamisen aikana.

Laimentamisen aikana on vdaltettdva vaahdon muodostumista.

Jos kaytetddn esitdytettyja infuusiopusseja, joissa on 0,9-prosenttista NaCl-liuosta:

1. Masarita infuusionesteen kokonaistilavuus (ks. kohta 8) ja kiyta sopivan kokoista
esitiaytettyi infuusiopussia

2. Poista sellainen maira 0,9-prosenttista NaCl-livosta, joka vastaa kiayttokuntoon saatetun
olipudaasi alfa -livoksen laskettua mairasa (esim. jos infuusiota varten tarvitaan 10 mi
kavttékuntoon saatettua livosta. poista ensin 10 ml NaCl-livosta ia havita se)

I/

4. Ruiskuta kiyttokuntoon saatettu
olipudaasi alfa -livos varovasti
infuusiopussiin

3. Vedi laskettu tilavuus kiyttskuntoon
saatettua olipudaasi alfa -livosta varovasti
ruiskuun

Jos kaytetaan tyhjia infuusiopusseja:

1. Maarita infuusionesteen kokonaistilavuus (ks. kohta 8) ja kiyta sopivan kokoista steriili
infuusiopussia

2. Veds laskettu tilavuus kiayttoskuntoon saatettua olipudaasi alfa -livosta varovasti ruiskuun

3. Ruiskuta kiyttokuntoon saatettu olipudaasi alfa -livos varovasti infuusiopussiin

4. Lisaa hitaasti 0,9-prosenttista NaCl-injektiolivosta mairs, jolla saavutetaan tarvittava
infuusionesteen kokonaistilavuus

Kadntele infuusiopussia varovasti, jotta sen sisidlté sekoittuu. Ald ravista. Kyseessd on proteiiniliuos,
joten laimentamisen jalkeen esiintyy silloin talloin lievaa flokkulaatiota (joka on kuvattu ohuiden,
lapikuultavien kuitujen muodostumiseksi).

Laimennettu liuos on mikrobiologisista syista kdytettava valittomasti. Jos sita ei kdyteta valittomasti
laimentamisen jalkeen, kaytdnaikaiset sdilytysajat ja sadilytysolosuhteet ovat kayttdjan vastuulla, eika
laimennettua liuosta saa yleensa sailyttaa yli 24:33 tuntia 2—8 °C:ssa eikd tdaman jalkeen yli 12:ta tuntia
(infuusioaika mukaan lukien) huoneenldammossa (enintaan 25 °C:ssa).
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8 - Mita infuusiotilavuuksia ja -nopeuksia kaytetaan
lapsilla ja aikvisilla?

LAPSET

Maarita infuusioliuoksen kokonaistilavuus ja sen antoon sopiva pakkaus (infuusiopussi)

taulukossa 1 kuvattavalla tavalla:
Infuusiopussit: 50 ml:n, 100 ml:n tai 250 ml :n infuusiopusseja, jotka on esitdytetty 0,9-prosenttisella
NaCl-liuoksella (ks. kohta 7D)

Jos suinkin mahdollista, kayta pehmeita infuusiopusseja vaahtoamisen minimoimiseksi.

Lapsilla yllapitoannoksella 3 mg/kg infuusionesteen kokonaistilavuus voi olla 50-250 ml
lapsen painon mukaan

Taulukko 1. Lapsilla yllapitoannoksen (3 mg/kg) antamiseen tarvittava tilavuus
lopullista olipudaasi alfa -livosta

Infuusionesteen

Ylldpitoannos

Paino (kg) (mg/kg) kokondistilavuus Antoon kaytettava
(ml) pakkaus

>23ja<10 3 50 Infuusiopussi, 50 ml

=>10ja <20 8 100 Infuusiopussi, 100 ml

>20 8 250 Infuusiopussi, 250 ml

Noudata ohjeita, jotka koskevat kdyttokuntoon saatettavan olipudaasi alfan tilavuuden laskemista
(ks. sivu 7) ja infuusiopussien valmistelua infuusiota varten (ks. sivu 8).

Kun infuusioliuos on valmisteltu infuusiopussissa, kdyta seuraavia infuusionopeuksia antaessasi
asianmukaisen yllapitoannoksen (taulukko 2):

Taulukko 2. Olipudaasi alfan infuusionopeudet: yllapitoannos, lapset (3 mg/kg, jos infuusioon
liityvia reaktioita ei ole iimennyt)

Infuusion vaiheet

Infuusion kesto

Annos Infuusionopeus

Kesto (minuuttia) suunnilleen
(mg/kg) (mg/kg/h) [
1 0,1 205
2 0.3 205
3 220
3 0,6 20+5
4 1 160+ 5
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AIKUISET 9 - Koti-infuusioihin liittyvia muistutuksia

Aikuisilla yllapitoannosten antoon kdytetdan aina 100 ml:n infuusiopusseja. terveydenhuollon ammattilaiselle
Noudata ohjeita, jotka koskevat kayttokuntoon saatettavan olipudaasi alfan tilavuuden laskemista
(ks. sivu 7) ja infuusiopussien valmistelua infuusiota varten (ks. sivu 8).

Kun 100 ml:n infuusiopussit on valmisteltu, kdyta taulukossa 3 kuvattuja infuusionopeuksia. Olipudaasi alfan anto kotona on toteutettava sellaisen hatitoimenpiteisiin koulutetun
terveydenhuollon ammattilaisen valvonnassa, jolla on kdytettavissa asianmukaiset
ladketieteelliset tukitoimet vaikeiden reaktioiden, kuten systeemiseen yliherkkyyteen liittyvien

Taulukko 3. Olipudaasi alfan infuusionopeudet: yllapitoannos, aikuiset (3 mg/kg, jos o i _ _
reaktioiden (esim. anafylaksin), hoitoon.

infuusioon liittyvia reaktioita ei ole iimennyt)
Annoksen ja infuusionopeuden on pysyttava ladkkeen maardnneen / hoitavan laékarin

Infggmo? maardyksen mukaisina koti-infuusiohoidon aikana, eika niitd saa muuttaa muutoin kuin ladkkeen
vaihee

Koti-infuusiot

Infuusion kesto madrdnneen / hoitavan ladkarin valvonnassa.

sugnnillgen Potilaan vointia on seurattava infuusioon liittyvien reaktioiden tai systeemisten
(minuuttia) yliherkkyysreaktioiden (anafylaksi mukaan lukien) varalta, ja ladkkeen maardnneeseen /

hoitavaan ladkariin on otettava yhteys. Myohemmat infuusiot annetaan mahdollisesti

Nopeus (ml/h) Kesto (minuuttia)

1 3,3 205
hoitoyksikossa.
2 10 205
3 220 Ota yhteys lddkkeen maardnneeseen / hoitavaan ladkariin, jos infuusio jda antamatta (eli
3 20 20+5 viivastyy > 3 paivaa). Annosta on mahdollisesti suurennettava uudelleen hoitoyksikossa, jos
4 33,3 160+ 5 vahintaan 2 perakkaista annosta on jaanyt antamatta.

Tarkista, etta tarvikkeita on riittavasti, ja tee tarvittaessa tilaus.

ja -nopeuksia
kiytetaian lapsilla
ja aikuisilla?

Miti infuusio-
tilavuuksia
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&= 022
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5. @89
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Tavoitteet

Miti on Xenpozyme | Mika on happa-

10- Laskentamailli Muistiinpanoja

man sfingomye-
linaasin puutos?

+ =
Potilaan annos X = o £
%) =
Potilaan paino Maéaratty annos (mg/kg) Potilaan annos S §
(kg) (mg) = 3
Kayttokuntoon < =
saatettavien 4 mg / 4 _ L =
injektiopullojen "5 0
madra* Potilaan annos Olipudaasi alfan maara Injektiopullojen v o N
(mg) yhdessa injektiopullossa (mg) maara _§ “E’ ST 2
=~ =R =
SR T
SEEZT
Kdayttokuntoon 2 €25 =
saatettavien 20 mg / 20 =
injektiopullojen Potilaan annos Olipudaasi alfan maara Injektiopullojen
maara* (mg) yhdessa injektiopullossa (mg) maara

kotona
edellyttaa?

* riippuen siitd, kaytetadnko 4 mg:n vai 20 mg:n injektiopulloja.

alfan anto

‘w
o
o
o
2
2
©
s

Siirry saattamaan valmiste kéyttékuntoon kohdassa 7B kuvatulla tavalla (ks. sivu 6)

-
o I =
33
20
. o
Infuusiota varten = g
tarvittava tilavuus g3
kayttokuntoon S E
saatettua olipudaasi / 4 =
alfa -livosta Potilaan annos Olipudaasi alfan pitoisuus Tilavuus (ml) @ B
(mg) kayttékuntoon _§ 8§ §
saatetussa liuoksessa 3_:‘1:’ -g ©
(mg/ml) £T5¢
"% 0
SSE E
. =T §
Infuusionesteen 100 Aikuisilla, jotka saavat yllépitoannosta 3 mg/kg S
kokonaistilavuus Tilavaus (ml)
(aikviset) 2
., B3
& TEYg
Infuusionesteen Infuusionesteen kokonaistilavuuden médrittdminen § -.5 2 T% =
kokonaistilavuus lapsilla, ks. kohta 8 sivulla 9 (taulukko 1) £3 §"% E
; e >T%50
(lapset) Tilavuus (ml) £2c8%sc

Siirry valmistelemaan infuusioliuos kohdassa 7C kuvatulla tavalla (ks. sivu 8)

Tee laskelma vudelleen, jos potilaan paino on muuttunut tai jos Iadkkeen
maarannyt / hoitava ladakari on muuttanut potilaalle maarattya annosta

Koti-infuusioihin
muistutuksia
terveydenhuollon
ammattilaiselle

KIRJAA KAIKKI LASKELMAT

Laskentamalli
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Tavoitteet

Miti on Xenpozyme | Mika on happa-

10 - Laskentamailli Muistiinpanoja

man sfingomye-
linaasin puutos?

+— =
Potilaan annos X = o %
. - 0 =
Potilaan paino Maaratty annos (mg/kg) Potilaan annos > §
o (kg) (mg) E g
Kayttokuntoon < %
saatettavien 4 mg _ L =
JeeE ; / 4 = -
injektiopullojen ] le) :
maara* Potilaan annos Olipudaasi alfan maara Injektiopullojen 7 g 3:: o5
(mg) yhdessi injektiopullossa (mg) madrd 8 £ :é.??_; £
P = ‘n =
$8% 85
BEsit
Kayttokuntoon s E 22
saatettavien 20 mg / 20 =
injektiopullojen Potilaan annos Olipudaasi alfan méaara Injektiopullojen
madra* (mg) yhdessa injektiopullossa (mg) maara

* riippuen siitda, kaytetdadnko 4 mg:n vai 20 mg:n injektiopulloja.

alfan anto
kotona
edellyttaa?

Miti olipudaasi

Siirry saattamaan valmiste kéyttékuntoon kohdassa 7B kuvatulla tavalla (ks. sivu 6)

e
o I =
33
a2
Infuusiota varten 35
tarvittava tilavuus o8
kayﬂokunio.on . / 4 - sS°
saaie!iua olipudaasi Potilaan annos Olipudaasi alfan pitoisuus Tilavuus (ml)
alfa -livosta (mg) kdyttékuntoon Bl
saatetussa liuoksessa = _g § 5
(mg/ml) BEET
= O 5 €
[e IR e] s €
c”20 0
g% E
Infuusionesteen 100 Aikuisilla, jotka saavat ylldpitoannosta 3 mg/kg s0g?2
kokonaistilavuus Tilavuus (ml)
(aikuiset)

Infuusionesteen kokonaistilavuuden mddrittéminen

nfuusionesteen lapsilla, ks. kohta 8 sivulla 9 (taulukko 1)

kokonaistilavuus
(lapset) Tilavuus (ml)

o
8
-
S5
& @
M
o X
5
L3

Miti infuusio-
tilavuuksia
ja -nopeuksia

Siirry valmistelemaan infuusioliuos kohdassa 7C kuvatulla tavalla (ks. sivu 8)

Tee laskelma vudelleen, jos potilaan paino on muuttunut tai jos Iadkkeen
maddrannyt / hoitava ladkari on muuttanut potilaalle maarattya annosta

Koti-infuusioihin
muistutuksia
terveydenhuollon
ammattilaiselle

KIRJAA KAIKKI LASKELMAT

Laskentamalli
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