Mozyme tedavisi almak icin bir hekim bulma ve

tedaviye uygunlugunuzu belirlemek lzere tim gerekli
testleri tamamlama strecinden gectiniz. Geri ddeme
sorunlar ¢ézlimlenmekte. Artik, alacaginiz tedaviyle
Hlgili bazi pratik konular hakkinda disinmenin
zamanidir. Hastaneye nasil gidip gelmeyi
planlyorsunuz? Ve isinizin, aile bakiminiz ya da okul
dgreniminizin gerektirmelerine nasil yetismeyi
amagliyorsunuz? Tedaviniz zamanla devam ettikce,
evde tedavi alma segenedine sahip olabilirsiniz.
Dolayisiyla bu kararin ayrintilarinin da planianmasi
gerekmektedir. Ve son olarak, tedavi sirasinda ne
yedidinizin ve viicudunuza nasil egzersiz yaptirdiginizin
nihai iyi olma halinize kathda bulunacadini da
hatirlamaniz gerekmektedir. Bu kitapgik, Myozyme
tedavinizin planlanma ve yénetiminde basariniza

yardimci olacak tlim bu noktalari ele almaktadir.
Tedavime uyum saglamak icin
hangi pratik diizenlemeleri

yapmahyim?

Myozyme tedaviniz diizenlendigi an, bazi
son derece pratik konular1 diistinmek igin
biraz zaman ayirmaniz gerekir. Her bir
tedavi yaklasik 4 ila 5 saat siirecektir.
Gergekei olarak bakildiginda, her infiizyon
seanst i¢in yaklagik bir tam giin ayirmaniz
gerekir. Hastaneye gitmeniz, infiizyon
randevunuzdan Once kisa bir siire
beklemeniz, infiizyonun yapilmasi ve eger
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gerekirse, advers etkilerin olmadigindan emin
olmak i¢in inflizyondan sonra tekrar
beklemeniz i¢in zamaninizi ayarlamaniz
gerekecektir. Ve kuskusuz, eve donme
zamanini da hesaba katmaniz gerekir.

Hastanede gegirdiginiz giiniin sonunda yorgun
hissedebilirsiniz, bu nedenle hastaneye
arabanizla gitmeniz mi yoksa sizi gotiiriip
getirecek birisini ayarlamaniz m1 gerektigini
diisinmelisiniz. Tedaviden 6nce, tedavi
sirasinda ve sonrasinda destek saglayacak
birinin size eslik etmesi akillica olabilir.
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Pompe hastaliginin diger adlari

II ve lizozomal alfa-glukozidaz yetersizligi.

Asit alfa-glukozidaz yetersizligi, asit maltaz yetersizligi (AMY), tip II glikojen depo hastaligi (GDH), glikojenoz




Myozyme ile tedavi igin pratik konular ve destekleyici yonetim (devam)

Tedavi isimi veya okul 6grenimimi
nasil etkileyecek?
C Myozyme tedaviniz muhtemelen her
iki haftada bir hastanede bir gun
gecirmenizi gerektirecektir. Isiniz veya
okulunuzdan izin alacaginiz bu siire i¢in
veya evde ¢ocuklarmizin ek bakimi igin
diizenleme yapmaniz gerekecektir.
Isvereniniz veya okul miidiiriiniizle konusun
ve durumunuzu agiklayin. Bazi iilkelerde
tibbi tedavi i¢in izin kullanmay1
kolaylastiran 6zel diizenlemeler bulunabilir.
Eger 6grenciyseniz, derslerinize adim
uydurabilmeniz i¢in, kagiracaginiz ders
konularin1 size saglamasini gretmeninizden
rica edin.

S Gerektiginde bir tedaviyi
atlayabilir miyim? Ornegin tatile
ciktigimda?

C Myozyme yagam boyu siiren bir
tedavidir ve ¢izelgeyi izlemeniz

onemlidir. Bununla birlikte, cogu durumda,
tatile ¢ikabilmek i¢in ya da kendinizi 1yi
hissetmediginizde bir tedaviyi atlamak i¢in
doktorunuzla gériismeniz miimkiin olacaktir.
Tatil s6z konusu oldugunda, inflizyon
cizelgenizde bir degisiklik yapmay1 epey
onceden doktorunuzla konusmaniz
onemlidir. Doktorunuz eczaciy1 ve tibbi
ekibi yoklugunuzdan haberdar etmekten
sorumludur. Atlanan bir infiizyon
tatilinizden 6nce veya hemen sonra alinabilir
ya da baska yollarla telafi edilebilir.
Infiizyonlariniz arasindaki giinlerin sayisina
bakilmas1 6nemlidir ve mevcut segenekler
doktorunuzla tartisilmalidir. Infiizyon
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giiniiniize rastlayan diigiin veya cenaze gibi
0zel olaylar i¢in de doktorunuzdan
infiizyonun bir bagka giin, 6rnegin bir giin
Once veya sonra yapilmasini istemek
miimkiindiir. Bu durumda da konuyu
doktorunuzla olabildigince 6nceden
konusmaniz 6nemlidir.

Tedavimi evde alabilir miyim?

Myozyme tedavinizin baginda

hastanede tedavi edileceksiniz.
Myozyme giindelik bir tedavi degildir ve
uygulanmasinin tibbi uzmanlar tarafindan
dikkatle izlenmesi gerekir. Ancak, tedaviniz
ilerledik¢e — ve eger doktorunuz bunun iyi
bir fikir oldugunu kabul eder ve iilkenizdeki
yasa ve geri 6deme plani buna izin verirse —
infiizyonlariniz1 evinizin rahathginda
alabilirsiniz. Kuskusuz, ev ortaminda
uygulamanin dikkatlice organize edilmesi
gerekir. Myozyme infiizyonunun hastane
eczacisi tarafindan hazirlanmasi, daha sonra
hastaneden alinmasi ya da evinize teslim
edilmesi gerekebilir. Daha sonra egitimli bir
profesyonel evde bakim hemsiresi evinize
gelecek ve tedaviyi uygulayacaktir. Bu
durumda, bir aile {liyesi veya arkadasinizin
infiizyon sirasinda ve sonrasinda yaninizda
kalmasini da ayarlamalisiniz. Bu kisi,
herhangi bir tedavi zorlugu durumunda ne
yapacagini ya da kimi arayacagini bilmelidir.
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S Tedavim sirasinda beslenmemi ve
egzersizimi nasil kontrol
etmeliyim?

C Herkesin — ve 6zellikle Pompe

hastalig1 olan kisilerin —
beslenmesine ve fiziksel aliskanliklarina
dikkat etmesi onemlidir. Tedavi alirken ne
tip besinler ya da ek vitaminler almaniz
gerektigi konusunda tavsiye i¢in bir
diyetisyen veya beslenme uzmaniyla
goriisme ayarlaym.

Tedaviye baslamadan 6nce genel bir fiziksel
muayene i¢in randevu alin. Hareket
yeteneginde bozukluk olan kisilerde
osteoporoz sik goriilen bir sorundur,
dolayisiyla bu hastalik yakindan
izlenmelidir.

Fiziksel egzersiz de genel iyilik planinizin
¢ok dnemli bir bilesenidir. Viicudunuzu
gelistirmenize ve fiziksel yeteneklerinizi en
uygun duruma getirmenize yardimci olacak
egzersiz tipi konusunda mutlaka bir hekim
ya da fizyoterapist ile konusun. Daha fazla
bilgi icin,
www.worldpompe.org/pompeconnections.ht
ml web sitesinde bulunan Pompe
Connections brosiiriinde yer alan *Egzersiz
ve Fizik Tedavisi’ baslikli yaymni okuyunuz.

Tedavim icin ve dornegin, hastaneye
gidis masraflarim icin geri 6deme
alabilecek miyim?

C Her iilkenin kendi saglik hizmetleri
sistemi ve yonetmelikleri

oldugundan, geri 6deme konusunu
doktorunuzla ya da hasta orgiitliniizle
konugmanizi 6neriyoruz. Gerektiginde,
ilkenizdeki Genzyme ofisiyle de temasa
gegebilirsiniz. Genzyme’1n diinya ¢apindaki
ofislerinin telefon numarasi ve adreslerini
www.genzyme.com/global locations/us/us
global locations.asp web sitesinde
bulabilirsiniz.

Bu yayin, kapsanan konuyla ilgili genel bilgi saglamak amaciyla tasarlanmistir. Uluslararasi Pompe Dernegi tarafindan bir kamu
hizmeti olarak dagitilmaktadir ve Uluslararasi Pompe Dernegi, tibbi veya diger mesleki hizmetler sunma amacini tasimamaktadir.
Tip siirekli degismekte olan bir bilimdir. Insan hatasi ve uygulamadaki degisiklikler, bdylesi karmagik materyallerin kesin
dogrulugunu garanti etmeyi olanaksiz kilmaktadir. Bu bilgilerin diger kaynaklar, 6zellikle de hastanin kendi hekimi tarafindan
dogrulanmasi gerekmektedir. Myozyme’in etkililiginin kisiden kisiye farklilik gosterdigini liitfen unutmayiniz.
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