EDUKACNI MATERIAL

ELFABRIO® (pegunigalsidaza alfa)
Domaci infuzni terapie:

BROZURA PRO ZDRAVOTNICKE PRACOVNIKY

Zakladni nepropagacni informace

Datum: brezen 2023

v Tento pripravek podléha dalSimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci
o bezpec&nosti. Zddadme zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakékoli podezfeni na nezadouci
ucinky.

Drive, nez pfipravek predepisete, seznamte se s Uplnym Souhrnem udaju o pfipravku.
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1. Uéel broZury pro zdravotnické pracovniky

Cilem tohoto materialu je:

a. poskytnout zdravotnickym pracovnikim navod pro vybér a |éCbu pacientd vhodnych pro
domaci lécbu pfipravkem ELFABRIO®.

b. poskytnout pfisludné informace pro zaskoleni pacienta/pecovatele pro podavani
pfipravku doma (viz také dokument Pfiru¢ka pro pacienty s Fabryho chorobou/
pecovatele/zdravotnické pracovniky, ndpomocna pfi domaci infuzi zabranujici chybam
pfi podavani lékl).

1.1. Uloha a odpovédnost osetfujiciho Iékare
Je povinnosti osetfujicino Iékare zajistit bezpecné podani pacientovi vdomacim prostredi.
Za timto ucelem:

e |niciuje a dohlizi na vdechna nezbytna administrativni opatreni, kterd umozni dalsim
zUCastnénym strandm postupovat (pacientovi/pecovateli, infuzni sestfe, |ékarnikovi nebo
jinym zdravotnickym pracovnikdm).

* Vyhodnocuje zpUsobilost pacienta k domaci infuzni 1éCbé.

e Zdravotnicky pracovnik bude pfitomen po celou dobu podavani infuze doma a pacienti
maji byt sledovani jesté 2 hodiny po podani infuze.

e Pravidelné kontroluje denik (viz pfiloha €. 2) a zajiStuje, ze vSechny |ékarské pokyny
tykajici se davkovani, frekvence a rychlosti infuze, premedikace a zvlastnich hledisek,
jakoz i nouzové |éCby jsou prehledné zdokumentovany a aktualizovany.

e Pravidelné kontroluje pacienta s doma podavanou infuzi s ohledem na onemocnéni
i infuze.

e Zajisti, aby byla k dispozici telefonicka linka pro urychleni reakce na nouzovou situaci-
telefonni Cislo osetfujiciho lIékare viz. Denik pro domaci infuzi Elfabrio® nebo tisfovou
linku (155, 112).

e Zajisti, aby pacient a pecCovatel byli proskoleni o praktickych aspektech domaci infuze:
podavani lékl pred infuzi, pfiprava a podani infuze, rozpoznani pfiznakd potencidlni
reakce souvisejici s infuzi a jejich zvladani. Skoleni bude zaznamenano do deniku
a pacientovi/pecovateli bude distribuovana Pfiru¢ka pro pacienty s Fabryho chorobou/
pecovatele/zdravotnické pracovniky, ndpomocna pfi domaci infuzi zabranujici chybam
pfi podavani léku

e Zajisti, aby byla pacientovi poskytnuta radna (pokud je predepsana) premedikace (napf.
antihistaminika, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroidy), jakoz i nouzové vybaveni (nebo
byla dostupna pecovateli).
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2.

Posouzeni vhodnosti pro domaci infuzi

Podavani pfipravku ELFABRIO® doma mUze byt zvazovano u pacientd, ktefi dobre snaseji své
infuze a po dobu nékolika Mmésicl se u nich nevyskytly stfedné zavazné nebo zavazné reakce
souvisejici s infuzi (IRRs). O prevedeni |éCby pfipravkem ELFABRIO® do domaciho prostredi
pacienta rozhoduje osetfujici Iékar a mél by zvazit preference pacienta a jeho zdravotni stav.

Pacient musi splnit nasledujici primarni kritéria pro domaci infuzi:

2.1. KONTROLNI SEZNAM pro kritéria vhodnosti pacientt

Pacient je klinicky stabilni a v dobrém celkovém klinickém stavu po dobu nejméneé 6
infuzi pfipravku ELFABRIO® podanych v nemocni¢nim prostredi; pred rozhodnutim
o prevodu lécby musi byt dokonceno komplexni hodnoceni.

Pacient je fyzicky a psychicky schopny podstoupit infuze doma.

Pacient/pecovatel chape a pfijima ddsledky domaci infuze.

Béhem poslednich Ctyr (4) infuzi béhem nemocnicni |éCby nebyly hlaseny zadné
nezadouci Ucinky enzymatické substitu¢ni terapie (ERT). Infuze jsou dobrfe snasené bez
reakci souvisejicich s infuzi (IRRs), s premedikaci nebo bez ni.

Pacient spolehlivé dodrzoval pfedchozi schéma infuzi v nemocnici.

Pacient ma snadny pfistup do krevnich zil nebo ma centralni zilni vstup (CVAD) nebo
periferné zavedeny centralni katétr (PICC), ktery umoznuje adekvatni infuzi.

Pacient musi podepsat informovany souhlas pred vstupem do domaciho infuzniho
programul.
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3. Pozadavky a organizace domaci infuze

Pokud je pacient zpusobily pro domaci infuze na zadkladé primarnich kritérii, musi byt zvazen
soubor pozadavkUy, aby bylo zajisténo, Ze infuze pripravku ELFABRIO® budou bezpecné,
uc¢inné a spolehlivé podavany u pacienta doma.

3.1. KONTROLNI SEZNAM pro organizaci domaci infuze

e Pacient/pecovatel byli osetfujicim |ékafem informovani o domaci [éEbé&, souvisejicich
rizicich a poskytovani domaci Iékarské pomoci a souhlasi s domaci 1éCbou.

e Pacient/pecovatel rozumi onemocné&ni a byli proskoleni k rozpoznavani moznych
nezadoucich UcinkUl, véetné reakci souvisejicich s infuzi (IRRs), a chapou postup, ktery je
tfeba dodrzet v pripadé jejich vyskytu (tj. oznamit priznaky naznacujici nezadouci ucinky
léku (ADRs) zdravotnickému pracovnikovi pro fadné posouzeni a feseni).

e Domaci prostfedi musi byt vhodné pro domaci infuzni terapii, tj. Cisté prostredi
s elektfinou, vodou, pfistupem k telefonu a chladni¢kou s dostate¢nym prostorem pro
skladovani pripravku ELFABRIO® a dalSich infuznich zasob.

e Zdravotnicky pracovnik musi byt k dispozici po celou dobu podavani infuze doma
a pacienti maji byt sledovani jesté 2 hodiny po podani infuze.
e Pacient byl informovan, ze infuze by méla byt vzdy podavana za pritomnosti dospélé

osoby (infuzni sestry nebo pecovatele) schopné zastavit infuzi a vySkolené, jak zvladat
nezadouci Ucinky léku (ADRs), reakce souvisejici s infuzi (IRRs) a chyby v medikaci.

3.2. LécCivy pripravek a infuzni vybaveni

Pripravek Elfabrio, premedikace a nouzové vybaveni jakoz i veSkery materidl uréeny
k odetfeni bude poskytnut pacientovi domuU (vydané v nemocnici/lékdrné na zakladé
lékarského predpisu).

Léc&ivy pripravek - injekéni lahviéka ELFABRIO® (20 mg / 1 lahviéka)

Lécivy pripravek je dodavan jako kapalina v 10ml injek&nich lahvickach z Cirého skla
uzavfenych pryzovou zatkou a hlinikovym odtrhovacim vickem. Injekéni lahvicky se

musi uchovavat v Cisté chladni¢ce pfi teploté od +2 °C do +8 °C. Chrante prfed mrazem
a neprotrepavejte.

Infuzni vybaveni

e infuzni stojan;

e infuzni pumpa;

e nadoba na nebezpecny biologicky odpad,;

e alkoholové tampony;

e jednorazoveé rukavice;

e injekéni stfikacka @ 30ml,10ml a 3ml;

e 2 X bezjehlovy konektor;

e 2 x10ml injekcni stfikacka s chloridem sodnym (0,9 %);

e Huberova jehla (podle potreby);

e iv.infuzni sada Start Kit (zadkladni)/Central Line Kit (centralni vendzni systém) dle typu
vstupu;

e iv. Cadd In-line 0,2 mikronova hadi¢ka;

e odvzdusnény vstupni hrot pro injekéni lahvicku;

e 18G jehla;

e naplast;

e injekéni stfikacka s heparinem 100 ug/ml PF 5 ml/12ml (pouze pfi zavedeném centralnim
venoznim katetru);

e dezinfekéni roztok (Hibiclens);
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e infuznivaky s 0,9% chloridem sodnym dle potreby redént;
* nouzové vybaveni;

e Skrtidlo;

e predinfuzni létba/ premedikace (pokud se pouzije).

3.3. Predinfuzni lééba a nouzova Iécba
PREDINFUZNI LECBA

e Premedikace (napf. antihistaminika, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroidy), pokud
je podavana pfi infuzich v nemocnici nebo jiném zdravotnickém zafizeni, musi byt
provedena na zakladeé specifického predpisu pro daného pacienta a musi byt popsana
v deniku.

e Predinfuzni léCba nesmi byt v domacim prostfedi zmeénéna, pokud to neni klinicky
odlvodnéno dle uvazeni osetfujiciho Iékare

NOUZOVA LECBA

e Pokud béhem podani infuze dojde k vyskytu reakce souvisejici s infuzi (IRR), je treba
zavolat osetfujicimu lékafri.

e Nouzova lécba by méla byt poskytnuta podle pokynd v ,Planu nouzové |éCby” a nasledné
zaznamenana v deniku.

e Pacientovi/pecovateli musi byt poskytnuta fadna edukace o pouzivani nouzového
vybavent;

e Musi byt zajisténa dostupna, rychla a spolehliva komunikacni linka pro urychleni reakce
na mimoradné udalosti v pfipadé, Ze je nutna okamzita lékarska pomoc podle indikaci
uvedenych v ,Planu nouzové |éCby* a v deniku (pfiloha €. 2);

e Pokud se u pacientl vyskytne jakykoliv nezadouci Ucinek nebo problém s rekonstituci
a podavanim pripravku ELFABRIO®, je tfeba okamzité kontaktovat oSetfrujiciho |ékare
nebo jim povéreného Iékare. Podle uvazeni osetfujiciho |ékafe mUze byt nasledné
podavani infuzi vyzadovano v nemocnici nebo jiném zdravotnickém zarizeni.

e V pripadé potreby musi byt k dispozici vybaveni a |éky pro pripad nouze.

NOUZOVE VYBAVENI
Sada nouzového vybaveni se sklada z:

e pomucka k zajisténi dychacich cest (Ustnivzduchovod);

AMBU resuscitacni maska;

pulzni oxymetr;

1000ml roztoku HartmanUv nebo Ringer-Laktat;

bisulepin-hydrochlorid nebo rovnocenny Iék (po schvaleni Iékarem);

jakékoli dalsi |écCivé pripravky podle Iékafského predpisu (tj. Epipen, methylprednisolon);
e 2iv.filtry (0,2 um)

Toto nouzové vybaveni bude dodano v uzamceném nouzovém boxu.

3.4. Denik

Denik slouzi jako komunikaéni prostfedek pro vsechny zucastnéné pfi podavani pripravku
ELFABRIO® v domacim prostredi.
e Pacient/pecovatel zaznamenaji nalezy a opatfeni z Uvodniho pohovoru a véechny
relevantni informace z naslednych navstév do deniku.
e V deniku musi byt vyplnény kontaktni udaje

e Denik musi byt uloZen u pacienta doma a aktualizovan infuzni sestrou/pacientem/
pecovatelem pfi kazdém podani pfipravku ELFABRIO®.
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e Pri kazdé kontrole musi pacient vzit denik s sebou do nemocnice a poté jej odnést zpét

domdu.
e V deniku oSetrujici [ékar jasné uvede davku, pozadovany objem infuze, rychlost infuze

a veskeré zmeény.
e Jakékoli zmeény (davka nebo rychlost infuze) musi byt znovu zaznamenany v deniku.
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4. Skoleni o pFipravé a podavani pripravku ELFABRIO®
Pocatec¢ni pokyny budou vydany v nemocnici osetfujicim lékarem
Infuzni sestra provede cely postup u pacienta doma.

Nasledné&, pokud by pacient preferoval podani infuze s pomoci pecovatele, musi byt
dodrzeny nasledujici podminky:

e Pacient/pecovatel obdrzi od infuzni sestry odpovidajici $koleni o tom, jak se infuze
pfipravuje a podava. Infuzni sestra pacientovi/pecovateli vysvétli a pfedvede kompletni
postup infuze, v€éetné skoleni v oblasti hygieny rukou, spravné dezinfekce a aseptické
manipulace pfi priprave infuze.

e Pri dalSich podanich infuze bude pfitomna infuzni sestra, kterd bude v pfipadé potreby
napomocna, dokud si pacient/peovatel nebudou jisti celym postupem infuze.

e Prirekonstituci a podavani pfipravku ELFABRIO® musi byt dodrzeny postupy popsané
v Souhrnu Udajd o pripravku (priloha ¢.1) a v oddile 5 ,Podavani pripravku ELFABRIO®"
tohoto dokumentu. Kazdé podani pripravku ELFABRIO® musi byt zaznamenano v deniku
(priloha €. 2).

Infuze by méla byt vidy podavana za pfitomnosti dospélé osoby, ktera je obeznamena

s postupy podavani infuze a je odpovidajicim zplsobem vyskolena, jak postupovat
v pfFipadé reakce souvisejici s infuzi (IRR) a chyb v medikaci.
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5. Podavani pripravku ELFABRIO®

Navod k pouziti tykajici se fedéni a podavani je uveden v Souhrnu Udajl o pfipravku (pfiloha
C.1). Podrobny popis je uveden v této ¢asti.

5.1. Priprava
Vsechny pripravné ¢innosti provadéjte za dodrzeni aseptickych podminek
1. Pripravte si Cisty, rovny pracovni prostor a rozlozte si vSechny pomucky.

2. BEhem podavani infuze méjte nouzové vybaveni pripravené v dosahu.

3. Zkontrolujte datum expirace (nepouzivejte pfipravek ELFABRIO® po vyznacené dobé
pouzitelnosti). Poté vyjméte z chladnicky potfebny pocet baleni pro pfipravu predepsané
davky. Lahvi&ky jsou uréeny pouze k jednorazovému pouziti. Cislo Sarze zapiste
do formulare pro podani infuze.

4. Pred naredénim nechte pozadovany pocet baleni dosahnout pokojové teploty
(cca 30 min). Injekéni lahvicky neohfivejte horkou vodou ani v mikrovinné troubé.

5. Umyjte si ruce mydlem a vodou.

6. Vyjméte injekeni lahvicky pripravku ELFABRIO® z krabicek a zkontrolujte je. Nepouzivejte,
pokud chybi vicko nebo je poskozené. Nepouzivejte, pokud je Iék zabarven nebo
obsahuje Castice.

7. Pripravte si infuzni vak.

5.2. Naredéni pripravku ELFABRIO®

Doporucena davka by méla byt naredéna 0,9% chloridem sodnym na celkovy objem podle
télesné hmotnosti pacienta. Doporucena davka a objem infuze jsou podrobné popsany
v deniku (pfiloha €. 2).

1. Odstrante odtrhovaci vicka z injek¢nich lahvicek pripravku ELFABRIO®. Asepticky otfete
kazdou pryzovou zatku alkoholovym tamponem a nechte je uschnout. Na kazdou
injekéni lahvicku pouzijte jeden tampon.

2. Potrete alkoholovym tamponem injekeni port infuzniho vaku s 0,9% chloridem sodnym
a nechte jej uschnout.

3. Na bezjehlovy konektor nasadte jehlu 18C.
4. Sejméte kryt jehly a nasadte jehlu do injekéniho portu infuzniho vaku.

5. Pomoci pasky zajistéte pripojeni bezjehlového konektoru k injekénimu portu infuzniho
vaku.

6. Konektor ocCistéte novym alkoholovym tamponem a nechte Uplné uschnout.

7. Pred pfidanim injek¢niho koncentratu ELFABRIO® do infuzniho vaku s roztokem 0,9%
chloridu sodného musi byt z infuzniho vaku odstranén stejny objem roztoku chloridu
sodného.

Priklad:

e Hmotnost pacienta je 80 kg

e Pfedepsand davka pro pacienta je 1 mg/kg = 80 mg

e Koncentrace pfipravku ELFABRIO® v injekéni lahvi¢ce je 20 mg/10 ml (2 mg/ml)

e Pacient vazici 80 kg by dostal 40 ml pfipravku ELFABRIO® a pred pridanim pfripravku
ELFABRIO® je potrfeba 40 ml chloridu sodného vyjmout z infuzniho vaku.
Priklad vypoctu celkové davky pro pacienta o télesné hmotnosti 80 kg s predpisem davky
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1 mg/kg:
Télesna hmotnost pacienta (v kg) + 2 = objem davky (v ml)
Priklad: 80 kg pacient + 2 = 40 ml (objem, ktery ma byt natazen).
e Vzhledem k tomu, Ze z jedné injekcni lahvicky Ize natahnout 10 M, jsou v tomto pripadé
potfebné 4 injekéni lahvicky

8. Na bezjehlovy konektor nasadte 30 ml injekéni stfikacku a odstrante prislusné mnozstvi
0,9% roztoku chloridu sodného z infuzniho vaku.

9. Na sterilni 10 ml injekeni stfikacku (a podle potfeby 3ml injekéni stfikacku) nasadte
odvzdusnény vstupni hrot pro injekéni lahvicku.

10.0Odstrante ochranny kryt odvzdusnéného pfistupového hrotu lahvicky. Zatimco drzite

injekéni lahvicku pripravku ELFABRIO® pevné na stole, zasunte hrot do stfedu pryzového
tésnéni.

1. Prevratte injekéni lahvicku a natahnéte obsah do injekeni stfikacky.

12.Injekéni stfikacku odsSroubujte z hrotu a nasadte ji pfimo na bezjehlovy konektor
infuzniho vaku. Pripravek pomalu vstfiknéte do infuzniho vaku.

13.Injekeni stfikacku znovu nasadte na hrot a hrot vyjméte z prazdné lahvicky. Nyni jej vioZte
do dalsi lahvicky Elfabrio® pfi zachovani aseptické techniky.

14.Tyto kroky opakujte, dokud nebude celd vypoctend davka pripravku ELFABRIO®
prevedena do infuzniho vaku.

POZNAMKA: vypoéteny objem muize vyzadovat odstranéni mensiho nez
maximalniho objemu (10 ml) z posledni injekéni lahviéky pouzité pro pFipravu infuze
(¢astecné pouziti injekéni lahvicky).

15.Z injekEniho portu odstrante bezjehlovy konektor a jehlu 18G zlikvidujte je v nadobé
na nebezpecny biologicky odpad.

16.Vsechny injekeni lahvicky pripravku ELFABRIO® vyhodte do nadoby na nebezpecny
biologicky odpad.

17. Intravendzni vak opatrné prevratte, aby se roztok promichal, pficemz se vyhybejte
prudkému protfepani nebo michani.

5.3. Podani

Naredény roztok pfipravku ELFABRIO® musi byt pouzit okamzité. Neni-li mozné okamzité
pouZziti, Ize naredény roztok uchovavat po dobu az 24 hodin v chladnic¢ce nebo 8 hodin pfi
pokojové teploté. Pozdejsi pouziti je na odpovednosti uzivatele.

Pokud roztok neni pouzit béhem téchto ¢asovych obdobi, musi byt zlikvidovan. V takovém
pripadé KONTAKTUJTE oSetrujiciho |ékare.

Davku pripravku ELFABRIO® a rychlost infuze urci osetrujici |ékar. LéCba nesmi byt zménéna
v domacim prostiedi, pokud to neni klinicky odGvodnéno odetfujicim Iékafem.

Infuze se podava intravendzné pomoci pfedem naprogramované pumpy po stanovenou
dobu. Pumpa bude prednastavena tymem |ékare pred prvni domaci infuzi.

POZNAMKA: Nastaveni pumpy zUstane stejné, jak bylo naprogramovano pfed prvni
infuzi. Sledujte displej pumpy, ktery zobrazuje mnozstvi infuze. Poznamenejte to
do deniku (priloha ¢. 2)

e Odstrante ochranny kryt z hrotu 0,2-mikronové aplikacni hadi¢cky Cadd pro podani infuze
a vlozte jej do infuzniho portu infuzniho vaku obsahujiciho pfipravek ELFABRIO®.

e Zavéste infuzni vak na infuzni stojan a nasadte Cadd kazetu na pumpu.
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e Zajistéte i.v. vstup (viz oddil 5.4)

* Naplnte hadicku tekutinou (tlacitko PRIME) a pfipojte ji k pacientovi, aby se infuze
spustila. Hadicku NEPLNTE tekutinou v dobé, kdy je pfipojena k pacientovi.

» Zajistéte, aby podavani probihalo pFi rychlosti infuze, kterou stanovil Iékar.

e Béhem podavaniinfuze by mél pacient sedét a byt uvolnény.

e Pokud se objevi alarm, postupujte podle pokynu pro konkrétni pumpu:

¢ V pripadé vzduch v hadicce se infuze sama zastavi. Odpojte hadicku od pacienta
a jemné na ni poklepejte, aby se vsechny bublinky presunuly ke konci hadicky (aby se
zamezilo plytvani lékem). Naplnte hadicku znovu tekutinou (tlacitko PRIME) a ujistéte
se, ze byl vSechen vzduch odstranén.

o V pripadé ucpani zkontrolujte prdchodnost infuzni hadicky a kanyly. Je-li jehla nebo
kanyla ucpana, neproplachujte je; misto toho vliozte novou jehlu nebo kanylu do jiného
bodu vpichu a zablokovanou kanylu zlikvidujte.

e Postup v pripadé hypersensitivni reakce nebo nouzového stavu je popsan v oddilu 3.3
Predinfuzni a nouzova lécba.

e Na konci infuze pumpa spusti alarm. Prazdny infuzni vak oznacuje ¢as ukonceni infuze
a zacCatek obdobi klinické observace (viz oddil 5.5).

POZNAMKA: V tuto chvili neruste nitrozilni vstup. Intravenézni vstup by mél zGstat
zachovan po celou dobu trvani monitorovani infuze.

e Infuzni hadicku proplachnéte 20 ml fyziologického roztoku.
e Poté, co se na pumpé zobrazi 20 ml proplachnuti, pumpu manualné zastavte.

e Z pacientovy intravendzni kanyly nebo z centralniho vendzniho pristupu odstrante
infuzni hadicku.

e Poznamka: Na konci infuze mohou byt vSechny infuzni vaky a hadicky vyhozeny
do domaciho odpadu, pokud nejsou viditelné kontaminovany krvi. Kontaminované
hadicky a injekeni jehly je tfeba vyhodit do nadoby na nebezpecny biologicky odpad.

5.4. Centralni zilni vstup

Pokud ma pacient zajistén pro podani pfipravku ELFABRIO® centralni zilni vstup, bude
pacientovi/pecovateli ukazano, jak o Nn&j pecovat, pokud to jiz nebylo demonstrovano b&éhem
nemocnicnich infuzi.

Spravna péce o centralni zilni vstup v domacim prostredi zahrnuje pravidelné proplachovani
heparinem, aby se predeslo ucpani srazenou krvi a udrzovani sterilniho prostredi, aby se
zamezilo vzniku infekce.

Pacient/pecovatel bude informovan o nasledujicich nezbytnych krocich:
e Béhem pouziti prekryjte okoli vstupu pruhlednym okluzivnim obvazem. KdyzZ se
nepouziva, obvaz neni nutny.
e Pred a po kazdém pouziti proplachnéte 5ml 0,9% roztoku NacCl.
e Po kazdém pouziti proplachnéte 5ml heparinem (100 U/ml).

5.5. Obdobi pozorovani

e P¥i prvnich 3 doméacich infuzich musi infuzni sestra nebo pecovatel zUstat s pacientem
2 hodiny po dokonceni infuze, aby se zajistilo, ze pacient snasel |ék bez komplikaci (viz
oddil 6).

e Doba pozorovani pfi nasledujicich infuzich se mUze zkratit na 1 hodinu, pokud s tim
osetrujici Iékar souhlasi,

e Kazdych 60 minut az do konce doby pozorovani se zméri vitalni funkce, pricemz se zméri
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i ke konci doby pozorovani.

e V pfipadé jakychkoli nezddoucich Uc¢inkd (ADR) / reakci souvisejicich s infuzi (IRR) nebo
jinych bezpecnostnich obav postupujte podle pokynd v ,planu nouzové lécby" a klinicky
nalez zaznamenejte do deniku (pfiloha ¢&. 2).

e Po skonceni doby pozorovani odstrante pacientovi intravendzni vstup a podle potreby
zlikvidujte vSechny pouzité materialy do nadoby na nebezpecny biologicky odpad.

e Jednu hodinu po skonceni doby pozorovani infuzni sestra jesté jednou zavola pacientovi
za Ucelem nasledného sledovani snasenlivosti po podani infuze.
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6. ELFABRIO® bezpecnostni informace

Uplné informace o bezpe&nosti pfipravku ELFABRIO® naleznete v aktualnim souhrnu Gdajd
o pripravku (priloha ¢. 1).

6.1. Bezpecnostni hlaseni

Pokud se u pacienta léCeného pfipravkem ELFABRIO® v domacim prostredi objevi
nezadouci U¢inek (ADR) nebo reakce souvisejici s infuzi (IRR) mél by pacient/pecovatel nebo
infuzni sestra informovat oSetrujiciho Iékare prostrednictvim vyplnéni do Denniku, Pokud
se béhem infuze nebo po ni objevi anafylakticka reakce, musi infuzni sestra / pecovatel
okamzité zavolat oSetrujicimu lékafi. Podrobny postup pro pfipad vyskytu anafylaktické
reakce je uveden v ,Planu nouzoveé |éCby*”.

Pokud pacient/pecovatel nebo infuzni sestra zjisti, ze doslo pfi pfipravé nebo podavani léku
k chybé&, méli by informovat osetrujiciho |ékare, aby byla urcena vhodna opatreni. Osetrujici
lekar je pak odpovédny za hlaseni jakéhokoli podezreni na nezadouci reakci, véetné chyb

v medikaci (pokud vyusti v nezadouci ucinek), prostfednictvim narodniho systému hlaseni
podle platné mistni regulace. Zaznamy a hlaseni chyb v medikaci zajistuji, aby bylo mozné
rozpoznat systematické a opakujici se problémy a provést nasledna opatreni v ramci
systému farmakovigilance.

6.2. Mozny typ reakci na pripravek ELFABRIO®

Vzhledem k tomu, ze pripravek ELFABRIO® je intravendzni proteinovy pripravek mohou se
pfi podani objevit hypersenzitivni reakce nebo reakce souvisejici s infuzi (IRR).

Reakce souvisejici s infuzi jsou nezadouci pfihody s nastupem po zahajeni infuze az do 2
hodin po ukonceni infuze (viz také pfiloha ¢.1v souhrnu Udajl o pripravku).

Nejcastéji pozorovanymi priznaky reakci souvisejicich s infuzi (IRRs) byly hypersensitivita,
svédéni, nevolnost, zavratg, zimnice a bolest svall. Stejné jako u ostatnich intravendznich
proteinovych pfipravkd se mohou objevit hypersenzitivni reakce alergického typu,

které mohou zahrnovat lokalizovany angioedém (vCetné otoku obliceje, Ust a hrdla),
bronchospasmus, hypotenzi, generalizovanou koprivku, dysfagii, vyrazku, dusnost, zrudnuti,
diskomfort v oblasti hrudniku, svédéni a nazalni kongesci.

6.3. Postup pfi nezadouci reakci na infuzi ELFABRIO®

Postup pfi reakci souvisejici s infuzi zalezi na zavaznosti reakce, pficemz u mirnych az
stfedné zavaznych reakci by mél zahrnovat snizeni rychlosti infuze a podani antihistaminik,
antipyretik a pfip. kortikosteroidd. Premedikace antihistaminiky a/nebo kortikosteroidy muze
zabranit naslednym reakcim, i kdyz u nékterych pacientd doslo k vyskytu reakci souvisejici

s infuzi i po premedikaci.

V pfipadé reakce souvisejici s infuzi (IRR) se postupuje podle pokynt uvedenych v ,Planu
nouzoveé lécby*.

6.4. Zavazné alergické reakce na pripravek ELFABRIO®

Alergickeé reakce souvisejici s infuzi (IRRs) mohou byt zavazné, proto by méla byt pfi podavani
pfipravku ELFABRIO® snadno dostupna odpovidajici Iékarska péce.

V klinickych studiich se zavazna hypersenzitivni reakce vyskytla pouze u 4 pacientu

z celkového poctu 136 (viz také oddil 4.8 v souhrnu Udaju o pfipravku). Prvni znamky
anafylaktické reakce postihuji predevsim kuzi a sliznici (erytém, zarudnuti, svédéni

a angioedém), zatimco ty, které ohrozuji Zzivot pacienta, obecné zahrnuji dychaci systém
(obstrukce hornich a dolnich cest dychacich) nebo kardiovaskularni systém (hypotenzni Sok,
kardiovaskularni kolaps, srdecni arytmie, ischemie myokardu).

Mozné jsou také priznaky postihujici gastrointestinalni trakt (kfecCe v bfise, zvraceni atd.).

Cim dFiv&jsi je nastup, tim zavaznéjsi je reakce. Pfiznaky se mohou objevit ndhle nékolik
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hodin po kontaktu se spoustécem, ackoli zavazné klinické projevy se obvykle objevuji béhem
30 minut az 1 hodiny.

Pokud se objevi zavazna alergicka reakce nebo reakce anafylaktického typu, doporucuje
se okamzité preruseni podavani pripravku ELFABRIO® a dalsi postup podle soucasnych
|ékafskych standardd pro nouzovou |éCbu. Zavazné reakce se obvykle fesi podanim
antihistaminik, kortikosteroid(, intravendznich tekutin a/nebo kysliku, pokud je to klinicky
indikovano. Pokud se jedna zjevné o anafylaxi, mél by byt podan intramuskularni epinefrin.

Po anafylaktické reakci maji byt pacienti prednostné sledovani v bezpecném prostredi.

Nasledujici pokyny uvadeéji postupy prvni pomoci, které by mély byt pouzity ke zvladnuti
zavazné hypersenzitivni reakce béhem domaciho podavani léku.

Pfi prvnich pfiznacich reakce:

e Okamzité preruste podavani léCivého pfripravku
e Udrzujte Zilni pfistup pomoci fyziologického roztoku

e Umistéte pacienta do pohodlné polohy, pokud mozno do Trendelenburgovy polohy (se
zvednutyma nohama, aby se zabranilo hypotenzi). Pokud ma pacient potize s dychanim,
je vhodnéjsi poloha vsedé nez vieze.

e Pokud jsou zndamky a pfiznaky zavazné nebo se rychle zhorsuji, provedte zivot
zachranujici Ukony a poté okamzité zavolejte osetfujiciho Iékare, ktery vas bude
instruovat, jak postupovat podle pokynd uvedenych v Plane nouzové |éCby.

e VVeSkera opatreni prijata po reakci souvisejici s infuzi (IRR) budou zaznamenana v deniku
(pFiloha €. 2).
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7. Vyzva k hlaseni nezadoucich ucinku

Hlaseni podezieni na nezaddouci UCinky umoznuje prdbézné sledovani pomeéru prinosl

a rizik 1éCivého pripravku. Zdravotnicti pracovnici by méli hlasit veskera podezreni

na nezadouci Uc¢inky a jiné skutecnosti zavazné pro zdravi léCenych osob prostfednictvim
narodniho systému hlaseni [vyplnénim online formulafe http://www.sukl.cz/nahlasit-
nezadouci-ucinek.

V hlaseni je tfeba doplnit i pfesny obchodni nazev a Cislo sarze.
Adresa pro zasilani je

Statni Ustav pro kontrolu Iéciv, odbor farmakovigilance,
Srobarova 48,

Praha 10,100 41,

email: farmakovigilance@sukl.cz.

Hlaseni je mozné zaslat také na kontaktni misto spole¢nosti:
CHIESICZ s.r. 0.

Smrékova 2485/4,

180 00 Praha 8

Ceska republika

Tel.: +420 261 211 850

E-mail: safety.cz@chiesi.com

Pokud se pacient, pecCovatel nebo infuzni sestra dozvi, Zze pfi pfipraveé nebo podavani léku
doslo k chybé&, méli by informovat osetfujiciho lIékare, aby urcil vhodny postup
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8. DALSI INFORMACE

Dalsi informace naleznete v souhrnu Udajd o pfipravku (pfiloha €. 1). Aktualné platny SmPC
Ize vyhledat na webovych strankach Statniho Ustavu pro kontrolu [éCiv v sekci Databaze Iéku
na adrese https://prehledy.sukl.cz/prehled_leciv.html#/.
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9. PLAN NOUZOVE LECBY

Béhem |éCby pripravkem ELFABRIO® se mohou objevit reakce souvisejici s infuzi (IRRs),
vcetné zavaznych hypersenzitivnich reakci nebo anafylaktickych reakci.

Pokud se béhem IéCby vyskytnou nékteré z klinickych pfiznakl anafylaktické reakce, infuzni
sestra nebo pecovatel podniknou opatfeni k zachrané zivota. Zastavi infuzi a nasledné
okamzité zavolaji osetrujicimu Iékafi, ktery urci dalsi postup podle pokynl uvedenych

v tabulce. Zadny konkrétni postup nelze provést bez potvrzeni oSetfujiciho Iékafe.

Tabulka — Opatreni, kterd je tfeba prijmout v pripadé precitlivélosti, alergickych pfiznakt
a reakci
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Znamky a priznaky

Mirné:
Bolest hlavy, horecka,
navaly horka, zavraté, tres.

Doporuéena / navrhovana opatireni

1. Zavolejte oSetfujicimu lékafi ohledné
dalsich pokynd a léku, které je tfeba podat;

2. Po dohodé s osetfujicim lékafem snizte
rychlost infuze o0 25% az 50 % nebo zvazte
ukonceniinfuze

3. Pokud pfiznak pretrvava 10 minut
po prvnim snizeni rychlosti, snizte rychlost
infuze o dalSich 25% nebo zvazte ukonceni
infuze, pokud je to povazovano za vhodné,
pokud pfiznak pretrvava 10 minut
po prvnim snizeni rychlosti;

4. Zavolejte znovu oSetfujicimu lékafri
a vyzadejte si pokyny, véetné pokynd
k podani jakychkoli 1éku;

5. Ukoncete infuzi, pokud pfiznak pretrvava
i po dalsich 10 minutach,;

Doporuéené / navrhované

Iéky

Pokud je instruovano
zdravotnickou zachrannou
sluzbou nebo osetfujicim
lékafem, podejte:

e paracetamol

e |buprofen:

o peroralni/iv.
antihistaminika nebo

e jiné léky v zavislosti
na povaze pfiznakUl.

Stredni:

Nevolnost, zvyseni tepové
frekvence, bolest na hrudi,
celotélova vyrazka,
kopfivka, svédéni, vysoky
krevni tlak, silna bolest
hlavy, zvraceni, prijem,
kfecCe v brise, travici
obtize, bolest svald nebo
kloub0.

1. Zastavte podavani;

2. Zavolejte na Cislo pohotovostni sluzby a poté
osetfujicimu lékafi pro dalsi pokyny, véetné
doporuceni k podavani pripadnych 1ékd;

3. Podejte doporucenou lé¢bu;

4. Uvedte zdznam o udalosti do Deniku
a vyplnte formular Hlaseni podezreni
na nezadouci Ucinky lécivého pfipravku

5. Osetfujici Iékar by mél pred dalsim podanim
znovu posoudit vhodnost domaci infuze.

Pokud doporuci osetfujici

lékar a podle povahy

priznakd:

* peroralni/parenteralni
antihistaminika nebo

* peroralni/parenteralini
kortikosteroidy.

¢ a dalsi léky indikované
osetfujicim lékarem.

Vazné:

nizky krevni tlak a sok,
dusnost, sipot, nedostatek
kysliku, zrychlené dychani,
stah svall dychacich

cest (bronchospasmus),
kasel, otok hrtanu, zastava
dychani, modré zbarveni
klze, poruchy srde¢niho
rytmu, angioedém

a anafylaktické reakce
(otoky rukou, nohou,
kotniku, obliceje, rtu,

Ust nebo hrdla, které
mohou zpUsobit potize

s polykanim nebo
dychanim)

—

Okamzité zastavte podavani;
Zavolejte na Cislo tisnové linky;

Uvedte, Ze jste zdravotni sestra/pacient/
pecovatel a popiste zavaznost situace;

. Uvedte telefonni ¢islo a adresu;

Pozadejte o okamzité vyslani sanitky;
Uvedte, Ze jste vyskoleni v prvni pomoci;
Uvedte, Ze mate lékarnicku a pozadejte

o radu ohledné vhodnosti poskytnuti prvni
pomoci pfi ¢ekani na sanitku;

8. V pfipadé potreby provedte resuscitaci
podle pokynt BLS/PBLS (zéakladni
resuscitace dospélych/zakladni resuscitace
déti);

9. Informujte oSetfujiciho Iékafe o udalosti;

10.Vyplnte formular Hlaseni podezreni
na nezadouci Ucinky lécivého pfipravku

wnN

N o v oA

Lécba doporucend
na tisnové lince podle

povahy pfiznakl (davkovani

a pokyny zpUsob podani viz
text PIL):
e i.m. adrenalin nebo

* peroralni/parenteralni
antihistaminika nebo

e peroralni/parenteralni
kortikosteroidy nebo

* beta-2 agonista — sprej
nebo nebulizovany

 fyziologicky roztok podle
klinického stavu

Kontaktni Gdaje:

Telefon osetfujiciho Iékare:
Cislo tisfové linky: 155, 112
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10. PRILOHY

Pfiloha €. 1 Souhrn udaju o pfipravku ELFABRIO®

Bude poskytnuto jako samostatny dokument.

Priloha €. 2 Denik
Denik pro domaci infuzi ELFABRIO®
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Obecné udaje (vyplni osetfujici Iékar)

Cislo tisfiové linky: 155, 112

KONTAKTNi UDAJE

Pacient

Jméno:

Datum narozeni:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Pacientlv peéovatel

Jméno:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Progkolen/a:

dd/mm/rrr

Infuzni sestra:

Jméno:

Organizace:

Adresa:

PSC / mésto:

Progkolen/a:

dd/mm/rrrr

Osetfujici Iékaf:

Jméno:

Nemocnice:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Progkolen/a:

dd/mm/rrrr

Nalezy a opatreni:

uvodni pohovor

Nastaveni pumpy:
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Udaje o podani

Udaje o podani (vyplni osetfujici Iékar)

Pripravek Elfabrio® byl podavan od Datum (dd-mmm-rrrr):
|

Davkovaci rezim pfipravku ELFABRIO®

- Davka (ml)

Télesnda hmotnost Minimalni celkovy objem infuze:
<70kg 150 ml

70-100kg 250 ml

>100kg 500 ml

- Frekvence

- Rychlost podavani infuze

- Celkovy objem v infuznim vaku (ml)

DUvody pro domaci infuzi pfipravku
ELFABRIO®

Uvedte podporu, kterou ma infuzni
sestra/peéovatel poskytnout
v domacim prostredi.
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Formular pfFi podani infuze

Formular pfi podani infuze (vyplni se pfi kazdém podani infuze)

e Pacient/pecovatel byli informovani o souvisejicich rizicich domaci infuze pfipravku
Elfabrio® a byli nalezité pouceni o pouziti nouzového vybaveni

e V pripadé reakce souvisejici s infuzi zpomalte nebo okamzité preruste infuzi (v zavislosti
na zavaznosti reakce) a kontaktujte osetfujiciho lIékare.

* Nezbytné kroky v pfipadé zavazné reakce spojené s infuzi, véetné kontaktnich Udajd pro
pfipad nouze, jsou popsany v planu nouzové lécby. Béhem infuze ho méjte k dispozici.

Datum infuze

Datum (dd.mm.rrrr)

Celkovy zdravotni stav pacienta —
popiste pfipadné nové zdravotni
problémy, které se u pacienta pred
infuzi vyskytly

Davka (ml)

Pocet pouzitych lahvicek

Celkovy objem v infuznim vaku (ml)

Sarze

Délka podavani

Rychlost podavani infuze

Problémy/poznamky tykajici se
infuze (vCetné reakci souvisejicich
s infuzi), pfijatych opatreni a vysledku)

Jméno osoby odpovédné
za infuzi a datum
- Sestra

- Pecovatel (pokud se lisi od vyse
uvedenych)
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Datum infuze

Datum (dd.mm.rrrr)

Celkovy zdravotni stav pacienta —
popiste pfipadné nové zdravotni
problémy, které se u pacienta pred
infuzi vyskytly

Davka (ml)

Pocet pouzitych lahvicek

Celkovy objem v infuznim vaku (ml)
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