EDUKACNI MATERAL

Lamzede® (Velmanase Alfa) Domaci infuzni terapie:

Informace pro zdravotnické pracovniky

Prirucka pro zdravotnické pracovniky pecujici

o pacienty s alfa-manozidozou

Zakladni nepropagacni informace

Postupy prezentované v tomto dokumentu slouzi jako obecny navod, ktery je vSak nutno aplikovat s ohledem na
mistni lékai'skou praxi, narodni normy a regulace

W Tento piipravek podléha dalsimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o
bezpecnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakékoli podezieni na nezadouci
ucinky.

Jakékoli podezieni na zdvazny nebo neocekavany nezadouci ucinek a jiné skutecnosti
zavazné pro zdravi lé¢enych osob musi byt hlaSeno Statnimu tGstavu pro kontrolu 1é¢iv.
HlaSeni je mozné zasilat pomoci tisténého nebo elektronického formulare dostupného

na webovych strankach SUKL, vie potiebné pro hlaseni najdete na
http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek

Adresa pro zasilani je Statni ustav pro kontrolu 1é¢iv, Odbor farmakovigilance, Srobarova 48,
Praha 10, 10041, e-mail: farmakovigilance@sukl.cz.

Tato informace mtZe byt také hlasena spolecnosti Chiesi CZ s.r.0., Smrc¢kova 2485/4, 180 00
Praha 8 na Cislo: +420 261 211 850, e-mail: safety.cz@chiesi.com.

Drtive, nez ptipravek piedepiSete, seznamte se s iplnym Souhrnem udajii o ptipravku.
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1. ZAMERY A CILE

Zémérem tohoto dokumentu je poskytnout navod zdravotnickym pracovnikiim, jak umoznit
pienos infuzni terapie Lamzede® (velmanase alfa) u pacienti s alfa-manozidézou z
nemocni¢niho prostfedi do pacientova domova.

Tento edukacni materidl bude proto pfedem distribuovan vSem l¢kaitim, kteti v soucasnosti
podavaji Lamzede® jako enzymovou substitu¢ni terapii (ERT) pro alfa-manozidozu, aby bylo
mozné zabezpecit, Ze:

e [écba bude poddvand v souladu s nemocni¢nimi standardy a sdilena s oSetifujicim
l1ékafem, vykon bude probihat za bezpe¢nych podminek;

e Bude zabezpeceny plny soulad s pldnem podavani infuzi umoziujici adherenci k
terapii;

e Vsichni ucastnici a slozky tohoto terapeutického procesu budou zamétfeny na
uspokojeni pacientovych potteb a jeho/jejich ptibuznych s ohledem na kvalitu jeho/jeji
kvalitu zivota v souladu s bezpecnostnimi standardy.

Proces zahrnujici vybér vhodnych pacientt, jejich peclivé zhodnoceni spolu se vSemi specifiky
tykajici se organizace domaéci infuze bude podrobné popsano nize, poc¢inaje hodnocenim a
vybérem pacienta a diskusi o pozadavcich na domaci infuzi, nasledovano organizaci doméci
infuze a Skolenim.

Jakmile budou splnény specifické pozadavky, muze byt pacientim s alfa-manosidézou
nabidnuta infuzni terapie v domacim prostiedi.

Domaci infuzi ptipravku Lamzede® lze zvazit u pacienti dobie tolerujici své infuze.
Rozhodnuti ptevést 1écbu piipravkem Lamzede® do doméciho prostiedi pacienta ¢ini oSettujici
1ékar, pticemz zvazuje preference pacienta a jeho zdravotni stav.

Za domaci infuze odpovida osetiujici 1€kat. Piechod do domaci péce by mél oSetiujici 1ékar
zdokumentovat ve zdravotnické dokumentaci.

Procesy uvedené v tomto dokumentu slouZzi jako celkovy navod, ale podléhaji mistni Iékatské
praxi a narodnim pravidlim a ptedpistim.

2. POSOUZENI ZPUSOBILOSTI PRO DOMACI TERAPII

Pted zavedenim jakychkoli opatfeni musi l€kat dohlizejici na klinickou péci o pacienta urcit,
zda pacient spliluje nasledujici primarni kritéria pro piesun nemocni¢ni infuzni terapie do
domaéciho prostiedi pacienta:

e Pacient je klinicky stabilni a v dobrém celkovém klinickém stavu po dobu nejméné 12
infuzi ptipravku Lamzede® v nemocni¢nim prostiedi; pied rozhodnutim o pievedeni
terapie musi byt provedeno komplexni zhodnoceni.

e Pacient nem¢l zadné predchozi nezadouci reakce na Iéky (NLR) nebo reakce souvisejici
s infuzi (IRR) béhem nemocni¢ni 1é¢by po dobu nejméné tii (3) infuzi s premedikaci
nebo bez ni.

e Pacient v minulosti dodrzoval pfedchozi infuzni schéma v nemocnici.

Jakakoli konkrétni klinicka situace bude vyhodnocena v plné odpovédnosti osetiujiciho 1€kare.
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3. POZADAVKY A ORGANIZACE DOMACI INFUZE

Jakmile je pacient na zéklad¢ primarnich kritérii uznan za zptsobilého pro domaci infuzi, je
tieba zvazit soubor pozadavkl, aby bylo zajiSténo, ze infuze Lamzede® mohou byt bezpecné,
ucinné a spolehlivé podavany u pacienta doma.

Pted zahdjenim domaci infuze by mél osSettujici Iékai a/nebo sestra poskytnout pacientovi
a/nebo pecovateli adekvatni pouceni.

3.1

3.1.1

3.1.2

Pacient

Obecné

Pacient a/nebo pecovatel(¢) a/nebo zodpovédnd osoba byli informovani oSetfujicim
lékafem o 1€cbé, ktera ma byt poskytnuta doma, souvisejicich rizicich a poskytovani
1ékarské pomoci doma, a musi s domaci 1écbou souhlasit;

Pacient a/nebo pecovatel(¢€) jsou o nemoci pouceni a jsou schopni rozpoznat mozné
nezadouci reakce (NLR) a znali postupu, ktery je tfeba dodrzet v ptipadé, ze se
vyskytnou (tj. upozornit na ptiznaky naznacujici rozvoj nezadouci reakce zdravotnika
za Ucelem jejich adekvatniho posouzeni a managementu);

Doméci prostiedi musi byt pro doméci infuzni terapii vhodné, Cisté; véetn¢ dostupnosti
elektfiny, vody, telefonu, moznosti skladovani Lamzede® a/nebo jinych infuznich
potieb;

Pacient je edukovan k rozpoznani reakci spojenych s poddnim infuze (IRR) a piijeti
vhodnych opatieni vetné okamzité¢ho informovani infuzni sestry v ptipadé€, ze sestra
neni po celou dobu infuze doma u pacienta;

Pacient byl informovan, ze infuze by méla byt vzdy podavana v piitomnosti domaci
sestry/infuzni sestry nebo dospélého, ktery je adekvatné vyskolen v tom, jak postupovat
v ptipadé¢ NLR, IRR a chyb v medikaci v souladu s mistnimi p cozadavky na
implementaci domaci infuzni terapie.

Zdravotné

Osetiujici 1€ékat musi posoudit fyzickou a duSevni stranku pacienta, ze je schopen
podstupovat domadci infuze. Pacient/pecovatel/zodpovédnd osoba musi byt schopen
pochopit a ptijmout disledky domaci infuzni terapie;

Pacient mé snadny Zilni piistup nebo zabezpe&eny centralni Zilni piistup (CZP) nebo
periferné aplikovany centralni katétr (PICC) k podani infuze;

3.2 OSetiujici 1ékar

Osetiujici 1¢kat je odpovédny za:

Zahajeni vSech nezbytnych administrativnich ukont, které umozni dal§im zicastnénym
stranam pokracovat v implementaci domaci infuzni terapie (pacient a/nebo pecovatel(€)
a/nebozodpoveédna osoba), domaci sestra/infuzni sestra, 1¢karnik nebo jini zdravotnicti
pracovnici);
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e Vsechny aspekty souvisejici s predepisovanim terapie a hodnocenim zpusobilosti
pacientll k domaci infuzni terapii, stejné jako vSechny klinické aspekty souvisejici s
doméci léCbou a pacientovou bezpecnosti;

e Vybér rychlosti infuze a davky. Rychlost infuze ptipravku Lamzede®, kterou pacient
toleroval ve vice kontrolovaném prostiedi (napf. v nemocnici nebo v jiném l¢karském
prostfedi), se v domécim prostiedi nesmi ménit, pokud to neni nutné z divodu
bezpecnosti. Jakékoli zmény v podavani piipravku Lamzede® musi byt jasné
zdokumentovany ve zdravotnickém zdznamu pacienta a v Infuznim deniku (Ptiloha
9.3);

e Pravidelné sledovani (alespon jednou za 6 mésicli) pacienta s domaci infuzi s ohledem
na onemocnéni i infuze;

e Zajisténi rychlé a spolehlivé komunikacni linky pro urychleni zdsahu v nouzovém
ptipad¢, Ze je vyzadovéana okamzitd 1ékatskd pomoc.

3.3 Lékarenské a infuzni vybaveni

Lécba a veskeré potiebné vybaveni bude poskytnuto a pfedepsano podle mistnich opatfeni a
predpist.

Veskeré odpadni materialy budou likvidovany v souladu s mistnimi pozadavky nebo budou
shromazd’ovany a likvidovany specializovanou spolec¢nosti.

3.4 Domaci sestra/Infuzni sestra

Domaci sestra/infuzni sestra je kvalifikovana k podavani intravenoznich (IV) infuzi a byla
nalezité proskolena o podavani ptipravku Lamzede® a je vyskolena o moznych nezadoucich
reakcich (vCetné zavaznych nezadoucich reakci, jako jsou anafylaktoidni reakce) a opatieni,
kter¢é je potieba provést, pokud k takovym dojde.

Domaci sestra/infuzni sestra bude mit koordinac¢ni roli spolu s oSetiujicim lékafem a pacientem
a/nebo pecovatelem(i) pfi organizovani 1é€by doma a s oSetfujicim lékafem, pacientem a/nebo
pecovatelem(i) stanovi Groven podpory nezbytné v pacientové domé.

Domaci sestra/infuzni sestra bude také zodpoveédna za:

e Piisné dodrzovani predepsaného zplsobu piipravy a podavani piipravku Lamzede®,
jak je uvedeno v ¢asti 5 této prirucky a ve schvaleném souhrnu udaju o ptipravku ;

e Piisné dodrzovani piedepsané davky a rychlosti infuze ptipravku Lamzede® uvedené
v predpisu oSettujiciho 1€kate a jak je uvedeno v Infuznim deniku (Ptiloha 9.3);

e Zaznamenavani kazdé aplikace ptipravku Lamzede® podle ptedpisu osetiujiciho 1€kate
do infuzniho deniku (pfiloha 9.3) a odeslani kopie kazdého formulafe infuze
osetfujicimu lékafi.

e V piipadé¢ IRR okamzité kontaktuje oSetfujiciho lékafe a postupujte podle ,,Planu
nouzové 1éCby* (Priloha 9.2), provede opatieni k zachrané zivota, pokud se béhem
navstévy objevi klinické ptiznaky anafylaktické reakce, a zaznamend vSechny
provedené kroky do Infuzniho deniku (Ptiloha 9.3).

Pokud po dokonceni infuze dojde k IRR, je tieba také zavolat na narodni ¢islo tisnového volani
a/nebo oSetfujiciho 1ékare. Jakékoli IRR musi byt hlaSeno v souladu s mistnimi pravidly a
predpisy.
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Pted zahajenim infuze musi domaci sestra/infuzni sestra provést nasledujici ¢innosti:

Zkontroluje vitalni funkce pacienta, a pokud to povazuje za vhodné, sdéli informace
oSetfujicimu lékati, aby povolil podani Iéku;

Ptipravi 1€k, jak je popsano v ¢asti 5.3 az 5.5 této ptirucky, a pokracujte v infuzi, jak je
popsano v Casti 5.6 této prirucky, a postupujte podle pokynu podle via pouzitého pro
infuzi.

V zemich, kde neni povolen pobyt domdci sestry/infuzni sestry po celou dobu infuze, ptipravi
a odebere infuzi a zlstane dosazitelna po telefonu v blizkosti domova pacienta. Pacient by
nemél byt sdm doma, ale s dospélou osobou schopnou zastavit infuzi a dat vystrahu v ptipadé

IRR.

3.5 Pre-medikace a emergentni lécba

3.6

Premedikace, pokud je podavéna v nemocnici nebo v jiném Iékarském prostiedi (napf.
antihistaminika, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroidy), musi byt poskytnuta na
zaklad¢ predpisu specifického pro pacienta a méla by byt popsana v Infuznim deniku
(Ptiloha 9.3). Tato 1éCba nesmi byt ménéna v domacim prostiedi, pokud to neni potieba
z medicinského hlediska na zéklad¢ uvéazeni oSettujiciho 1€kate;

Lécba akutnich stavii musi byt poskytnuta na zaklad¢ piedpisu specifického pro
pacienta (viz také Ptiloha 9.2 ,,Plan 1éCby pro akutni stavy* pokyny, jak postupovat v
pfipad€ nouze béhem infuze) a méla by byt popsana v Infuznim deniku (ptiloha 9.3).
Pacientovi a/nebo pecovateli (oSetfovatelim) a/nebo pravnim poradcim musi byt
poskytnuto nalezité pouceni o pouzivani nouzovych léki;

Musi byt zajisténa dostupna, rychlé a spolehlivd komunikac¢ni linka pro zvladnuti reakce
v piipadé, ze je vyzadovana okamzitd 1ékatska pomoc podle indikaci obsazenych v
»Planu 1écby pro akutni stavy* (Pfiloha 9.2);

Pokud by se u pacientii objevila jakakoli nezddouci reakce nebo jakykoli problém s
podavanim piipravku Lamzede® nebo pokud by je oSetiovatel zjistil, musi okamzité
kontaktovat oSetfujiciho Iékaie nebo jehozastupce. Nasledné infuze muze byt nutné
podat v nemocnici nebo jiném lékarském zatizeni podle uvazeni oSetiujiciho 1ékate
nebo jehozastupce.

Infuzni denik

Infuzni denik slouzi jako komunikacni prostfedek pro vSechny zucastnéné pii
podavani ptipravku Lamzede® v domacim prostiedi.

Infuzni sestra/pacient/pecovatel(i) zaznamena do infuzniho deniku zjiSténi a ¢innosti z
uvodniho rozhovoru a vSechny relevantni informace z nasledujicich navstév.

Pro pacienta a/nebo oSetfovatele a infuzni sestru musi byt vyplnén a doma dostupny
seznam kontaktll v Infuznim deniku.

Infuzni denik musi byt uchovéavan u pacienta doma a bude aktualizovan infuzni
sestrou/pacientem/pecovatelem(y) pii kazdém podani ptipravku Lamzede®.

Pacient a/nebo oSetfovatelé si musi vzit Infuzni denik s sebou do nemocnice pti kazdé
schiizce a poté jej ptinést domu.

V Infuznim deniku oSettujici Iékat jasné uvede davku (mg), pocet lahvicek k fedéni
fyziologickym roztokem, celkovy objem (ml), celkovy objem k infuzi (ml), rychlost
infuze (ml/hod), stejn€ jako veskeré dalsi relevantni informace. OSetiujici 1ékat by
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mél poskytnout jasné pokyny, véetné 1€k, které maji byt podany v piipadé reakce
souvisejici s infuzi IRR v souladu se soucasnymi Iékaiskymi standardy pro urgentni
1écbu.

e Kontaktni udaje oSetfujiciho Iékate a tisiové Cislo zachranné zdravotni sluzby jsou
obsazeny v Infuznim deniku

4. SKOLENI PRIPRAVY A PODAVANIi LAMZEDE® (VELMANASE ALFA)

Inicialni proskoleni za¢astnénych osob a jeho pravidelné opakovani je povazovano za zakladni
podminku pro zajisténi dodrzovani 1écby a bezpecnosti pacientd.

Pti fedéni ptipravku Lamzede® je tieba dodrzet postup popsany v souhrnu udajii o ptipravku
Lamzede® a v ¢asti 5 této prirucky. Kazdé podani pfipravku Lamzede® musi byt zaznamenano
v souladu s mistnimi pravidly a ptedpisy. V piipadé jakychkoli probléml s fedénim a
podavanim piipravku Lamzede® je nutné pied zahajenim infuze nebo pokracovanim v ni
okamzité kontaktovat oSetfujiciho Iékare, aby stanovil vhodné opatieni.

Pokud ma pacient/peCovatel(¢)/pravni poradce pocit, Ze 1écba neni ti¢innd, mél by se poradit s
oSettujicim lékarem.
5. PODANI INFUZE LAMZEDE®

Instrukce tykajici se fedéni a podani jsou dostupné v SmPC. Podrobny popis je uveden v
casti 5.3 az 5.6 této ptirucky.

5.1 Preskripce

Davka, pozadovany nafedény objem, rychlost infuze, premedikace a nouzové 1éky, stejné jako
jakékoli zmény, budou plné v odpoveédnosti oSetfujictho Iékate. Piedpis musi byt
zdokumentovan ve zdravotnické dokumentaci pacienta a v Infuznim deniku (Ptiloha 9.3),
stejné jako jakakoli zména v davce nebo rychlosti infuze.

Je dulezité mit tuto ptirucku po ruce a pravidelné kontrolovat zptsob podavani, aby byla
zajisténa nejlepsi mozna péce.
5.2 Material

Pokud je to mozné a povolené mistnimi predpisy, je domaci sestra/infuzni sestra zodpovédna
za to, ze na kazdou domaci navstévu piinese nasledujici vybaveni, pokud neni ulozeno u
pacienta doma:

* Sledovani zivotnich funkei (pfistroj na métfeni krevniho tlaku, stetoskop, pulzni oxymetr,
teplomér);

* Infuzni pumpa;

* Hadicky k infuzni pump¢;

* Linka pro podavani 1ékt (pokud existuje);
* 0,22 pm filtr;

* Voda na injekci;

Verze: 1.0, Schvéaleno SUKL: 24.10.2022 STRANA 9/22



* Lahvicky se sterilnim roztokem chloridu sodné¢ho 9 mg/ml (0,9 %);
* Jednorazové rukavice;

* Sterilni rouska, vata a gaza;

* Lepeni na kanylu;

* 22G a 24G IV kanyla v zavislosti na v€ku a hmotnosti, je-li potieba;
* 5 ml, 10 ml a 20 ml injekéni stiikacky;

* Dezinfekéni prostfedek na kiizi: dezinfekéni prostfedek chlorhexidin 2 % nebo povidon-jod
10 %;

* Dezinfek¢ni prostiedek na ruce;

* Nadoba na likvidaci odpadu;

* Heparin v pozadovaném fedéni (10, 100, 250 nebo 500 U/mL) (pokud je relevantni);
* Huberova jehla (v ptipad¢ zavedeného portokavu);

* Ambu vak pro dospélé a détské pacienty s pfipojenou maskou (pokud je relevantni );
* Guedelova kanyla pro dospél¢ a pediatrické pouziti (pokud je relevantni).

Poskytovani spotfebniho materidlu se miize liSit podle piedpist jednotlivych zemi a mistnich
pozadavk.

Kromé vyse uvedeného vybaveni mé domadci sestra/infuzni sestra 1éky pro premedikaci a/nebo
1é¢bu IRR a NLR, jak je uvedeno v ¢asti 6.3.2.

5.3 Priprava Lamzede®

Poznamka: navod k pouZiti (priprava, redeni a podani) naleznete v SmPC . V této casti je také
uveden podrobny popis.

1. Pipravte ¢istou pracovni plochu a vylozte poZzadovany material;

2. Umyjte si ruce a nasad’te si jednorazové rukavice;

3. Ovéite si u oSetiujiciho 1ékafe davku a pocet lahvicek Lamzede® potiebnych pro infuzi
a ujistéte se, ze maji v dob¢ pted podanim pokojovou teplotu.

5.4 Priprava a redéni Lamzede®

1. Pfed nafedénim peclivé zkontrolujte kazdou lahvicku, zda nejevi zndmky poskozeni a
zkontrolujte, zda prasek neobsahuje cizi ¢astice nebo nezménil barvu. Pokud je najdete,
1€k nepouzivejte a ihned informujte oSettujiciho 1ékare;

2. Rozpust'te prasek v injekéni lahvicce pomalym vstiikovanim 5 ml vody pro injekci,
jemnym nasméerovanim proudu smérem k vnitini sténé injekcni lahvicky a ne piimo na
lyofilizovany prasek, aby se pénéni udrzelo na minimu;

3. Polozte lahvicky na sttil a poté kazdou lahvicku jemné nakloiite a otacejte po dobu 15 az
20 sekund, aby se prasek rozpustil. Lahvic¢ky by se nikdy nemély obracet dnem vzhiru,
rychle odstfed’ovat nebo protiepavat. Koncentrace v lahvicce by nyni méla byt 2 mg/ml;
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4. Thned po nafedéni zkontrolujte roztok, zda neobsahuje ¢astice nebo nezménil barvu.
Roztok musi byt ¢iry a nesmi byt pouzit, pokud jsou pozorovany nepruthledné ¢astice
nebo zména barvy. Vzhledem k povaze 1éku mize natedény roztok piilezitostné piijit
do kontaktu s proteinovymi ¢asticemi, které vypadaji jako tenka bilé vlakna nebo
prisvitnd vldkna, kterd budou béhem infuze odstranéna in-line filtrem;

5. Natahnéte nafedény roztok z kazdé injek¢ni lahvicky pomalu a opatrné€, abyste zabranili
tvorbé pény ve stfikacce. Pokud objem roztoku piesahuje kapacitu jedné (1) injekéni
sttikacky, pfipravte si potfebny pocet injek¢nich sttikacek, aby je bylo mozné béhem
infuze rychle vymeénit;

6. Nafedény roztok by mél byt podavan pomoci infuzniho setu s pumpou a 0,22 pm in-line
filtrem s nizkou vazbou na proteiny. Celkovy objem infuze je zaloZzen na hmotnosti
pacienta a mél by byt podavéan po dobu alespoii 50 minut. U pacientd s hmotnosti < 18
kg, ktefi dostanou < 9 ml rekonstituovaného roztoku, musi byt rychlost infuze
vypoctena tak, aby doba infuze byla > 50 minut. Maximalni rychlost infuze je 25 ml/h;

7. Objem a ¢as podavani infuze 1ze vypocitat pomoci oddilu 6.6 schvaleného souhrnu udaji
o pripravku a je tfeba je zaznamenat do deniku infuze (ptiloha 9.3). Objem a cas
podavani infuze urCuje oSetiujici 1ékar.

5.5 Plnéni infuzniho setu

1. Napliite infuzni set vybaveny filtrem 0,22 pm 0,9% roztokem chloridu sodného a
ptipojte filtr ke stfikacce;

2. Vymeéite sttikacku obsahujici 0,9% roztok chloridu sodného za stfikacku obsahujici
nafedény 1¢k;

3. Nastavte celkovy objem infuze a zaznamenejte jej do Infuzniho deniku (Ptiloha 9.3).

Protoze roztok neobsahuje konzervacni latky, mél by byt podan co nejdiive po nafedéni. V
ptipadé jakéhokoli zpozdéni nebo pferuseni infuze by mél byt roztok uchovavan pii +2 az +8
°C a pouzit tentyz den a nesmi byt misen s jinymi 1éky.

L€k je urcen k jednorazovému pouziti. Proto musi byt veskery nepouzity ptipravek nebo odpad
z ptipravku zlikvidovan v souladu s mistnimi pozadavky.

5.6 Podani Lamzede® infuzni pumpou

Domaci sestra/infuzni sestra poda Lamzede® infuzni pumpou podle instrukci dle zptsobu
pouzitého pro infuzi (¢ast 5.6.1 az 5.6.3) a kazdou infuzi zaznamena do infuzniho deniku
(ptiloha 9.3).

Pted zahéjenim pfipravy potiebného vybaveni se ujisti, Zze prouzky néplasti jsou pfipravené k
pouziti a Ze startovaci tlacitko infuzniho systému je na dosah. PobliZ umisti chlorhexidin a
nékolik gazovych ¢tverct.

5.6.1 Do periferni zily

1. Pfipravte pacientovu pazi; vyberte pazi, kterd ma lepsi zilni pfistup, a pokracujte ve
venepunkei;
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Po zavedeni kanyly do Zily zkontrolujte stabilitu zilniho pfistupu, zajistéte jehlu nebo
kiidélka kanyly lepenim (v pfipadé potfeby hypoalergennim);

Zadejte rychlost infuze na displeji pumpy v souladu s pokyny obdrZzenymi od oSetfujiciho
lékare;

Pokud je jehla posunuta, zastavte infuzi, vyjméte jehlu a pouzijte jiny Zilni piistupovy
bod.

Do centralniho Zilniho katétru - portokavu

. Informujte pacienta nebo pecovatele o poloze, kterou mé pacient zaujmout nebo jak

pacienta polohovat;

. Palpaci vyhledejte membranu rezervoaru;
. Pfipravte Huberovu jehlu a napliite ji fyziologickym roztokem:;
. Dezinfikujte k@zi v misté implantdtu vhodnym antiseptikem (tento postup opakujte

trikrat);

. Propichnéte jehlu kazi a prfepazkou, dokud nedosdhne dna zasobniku;
. Provedenim odbéru krve zkontrolujte, zda katétr funguje;
. Zadejte rychlost infuze na displeji pumpy v souladu s pokyny od oSettujiciho Iékare.

Do periferné zavedeného centralniho katétru (PICC)

. Informujte pacienta nebo pecCovatele o poloze, kterou ma zaujmout nebo jak pacienta

polohovat; Najdéte misto katetru prohmatdnim ptes obvaz nebo jej prohlédnéte, pokud
byl pouzit prithledny obvaz; Pokud pacient vykazuje znamky zanétu (otok, zarudnuti,
horecka atd.), kontaktujte oSetfujiciho 1¢kare, ktery provede vySetieni,

. Pfed injekei do infuzni linky dezinfikujte uzavér;

. Uzavfete spojku a uzaviete nepouzivané porty;

. Dezinfikujte kizi nad mistem implantatu vhodnym antiseptikem;

. Pfipojte hadicku 1éku k bezjehlovému konektoru;

. Pfipravte si injek¢ni stiikacku s 10 ml roztoku heparinu (10-100-250-500 U/ml podle

predpisu nebo podle oznaceni na katétru);

. Zadejte rychlost infuze na displeji pumpy v souladu s pokyny od oSetiujiciho 1ékafte.

Ukoncéeni infuze

. Kdyz je posledni stfikacka prazdna, je potfeba vymeénit davkovaci stiikacku za 20ml

sttikacku naplnénou 0,9% roztokem chloridu sodného na injekci. Do infuzniho systému
se poda objem 10 ml roztoku chloridu sodného, aby byla vyplachnuta veSkera zbyvajici
velmanaza alfa v infuzni lince;

. Na konci infuze 1€ku a po nejméné 20 minutach pozorovani je potfeba zkontrolovat

pacientovy vitalni funkce pted odstranénim jehly. Pfed odchodem z domova pacienta
se jakykoli klinicky nalez zapiSe do Infuzniho deniku (Ptiloha 9.3).

Pro pacienty na terapii Lamzede® cestou periferni Zil
y

. Po uplynuti doby pozorovani zastavte pumpu a vyjméte jehlu;
. Zavtete pumpu, rozeberte soupravu a zlikvidujte stiikacku se zbyvajicim 0,9% roztokem

chloridu sodného, soupravu a jehlu podle pozadovanych postupd.
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5.7.2 Pro pacienty na terapii Lamzede® cestou centralniho Zilniho katétru - portokavu

1. Po uplynuti doby pozorovani zastavte pumpu a odsroubujte konec hadi¢ky z Huberovy
jehly;

2. Pripojte 10ml injekéni stiikacku obsahujici 0,9% roztok chloridu sodného nebo jiny
roztok podle mistni klinické praxe k hadi¢ce Huberovy jehly a aplikujte roztok;

3. Odstranite Huberovu jehlu a aplikujte sterilni obvaz;

4. Demontujte soupravu a lahvicku se zbyvajicim 0,9% roztokem chloridu sodného a
zlikvidujte je podle pozadovanych postupi.

5.7.3 Pro pacienty na terapii Lamzede® cestou PICC

1. Po uplynuti doby pozorovani vyjméte hadiC¢ku z bezjehlového konektoru. Proved'te
proplach s 20 ml fyziologického roztoku pomoci dvou 10 ml stiikacek k injekci malych
bolusti 1-2 ml fyziologického roztoku a jedné (1) stiikacky 10 ml roztoku heparinu (10
100-250-500 U/ml podle ptedpisu nebo jak je uvedeno na katétru).

2. Zastavte pumpu, vyjméte stiikacku se zbyvajicim 0,9% roztokem chloridu sodného a
sttikacku zlikvidujte podle pozadovanych postupd.

5.8 Ukonceni asistenéni navs§tévy

Po alespot 20 minutach pozorovani od konce infuze domadci sestra/infuzni sestra ukonci
pozorovani pacienta, zkontroluje vitalni funkce a v ptipad¢ jakychkoliv NLR/IRR nebo jinych
bezpecnostnich obav se fidi indikaci uvedenou v ,,Pohotovostni Plan 1é€by* (Pfiloha 9.2) a pted
odchodem z domova pacienta zaznamena jakykoli klinicky nélez do Infuzniho deniku (Ptiloha
9.3).

5.9 Pozastaveni a/nebo preruseni domaci péce

Domaci infuzni 1écba mlZe byt pozastavena na zaklad€ uvazeni oSettujiciho 1ékare, ktery mize
rozhodnout o pferuseni a/nebo pieruseni 1écby doma v ptipad¢ zmény klinického stavu a/nebo
zmén organizacnich potieb pacienta.

A% takovém ptipadé oSettujici 1¢kar prodiskutuje a dohodne ]
pacientem/pecovatelem(i)/pravnim zastupcem pacienta terapeuticky management v klinickém
centru.

6. BEZPECNOSTNI INFORMACE

6.1 Bezpecénostni procedury

Bylo prokazano, Ze ptipravek Lamzede® ma dobrou snasSenlivost. Nelze vSak vyloucit IRR,
vcetné reakci z precitlivélosti.

Z tohoto diivodu jsou postupy nouzového fizeni popsany v Casti 6.3. Domaci sestra/infuzni
sestra ma mit proto zkuSenost s poddvanim ERT a je edukovéana oSetfujicim lékafem nebo
spolecnosti odpovédnou za domadci infuzni terapii podle mistni klinické praxe pted zahajenim
terapie.

Ptipravek Lamzede® musi také byt peclivé monitorovan z hlediska vyskytu jakychkoli
nezddoucich ucinkl tykajicich se lécenych pacientli, a to v souladu s pozadovanymi
bezpec¢nostnimi postupy.
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V nasledujicich podkapitolach je uvedena akutni 1é€ba a postupy hlaseni, které je tfeba
dodrzovat v souladu s klinickymi standardy a soucasnou legislativou.

6.2 Bezpecénostni hlaSeni

Pacient/pecovatel nebo domaci sestra/infuzni sestra by méli informovat osSetiujiciho 1€kate,
pokud se u pacienta 1é¢eného ptipravkem Lamzede® v domaci infuzi objevi NLR/IRR.

Pokud se béhem infuze nebo po ni objevi anafylaktickd reakce, musi domaci sestra/infuzni
sestra okamzité zavolat oSetfujiciho lékafe. Anafylaktické reakce, které vyzaduji okamzity
kontakt s oSetfujicim lékafem, jsou uvedeny v ,,Planu akutni lécby* (Ptiloha 9.2, tabulka 1).

Pokud se navic pacient/peCovatel nebo domaci sestra/infuzni sestra dozvi, Ze pfi piiprave
a/nebo podani Iéku doslo k chybé, pacient nebo infuzni sestra by mé¢la informovat oSetiujiciho
1ékate, aby urcil vhodné opatieni.

Osetiujici Iékart je pak odpovédny za hlaseni jakéhokoli podezieni na nezadouci tcinek, véetné
chyb v medikaci, prostfednictvim ndrodniho systému hlaSeni podle aktudlnich mistnich
piedpist. Zaznam a hlaSeni chyb v medikaci zajist'uje, Ze systematické a opakujici se problémy
v ramci systému farmakovigilance 1ze rozpoznat a do budoucna jim pfedchazet.

6.2.1 Moiné typy reakci na Lamzede®

Bylo prokézano, ze Velmanase alfa ma dobrou snasenlivost, av§ak vzhledem k tomu, Ze jde o
IV proteinovy piipravek, nelze vyloucit hypersenzitivni reakce, které jsou bézné znamé jako
IRR.

Reakce souvisejici s infuzi (IRR) jsou definovany jako ty NLR, které se objevi béhem nebo
po 2 hodinach od ukonceni infuze piipravku Lamzede® a které jsou hodnoceny jako souvisejici
s infuzi.

Béhem programu klinického vyvoje Lamzede® byly nejCastéjSimi nezddoucimi ucinky
pozorované zvyseni hmotnosti (15 %), IRR (13 %), prijem (10 %), bolest hlavy (7 %), artralgie
(7 %), zvySend chut’ k jidlu (5 %) a bolest v koncetinach (5 %).

Vétsina téchto nezadoucich ucinki byla nezdvazna.

NLR, které byly hlaSeny u 13 % pacientt (5 z 38 pacienttl), zahrnovaly piecitlivélost, cyandzu,
nauzeu, zvraceni, horeCku, zimnici, pocit horka, malatnost, koptivku, anafylaktoidni reakci a
hyperhidrézu. VSechny byly mirné nebo stfedni zavaznosti a 2 byly hlaSeny jako zévazné
nezadouci uc€inky. VSichni pacienti, ktefi prodélali NLR, se uzdravili.

Byly pozorovany celkem 4 zavazné nezadouci reakce (ztrata védomi u 1 pacienta, akutni
selhani ledvin u 1 pacienta, zimnice a hypertermie u 1 pacienta). Ve vSech ptipadech se pacienti
zotavili bez nasledk.

6.3 Management neZzadoucich lékovych reakci na Lamzede®

V ptipadé¢ NLR domadci sestra/infuzni sestra podle potieby aktivuje nouzovy postup podle
pokynti uvedenych v ,,Planu 1écby pro akutni stavy* (Pfiloha 9.2) a v pfipad¢ potieby poda
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podpurné léky podle konkrétni indikace oSetfujicimu l€kaii, jak je uvedeno v Infuznim deniku
(Ptiloha 9.3).

Domaci sestra/infuzni sestra je vybavena léky pouzivanymi ke zvlddnuti NLR podle
specifického protokolu (oddil 6.3.2).

Management NLR by mél zaviset na intenzité reakce. Mezi ptiklady patii zpomaleni rychlosti
infuze, 1écba pacienta 1éky (jako jsou antihistaminika, antipyretika a/nebo kortikosteroidy)
nebo pieruseni podavani a obnoveni 1écby s delsi dobou infuze (tabulka 2).

6.3.1 Zavazna alergicka reakce na Lamzede®

Prvni zndmky anafylaktické reakce postihuji predevsim kiizi a/nebo sliznici (erytém, zarudnuti,
svédéni a angioedém), zatimco ty, které ohrozuji zivot pacienta, obecné zahrnuji dychaci
systém (obstrukce hornich a dolnich cest dychacich) nebo kardiovaskularni systém (hypotenze,
kardiovaskularni kolaps, srde¢ni arytmie, ischémie myokardu). Mozné jsou i piiznaky
zahrnujici gastrointestindlni trakt (kiece v bfise, zvraceni atd.).

Casny nastup koreluje se zavaznosti reakce. Symptomy se mohou objevit nahle nékolik hodin
po kontaktu, ackoli zavazné klinické projevy se obvykle objevuji béhem 30 minut az 1
hodiny.

Po anafylaktické reakci by pacienti méli byt prednostné sledovani v zajisténém prostredi.

Nasledujici pokyny uvadéji postupy prvni pomoci, které by mély byt pouzity ke zvladnuti tézké
hypersenzitivni reakce pti domacim podavani 1¢ku.

Pti prvnich piiznacich reakce:
1. Okamzité preruste podavani 1éku;
2. Zabezpecte Zilni ptistup pomoci fyziologického roztoku;

3. Ulozte pacienta pokud mozno do Trendelenburgovy polohy (se zvednutymi nohami, k
prevence hypotenze). Pokud ma pacient potize s dychanim, je vhodné&jsi poloha vsedé nez
vleze;

Jsou-li znamky a ptiznaky zavazné nebo se rychle zhorsuji, je nutno zabezpecit Zivotni funkce
a poté okamzité zavolat oSetfujiciho 1ékate, ktery pak poskytne pokyny, jak postupovat podle
pokynti uvedenych v tabulce 2 v Ptiloze 9.2.

6.3.2 LéKky dostupné domaci sestie/infuzni sestie
Jakakoli akce provedend po NLR bude zdokumentovéana v Infuznim deniku (Ptiloha 9.3).

Léky, které méd doméaci sestra/infuzni sestra k dispozici, budou uchovavany v souladu s
mistnimi pozadavky a predpisy.

7. SPRAVA OSOBNICH UDAJU

Citliva pacientskéa data budou spravovana v souladu s Obecnou regulaci ochrany dat (GDPR).
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8. DALSI INFORMACE

Souhrnné informace o indikaci a dal$i informace o schvéaleném pouziti ptipravku Lamzede®
naleznete v SPC. Dalsi podrobné informace o pfipravku Lamzede® jsou k dispozici na
webovych strankach Evropské 1ékové agentury (EMA)
(https://www.ema.europa.cu/en/medicines’/human/EPAR/lamzede).
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9. PRILOHY
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9.1 Plan lécby pro akutni stavy

Bylo prokazéano, ze Lamzede® ma dobrou snasenlivost. Nelze v§ak vyloucit IRR, véetné reakci
ptecitlivélosti nebo anafylaktickych reakci. Klinické ptiznaky a projevy anafylaxe podle
systému a zavaznosti jsou uvedeny v tabulce 1 nize.

Tabulka 1 — Posouzeni zavazZnosti anafylaktické reakce

Kiuze Gastrointestinalni Dechové Kardiovaskuldrni | Neurologické
Mirné Nahlé svédéni svédéni v ustech, | Kongesce nosni - Zména chovani,
o¢i, nosu, nauzea, mirna sliznice a/nebo uzkost
generalizovany bolest biicha kychani, ser6zni
pruritus, ryma, tlak na
zarudnuti kuze, hrudi
kopftivka
Stiedni Viz. vyse Viz. vyse Viz. vyse Tachykardie Vyrazna tzkost
+ + + (narast o 15 pulzi
Angioedema otok rtl, zvraceni, | chrapot, St€kavy Za min.)
kiece kasel, dysfagie,
bolest bficha, stridor, dusSnost,
prijem piskoty
Zavainé Viz. vyse Viz. vyse Viz. vyse Hypotenze a/nebo Zmatenost,
+ + kolaps, arytmie, ztrata védomi
incontinence cyanoza nebo tézka bradykardie
stolice saturace O» a/nebo srdecni
< 92%, zastava zastava
dychani

Zdroj: Muraro A, Roberts G, Clark A, et al. The management of anaphylaxis in childhood: position paper of the European
academy of allergology and clinical immunology. Allergy. 2007;62(8):857-71.

Pokud se béhem navstévy objevi néktery z vyse uvedenych klinickych ptiznaki anafylaktické
reakce, infuzni sestra provede opatieni k zachrané zivota a poté okamzité zavola oSetiujiciho
1ékare, ktery pak poskytne pokyny, jak postupovat podle pokynii uvedenych v tabulce 2.

Jakykoli postup musi byt potvrzen oSetiujicim Iékafem. Bez potvrzeni oSettujiciho Iékafe nesmi
byt Zadny konkrétni vykon déale proveden.
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Tabulka 2 — Opatreni v pripadé hypersenzitivity, alergickych priznaki a reakei

Priznaky a reakce

Doporucené/NavrZené postupy

Doporucené/NavrZené 1éky

Mirné:
Bolesti hlavy, horecka,
navaly horka, zavrat’,

1. Snizte rychlost infuse o 50% nebo
zvazte zastaveni infuse, pokud uznate
za vhodné;

Podle instrukei pohotovostni
sluzby nebo oSetiujiciho 1ékare,
podejte:

Nauzea, tachykardie, bolest
na hrudi, generalizovany ra$

2. Volejte pohotovostni telefonni ¢islo a
pak osetujiciho 1ékaie kvuli dalsim

tremor. 2. Volejte pohotovostni telefonni ¢islo a e Paracetamol: 15 mg/kg;
pak oSetfujiciho lékate kvili dalSim pokud potieba, mozno
instrukcim véetné 1€kt k podan; opakovat po 4-6 hodinach;
3. Snizte rychlost infuse o dalsich 25% nebo
nebo zvazte zastaveni infuse, jestli e Ibuprofen: 10 mg/kg;
priznaky pfetrvavaji 10 minutach po mozno opakovat po 6-
prvnim sniZeni infuze; 8 hodinach; nebo
4. Opét volejte oSetfujicimu lékati a e  Oralni{/IV antihistaminika;
konzultujte dalsi postup, véetné nebo)
podavani leki; e Jiné 1éky podle charakteru
5. Zastavte infuzi, jestli pfiznaky po piiznakil.
10 minutach pretrvavaji;
6. Ukoncete doméci infuzi
Stiedni: 1. Zastavte podavani infuze; Na pokyn oSetfujiciho 1ékate a

na zakladé¢ povahy ptiznakt
(viz. Cast 6.3 kvili davkovani a

kotnikd, tvare, rta, ust nebo
hrdla vedouci k obtiznému
polykani a dychani)

7. Uvedte, ze mate k dispozici lékarnicku
prvni pomoci a vyzadejte radu ohledné
poskytnuti prvni pomoci do piijezdu
ambulance;

8. Pokud je potieba, provadéjte resuscitaci
podle doporuéeni ZZP/PZZP;

9. Informujte oSetiujiciho 1ékati o piihodé

a/nebo urtika, pruritus, instrukcim vcetné 1ékd k podani; indikaci):

hypertenze, bolest hlavy, 3. Podejte pfedepsanou terapii; e IM/IV antihistaminika;
zvraceni, prijem, kiece v 4. Informujte oSetfujiciho Iékare, aby stav nebo

biise, dyspepsie, bolest vyhodnotil pted dal$i domaci infuzi, e IV kortikosteroidy.
svalil a kloubti. 5. Ukoncete doméci infuzi.

Zavaziné: 1. Okamzité zastavte infuzi; Lécbu podavat podle
Hypotenze a Sok, nedostatek | 2. Volejte pohotovostni ¢islo; telefonické konzultace na
dechu, piskoty, hypoxie, 3. Uvedte, Ze jste sestra a popisté pohotovosti na zakladé
tachypnoe, bronchospasmus, zavaznost situace; priznakt (viz. text pro
kasel, laryngealni edém, 4. Nadiktujte telefonni Cislo a adresu; davkovani a pokyny):
respiracni selhani, cyanéza, | 5. Pozadajte o rychlou lékai'skou zdravotni | ¢  IM/IV adrenalin; or
srde¢ni arytmie, angioedém pomoc; e  Oralni/IM/IV

a anafylaktické reakce 6. Uved'te, Ze mate vycivk v prvni antihistamininka; nebo
(otoky dlani, nohou, pomoci; e IV/oralni kortikosteroidy;

nebo
e  Vdechy Beta-2-agonistt;
e Fyziologicky roztok
(navic v pfipad¢€ potieby).

NLR = Nezadouci 1ékova reakce;
Pediatricka zivotni podpora.

Z7P = Zakladni Zivotni podpora; IM = Intramuskularni; IV = Intravendzni; PZZP =
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9.2 Infuzni denik

Infuzni denik pro doméaci infuse Lamzede®

Obecné informace (k vypinéni oSetiujicim lékaiem)

Nouzovy telefonicky kontakt:

Kontaktni udaje

Pacient

Jméno:

Datum narozeni:

Adresa:

PSC / Mésto:

Telefon:

Pecujici osoba

Jméno:

Adresa:

PSC / Mésto:

Telefon

Infuzni/Domaci sestra

Jméno:

Organizace:

Adresa:

PSC / Mésto:

Osetfujici 16kaf

Jméno:

Nemocnice:

Adresa:

PSC / Mésto:

Telefon:

Pohotovostni
telefon

Lékarna

Jméno:

Adresa:

PSC / Mésto:

Telefon:
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Informace k podéani (k vyplnéni oSetfujicim Iékarem)

Lamzede® podavéano od

Datum (den-mésic-rok):

Prvni domaci infuze Lamzede®

Datum (den-mésic-rok):

Lamzede® davkovaci schema

- Davka (mg)

- Frekvence

- Pocet ampulek Lamzede® k
nafedéni vodou

- Celkovy nafedény objem (ml)

- Celkovy objem k podéani (ml)

- Rychlost infuze (ml/hod)

Premedikace (pokud podévana)

Dulvody pro domaci infuse
Lamzede®

Nalezy a vykony od prvni konzultace

Indikace péce provadéné
infuzni/domaci sestrou
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Formula¥ priibéhu infuze
(K vyplnéni pti kazdé¢ infuzi)

* Pacient a/nebo peCovatel(€) byli informovani o souvisejicich rizicich domaci infuze
pfipravku Lamzede® a byla mu poskytnuta fadnéa edukace o pouziti nouzovych léka.

* V ptipadé¢ jakékoli reakce souvisejici s infuzi musi byt infuze okamzité prerusena.
* Nezbytna opatieni v ptipad¢ zavazné reakce souvisejici s infuzi, véetné podrobnosti
0 nouzovém kontaktu, jsou popsany v Casti 9.2 Plan nouzové 1écby ptirucky k infuzi.
Béhem infuze méjte tyto informace snadno dostupné.

Datum infuze Datum (den-mésic-rok)

Celkovy zdravotni stav pacienta
— Popiste jakékoli nové
ptiznaky pfed podanimi infuse,
pokud se objevi

Davka

Pocet ampuli Lamzede®

Celkovy natedény objem (ml)

Celkovy objem k podani (ml)

Doba trvani

Rychlost infuse (ml/hod)

Komplikace/Poznamky
souvisejici s infuzi (vEetné
nezadoucich reakeci, jejich
zvladnuti a dopadu)

Jméno osoby odpovédné za
infuzi a datum

- Sestra

- Pecujici osoba (jestli se od
uvedené lisi)
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