POMBILITI ( CIPAGLUKOSIDAZA ALFA) PRIRUCKA PRO LEKARE/ZDRAVOTNI SESTRY

EDUKACNI MATERIALY

DOMACI INFUZNI LECBA PRIPRAVKEM POMBILITI (CIPAGLUKOSIDAZA ALFA)
Prirucka pro lékare

k minimalizaci rizika
spojeného s infuzemi
cipaglukosidazy alfa

VERZE: 1

W Tento IéCivy pripravek podléhd dalsimu sledovdni. To umozni rychlé ziskdni novych informaci o bezpecnosti. Zaddme
zdravotnické pracovniky, aby hlésili jakékoli podezreni na nezddouci G€inky. ProtoZe se hldseni tyka biologického lé¢iva,
je tfeba doplnit i pfesny obchodni ndzev a é&islo arze.

Jakékoli podezfeni na zdvazny nebo neocekdvany nezddouci Géinek a jiné skuteénosti zdvazné pro zdravi léEenych
osob musi byt hldseno Statnimu dstavu pro kontrolu léciv.

Podrobnosti o hléseni najdete na: http:/ /www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Adresa pro zasilani je Stétni dstav pro kontrolu lééiv, odbor farmakovigilance, Srobdrova 48, Praha 10, 100 41,
email: farmakovigilance@sukl.cz.

Tato informace mize byt také hldsena spoleénosti Amicus Therapeutics. Osetrujici lékar nebo lékar/zdravotni sestra
poddvaijici infuze v domdcim prostfedi maiji hlésit jakékoli podezieni na nezédouci reakce na pripravek:

Tel.: (+420) 800 142 207.

Pfipadné zaslete e-mail na drugsafety@amicusrx.com.

Seznamte se také s SmPC pripravku Pombiliti.

Aktuélné platny SmPC Ize vyhledat na webovych strankdch Stétniho Ustavu pro kontrolu lé&iv v sekci Databdze 1ékd na
adrese http://www.sukl.cz/modules/medication/search.php.
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1 OBSAH A CILE

K 1é¢bé pacienti s Pompeho chorobou je k dispozici infuzni |é¢ba
Pombiliti (cipaglukosidaza alfa) v kombinaci s pfipravkem Opfolda
(miglustat). Pacientovo pohodli a kvalitu Zivota muze zlepsit podavani
nitrozilni [é¢by u néj doma, pokud budou splnéné urcité pozadavky.

O této prirucce

Ugelem této prirucky pro lékafe a zdravotni sestry je minimalizovat riziko chyb pfi domacim
podavani pripravku Pombiliti a poskytnout srozumitelné pokyny k nasledujicim otazkam:

—>  Ktefi pacienti maji narok na domaci infuzi a jak domaci infuze, véetné
premedikace a naléhavé Iécby reakci na infuzi, organizovat;

—> Priprava, rekonstituce a podavani pfipravku u pacienta doma;

—> Rozpoznani a zvladani nezadoucich reakci na lIéky véetné reakci souvisejicich
s infuzi (IAR), a opatfeni ke zvladani nezadoucich reakci.

2 POZADAVKY NA PRIPRAVU
A PODANI DOMACI INFUZE

el POSOUZENI ZPUSOBILOSTI PRO PODANI DOMACI INFUZE

Rozhodnuti o podavani infuze v domacim prostiedi ucini osetrujici Iékar
po vyhodnoceni zdravotniho stavu pacienta. Pfi hodnoceni zpUsobilosti
pacienta je treba vzit v Uvahu pfidruzena onemocnéni pacienta a

jeho schopnost dodrzovat pozadavky na podavani infuze v domacim
prostredi. Pfed provedenim jakychkoli opatfeni musi oSetfujici Iékar urcit,
zda pacient spliiuje nasledujici primarni kritéria pro domadci infuzi:

—> Pacient musi infuze dobre snaset a nékolik mésicli nesmi mit vanamnéze
zadné stredné zavazné nebo zavazné IAR.

—>  Pacient musi mit za sebou nékolik mésicl infuzi cipaglukosidazy alfa podavanych
v nemocnici nebo na klinice pod dohledem lékare se zkuSenostmi s IéCbou
pacientll s Pompeho chorobou. Nezbytnym pfedpokladem pro zahajeni domacich
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infuzi je zdokumentovany priabéh dobré tolerance infuzi bez IAR nebo s mirnymi
IAR, které byly kontrolovany premedikaci.

—>  Pacientlv zdravotni stav musi byt povazovan za stabilni. Pfed zahajenim domaci
infuze musi byt provedeno komplexni vyhodnoceni.

—>  Pacient musi mit anamnézu dokladajici dodrzovani pfedepsaného harmonogramu
podavani pripravku a pozadavkl na uzivani
miglustatu nalacno.

—> Pacient musi byt ochoten a schopen dodrZovat postupy souvisejici s
domaéci infuzi.

2.9 Pacient

OBECNE

—> Pacient a/nebo opatrovatel(é) byli informovani oSetfujicim Iékafem o
domaci Iéché, a o rizicich spojenych s podavanim Iécby doma (napfiklad
reakce z precitlivélosti, IAR a chyby v medikaci) a museji s Ié¢bou doma
souhlasit.

—> Pacient a/nebo opatrovatel(é) rozumi onemocnéni a jsou schopni
rozpoznat nezadouci pfihody, jako jsou reakce z precitlivélosti a IAR,
a také védi, jak postupovat, pokud k nim dojde.

—> Domaci prostiedi musi byt pro podani infuzni 1é¢by priznivé, tj. musi byt Sisté se
zavedenou elektfinou, tekouci vodou, pfistupem k telefonu, chlazenim a fyzickym
prostorem, v némz je mozné miglustat a veskery infuzni material a vybaveni uchovavat.

—> Pacient a/nebo opatrovatel(é) rozumi, Ze cipaglukosidazu alfa je tfeba vzdy podavat
v kombinaci s miglustatem a Ze miglustat by mél byt vzdy podan 1 hodinu pred infuzi
cipaglukosidazy alfa..

—>  Pacient byl informovan, Ze infuzi podava zdravotni sestra nebo lékafr.

—> Pacienti, u nichz se vyskytnou nezadouci pfihody (nebo jejich opatrovatel), musi
informovat Iékare/zdravotni sestru, ktefi domaci infuzi podavaji, nebo okamzité
kontaktovat osSetrujiciho Iékare. Nasledné infuze je nutné podat v nemocnici nebo
v jiném zdravotnickém zafizeni.

LEKARSKE
—>  Pacient musi byt fyzicky i psychicky schopen podstupovat infuze doma.

—> Pacient ma zilni pristup nebo centralni Zilni pfistup umoziujici spravné podani infuze.
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2.3 Lékarské vysetreni pacienta pfed podanim domaci infuze

Pred podanim infuze cipaglukosidazy alfa je tfeba zjistit zplsobilost pacienta k podani
infuze. Pacient ma byt v dobrém celkovém stavu vzhledem k jeho onemocnéni. Je tfeba
vyloucit pfitomnost akutniho i hore¢natého onemocnéni. Pacient by mél byt dotazan,
zda se u néj v souvislosti s predchozi infuzi (tj. poté, co |ékar/zdravotni sestra podavajici
infuze opustili jeho domov) nevyskytly néjaké nezadouci reakce. Na zacatku a také
béhem infuze, zejména pred pripadnym zvySenim rychlosti infuze, je tfeba pravidelné
kontrolovat krevni tlak, puls, dechovou frekvenci a télesnou teplotu. V pripadé
pridruzeného onemocnéni nebo nové hlasenych nezadoucich reakci v souvislosti s
predchozi infuzi je pfed zahajenim infuze nutna konzultace s oSettujicim Iékarem.

Pacienti se zakladnim akutnim respiracnim onemocnénim nebo zhorsenou srdecni
a/nebo respiracni funkci

Existuje riziko zavazné exacerbace jejich srdecni nebo respiracni poruchy béhem
podavani infuze. Béhem podavani infuze cipaglukosidazy alfa musi byt okamzité k
dispozici vhodna opatfeni pro I€karskou podporu a monitorovani.

2.4 Osetrujici lékar
—> Za podani doméci infuze je odpovédny oSetfujici Iékar ktery zajisti bezpeéné
podani pacientovi tak, aby se predeslo riziku chyb v medikaci a IAR

vcetné reakci z precitlivélosti a anafylaktickych reakci. Ten musi prabéh
infuze kontrolovat a zdokumentovat.

—>  OSetfujici Iékaf rozhodne, zda domaci podani svéFit jinému |ékafi/zdravotni sestie
a, pokud tak ucini, zajisti bezpecné usporadani podavani lécivého pripravku a
odpovidajici monitorovani pacienta, podani premedikace a naléhavé lIécby.

Pokud je podani pfipravku svéfeno jinym osobam, je povinnosti oSetfujiciho I€kare:

—>  Poskytovat Iékafiim/zdravotnim sestram $koleni a informace (nebo zajistit,
aby méli odpovidajici kvalifikaci) a zajistit Skoleni a informace i pacientim
a/nebo opatrovatellim;

—>  Stanovit spravné davkovani a rychlost infuze cipaglukosidazy alfa;

—>  Vytvorit individualini plan pro naléhavé situace s presnymi pokyny a
moznostmi kontaktu;

—>  Uréit potfebné vybaveni pro infuzi, vhodnou premedikaci a zachrannou medikaci;
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—> Informovat |ékafe/zdravotni sestry o spravném davkovani, rychlosti infuze a
dalSich postupech a o tom, Ze individualné vytvoreny plan pro naléhavé situace
nelze bez vyslovného pokynu oSetfujicino |ékafe ménit.

—> Jasné komunkovat jakékoli zmény pacientovi a/nebo opatrovateli (opatrovateliim)
a zdravotnickému personalu, ktery dohlizi na pfipravu a podavani cipaglukosidazy
alfa.

—> Zaznamenat provedena opatieni v deniku infuzi.

—> Odpovidat za zahajeni vSech nezbytnych administrativnich akonu, které umozni
ostatnim zUcCastnénym stranam (pacientovi a/nebo opatrovateli, I€kafi/zdravotni
sestre, ktefi infuzi podavaiji, I€ékarné) jejich ¢innost.

—>  Zajistit predani ,,Pfiruéky pro pacienty s Pompeho chorobou, ktefi
dostavaji infuzi cipaglukosidazy alfa v domacim prostredi“, zahrnujici denik
infuzi. Rychlost infuze cipaglukosidazy alfa, kterou pacient toleroval v |épe
kontrolovaném prostredi (napf. v nemocnici nebo v jiném lékarském zafizeni), se
v domacim prostiredi nesmi ménit, pokud to neni nutné z ddvodu bezpecnosti.
Jakékoli zmény podavani cipaglukosidazy alfa museji byt jasné zdokumentovany v
deniku infuzi.

—> Naléhava |écba musi byt podana podle predpisu pro daného pacienta a ma
byt popsana v deniku infuzi. OSetrujici IEkaf musi I€kafi/zdravotni sestre, ktefi
podavaiji infuzi, zajistit fadné Skoleni ohledné pouziti IEkG v naléhavych pfipadech.

—>  Pravidelné sledovani onemocnéni pacienta, ktery dostava infuze v domacim
prostredi, planovani a monitorovani infuzi je odpovédnosti oSettujiciho I€ékare.

2.5 Lékar/zdravotni sestra podavajici infuze

—>  Maji kvalifikaci k podavani i.v. infuzi, jsou nalezité proskoleni ohledné podavani
cipaglukosidazy alfa v kombinaci s miglustatem, jsou proskoleni ohledné
moznych nezadoucich pfihod (véetné zavaznych nezadoucich prihod, jako jsou
anafylaktoidni reakce) a ohledné opatreni, ktera je tfeba pfijmout, pokud k nim
dojde.

—>  Prisné dodrzuji predepsany zpiisob pripravy a podavani, predepsanou davku a
rychlost infuze cipaglukosidazy alfa v kombinaci s miglustatem, jak je uvedeno v
této pfirucce a Souhrnu Gdajl o pripravku.

—> Jsou k dispozici po celou dobu infuze v domacim prostredi a po uréitou dobu po
infuzi, podle tolerance pacienta pfed zahajenim infuzi v domacim prostredi.
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2.6
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Odpovidaji za zvladani IAR, véetné snizeni rychlosti infuze, doéasného
preruseni infuze, symptomatické Iécby peroralnimi antihistaminiky nebo
antipyretiky, a pfislusna resuscitacni. DalSi pokyny naleznete v bodé 4.

Zaznamenavaji veskeré pripadné IAR, vcetné reakci z precitlivélosti a
anafylaktickych reakci do deniku infuzi.

Lékar/zdravotni sestra podavajici infuze museji v koordinaci s osetfujicim
Iékarem hlasit Statnimu tdstavu pro kontrolu Iéciv a spolecnosti Amicus
Therapeutics vSechna podezreni na nezadouci tcinky a chyby v medikaci,
jak je popsano na prvni strané téchto materialu.

Denik infuzi

%

Denik infuzi slouzi jako komunikacni prostfedek pro vSechny ziicastnéné pri
podavani cipaglukosidazy alfa v kombinaci s miglustatem v domacim prostredi.

Lékai/zdravotni sestra podavajici infuze do deniku zaznamenavaji zjisténi, ikony a
vSechny relevantni informace zacinajici od prvni infuze.

Seznam kontakti pro naléhavé pfipady (kontaktni idaje osetfujiciho Iékare a

vnitrostatni ¢islo tisnového volani )musi byt uveden v deniku infuzi a byt k dispozici
pacientu/opatrovateli a I€kafri/zdravotni sestfe podavajicim infuze.

Denik infuzi musi byt uchovavan u pacienta doma a je aktualizovan Iékafem/
zdravotni sestrou, ktefi podavaji infuze, a/nebo pacientem/opatrovatelem
(opatrovateli) pfi kazdém podani cipaglukosidazy alfa.

Pacient/opatrovatel musi pfinést denik infuzi do nemocnice/na kliniku na kazdou
navstévu a poté ho opét odnést domu.

V deniku infuzi oSetfujici Iékar jasné uvede davku, pozadovany rekonstituovany
objem, rychlost infuze a také pfipadné zmény.

OSettujici I€kar jasné stanovi postup, jakou premedikaci je treba podavat, a jaké
Iéky maiji byt podany v pfipadé zavazné IAR v souladu se sou¢asnymi Iékarskymi
standardy pro neodkladnou IéCbu.

PRIPRAVA A PODAVANI
CIPAGLUKOSIDAZY ALFA

Aktualné platny SmPC Ize vyhledat na webovych strankach
Statniho Ustavu pro kontrolu léciv v sekci Databaze 1éki na adrese
http://www.sukl.cz/modules/medication/search.php.
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3.1

3.2
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Predepisovani

Davku miglustatu, davku cipaglukosidazy alfa, poZadovany rekonstituovany objem,
rychlost infuze, premedikaci, medikaci v naléhavych pripadech i pfipadné zmény
stanovi oSetfujici I€kar a zaznamena je do deniku infuzi. Do deniku infuzi museji byt
zaznamenany veskeré zmény tohoto predpisu.

JelikozZ se cipaglukosidaza alfa podava v davce upravované podle hmotnosti, pro
zajisténi spravného davkovani je dulezité télesnou hmotnost pacienta pravidelné
kontrolovat. V pfipadé, ze oSetfujici I€kar svéri podavani infuze dalSim osobam, musi
urcit, jak bude zabezpeceno spravné davkovani v pripadé zmény hmotnosti. Aby se
predeslo chybam v medikaci, je spravné stanoveni pozadovaného objemu infuze velice
dalezité a objem by mél byt pfedem urcen oSetfujicim Iékarem.

Pokud si uvédomite chybu v medikaci (napf. chyba v pfiprave, nespravna rychlost infuze)
b&hem pripravy a/nebo podavani cipaglukosidazy alfa, informujte prosim spole¢nost
Amicus Therapeutics (viz bod 6).

Materialy

KONTROLNI SEZNAM PRO DEN PODANI LECBY

ﬁ] PRIPRAVKY B MATERIAL A VYBAVENI PRO INFUZI

[ Injekéni lahvicky pFipravku [ sterilni voda pro injekci pfi pokojové teploté
Pombiliti 105 mg (20 mg/kg 20 °Caz 25 °C
.télesné hmotnqsti podavané [J Injekéni roztok chloridu sodného 9 mg/ml (0,9 %) pri
jednou za dva tydny) pokojové teplot& 20 °C az 25 °C - velikost vaku zvolte

(] Tobolky pfipravku Opfolda (u podle télesné hmotnosti pacienta
pacientd > 50 kg, 4 tobolky [celkem [J Jehla o priméru 18G nebo mensi
260 mg]; pri > 40 kg az < 50 kg, 3 - Nepouzivejte filtraéni jehly, které béhem pripravy snizuji
tobolky [celkem 195 mg]) mnozstvi éastic

[J Premedikace podle predpisu [ pal$i material podle protokolu zdravotnického zafizeni
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3.3 Casovy harmonogram do podani infuze véetné podani pripravku Opfolda

Pripravek Pombiliti je tfeba podavat pouze spole¢né s pripravkem Opfolda. Pouziti
pripravku Opfolda s Zadnou jinou enzymovou substitucni terapii GAA nebylo zkoumano.

Jak by mél vypadat den podani infuze:

Uziti pripravku Zahajeni infuze Dokonceni infuze
Opfolda Pombiliti Pombiliti
o Obvykla doba infuze o
D 4 hodiny
Hodiny v v v
0 1 2 3 4 5 6 7
@ @ @ { @ @ @ L J
A A
. 4 .
Zacatek lacnéni Konec lacnéni
I Pokud pacient prechazi z jiné enzymové substitucni terapie (ERT),
. - -E lé&ba Pombiliti v kombinaci s Opfolda miZe byt zahajena v dobé

nasledujici naplanované davky, tj. priblizné za 2 tydny po poslednim
podani ERT. Pacientlim, ktefi presli z jiné ERT na Iécbu Pombiliti v
kombinaci s Opfolda, je tfeba doporucit, aby pokracovali v premedikaci
pouzivané pri predchozi IECbé ERT, aby se minimalizovaly reakce
souvisejici s infuzi (IAR).

DUKLADNE ZKONTROLUJTE DODRZENI TECHTO PODMINEK

(9@\&& » Pacient uzil tobolky Opfolda pfriblizné 1 hodinu pred planovanym
zahajenim infuze

« Pacient zlstal nalaéno 2 hodiny pfed a 2 hodiny po uziti
pripravku Opfolda
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(pokracovani)

3.3
UZiVANi PRIPRAVKU OPFOLDA
» Tobolky je tfeba uzivat nalacno
» Pacient musi ziistat nalacno 2 hodiny pred a 2 hodiny po uziti
pripravku Opfolda
« Tobolky je tfeba uzit pfiblizné 1 hodinu pfed zahajenim infuze
pripravku Pombiliti
« V pripadé zpozdéni by infuze neméla byt zahajena déle nez 3
hodiny od peroralniho podani pripravku Opfolda
« Tobolky by se mély zapijet vodou, odtuénénym kravskym mlékem a
¢ajem nebo kavou bez smetany, cukru nebo sladidel. Tyto napoje se
mohou konzumovat i béhem 4hodinového lacnéni
« Dveé hodiny po uziti pfipravku Opfolda miZze pacient zacit znovu
normalné jist a pit
3.4 Davkovani pfipravku Pombiliti i Opfolda se pocita podle télesné hmotnosti

Pokud se hmotnost pacienta od posledni infuze zménila nebo pokud jste pacientovi
pripravky Pombiliti + Opfolda jeSté nepodavali, je nutné pacienta zvazit.

Vypocet davky

Pripravek Pombiliti se
podava pacientovi nitrozilni
infuzi jednou za dva tydny
spole¢né s peroralnim
pripravkem Opfolda.

Tobolky pfipravku
Opfolda 65 mg se
podavaiji jednou za

dva tydny spolec¢né s
nitrozilni infuzi pripravku
Pombiliti.

=
e
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Davky stanovené podle hmotnosti

Doporucené davkovani: 20 mg/kg
celkové télesné hmotnosti podavanych
jednou za dva tydny formou nitrozilniho
roztoku

Davky stanovené podle hmotnosti
Doporuéené davkovani:

* > 40 kg, ale < 50 kg = 3 tobolky
* > 50 kg = 4 tobolky
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Vypocet Priklad

B Télesna hmotnost pacienta (kg) o
Davka J 65 kg x 20 mg/kg = celkova davka 1 300 mg
x davka (20 mg/kg)

Lahvicky k Pacientova davka (v mg) déleno 1 300/105 mg na lahvicku =
rekonstituci 105 (mg/lahvicka) 12,38 lahvicek

Lahvicky Zaokrouhlete nahoru na nejblizsi . .
- . . 12,38 lahvicek — 13 lahvicek
k priprave celou lahvicku
12 lahvicek 0,38 lahvicky
x 7,0 ml = X 7,0 ml =
Vypocet 84 ml 2,7 ml

Pocet plnych lahvic¢ek x 7,0 ml/

i extrakéni objem lahve
ey 84 ml+27 ml=

extrakéni objem 86,7 ml

extrakcniho

Priprava na rekonstituci

3.5
Pfed podanim pfipravku Pombiliti pacientovi musi byt provedena
rekonstituce. Jakmile budete védét, kolik lahvicek pouzit, vyjméte je z §
chladnicky a nechte je asi pul hodiny stat, aby dosahly pokojové teploty
20 °C az 25 °C.
VYBAVENI POTREBNE K REKONSTITUCI A NAREDENi
. Injekéni lahvicky pfipravku Sterilni voda pro injekci
— Pombiliti 105 mg pfi pokojové teploté 20
§ °Caz 25 °C
L i
|
Injekéni roztok chloridu Jehla o priméru 18G nebo
o ‘,ig sodného 9 mg/ml (0,9 %) mensi
il o . P -
ik by pfi pokojove teplote w - Nepouzivejte filtraéni
20°Caz25 °C jehly, které béhem
- Velikost vaku zvolte EE— pFipravy snizuji
e y podle télesné hmotnosti mnozstvi ¢astic
i pacienta
KAZDOU LAHVICKU PECLIVE ZKONTROLUJTE
k|
L Roztok je &iry a7 opalizujici, Pokud zjistite pfitomnost
bezbarvy az slabé nazloutly cizich latek nebo pokud
roztok prakticky bez ¢astic, ma roztok zménénou
ale mlze obsahovat bilé az barvu, pripravek
prusvitné Castice. nepouzivejte.
VERZE: 01
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Rekonstituce lyofilizovaného kolace/prasku

1]
Ui

3.6

Vyjméte lahvicky z chladniCky Rekonstituujte kazdou injekéni Kazdou injekéni lahvicku
(2 °Caz 8 °C) a nechte ohrat lahvicku pomalym pridanim opatrné naklonte a jemné
na pokojovou teplotu (tj. 7,2 ml sterilni vody pro injekci otacejte, aby se prasek
priblizné 30 minut pri po kapkéach po sténé injekéni rozpustil. Neobracejte ji
20°Caz 25°C). lahvicky, nikoli pfimo na dnem vzhliru, nekruzte s
lyofilizovany prasek. Dbejte ni ani ji neprotrepavejte.
na to, aby nedoslo k silnému Rekonstituce
narazu sterilni vody pro injekci lyofilizovaného prasku
na lyofilizovany prasek, a obvykle trva 2 minuty.
zabrante pénéni.

Provedte kontrolu rekonstituovanych injekénich lahvicek,
zda neobsahuji ¢astice a zda nedoslo ke zméné barvy
Rekonstituovany objem vypada jako Ciry az opalizujici,
bezbarvy az slabé nazloutly roztok prakticky bez ¢astic,

ale m(Ze obsahovat bilé aZ prusvitné castice.

¢ Pokud po okamZité kontrole zjistite pfitomnost cizich latek,
nebo pokud ma roztok zménénou barvu, pripravek nepouZzivejte

» Kazda rekonstituovana injekéni lahvicka by méla obsahovat
koncentraci 15 mg/ml s extrahovatelnym objemem 7,0 ml

Opakujte vySe uvedené kroky, dokud neziskate potfebny pocet injekénich
lahvicekuréenych k nafedéni.
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Naredéni roztoku

3.7
=
Odstrante vzduch z Pomalu natahnéte Pomalu vstfiknéte
infuzniho vaku. Odeberte rekonstituovany roztok z rekonstituovany roztok
stejny objem injekéniho injekénich lahvicek, dokud pfipravku Pombiliti pfimo
roztoku chloridu neziskate prislusnou davku do vaku s injekénim
sodného 9 mg/ml (0,9 pro pacienta. Dbejte na roztokem chloridu
%), ktery bude nahrazen to, aby v injekéni stfikacce sodného 9 mg/ml (0,9
celkovym objemem nedochazelo k pénéni. %). Nedavejte jej pfimo
(ml) rekonstituovaného Zlikvidujte veskery zbyvajici do vzduchového prostoru,
pripravku Pombiliti. rekonstituovany roztok v ktery muze zUstat uvnitf
posledni injekéni lahvicce. infuzniho vaku.
¢ Infuzni vak opatrné prevratte dnem vzhlru nebo jej masirujte,
aby se naredény roztok promichal.
* Infuzni vak neprotfepavejte ani jej prilis prudce nemichejte.
e K prepravé infuzniho vaku nepouzivejte potrubni postu.
Pripravek Pombiliti je tfeba podavat podle pokyni uvedenych v Souhrnu udajt o pfipravku
Q ¢ K podani pouzijte intravenézni set s 0,2mikronovym in-line filtrem s nizkou vazbou
m proteinll. Pokud se i.v. linka v prabéhu infuze zablokuje, vymeénte filtr.
A ¢ Pokud neni mozné zahdjit infuzi ihned po naredéni, doba a podminky uchovavani
X pripravku po otevreni jsou v odpovédnosti uzZivatele, a normalné by doba neméla
byt delSi nez 24 hodin pfi 2 °C az 8 °C a nasledné 6 hodin pfi pokojové teploté (do
25 °C), aby bylo mozné podat infuzi.
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3.8 Podani infuze

Nyni mizete zahajit infuzi
Infuze bude trvat priblizné 4 hodiny.

1. Infuzniroztok je tfeba podavat pfi pokojové teploté.

2. Celkovy objem infuze je uréen na zakladé télesné hmotnosti pacienta a infuze obvykle trva
priblizné 4 hodiny.

3. Infuze pfipravku Pombiliti by méla zacit 1 hodinu po peroralnim podani pripravku Opfolda.

4. V pripadé zpozdéni by infuze neméla byt zahajena déle nez 3 hodiny od peroralniho podani
pripravku Opfolda.

5. Pocatecni rychlost infuze by neméla byt vySSi neZz 1 mg na kg za hodinu po dobu 30 minut.

6. Podle tolerance pacienta, rychlost infuze se mize zvySovat kazdych 30 minut 0 2 mg na kg za
hodinu, dokud nebude dosazeno maximalni rychlosti 7 mg na kg za hodinu.

7. Na konci kazdého kroku je treba zméfit zakladni Zivotni funkce.

Doporucené objemy a rychlost infuze

Rozsah Celkovy 1. krok 2. krok 3. krok 4. krok
hmotnosti objem infuze 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h 1 mg/kg/h
pacienta (kg) (mtl) (ml/h) (ml/h) (ml/h) (ml/h)
40-50 250 13 38 63 88
50,1-60 300 15 45 75 105
60,1-100 500 25 75 125 175
100,1-120 600 30 90 150 210
120,1-140 700 35 105 175 245
140,1-160 800 40 120 200 280
160,1-180 900 45 135 225 315
180,1-200 1000 50 150 250 350

Mirné az stfedné tézké a prechodné IAR mohou byt adekvatné zvladnuty snizenim rychlosti infuze nebo prerusenim
infuze. V pfipadé tézkych alergickych nebo anafylaktickych reakci infuze musi byt okamzité pozastavena a musi byt
zahajena vhodna Iécba.
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ROZPOZNANI A ZVLADANI REAKCI
SOUVISEJICICH S INFUZI A REAKCI
Z PRECITLIVELOST!

Je znamo, Ze reakce souvisejici s infuzi (IAR) a reakce z precitlivélosti se projevuji b€hem infuze
cipaglukosidazy alfa a dalSich enzymovych substitu¢nich terapii (ERT), nebo az nékolik hodin po ni.
VétSina IAR hlaSenych u cipaglukosidazy alfa byla mirna nebo stfedné zavazna a méla prechodny
charakter; patfily k nim bfisni distenze, tfesavka, pyrexie, zavrat, dysgeuzie, dyspnoe, pruritus,
vyrazka a zrudnuti. U pacientd, ktefi dostavali cipaglukosidazu alfa, byly také hlaseny tézké IAR,
jako je anafylaxe. Pfriznaky tézkych IAR mohou zahrnovat angioedém, bronchospasmus, bolest na
hrudi, zimnici, dyspnoe, kopfivku, hypotenzi (pocit na omdleni, bledost), otok hrtanu, synkopu a

tachykardii.
Mezi pacienty se zvlastnim rizikem reakci souvisejicich s infuzi patfi:

—> Pacienti s akutnim onemocnénim v okamziku infuze. Tyto pfipady je tfeba konzultovat s
osetrujicim Iékafem pred zahajenim infuze, maze byt nutné delsi sledovani pacienta.

—> Pacienti s pokroéilou Pompeho chorobou a zhorSenou srdeéni a respiraéni funkei. Takovi
pacienti mohou béhem infuze vyZzadovat resuscitacni opatreni. V souladu s informacemi od
|€ékare je tfeba provést vhodna opatfeni pro Iékarskou podporu a monitorovani.

—>Pacienti s rizikem objemového pretizeni (nap. zhorsena srdeéni a/nebo respiraéni
funkce). Tito pacienti jsou vystaveni riziku objemového pretizeni souvisejiciho s infuzi pres
vazné zhorseni srdeéniho nebo respiraéniho stavu az po kardiopulmonalni selhani. BEhem
infuze by méla byt k dispozici vhodna opatreni pro Iékafskou podporu a monitorovani na
zakladé rozhodnuti I€kare. Néktefi pacienti mohou také podle rozhodnuti IEkafe vyzadovat

dlouhodobéjsi sledovani.

Ke zvladnuti IAR je tfeba zvazit vhodné prostfedky, napfiklad sniZeni rychlosti infuze, do¢asné
preruseni infuze, symptomatickou IéGbu peroralnimi antihistaminiky nebo antipyretiky a vhodna
resuscitacni opatfeni. V pfipadé tézké IAR musi Iékaf/zdravotni sestra infuzi okamzité zastavit
a zahdjit vhodnou IéCbu. Je tfeba dodrZovat aktualni I€karské standardy pro neodkladnou IéCbu
anafylaktickych reakci a musi byt k dispozici kardiopulmonaini resuscitacni zafizeni.

Je tfeba peclivé zvazit rizika a pfinosy opakovaného podavani cipaglukosidazy alfa po anafylaktické
nebo tézké reakci na infuzi. V pfipadé, Ze pacient bude v IéCbé pokracovat, dalsi infuze se musi
podat v klinickém prostredi, které ma vybaveni pro reSeni takovych naléhavych zdravotnich situaci.

e Diagram na dalsi strance uvadi doporuceni, jak v pripadé IAR postupovat.
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Konecné rozhodnuti o Iéébé v naléhavych situacich ucini oSetrujici Iékar.
Pred zahajenim infuze zajistéte podminky pro okamzitou resuscitaci.

Do deniku infuzi si zaznamenejte vSechny tidaje o casech, nezadoucich
reakcich, lécich a rychlosti infuze.
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Mirna reakce Stredné tézka reakce Tézka reakce

Snizte rychlost infuze Ukoncete infuzi Ukoncete infuzi

antihista-minika antlhlsta-mlnll_(a naléhavou lécbu
(peroraine nebo i.v.) (peroralne neboi.v.),
i.v. bolus

[ Podavejte Podavejte [ Zahaijte opatreni pro ]

Pngn;(l)(y Kontaktujte Kontaktujte
miﬁutéch > oSetru-jiciho Iékare oSetru-jiciho lékare
Pokud to naridi oSetrujici Podavejte
lékar, pokracujte pri _ antihistaminikum
snizené rychiosti (i.v.), i.v. bolus tekutiny,

pokud je ktomu duvod, i.v.
steroidy, nebulizované
beta-2 agonisty,
kyslik podle doporuceni

!

Prevoz do nemocnice
podle doporuceni
oSetrujiciho lékare

Zvyste rychlost
infuze na

Ukoncete

predchozi infuzi

Priznaky se opakuiji

Snizte rychlost

infuze ] l
\ 4

l Pozorujte pacienta po Pozorujte pacienta po
] dobu nejméne 6 hodin dobu nejméne 6 hodin
Kontaktujte ]

oSetru-jiciho Iékare l

Nasledné infuze se
museji podat v klinickém
prostredi

J

V pripade pochybnosti

infuzi ukoncete

Uplné informace o bezpeé&nosti cipaglukosidazy alfa naleznete také v aktualnim Souhrnu
Gdajl o pripravku (SmPC), ktery je k dispozici na webovych strankach Statniho Gstavu pro
kontrolu IéCiv v sekci Databaze 1€kU na adrese http://www.sukl.cz/modules/medication/
search.php.
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5 DALSI INFORMACE

e SmPC pro pripravky Pombiliti a Opfolda jsou k dispozici na webovych
strankach Statniho Ustavu pro kontrolu |€Civ v sekci Databaze
€k na adrese

http://www.sukl.cz/modules/medication/search.php

Pripadné si mUZete pokyny pro predepisovani vyzadat od spolecnosti
Amicus Therapeutics na Tel: (+420) 800 142 207.
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