EDUKACNI MATERIAL

ELFABRIO® (pegunigalsidaza alfa)
Domaci infuzni terapie:

Pfirucka pro pacienty s Fabryho chorobou/petovatele/zdravotnické pracovniky, ndpomocna
pfi domaci infuzi zabranujici chybam pfi podavani [éku.

Zakladni nepropagacni informace

Nevyhazujte
Datum: duben 2026

vTento pfipravek podléha dalsimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci
o bezpecnosti. MUzete prispét tim, Ze nahlasite jakékoli nezadouci Ucinky, které se u Vas
vyskytnou.

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezddoucich Ucinkd, sdélte to svému Iékafi nebo
lékarnikovi. Stejné postupujte i v pripadé jakychkoli nezddoucich Ucinkl, které nejsou
uvedeny v pfibalové informaci. Nezadouci U¢inky muzete hlasit také pfimo prostfednictvim
narodniho systému hlaseni nezddoucich ucinku.

Podrobnosti o hlaseni najdete na:
https://nezadouciucinky.sukl.cz.

Adresa pro zasilani je Statni Ustav pro kontrolu I&¢iv, odbor farmakovigilance, Srobarova
49/48, Praha 10,100 00 Praha 10, email: farmakovigilance@sukl.gov.cz.

Je tfeba doplnit i pfesny obchodni ndzev a Cislo Sarze. Nahldsenim nezadoucich Ucinku
muzZete prispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto pfipravku.

Tato informace mUze byt také hladena spole¢nosti Chiesi CZ s.r.o., Smrckova 2485/4,180 00
Praha 8 na ¢&islo: +420 261 211 850, e-mail: safety.cz@chiesi.com.
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1. Ucel této prirucky
Ucelem tohoto dokumentu je poskytnout relevantni informace pro pacienta/pecovatele /

zdravotnického pracovnika, aby mohl pripravek Elfabrio® podavat doma a zabranit chybam
v medikaci.

U pacientd, ktefi dobre snaseji své infuze, Ize zvazit podani pripravku Elfabrio® doma.

O prevedeni |éCby pripravkem ELFABRIO® do domaciho prostredi pacienta rozhoduje
osSetrujici |ékar podle preferenci a zdravotniho stavu pacienta.
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2. Pozadavky a organizace domaci infuze

Nasledujici soubor pozadavkl musi byt zvazen, aby bylo zajisténo, Ze infuze pfipravku
ELFABRIO® budou bezpecné, ucinné a spolehlivé podavany u pacienta doma.

2.1. 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 IéCbou.

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
(ADRs) zdravotnickému pracovnikovi pro radné posouzeni a dalsi postup).

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 fyzickym
prostorem pro skladovani pfipravku ELFABRIO® a dalsich infuznich zasob.

e Zdravotnicky pracovnik musi byt k dispozici po celou dobu podavani infuze doma
a pfesné stanovenou dobu po infuzi.

e 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.

2.2. Lécivy pripravek a infuzni vybaveni

Pripravek Elfabrio, premedikace, nouzové vybaveni a veskeré potrebné vybaveni bude
poskytnuto pacientovi domu (vydano v nemocnici/lékarné na zakladé |ékafského predpisu).

2.2.1. ELFABRIO®

Injekéni lahvicky pfipravku ELFABRIO® (2 mg/ml) budou dodéavény jako tekutina v 10 mL
nebo 2,5 mlinjekénich lahvickach z Cirého skla uzavienych pryzovou zatkou a hlinikovym
odtrhovacim vickem. Musi byt uchovavany v Cisté chladnicce pfi teploté mezi +2 °C a +8 °C.
Chrante pred mrazem a netrepejte.

2.2.2. INFUZNI ZARIZENI

e infuzni stojan;

e infuzni pumpa;

e nadoba na nebezpecny biologicky odpad;

e alkoholové tampony;

e jednorazové rukavice;

e injekcni strikacka a 30 ml,10ml a 3ml;

e 2 X bezjehlovy konektor;

e 2x10ml injekeni stfikacka s 0,9% chloridem sodnym;

e Huberova jehla (dle potreby);

e iv.infUznisada Start Kid (zakladni)/Cetral Line Kid (centralni vendzni systém) — podle typu
vstupu;

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

e odvzdusnény vstupni hrot pro injek¢ni lahvicku;

e 18G jehla;

e naplast;

e injekéni stfikacka s heparinem 100ug/ml PF 5 ml/12ml (pouze u zavedeného centralniho
vendzniho katetru);

e dezinfekéni roztok (Hibiclens);
e infuznivaky s 0,9% chloridem sodnym dle potreby redéni;
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e nouzové vybaveni;
e Skrtidlo;
e predinfuzni lé¢ba/premedikace (pokud je).

2.2.3. PREDINFUZNI LECBA

Premedikace (napf. antihistaminika, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroidy), pokud byla
podavana pfi infuzich v nemocnici nebo v jiném zdravotnickém zafizeni, musi byt podana
Nna zakladé lékarského predpisu vydaného pro pacienta a [éCiva urCena k premedikaci musi
byt zaznamenana v infuznim deniku.

Tato l1é¢ba nesmi byt zménéna v domacim prostiedi, pokud to neni klinicky odGvodnéno dle
uvazeni osetfujiciho Iékare.

2.2.4. NOUZOVE VYBAVENI A LEKY

Pokud béhem nebo po ukonceni podani infuze dojde k vyskytu reakce souvisejici s infuzi,

je treba podle uvazeni kontaktovat pohotovostni sluzbu nebo osetfujicino |ékare. Jakoukoli
reakci souvisejici s infuzi je tfeba nahlasit osetfujicimu lékafri.

e Musi byt zajisténa dostupna, rychla a spolehliva komunikacni linka pro urychleni reakce
na mimoradné udalosti v pfipadg, ze je nutna okamzita lékarska pomoc, podle indikaci
obsazenych v ,planu nouzové |éCby* uvedeném v oddile 5.3 a v deniku (pfiloha C. 2).

V pfipadg, ze se u pacienta vyskytne nezadouci UcCinek (viz oddil 5.1) béhem infuze nebo
kratce po ni, je tfeba dodrzovat postupy uvedené v oddile 5.3 jako ,plan nouzové |éCby*. Je
treba okamzité prerusit podavani infuze a kontaktovat oSetfujiciho |ékare, resp. jim urceného

zastupce za Ucelem vyhledani rady o pomoc. Podani naslednych infuzi muze byt vyzadovano
vV nemocnici nebo v jiném zdravotnickém zarizeni.

Sada nouzového vybaveni se sklada z:

e pomucka k zajisténi dychacich cest (Ustni vzduchovod);

e AMBU resuscitacni maska;

* pulzni oxymetr;

e 1000 ml roztoku Hartman nebo Ringer Laktat;

e Difenhydramin nebo rovnocenny lék (po schvaleni [ékafem);

e dalsi polozky dle Iékarského predpisu (tj. Epi-pen, methylprednisolon);
e 2 iv.filtry (0,2 pm);

e dalsi polozky dle ordinace |ékare.

Sada nouzového vybaveni bude dodana v uzamceném nouzovém boxu, ktery bude radné
oznacen
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3. Denik

Denik je prilozen jako priloha ¢. 2.

Denik slouzi jako komunikacni prostfedek pro vsechny zucastnéné pfri podavani pripravku
ELFABRIO® v domacim prostredi.

Pacient/pecovatel zaznamenaji nalezy a opatfeni z Gvodniho pohovoru a véechny relevantni
informace z naslednych navstév do deniku.

Seznam kontaktnich ¢isel musi byt v deniku vyplnén.

Denik musi byt ulozen u pacienta doma a aktualizovan infuzni sestrou/pacientem/
pecCovatelem pri kazdém podani pfipravku ELFABRIO®.

Pri kazdé kontrole musi pacient vzit denik s sebou do nemocnice a poté jej odnést zpét
domd.

V deniku osetrujici |ékar jasné uvede davku, pozadovany objem infuze, rychlost infuze
a veskeré zmény.
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4. Pokyny krok za krokem k priprave a podavani
pripravku ELFABRIO®

Kazdé podani pfipravku ELFABRIO® by mélo byt zaznamenano v deniku (priloha ¢. 2).
V pfipadé jakychkoli problému s rekonstituci a podanim pripravku ELFABRIO® by mél
pacient nebo infuzni sestra/pecovatel kontaktovat osetfujiciho Iékare, aby urcil vhodny
postup pred zahajenim nebo pokracovanim infuze.

Infuze by méla byt vzdy podavana za pfitomnosti infuzni sestry/peéovatele, ktefi jsou
seznameni s postupy podavani infuze a jsou odpovidajicim zpUsobem vyskoleni, jak
postupovat v pfFipadé reakce souvisejici s infuzi (IRR) a chyb v medikaci.

4.1. Priprava a podani infuze - vyvojovy diagram

e Pred zahajenim pfipravy infuze ovérte, zda mate k dispozici veskeré vybaveni pro pfipravu infuzniho
vaku.

e Zkontrolujte injekéni lahvicky.

¢ Nechte lahvicky stat pfi pokojoveé teploté (30 minut) a zkontrolujte, zda jsou bezbarvé a bez

Pfiprava viditelnych ¢astic

infuzniho vaku e Zaznamenejte Cislo Sarze a datum expirace kazdého baleni do deniku (Pfiloha 10.1).

e Zkontrolujte pokyny k davkovani a fredéni (Pfiloha 10.1) .

» Pokracujte s pfipravou podle pokynu.

* Zaznamenejte davku a datum/Cas pripravy (Pfiloha 10.1).

e Pripravte si premedikaci, pokud je podavana (Priloha 10.1).

Zkontrolujte obsah a datum expirace vSech polozek v sadé nouzového vybaveni.

Zkontrolujte, zda je infuzni pumpa nabita (zkontrolujte stav baterie a informujte Iékare, pokud je
Priprava nutna vymena).

na podani Zkontrolujte nastaveni davky na infuzni pumpé. Monitorujte zivotni funkce (10 minut prfed podanim
lékové infuze infuze).

e Zavedte nitrozilni katetr nebo pfipravte centralni zilni vstup.

/
~

* Naplnte hadic¢ky fyziologickym roztokem. Objem plniciho roztoku se muze lisit v zavislosti

na konkrétni pouzité pumpé/hadicce.
e Pripojte naplnénou hadicku k pfipravenému infuznimu vaku a i.v. vstupu pacienta.
Podani Iékové * Podavejte infuzi podle pokynU. Zapiste ¢as zahajeni infuze.
infuze * Monitorujte Zivotni funkce kazdych 30 minut az do konce infuze.

e Sledujte pfiznaky reakce na infuzi.

e Prazdny infuzni vak oznacuje ¢as ukonceni infuze a ¢as zahajeni klinického pozorovani.
J
~

e Proplachnéte hadicku 20 ml fyziologického roztoku stejnou rychlosti jako infuze.
¢ Odpojte infuzni hadi¢ku od intravendzni hadicky.

e Zachovejte intravendzni vstup.

e Prohlédnéte misto aplikace k vylouceni vyskytu reakce souvisejici s infuzi.

e Monitorujte Zivotni funkce kazdych 60 minut az do konce klinického pozorovani.
e Zapiste Cas ukonceni pozorovani.

¢ Veskery pouzity material radné zlikvidujte do nadoby na biologicky odpad nebo do nadoby na ostré
predméty podle potreby.

Klinické
pozorovani

)
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4.2. Priprava

Pokud se infuzni sestra/pecovatel dozvi, ze pfi pfipravé nebo podavani léku dosdlo k chybé,
mél by o tom informovat osetrujiciho Iékare, aby urcil vhodna opatreni.

Pri vykonavani vSech pripravnych ¢innosti dodrzujte prisné aseptické podminky!

1.

2.
3.

7.

Pripravte si Cisty, rovny pracovni prostor a rozlozte si véechny pomucky.
Béhem podavani infuze meéjte nouzové vybaveni pfipravené v dosahu.

Zkontrolujte datum expirace (nepouzivejte pripravek 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.

. Pred narfedénim nechte pozadovany pocet baleni dosahnout pokojové teploty (cca 30

min). Injekéni lahvicky neohfivejte horkou vodou ani v mikrovinné troubé.
Umyjte si ruce mydlem a vodou

Vyjmeéte injekeni lahvicky pripravku ELFABRIO® z krabicek, zkontrolujte je. Nepouzivejte,
pokud chybi vicko nebo je poskozené. Nepouzivejte, pokud je |ék zabarven nebo
obsahuje Castice.

Pripravte si infuzni vak.

4.3. Naredeéni 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 (priloha €. 2).

1.

Odstrante ochranna hlinikova odtrhovaci vicka z injekénich lahvicek pfipravku
ELFABRIO®. Asepticky potfete kazdou pryzovou zatku alkoholovym tamponem a nechte
jej uschnout. Na kazdou injekéni lahvi¢cku pouzijte jeden tampon.

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

nechte jej uschnout.

3. Na bezjehlovy konektor nasadte jehlu 18G.

. Sejméte kryt jehly a nasadte jehlu do injekéniho portu infuzniho vaku.

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

. Konektor ocistéte novym alkoholovym tamponem a nechte Uplné uschnout.

Pred pridanim injekcniho koncentratu ELFABRIO® do infuzniho vaku s 0,9% roztokem
chloridu sodného musi byt z infuzniho vaku odstranén stejny objem roztoku chloridu
sodného.

Vypocet davky:

A. Davkovani 1 mg/kg kazdé 2 tydny

e Koncentrace pfipravku ELFABRIO® v injekeni lahvicce je 2 mg/ml;
e Télesna hmotnost pacienta (v kg) + 2 = objem davky (v ml)

Priklad vypoctu celkové davky pro pacienta o télesné hmotnosti 80 kg s prfedpisem
davky 1 mg/kg:

e 80 kg pacient + 2 = 40 ml pfipravku ELFABRIO®;

e V tomto prikladu jsou potfeba 4 lahvicky po 10 ml (nebo 16 lahvicek po 2,5 ml);



e Pacient vazici 80 kg by dostal 40 ml pfipravku ELFABRIO® a pred pfidanim
pfipravku ELFABRIO® je potfeba 40 ml chloridu sodného vyjmout z infuzniho vaku.

B. Davkovani 2 mg/kg kazdé 4 tydny

e Koncentrace pfipravku ELFABRIO® v injekeni lahvicce je 2 mg/ml;

e Télesna hmotnost pacienta (v kg) = objem davky (v ml).

Priklad vypoctu celkové davky pro pacienta o télesné hmotnosti 80 kg s predpisem

davky 1 mg/kg:Télesnd hmotnost pacienta (v kg) + 2 = objem davky (v ml)

e Pacient 80 kg = 80 ml pfipravku ELFABRIO ®;

e Vtomto prikladu je potreba 8 lahvicek po 10 ml (nebo 32 lahvic¢ek po 2,5 ml);

e Pacient vazici 80 kg by dostal 80 ml pripravku ELFABRIO® a pred pridanim
pripravku ELFABRIO® je potreba 80 ml chloridu sodného vyjmout z infuzniho vaku.

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

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

10.0Odstrante ochranny kryt odvzdusnéného vstupniho hrotu lahvicky. Zatimco drzite
injekeéni lahvicku pripravku ELFABRIO® pevné na stole, zasunte hrot do stfedu pryzového
tésnéni.

11. Prevratte injek¢ni lahvicku a natahnéte obsah do injekéni stfikacky.

12.Injekéni stfikacku odSroubujte z hrotu a nasadte ji pfimo z bezjehlového konektoru na
injekéni port infuzniho vaku. Pripravek pomalu vstfiknéte do infuzniho vaku

13.Injekéni stfikacku znovu nasadte na hrot a hrot vyjméte z prazdné lahvi¢ky. Nyni jej viozte
do dalsi lahvicky ELFABRIO® pfi zachovani aseptické techniky.

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

POZNAMKA: vypoéteny objem muize vyzadovat odstranéni mensiho nez
maximalniho objemu (10 ml nebo 2.5ml) z posledni injekéni lahvicky pouzité pro
pripravu infuze (Castec¢né pouziti injekéni lahvicky).

8. Z injek&niho portu odstrante bezjehlovy konektor a jehlu 18C a zlikvidujte je v nadobé
na nebezpecny biologicky odpad.

9. VSechny injekeni lahvicky pfipravku ELFABRIO® vyhodte do nadoby na nebezpecny
biologicky odpad a zapiste veSkeré mnozstvi zlikvidovaného Iéku do deniku.

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

4.4, Podani

Naredéné roztoky pripravku ELFABRIO® musi byt pouzity okamzité. Neni-li mozné okamzité
pouziti, Ize nafedény roztok uchovavat po dobu az 24 hodin v chladnicce nebo 8 hodin pfi
pokojové teploté. Pozdéjsi pouziti je na odpovédnosti uzivatele.

Pokud roztok neni pouzit béhem téchto ¢asovych obdobi, musi byt zlikvidovan.

Lééba nesmi byt zménéna v domacim prostiedi, pokud to neni klinicky odlvodnéno dle
uvazeni osetfujiciho lékare.

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

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

4.4.1. Centralni zilni vstup

Pokud ma pacient zajistén centralni zilni vstup pro podani pripravku ELFABRIO®, bude
pacientovi /pecovateli ukdzano, jak o n&j pecovat, pokud to jiz nebylo demonstrovano béhem
nemocnicnich infuzi.

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

Pacient/pecovatel budou informovani o nasledujicich nezbytnych krocich:

e Béhem pouziti prekryjte okoli vstupu prihlednym okluzivnim obvazem. KdyzZ se
nepouziva, obvaz neni nutny.

e Pred a po kazdém pouziti proplachnéte pomoci 5ml 0,9% roztoku NacCl.
e Po kazdém pourziti proplachnéte 5ml heparinu (100 U/ml).

4.4.2. Zavedeni jehly do zily

1. Prfedem si pripravte nékolik paskl naplasti, aby byly pfipraveny k pouziti a zkontrolujte,
zda je infuzni systém pfripraven k spusténi. Nachystejte si a nechte po ruce alkoholové
tampony spolu s nékolika CtvereCky gazy.

Vyjméte infuzni jehlu z obalu.
Pacient je v sedé a opre si jednu ruku o stul (nejlépe na Cistou textilii).

. Nasadte skrtidlo, vydezinfikujte misto vpichu jehly a nechte jej uschnout.

oA WN

Napnéte kuzi a jehlu (oCkem smérujicim nahoru) pod mirnym Uhlem zavedte pres kdzi
do zily. Poté co jehla vstoupi do Zily, se na zacatku hadicky objevi viditelna ,znamka“ krve.

6. Zasunte jehlu priblizné 0,5cm do zily, aby nedoslo k jejimu opétovnému vysunuti. Jehlu
zafixujte naplasti.

4.4.3. Postup

e Odstrante ochranny kryt z hrotu 0,2-mikronové aplika¢ni hadicky Cadd pro podani infuze
a vlozte jej do infuzniho portu infuzniho vaku obsahujiciho pripravek ELFABRIO®.

e Zavéste infuzni vak na infuzni stojan a nasadte kazetu Cadd na pumpu.

e Zajistéte iv. pristup (viz bod 4.4.1 a 4.4.2)

e Naplnte hadi¢ku tekutirjou (tlaCitko PRIME) a pfipojte ji k pacientovi, aby se infuze
spustila. Hadicku NEPLNTE tekutinou v dobé, kdy je pfipojena k pacientovi.

e Zajistéte, aby podavani probihalo p¥i rychlosti infuze/po dobu podani, kterou stanovil
Iékar.

e Béhem podavani infuze by mél pacient sedét a byt uvolnény.

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

o V pfipadé ,air in line/vzduch v hadi¢ce" zastavte infuzi, odpojte hadi¢ku od pacienta
a jemné na ni poklepejte, aby se vsechny bublinky presunuly ke konci hadicky (aby
se zamezilo plytvani léCivem). Naplnte hadicku znovu tekutinou (tla¢itko PRIME),

a ujistéte se, Ze byl vSechen vzduch odstranén.

¢ V pripadé ,signalizace dolniho ucpani* zkontrolujte prdchodnost infuzni hadicky
a kanyly. Je-li jehla nebo kanyla ucpana, neproplachujte je; misto toho vlozte novou
jehlu nebo kanylu do jiného bodu vpichu a zablokovanou kanylu zlikvidujte.
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e Postup v pfipadé hypersensitivni reakce je popsan viz oddil 5.1 oddil 5.2 a oddil 5.3.

e Na konci infuze pumpa spusti alarm. Prazdny infuzni vak oznacuje ¢as ukonceni infuze
a zacatku klinického pozorovani (viz bod 4.5).

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

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

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

Na konci infuze mohou byt vSechny intravenézni vaky a hadicky vyhozeny do domaciho
odpadu, pokud nejsou viditelné kontaminovany krvi. Kontaminované hadicky a injekéni
jehly je tfreba vyhodit do nadoby na nebezpecny biologicky odpad.

4.4.4,. Méfeni zivotnich funkci

Zivotni funkce (krevni tlak, t&lesna teplota, dechova frekvence a srdeéni frekvence) se zjistuji
nejméné 10 minut pred infuzi, kazdych 30 minut béhem infuze a na konci infuze.

Béhem obdobi klinického pozorovani po podani davky budou Zivotni funkce zjistovany
kazdych 60 minut a na konci doby pozorovani.

4.5 Obdobi pozorovani

Pro prvni tfi (3) domaci infuze musi infuzni sestra zUstat s pacientem 2 hodiny po skonceni
aplikace, pro ujisténi, ze pacient snasel lek bez komplikaci (viz bod 5).

U pacient0, ktefi absolvovali vice infuzi bez vyskytu reakci souvisejicich s infuzi (IRR), Ize
nasledné pozorovani zkratit na 1 hodinu po podani a nasledny telefonicky kontakt s infuzni
sestrou 1 hodinu po skonceni pozorovaci doby za ucelem ovéreni tolerance po infuzi, pokud
s tim osetrujici |ékar souhlasi.

Kazdych 60 minut az do konce doby pozorovani se zmeéfi vitalni funkce, pficemz se
zmé&fi i ke konci doby pozorovani. V pfipadé jakychkoli nezadoucich G¢inkd (ADR)/reakci
souvisejicich s infuzi (IRR) nebo jinych bezpecnostnich obav postupujte podle pokynU

VvV ,planu nouzoveé lécby" (viz oddil 5.3) a zaznamenejte jakykoli klinicky nalez do deniku
(priloha €. 2).

Po skonceni doby pozorovani odstrante pacientovi zilni vstup a podle potreby zlikvidujte
vsechny pouzité materidly do nadoby na nebezpecny biologicky odpad.

Jednu hodinu po skonceni doby pozorovani infuzni sestra jesté jednou zavola pacientovi
za Ucelem nasledného sledovani snasenlivosti po podani infuze.
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5. Bezpecnostni informace: reakce souvisejici s infuzi
(IRR)

Vzhledem k tomu, Ze pfipravek 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 bod 2 pfibalové informace).

Nejcastéji pozorovanymi priznaky reakci souvisejicich s infuzi (IRRs) byly zavraté, bolest hlavy,
pocit na zvraceni, nizky krevni tlak, Unava a horecka. Stejné jako u vSech intravendznich
proteinovych pfipravkd se mohou objevit hypersenzitivni reakce alergického typu, které se
projevuji jako nadmérné a dlouhotrvajici stahy svald dychacich cest, coz zpUsobuje potize

s dychanim (bronchospasmus), otok obliceje, Ust a hrdla, sipani, nizky krevni tlak, kopfrivku,
polykaci potize, vyrazku, dusnost, zrudnuti, tisen na hrudi, svédéni, kychani a prekrveni nosni
sliznice

Tento prehled nezadoucich Uc¢inkd neni Uplny a je tfeba se sezndmit i s moznymi dalsimi
nezadoucimi Ucinky, jejichz vyCet naleznete v Pribalové Informaci pro pacienta. Pribalova

informace pro pacienta (PIL) je distribuovana v kazdém baleni |éCivého pfipravku a lze ji také
vyhledat na po zadani nazvu http://www.olecich.cz

5.1. Identifikace

Béhem |éCby pripravkem ELFABRIO® se mohou objevit reakce souvisejici s infuzi (IRRs),
vCetné zavaznych hypersenzitivnich reakci nebo anafylaktickych reakci. Klinické priznaky
a projevy anafylaxe podle systému a zavaznosti jsou uvedeny v tabulce 1 nize.
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Tabulka 1 - Hodnoceni intenzity anafylaktické reakce

Traviciho traktu

Respiraéni

Kardiovaskularni

Neurologicka

Nahlé svédéni

oci a nosu,
\© generalizované
c svédéni,
= zarudnuti kGze,

= kopfivka

Svrbéni/svédéni
v Ustech,
nevolnost, mirna
bolest bficha

Ucpany nos a/
nebo kychani,
vytok z nosu, tlak
na hrudi

Zména chovani,
uzkost

Jak je uvedeno

Jak je uvedeno

Jak je uvedeno

Tachykardie

Strach ze smrti

vyse vyse vyse (zvyseni o 15 tepd
\— Za minutu)
c + + +
°
= Angioedém otok rtQ, zvraceni, | chrapot, $tékavy
7] (otok obliceje, kfece a bolest kasel, potize
ust a hrdla) bficha, prdjem s polykanim,
stridor, dusnost,
sipani
Jak je uvedeno Jak je uvedeno Jak je uvedeno Hypotenze, kolaps, | Zmatenost, ztrata
vyse vyse vyse arytmie, tézka veédomi
\© bradykardie, srdec¢ni
c + + zastava
)N
\
‘>u Inkontinence cyanéza nebo

stolice

saturace 02 <
92%, zastava
dychani

Zdroj: Muraro A, Roberts G, Clark A, a spol. Zvladani anafylaxe v détstvi: stanovisko Evropské akademie alergologie a klinické imunologie. Alergie. 2007;62(8):857-71.

Pokud se béhem |éCby objevi kterykoli z vyse uvedenych pfiznakl anafylaktické reakce,
infuzni sestra/pecovatel(e) podniknou kroky nezbytné k zachrané zivota. Zastavi infuzi a
poté okamzité zavola osetrujiciho |ékare, ktery mu poskytne instrukce, jak postupovat podle
pokynU uvedenych v tabulce 2.

Zadny konkrétni postup nelze provést bez potvrzeni odetfujiciho |ékafe.

5.2. Postup pfi nezadouci reakci na infuzi

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 leCiveho pfipravku.
e Udrzujte Zilni pfistup pomoci fyziologického roztoku.

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

e Pokud jsou zndamky a priznaky zavazné nebo se rychle zhorsuji, provedte zivot
zachranujici Ukony a poté okamzité zavolejte osetrujiciho Iékare, ktery vam poskytne
instrukce, jak postupovat podle pokynt uvedenych v tabulce 2.

e VVeSkera opatreni prijata pro reakci souvisejici s infuzi (IRR) budou zaznamenana v deniku
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(priloha €. 2).

5.3. Plan nouzové lécby

Plan nouzové |éCby je definovan jako: opatfeni, ktera maji byt pfijata v pripadé precitlivélosti,
alergickych pfiznakud a reakci.

Tabulka 2 - plan nouzové Iécby

Doporuéené /
navrhované léky

Doporuéena / navrhovana opatieni

Znamky a priznaky

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

1. Zavolejte oSetfujicimu lékafi ohledné dalsich
pokynU a |ékU, které je tieba podat;

2. Po dohodé s osetfujicim Iékafem snizte rychlost
infuze 0 25% az 50 % nebo zvazte ukonceni
infuze

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 |ékafi a vyzadejte
si pokyny, véetné pokynU k podani jakychkoli
[ékd;

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

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

e paracetamol

e |buprofen:

 peroralni/iv.
antihistaminika nebo

e jiné léky v zavislosti
na povaze priznakd.

Stredni:

Nevolnost, zvyseni tepoveé
frekvence, bolest na hrudi,
celotélova vyrazka,
kopfivka, svedéni, vysoky
krevni tlak, silna bolest
hlavy, zvraceni, prdjem,
krecCe v brise, travici
obtize, bolest svalt nebo
kloubU.

1. Zastavte podavani;

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

3. Podejte doporucenou lécbu;

4. Uvedte zdznam o udalosti do Deniku a vyplnte
formular Hlaseni podezfeni na nezadouci
ucinky lécivého pripravku

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

Pokud doporuci
osetrfujici Iékar a podle
povahy pfiznakd:
 peroralni/parenteralni
antihistaminika nebo

 peroralni/parenteralni
kortikosteroidy.

e a dalsi léky indikované
oSetrujicim |ékafem.

Vazné:

nizky krevni tlak a Sok,
dusnost, sipot, nedostatek
kysliku, zrychlené dychani,
stah svalt dychacich

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

a anafylaktické reakce
(otoky rukou, nohou,
kotnikd, obli¢eje, rtu,

Ust nebo hrdla, které
mohou zpUsobit potize

s polykanim nebo
dychanim)

—

Okamzité zastavte podavani;

N

Zavolejte na Cislo tisnove linky;

W

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;

Nowa

Uvedte, Ze mate lékarnicku a poZzadejte o radu
ohledné vhodnosti poskytnuti prvni pomoci pfi
cekani na sanitku;

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

9. Informujte oSetfujiciho Iékafe o udalosti;

10.Vyplnte formular Hlaseni podezreni
na nezadouci ucinky lécivého pripravku

Lécba doporucena

na tisnové lince podle
povahy pfiznakd
(davkovani a pokyny
zpUsob podani viz text
PIL):

e im. adrenalin nebo

e peroralni/parenteralni
antihistaminika nebo

» peroralni/parenteralni
kortikosteroidy nebo

e beta-2 agonista — sprej
nebo nebulizovany

o fyziologicky roztok
podle klinického stavu

Kontaktni Gdaje:

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

Priloha €. 1 Pribalova informace pro pacienta o pripravku ELFABRIO®

e Bude poskytnuto jako samostatny dokument.
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Priloha €. 2 Denik
Denik pro domaci infuzi ELFABRIO®

Obecné udaje (vyplni osetrujici Iékar)

Cislo tisfové linky: 155, 112

KONTAKTNi UDAJE

Pacient

Jméno:

Datum narozeni:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Pacientuv peéovatel

Jméno:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Proskolen/a:

dd/mm/rrr

Infuzni sestra:

Jméno:

Organizace:

Adresa:

PSC / mésto:

Progkolen/a:

dd/mm/rrrr

Osetfujici Iékar:

Jméno:

Nemocnice:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:

Progkolen/a:

dd/mm/rrrr

Lékarna

Jméno:

Adresa:

PSC / mésto:

Telefon:
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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®

1 mg/kg I:l 2 mg/kg I:l

- Davka (ml
avka (ml) kazdé 2 tydny kazdé 4 tydny

- Frekvence

- Rychlost podavani infuze

- Celkovy objem v infuznim vaku (ml)

Davody pro domaci infuzi pFipravku
ELFABRIO®

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

Formular pfFi podani infuze (vyplni se pri kazdém podani infuze)

e Pacient/pecovatel(e) byli informovani o souvisejicich rizicich domaci infuze pfipravku
Elfabrio® a byli ndlezité 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.

e Nezbytné kroky v pfipadé zavazné reakce spojené s infuzi, véetné kontaktnich udaju pro
pripad nouze, jsou popsany v planu nouzové |éCby'. BEhem 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/ datum expirace

Délka podavani

Rychlost infuze nebo doba podani

Problémy/poznamky tykajici se
infuze (vCetné reakci souvisejicich s
infuzi), pfijatych opatfeni 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)

Sarze / datum expirace

Délka podavani

Rychlost infuze nebo doba podani

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

Jméno osoby odpovédné
za infuzi a datum
- Sestra

- PeCovatel (pokud se lisi od vyse
uvedenych)

Datum infuze

Datum (dd.mm.rrrr)

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

Davka (ml)

Pocet pouzitych lahvicek

Celkovy objem v infuznim vaku (ml)

Sarze / datum expirace

Délka podavani

Rychlost infuze nebo doba podani

Problémy/poznamky tykajici se
infuze (v€etné reakci souvisejicich s
infuzi), pfijatych opatfeni 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)

Sarze / datum expirace

Délka podavani

Rychlost infuze nebo doba podani

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

Jméno osoby odpovédné
za infuzi a datum
- Sestra

- PeCovatel (pokud se lisi od vyse
uvedenych)

Datum infuze

Datum (dd.mm.rrrr)

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

Davka (ml)

Pocet pouzitych lahvicek

Celkovy objem v infuznim vaku (ml)

Sarze / datum expirace

Délka podavani

Rychlost infuze nebo doba podani

Problémy/poznamky tykajici se
infuze (v€etné reakci souvisejicich s
infuzi), pfijatych opatfeni a vysledku)

Jméno osoby odpovédné
za infuzi a datum
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