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Doméca infuzna terapia ¥Lamzede® (velmanaza alfa):
Prirucka pre zdravotnickych pracovnikov

Sprievodca pre zdravotnickych pracovnikov oSetrujucich
pacientov s alfa-manozidézou

Verzia ¢.: 0.3

Datum: 01. jul 2022

Procesy uvedené v tomto dokumente sliizia ako v§eobecné usmernenie podliehajtce klinickej praxi.

W Tento liek je predmetom dal§ieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych
informacii o bezpecnosti. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyZaduje, aby hlasili
akékol'vek podozrenia na neZiaduce reakcie.
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ZOZNAM SKRATIEK

ADR neziaduca reakcia na liek

AE neziaduca udalost’

BLS zakladna podpora Zivotnych funkcii

BP krvny tlak

CVAD pomdcka na vstup do centralneho Zilového systému
EMA Europska agentura pre lieky

ERT enzymova substitucna liecba

GDPR nariadenie o ochrane osobnych tdajov

HR Srdcova frekvencia

IM intramuskularne (podanie)

IRR reakcie suvisiace s podanim infzie

v intravendzne (podanie)

PBLS zakladna podpora zivotnych funkcii — pediatricka
PICC periférne zavedeny centralny katéter

PVC polyvinylchlorid

RR respirac¢na frekvencia

SPC Stuhrn charakteristickych vlastnosti lieku

SpO:2 saturacia kyslikom

SUVISIACA DOKUMENTACIA

Podrobnejsie informacie ndjdete v Suhrne charakteristickych vlastnosti lieku (SPC, Priloha
9.1).
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1. CIELE

Cielom tohto dokumentu je poskytnut’ zdravotnickym pracovnikom navod pri nastavovani
pacienta s alfa-manozidozou lieCeného infuznou lie¢bou lickom Lamzede® (velmanaza alfa)
Z lieCby V nemocni¢nom prostredi na infiznu liecbu v domacom prostredi.

Tento vzdelavaci materidl bude vopred distribuovany vSetkym lekarom, ktori v sucasnosti
podéavajii Lamzede® ako ERT pri alfa-manozidéze, aby sa zabezpecilo, Ze:

e liecCba bude navrhnutd v stlade s nemocni¢nymi Standardmi a zdiel'and s oSetrujicim
lekarom a postupy budu prebiehat’ za bezpecnych podmienok;

e dodrziavanie infizneho planu umozni terapeuticka ucinnost’ liecby;

e vsetky osoby, ktoré su zapojené do tohto procesu, zabezpecia potreby pacientov a ich
pribuznych s cielom reSpektovat’ kvalitu ich zivota v sulade s bezpecnostnymi
normamil.

Proces zahfnajuci vyber vhodnych pacientov a dokladné posudenie vsetkych Specifik
tykajucich sa organizacie domécej infiznej lieCby bude podrobne opisany nizSie, pocnic
hodnotenim a vyberom pacientov a diskusiou o poziadavkach na domacu infaznu liecbu, po
ktorej bude nasledovat’ organizicia domacej infiiznej liecby a Skolenie.

Po splneni $pecifickych poziadaviek moze byt pacientom s alfa-manozidézou poskytnuta
infizna liecba v domacom prostredi.

O domacej infiznej liecbe Lamzede® sa méoze uvazovat u pacientov, ktori infuziu dobre
znasaju. O presune lie¢by Lamzede® do doméceho prostredia pacienta rozhodne osetrujuci
lekéar, ktory by mal zohl'adnit’ preferencie pacienta a jeho zdravotny stav.

Za domacu infuznu lie€bu zodpoveda oSetrujuci lekar. Presun do domécej starostlivosti musi
oSetrujuci lekar zdokumentovat’ v zdravotnej dokumentacii pacienta.

2. POSUDENIE SPOSOBILOSTI PACIENTA NA DOMACU INFUZNU LIECBU

Pred vykonanim akychkol'vek opatreni musi o$etrujtici lekar pacienta, uréit, &i pacient spiiia
nasledujuce zakladné kritérid na presun infiznej liecby z nemocni¢ného do doméceho
prostredia:

e pacient je klinicky stabilizovany a bol v dobrom celkovom klinickom stave pocas
najmenej 12 infizii Lamzede® v nemocni¢nom prostredi; pred rozhodnutim o presune
liecby sa musi vykonat’ komplexné hodnotenie;

e pacient nemal Ziadne predchadzajice neziaduce reakcie na liek (ADR) ani reakcie
suvisiace s infuziou (IRR) pocas nemocnic¢nej liecby pocas najmenej troch (3)
poslednych inftzii s premedikéaciou alebo bez nej;

e pacient v minulosti preukazatel'ne dodrziaval predchadzajuci infizny plan v nemocnici.

Posudenie kazdej klinickej situacie je v kompetencii oSetrujuceho lekara, ktory zanho prebera
plnu zodpovednost'.
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3. POZIADAVKY A ORGANIZACIA DOMACEJ INFUZEJ LIECBY

Ak je pre pacienta podl'a zdkladnych kritérii vhodnd doméca infuzna liecba, je potrebné zvazit
d’alsie poziadavky pre bezpedné, i¢inné a spol’ahlivé domdace podanie infuzie licku Lamzede®.

Osetrujuci lekar a/alebo zdravotnd sestra musia pacienta a/alebo opatrovatela pred zacatim
podavania domadcej infuznej liecby primerane zaskolit’.

3.1 Pacient

3.11

3.1.2

VSeobecné pokyny

Pacient a/alebo opatrovatel’ a/alebo zdkonni zastupcovia buda oSetrujucim lekarom
informovani o liecbe, ktord sa ma poskytnut’ doma, o suvisiacich rizikach a o
poskytovani zdravotnej pomoci doma a musia s poskytovanim liecby doma suhlasit’.
Pacient a/alebo opatrovatel’ rozumeji ochoreniu, st schopni rozpoznat’ mozné ADR a
poznaju postup, ktory je potrebné dodrzat’ v pripade ich vyskytu (t. j. oznamit’ priznaky
moznych ADR zdravotnickemu pracovnikovi pre spravne posudenie a liecbu).
Domace prostredie musi byt vhodné pre domacu infiznu liecbu: Cisté prostredie,
pristup k elektrine, vode, telefonu, chladiacemu zariadeniu a priestor na uskladnenie
Lamzede® a/alebo iného infizneho materilu.

Pacient/opatrovatel’ su pouceni, aby rozpoznali IRR a prisluSné opatrenia, vratane
okamzitého informovania zdravotnej sestry v pripade, Ze nezostava pocas celého
priebehu infuzie u pacienta doma.

Pacient bol informovany, Ze influzia sa musi podavat’ vzdy v pritomnosti zdravotnej
sestry alebo dospelej osoby, ktora je primerane vyskolend, ako postupovat’ v pripade
ADR, IRR v sulade s poziadavkami na vykondvanie domacej infuznej liecby.

Pokyny pre zdravotnickych pracovnikov

OsSetrujuct lekar musi posudit’, ¢i je pacient fyzicky a psychicky schopny podstupit’
podavanie infuzii doma. Pacient/opatrovatel’/zékonny zastupca musia byt schopni
pochopit’ a akceptovat’ principy domacej infuznej liecby.

Pacient ma dobre pristupné zily alebo CVAD alebo PICC, ktoré umoziiuju primerané
podanie infuzie.

3.2  Osetrujuci lekar

OSetrujuci lekar je zodpovedny za:

vSetky potrebné administrativne ukony, ktoré umoznia z(Castnenym stranam
pokracovat’ v lieCbe (pacient a/alebo opatrovatel a/alebo zdkonni zastupcovia,
zdravotna sestra, farmaceut alebo ini zdravotnicki pracovnici podla platnych
Standardov domadcej infuznej liecby);

vsetky aspekty suvisiace s predpisom liecby a hodnotenim sposobilosti pacientov pre
domaécu infuznu liecbu, ako aj za vSetky klinické aspekty suvisiace s domacou lieCbou
a bezpecnost'ou pacientov;

stanovenie rychlosti poddvania infuizie a davky; rychlost podévania infiizie Lamzede®,
ktort pacient toleroval v zdravotnickom prostredi (napr. v nemocnici alebo inom
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zdravotnickom zariadeni), sa v domacom prostredi nesmie menit, pokial to nie je
nevyhnutné z bezpe¢nostnych dovodov. Akékol'vek zmeny v podavani Lamzede®
musia byt jasne zdokumentované v zdravotnej dokumentécii pacienta a v infiznom
denniku (Priloha 9.3);

e pravidelné monitorovanie (aspoil raz za 6 mesiacov) pacienta s domécou infiznou
liecbou, (priebeh ochorenia a aj podavanie infuzie);

e zabezpecCenie rychlej a spolahlivej komunikacnej linky dostupnej v pripade akutneho
stavu a potreby okamzitej lekarskej pomoci.

3.3  Zdravotné pomocky a infuzne vybavenie

Osetrenie a potrebné vybavenie bude poskytnuté a predpisané podla platnych Standardov
Klinickej praxe.

Vsetky odpadové materialy sa likviduju v stlade s miestnymi predpismi alebo ich zbiera a
likviduje Specializovana spoloc¢nost’.

3.4 Zdravotna sestra

Zdravotna sestra je kvalifikovana na podévanie intravenéznych inftzii, bola riadne vyskolena
v podavani Lamzede® a informovana o moZnych neZiaducich reakciach (vratane zdvaznych
neziaducich reakcii, ako napr. anafylakticka reakcia) a opatreniach, v pripade ich vyskytu.
Zdravotna sestra bude mat’ spolu s oSetrujucim lekdrom a pacientom a/alebo opatrovatelom
koordina¢n ulohu pri organizovani domacej lieCby a spolu s oSetrujicim lekdrom, pacientom
a/alebo opatrovatel'om stanovi uroven podpory potrebnej v domacom prostredi pacienta
(rozhodnutie kontaktovat’ lekara, zachrannt sluzbu a podobne).

Zdravotna sestra bude tiez zodpovedna za:

e prisne dodrziavanie predpisaného sposobu pripravy a podévania lieku Lamzede®, ako
je uvedené v Casti 5 tejto prirucky a v schvalenom Stihrne charakteristickych vlastnosti
lieku (Priloha 9.1);

e prisne dodrziavanie predpisanej davky a rychlosti inflizie Lamzede® uvedenej na
predpise oSetrujuceho lekara a v infuznom denniku (Priloha 9.3);

e zaznamenanie kazdého podania Lamzede® podla predpisu oSetrujiiceho lekara do
infizneho dennika (Priloha 9.3) a zaslanie kopie kazdého formulara infizneho podania
osetrujucemu lekarovi.

e v pripade IRR okamzité kontaktovanie oSetrujiiceho lekara a postupovanie podla
,Planu pre akttnu lie¢bu neziaducich reakcii (ADR)* (Priloha 9.2), vykonanie opatreni
na zachranu Zivota, ak sa pocas navstevy objavia klinické priznaky anafylaktickej
reakcie, a zaznamenat’ ich do infizneho dennika (Priloha 9.3).

Ak sa po ukonceni infuzie vyskytne IRR, je potrebné zavolat’ oSetrujucemu lekarovi. Vsetky
IRR sa musia hlasit’ podl’a miestnych pravidiel a predpisov (Cast’ 6.2).

Pred zacatim infuzie musi zdravotna sestra vykonat’ nasledujice ¢innosti:

e skontrolovat' Zivotné funkcie pacienta a ak to povazuje za vhodné, informovat
oSetrujuceho lekara, (ktory nasledne rozhodne o podani lieku);
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pripravit infuziu lieku Lamzede® tak, ako je opisané v &asti 5.3 az &asti 5.5 tejto
prirucky, a prikrocit’ k podaniu infazie tak, ako je opisané v Casti 5.6, a dodrziavat’
pritom pokyny podla sposobu podania infizie.

V krajinach, kde pobyt zdravotnej sestry nie je povoleny pocas celého ¢asu podavania infuzie,
zdravotna sestra pripravi a odstrani infuziu a zostane telefonicky dostupna v blizkosti domova
pacienta. Pacient nesmie zostat’ doma sam. Musi byt pritomna dospeld osoba schopna zastavit’
infuziu a upozornit’ lekéra v pripade IRR.

3.5 Premedikacia a urgentna lieCba

3.6

Ak sa premedikacia podava v nemocnici, alebo v inom zdravotnickom zariadeni (napr.
podanie antihistaminik, paracetamolu, ibuprofénu, kortikosteroidov), musi sa
poskytnut’ na zdklade pokynov oSetrujuceho lekara pre konkrétneho pacienta a musi
byt zaznamenana v infuznom denniku (Priloha 9.3). Tato liecba sa v domacom
prostredi nesmie menit, pokial o zmene nerozhodne oSetrujuci lekar z medicinsky
opodstatnenych dovodov.

Akutna lieCba sa musi poskytnit’ na zédklade pokynov lekara (pozri tiez prilohu 9.2
,»Plan pre akttnu liecbu ADR®, kde st uvedené pokyny, ako postupovat’ pocas infuzie)
a mala by byt zaznamenana v infuznom denniku (Priloha 9.3). Pacientovi a/alebo
opatrovatel'ovi a/alebo zdkonnym zastupcom sa musi poskytnit’ nalezité poucenie o
lie¢be akutnych stavov.

Musi byt zabezpecend dostupnd, rychla a spolahlivd komunika¢né linka pre pripad
akutneho stavu a potreby okamzitej lekarskej pomoci podla indikacii uvedenych v
,,Plane pre akatnu lie¢bu komplikacii® (Priloha 9.2).

Ak sa u pacientov vyskytne alebo ak opatrovatel zisti aktikol'vek ADR alebo akykol'vek
problém s rekonstiticiou a podavanim Lamzede®, musia okamzite kontaktovat
osetrujuceho lekara alebo nim poverenu osobu (zastupujtci lekar). Nasledné podanie
infuzie sa moéze uskutocnit’ v nemocnici alebo v inom zdravotnickom zariadeni na
zaklade rozhodnutia oSetrujuceho lekéara alebo nim povereného lekara.

Infuzny dennik

Infizny dennik sluzi ako komunikacny prostriedok pre vSetkych ucastnikov podavania
Lamzede® v domacom prostredi.

Zdravotna sestra/pacient/opatrovatel’ zaznamenajii do infizneho dennika zistenia a
opatrenia z ivodného rozhovoru a vSetky relevantné informacie z d’alSich navstev.

Musi byt vyplneny zoznam kontaktov a byt’ k dispozicii doma v infiznom denniku
pacientovi a/alebo opatrovatel'ovi a zdravotnej sestre.

Inflzny dennik sa musi uchovdvat u pacienta doma a zdravotna
sestra/pacient/opatrovatel’ ho musia pri kazdom podani Lamzede® aktualizovat'.

Pacient a/alebo opatrovatel’ si musia vziat’ infuzny dennik so sebou do nemocnice na
kazdé vySetrenie a po iom ho priniest’ spat’ domov.

V infuznom denniku oSetrujuci lekar jasne uvedie davku (v mg) lieku Lamzede, pocet
injek¢énych liekoviek, ktoré sa maji rekonstituovat’ s vodou na injekcie, celkovy
rekonstituovany objem (v ml), celkovy objem, ktory sa ma podat’ infuzne (v ml),
rychlost’ infzie (v ml/hod.), ako aj akékol'vek d’alSie relevantné informécie; oSetrujuci
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lekdr musi poskytnut’ jasné pokyny vratane liekov, ktoré sa maji podat’ v pripade
reakcie IRR suvisiacej s infuziou v sulade s platnymi lekarskymi normami pre akutnu
liecbu.

e V infuznom denniku budi zdokumentované aj kontaktné idaje oSetrujuceho lekara a
narodné Cislo tiesiového volania pre dant krajinu.

4. SKOLENIE O PRiIPRAVE A PODAVANI LAMZEDE® (VELMANAZY ALFA)

Uvodné §kolenie vietkych Gcastnikov zapojenych do domacej infiznej lie¢by lickom Lamzede
a ich pravidelné preskolovanie sa povazuje za zdkladnu Cinnost’ pre zabezpecenie spravnej
a bezpecnej liecby pre pacienta.

Pri rekonstituovani Lamzede® sa musi dodrziavat’ postup opisany v SPC Lamzede® (Priloha
9.1) a v Casti 5 tejto prirucky. Kazdé podanie Lamzede® sa musi zaznamenat. V pripade
akychkol'vek problémov s rekonstiticiou a poddvanim Lamzede® je potrebné okamzite
kontaktovat’ oSetrujuceho lekara, pre urcenie vhodného postupu pred zaatim alebo
pokracovanim infuzie.

Ak ma pacient/opatrovatel’/zdkonny zastupca pocit, ze liecba nie je ti¢inna, mal by sa poradit’
s oSetrujucim lekarom.

5. PODANIE INFUZIE LAMZEDE®

Pokyny tykajuce sa rekonstiticie a podavania najdete v SPC (priloha 9.1). Podrobny opis je

uvedeny v Casti 5.3 az 5.6.

5.1 Predpis

OSetrujiici lekdr pacienta zodpovedd za urcenie davky lieku Lamzede, poZadovany
rekonstituovany objem, rychlost’ infizie, premedikaciu a lieky na liecbu akutnych stavov, ako
aj za akékol'vek zmeny. Predpisana davka lieku a rychlost’ infuzie (vratane vSetkych zmien), sa
musia zdokumentovat’ v zdravotnej dokumentacii pacienta a v Infuznom denniku (Priloha 9.3).

Infazny dennik je potrebné mat k dispozicii a pravidelne kontrolovat’ spdsob podavania, aby
sa zabezpecil optimalny liecebny postup.

5.2 Zdravotnicke pomocky

Ak je to mozné zdravotna sestra je zodpovedna za to, aby na kazdi domacu navstevu priniesla
nasledujiice pomdcky, ak sa nenachddzaji u pacienta doma:

e vybavenie na meranie vitalnych funkcii (tlakomer, fonendoskop, pulzny oxymeter,
teplomer);

¢ injek¢nt pumpu;

e hadicky injekénej pumpy;

¢ linku na podéavanie lieku (ak je potrebna);

e 0,22 um filter;

e injek¢nt vodu;

e lickovky so sterilnym roztokom chloridu sodného 9 mg/ml (0,9 %) — fyziologicky
roztok;

e jednorazové rukavice;
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sterilné rasko, vatu a gazu;

naplast’ na pripevnenie kanyly;

intraven6znu kanylu 22G a 24G v zavislosti od veku a hmotnosti, ak je to potrebné;
injekéné striekacky Sml, 10ml a 20ml;

dezinfekény prostriedok na kozu: 2 % chlérhexidin alebo 10 % povidon-jod;
dezinfek¢ny prostriedok na ruky;

nadobu na odpad,

heparin v pozadovanom riedeni (10, 100, 250 alebo 500 U/ml) (ak je to vhodné¢);
Huberovu ihlu (v pripade potreby);

ambuvak pre dospelych a detskych pacientov s pripojenou maskou (ak je to vhodné);
Vzduchovod ustny Guedel pre dospelych a deti (ak je potrebna).

Poskytovanie zdravotnickych pomocok sa moze lisit’ v zavislosti od Standardov jednotlivych

krajin

Okrem uvedenych pomdcok mé zdravotna sestra k dispozicii lieky na lie¢bu IRR a ADR, ako
je uvedené v Casti 6.3.2.

5.3 Priprava Lamzede®

Upozornenie: ndavod na pripravu (rekonstitucia, riedenie a podadvanie) ndjdete v Suhrne
charakteristickych viastnosti lieku (Priloha 9.1). Podrobny opis je uvedeny aj v tejto casti.

1.
2.
3.

Pripravte si Cisty pracovny priestor a vylozte potrebny material.

Umyte si ruky a nasad’te si jednorazové rukavice.

Overte si u ofetrujiiceho lekdra davku a pocet injekénych liekoviek Lamzede®
potrebnych na infiziu a uistite sa, ze v Case rekonstiticie maju teplotu okolia
(15°C-25°C).

5.4 Rekonstiticia a riedenie Lamzede®

1.

Pred rekonStituciou starostlivo skontrolujte kazdu injekénti liekovku, ¢i nie je
poskodenad, a skontrolujte prasok, ¢i neobsahuje cudzie Castice alebo ¢i nezmenil farbu.
Ak zistite poSkodenie, zmenu farby alebo obsah cudzich Castic, liek nepouZivajte a
okamzite informujte oSetrujiiceho lekara.

Prasok v injek¢nej liekovke rekonstituujte pomalym vstreknutim 5 ml vody na injekciu,
pricom jemne nasmerujte prud na vnutornu stenu injek¢nej liekovky, nie priamo na
lyofilizovany praSok, aby ste znizili penenie na minimum. Kazdy ml rekonstituované¢ho
roztoku obsahuje 2 mg velmanazy alfa

Rekonstituované injekéné lickovky nechajte stat’ na stole asi 5 — 10 mintat. Potom sa ma
kazda injek¢na liekovka naklonit’ a 15— 20 sekind jemne otacat, aby sa podporil
proces rozpustania. Injekéna liekovka sa nema prevracat, pretrepavat’ ani sa iou nema
kruzit.

Po rekonstiticii sa roztok ihned’ vizualne skontrolujte, ¢i neobsahuje ¢astice a nezmenil
farbu. Roztok ma byt ¢iry a ak sa v hom spozoruji nepriehl’adné Castice alebo ak
zmenil farbu, nema sa pouzivat’. Vzhl'adom na charakter licku moze rekonstituovany
roztok niekedy obsahovat’ ur€ité proteinové Castice vo forme tenkych bielych zhlukov
alebo priesvitnych vldkien, ktoré sa odstrania pomocou integrovaného filtra pocas
infuzie.
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5. Rekonstituovany roztok opatrne pomaly natiahnite z jednotlivych injek¢énych liekoviek
do injek¢nej strickacky, aby sa zabranilo peneniu v nej. Ak objem roztoku prekroci
kapacitu jednej injek¢nej striekacky, mé sa pripravit’ pozadovany pocet injekénych
strickaciek, aby sa mohla pocas infuzie vykonat rychla vymena injekénej striekacky.

6. Rekonstituovany roztok sa méa podavat’ pomocou infuznej stipravy s pumpou a 0,22 pm
in-line filtrom s nizkym viazanim bielkovin. Celkovy objem infuzie zavisi od hmotnosti
pacienta. Infuzia sa mé podavat’ najmenej 50 minut. U pacientov s hmotnost'ou < 18 kg,
ktori dostant < 9 ml rekonstituovaného roztoku, sa musi rychlost’ infizie vypocitat’ tak,
aby ¢as infuzie bol > 50 minit. Maximalna rychlost’ infazie je 25ml/hod..

7. Objem a Cas inflizie mozno vypocitat’ pomocou tabul’ky v ¢asti 6.6 SPC (Priloha 9.1)
a treba ich zaznamenat’ do infizneho dennika (Priloha 9.3).

5.5 Plnenie infaznej linky

1. Naplnte infuznu stpravu vybavent 0,22 um filtrom 0,9 % roztokom chloridu sodného
a pripojte filter k injek¢nej striekacke.

2. Vymeite striekacku s 0,9 % roztokom chloridu sodného za striekaCku obsahujicu
zriedeny liek Lamzede.

3. Nastavte celkovy objem uréeny na infizne podanie a zaznamenajte ho do infizneho
dennika (Priloha 9.3).

Ked’ze roztok neobsahuje konzervacné latky, treba ho podat’ ¢o najskor po rekonstitucii. V
pripade akéhokol'vek oneskorenia alebo prerusenia infizie sa ma roztok uchovavat’ pri teplote
+2 az +8 °C a pouZit' v ten isty den, pricom sa nesmie mieSat’ s inymi liekmi.

Roztok je na jedno pouzitie. VSetok nepouzity roztok alebo odpad z pripravy sa preto musi
zlikvidovat’ v stlade s miestnymi predpismi.

5.6 Podanie Lamzede® pomocou injekénej pumpy

Zdravotna sestra bude podavat Lamzede® pomocou injekénej pumpy podl'a pokynov v sulade
so spdsobom pouzitym na podavanie infuzie (od Casti 5.6.1 po cast’ 5.6.3) a kazdu infaziu
zaznamena do infuzneho dennika (Priloha 9.3).

Pred pripravou potrebnych pomdcok si treba nastrihat’ naplasti a uistit’ sa, ze zaciatok infuzneho
systému je na dosah. Nachystajte si poruke chlorhexidin a gazové Stvorce.

5.6.1 Cez periférnu Zilu

1. Pripravte pacientovu ruku; vyberte ruku, ktora ma lepsi Zilovy pristup, a zaved'te IV
kanylu.

2. Po kanylacii zily skontrolujte stabilitu Zilového pristupu a zaistite ihlu alebo kridelka
kanyly naplastou (v pripade potreby hypoalergénnou).

3. Na displeji pumpy zadajte rychlost’ infazie podl'a pokynov oSetrujiceho lekara.

4. Ak sa ihla posunie, zastavte infuziu, odstraite ihlu a pouzite iné miesto zilového
pristupu.

5.6.2 Cez centrilny ven6zny katéter

1. InStruujte pacienta alebo opatrovatela, akii ma pacient zaujat’ polohu (ako pacienta
napolohovat).
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7.

Pohmatom lokalizujte septum rezervoara.

Pripravte Huberovu ihlu a napliite ju fyziologickym roztokom.

Kozu v mieste implantatu vydezinfikujte vhodnym antiseptickym pripravkom (tento
postup zopakujte trikrat).

Zaved'te ihlu cez kozu a septum, az kym nedosiahne dno rezervoara.

Vytiahnutim krvi skontrolujte, ¢i katéter funguje.

Na displeji pumpy zadajte rychlost’ infuzie podl'a pokynov oSetrujuceho lekara.

Cez periférne zavedeny centralny katéter

Instruujte pacienta alebo opatrovatel’a, akii ma zaujat’ pacient polohu (ako pacienta
napolohovat).

Najdite miesto katétra nahmatanim cez obvéz alebo vizualnou kontrolou, ak bol pouzity
priechladny obvidz; ak pacient vykazuje pri palpacii znamky zépalu (opuch,
zacervenanie, horucka atd’.), kontaktujte oSetrujiceho lekdra a poziadajte ho
0 posudenie.

Pred podanim injekcie do infiznej linky miesto dezinfikujte.

Uzavrite bezihlovym konektorom (neutralny tlak) a uzavrite nepouzivané porty.

Kozu v mieste implantatu vydezinfikujte vhodnym antiseptickym pripravkom.
Pripojte liekovt linku k bezihlovému konektoru.

Pripravte si injek¢nu striekacku s 10 ml roztoku heparinu (10-100-250-500 U/ml podl'a
predpisu alebo podl'a idajov na katétri).

Na displeji pumpy zadajte rychlost’ infuzie podl'a pokynov oSetrujuceho lekara.

5.7 Ukoncenie infuzneho cyklu

1.

5.7.1

Po vyprazdneni poslednej injekcnej striekacky vymente davkovaciu striekacku za 20
ml injekénu striekacku naplnent 0,9 % roztokom chloridu sodného. Prostrednictvom
infuzneho systému sa ma podat’ 10 ml roztoku chloridu sodného, aby sa pacientovi
infuzne podala aj Cast’ lieku Lamzede zostavajuca v katétri.

Po steceni infuzie a po najmenej 20 minutach pozorovania skontrolujte Zivotné funkcie
pacienta a az potom odstraite ihlu postupom vyplyvajicim z prisluSnej metody
podavania. Pred odchodom z domécnosti pacienta zaznamenajte vSetky klinické
zistenia do infizneho dennika (priloha 9.3).

Podanie inflizie Lamzede® cez periférnu Zilu

Po uplynuti doby pozorovania zastavte pumpu a odstrate ihlu sterilnym postupom.
Zatvorte pumpu, rozoberte stipravu a zlikvidujte striekacku so zvy$Snym 0,9 % roztokom
chloridu sodného, stipravu a ihlu podl’a miestnych poziadaviek.

Podanie inflizie Lamzede® cez centralny Zilovy katéter

Po uplynuti doby pozorovania zastavte injek¢nu pumpu a odskrutkujte koniec hadicky
z Huberovej ihly.

K hadi¢ke s Huberovou ihlou pripojte 10 ml injeként striekacku s 0,9 % roztokom
chloridu sodného alebo inym roztokom podl'a miestnej klinickej praxe a roztok podajte
pomocou manévru ,,pozitivneho tlaku®.

Odstrante Huberovu ihlu a priloZte sterilny obvéz.
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4. Rozoberte supravu a injekénu liekovku so zvy$nym 0,9 % roztokom chloridu sodného
a zlikvidujte ich podl'a miestnych poziadaviek.

5.7.3 Podanie infazie Lamzede® cez periférne zavedeny centralny katéter

1. Po uplynuti doby pozorovania odstraite hadicku z bezihlového konektora. Vykonajte
pulzny vyplach 20 ml fyziologického roztoku pomocou dvoch 10 ml injekénych
striekaciek na injekciu malych bolusov 1-2 ml fyziologického roztoku a jednej (1)
injek¢nej striekacky s 10 ml roztoku heparinu (10-100-250-500 U/ml podl'a predpisu
alebo podrla udajov na katétri).

2. Zastavte pumpu, vyberte striekacku so zvy$Snym 0,9 % roztokom chloridu sodného a
zlikvidujte strieckacku podl'a miestnych poziadaviek.

5.8 Ukoncéenie domacej navstevy

Po uplynuti najmenej 20 mintit pozorovania od podania infuzie zdravotna sestra dokonci
pozorovanie pacienta, skontroluje Zivotné funkcie a v pripade akéhokol'vek ADR/IRR alebo
iného problému postupuje podla pokynov uvedenych v ,,Plane pre akutnu liecbu ADR*
(Priloha 9.2). Pred odchodom z doméacnosti pacienta zaznamena vsetky zistenia do infuzneho
dennika (Priloha 9.3).

5.9 Pozastavenie/prerusenie domacej starostlivosti

Domacu infaznu liecbu mozno prerusit’ podl'a uvazenia oSetrujuceho lekara, ktory mdéze
rozhodnut’ o pozastaveni a/alebo preruseni domacej lieCby v pripade zmeny klinického stavu
pacienta.

V takomto pripade oSetrujuci lekar prekonzultuje s pacientom /opatrovatel'om /zakonnymi
zastupcami terapeuticky manazment pacienta v klinickom centre.

6. BEZPECNOSTNE INFORMACIE

6.1 Bezpecnostné postupy

Lamzede® sa ukazal ako dobre tolerovany. Nemozno viak vylucit IRR vratane reakcii z
precitlivenosti.

Z tohto dovodu nasledujuca cast’” 6.3 obsahuje opis postupov pri vybranych neziaducich
reakciach pocas/po podani lieku Lamzede . Zdravotnd sestra je zdravotnicky pracovnik so
schopnostou riadit ERT a urgentné stavy a je vySkolend oSetrujucim lekarom alebo
spolo¢nost'ou zodpovednou za domacu infiznu liecbu podl'a miestnej klinickej praxe.

Tiez sa bude pozorne sledovat, ¢i sa u pacientov lieGenych Lamzede® neprejavia akékol'vek
neziaduce reakcie pri dodrzani pozadovanych bezpecnostnych postupov.

V nasledujucich podkapitolach su uvedené postupy oSetreni a hlasenia, ktoré sa maja
dodrziavat’ pri vyskyte neziaducich reakecii.

6.2 Bezpecnostné hlasenie

Ak sa u pacienta pri/po podani lieku Lamzede® v doméacom prostredi vyskytne ADR/IRR,
pacient/opatrovatel’ alebo zdravotnd sestra musia informovat’ oSetrujiiceho lekara.
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Ak sa pocas infazie alebo po nej vyskytne anafylakticka reakcia, zdravotna sestra musi
okamzite kontaktovat’ oSetrujuceho lekara. Anafylaktické reakcie, ktoré si vyzaduji okamzity
kontakt oSetrujuceho lekara, sa uvadzaju v ,,Plane pre akatnu liecbu ADR* (Priloha 9.2,
Tabul’ka 1).

Taktiez, ak sa pacient/opatrovatel’ alebo zdravotna sestra dozvie, Ze pri priprave a/alebo
podévani lieku doslo k chybe, pacient alebo zdravotna sestra musia informovat’ oSetrujiceho
lekara, aby urc¢il vhodné opatrenia.

Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlésili akékol'vek podozrenia na neziaduce
reakcie vratane chyb v liecbe prostrednictvom narodného systému hlasenia podl'a platnych
miestnych predpisov.

Hlasenie podozreni na neziaduce reakcie po registracii lieku je dolezité. Umoziuje priebezné
monitorovanie pomeru prinosu a rizika lieku. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby
hlasili akékol'vek podozrenia na neziaduce reakcie na: Statny ustav pre kontrolu lie¢iv, Sekcia
klinického skusania lickov a farmakovigilancie, Kvetna 11, 825 08 Bratislava, tel.: +421 2 507
01 206, e-mail: neziaduce.ucinky@sukl.sk.

Tlacivo na hldsenie podozrenia na neziaduci Gc¢inok lieku je na webovej stranke www.sukl.sk
v Casti Bezpecnost’ liekov/Hlasenie podozreni na neziaduce Uc¢inky liekov. Formuldr na
elektronické podavanie hlaseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.

Hlasenim podozreni na neziaduce ucinky prispievate k ziskaniu d’alSich informacii o
bezpecnosti tohto lieku.

V hléseni, prosim, uved’te aj nazov lieku a Cislo Sarze, ktora bola pacientovi podana.

Podozrenia na neZiaduce uc¢inky moZete hlasit’ aj spolocnosti Chiesi Slovakia s.r.o., Kovova
24, 821 06 Bratislava, tel.: + 421 2 593 00 066, e-mail: pharmacovigilance.sk@chiesi.com.

6.2.1 Moiné typy neZiaducich reakcii na Lamzede®

I ked sa ukézalo, Ze velmandza alfa je dobre tolerovana, ide o intravendzny proteinovy
pripravok, a preto nemozno vylucit’ reakcie suvisiace s infuziou, ktoré sii vSeobecne zname
ako IRR.

Reakcie suvisiace s infuziou (IRR) st definované ako ADR, ktoré sa vyskytni pocas podania
alebo do 2 hodin od ukonéenia infizie Lamzede®.

Pocas klinickych $tudii Lamzede® boli najcastejsie pozorovanymi neZiaducimi reakciami
zvySenie hmotnosti (15 %), IRR (13 %), hnacka (10 %), bolest’ hlavy (7 %), artralgia (7 %),
zvySena chut’ do jedla (5 %) a bolest’ koncatin (5 %).

Vicsina tychto neziaducich reakcii nebola zdvazna.

IRR, ktoré boli v klinickych stadiach hlasené u 13 % pacientov (5 z 38 pacientov), zahfnali
precitlivenost, cyanézu, nevolnost, vracanie, pyrexiu, zimnicu, pocit tepla, malétnost,
urtikariu, anafylaktoidnu reakciu a hyperhidrozu. VSetky boli mierne alebo stredne zdvazné, a
2 boli hlasené ako zavazné neziaduce reakcie. Vsetci pacienti, u ktorych doslo k IRR, sa
zotavili.
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Celkovo boli pozorované 4 zavazné neziaduce reakcie (strata vedomia u 1 pacienta, akutne
zlyhanie obli¢iek u 1 pacienta, zimnica a hypertermia u 1 pacienta). Vo vsetkych pripadoch sa
pacienti zotavili bez nasledkov.

6.3 Manazment neziaducich reakcii na liek Lamzede®

V pripade IRR zdravotna sestra podl'a potreby postupuje podl'a pokynov uvedenych v ,,Plane
pre akatnu liecbu ADR* (Priloha 9.2) a poda lieky podla indikacie oSetrujuceho lekara
uvedenych v infuznom denniku (Priloha 9.3).

Zdravotna sestra je vybavena liekmi na zvladnutie ADR podl'a osobitného protokolu (Cast’
6.3.2).

Sposob riadenia IRR by mal zavisiet' od zavaznosti reakcie. Napriklad spomalenim rychlosti
infuzie, liecbou pacienta lieckmi (ako su antihistaminika, antipyretika a/alebo kortikosteroidy)
alebo prerusenim podavania a obnovenim liecby s dIh§im ¢asom infazie (Tabulka 2).

6.3.1 Zavazné alergické reakcie na Lamzede®

Prvé priznaky anafylaktickej reakcie sa prejavuju na kozi a/alebo slizniciach (erytém,
zacervenanie, pruritus a angioedém), zatial’ ¢o tie, ktoré ohrozuju Zivot pacienta, sa zvycajne
tykaju dychacieho systému (obStrukcia hornych a dolnych dychacich ciest) alebo
kardiovaskularneho systému (hypotenzny $ok, kardiovaskularny kolaps, srdcova arytmia,
ischémia myokardu). Mozné st aj priznaky tykajice sa gastrointestinadlneho traktu (kfce v
bruchu, vracanie atd’.).

Cim skor sa objavia, tym je reakcia zavaznejsia. Priznaky sa mozu objavit’ nahle aj niekol’ko
hodin po kontakte s ich spustacom, hoci zavazné klinické prejavy sa zvycajne objavia do 30
mintt aZ 1 hodiny.

Po anafylaktickej reakcii sa preferuje pozorovanie pacientov v nemocni¢nom prostredi.

Postupy prvej pomoci, ktoré by sa mali pouzit’ na zvladnutie zavaznej reakcie z precitlivenosti
pocas domaceho podéavania lieku:

Pri prvych priznakoch reakcie:

1. okamzite zastavte podavanie lieku;

2. udrzujte Zilovy pristup pomocou fyziologického roztoku;

3. ulozte pacienta do pohodlnej polohy, a ak je to mozné, do Trendelenburgovej polohy
(so zdvihnutymi nohami, aby sa zabranilo hypotenzii). Ak ma pacient taZkosti s
dychanim, je vhodnej$ia poloha v sede nez v l'ahu.

Ak su priznaky zavazné alebo sa rychlo zhorSuju, vykonajte opatrenia na zachranu Zivota a
potom okamZite zavolajte oSetrujucemu lekarovi, ktory vas usmerni podl'a pokynov uvedenych
v Tabul'’ka 2 v prilohe 9.2.

6.3.2 Lieky dostupné pre zdravotnu sestru

Lieky, ktoré¢ ma k dispozicii zdravotna sestra a vsetky opatrenia prijaté na zaklade IRR sa
zdokumentujt v infuznom denniku (Priloha 9.3).

Zdravotna sestra bude mat’ k dispozicii lieky podl'a pokynov oSetrujiceho lekara.
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7. SPRAVA OSOBNYCH UDAJOV

Citlivé udaje pacientov sa spravuju v sulade so v§eobecnym nariadenim o ochrane osobnych
udajov (GDPR) alebo inymi osobitnymi miestnymi predpismi.

8. DALSIE INFORMACIE

Uplné tidaje o indikacie a d’alsie informéacie o schvalenom pouziti Lamzede® najdete v Stthrne
charakteristickych vlastnosti lieku (priloha 9.1). Dalsie podrobné informécie o Lamzede® su k
dispozicii na  webovej  strdnke  Eurdpskej agentary pre lieky (EMA)
(https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/lamzede).
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9. PRILOHY

9.1 Sihrn charakteristickych vlastnosti lieku Lamzede®

Prilozeny ako samostatny dokument.
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9.2 Plan pre akitnu liecbu neZiaducich reakcii (ADR)

Lamzede® sa ukéazal ako dobre tolerovany. Nemozno vsak vylicit IRR vritane reakcie z
precitlivenosti a anafylakticka reakciu. Klinické priznaky a prejavy anafylaxie st podla
systému a zavaznosti uvedené nizsie v Tabul'ka 1.

Tabulka 1 - Hodnotenie zavaznosti anafylaktickej reakcie

KoZna Gastrointestinidlna Respiracna Kardiovaskuldrna | Neurologicka
Mierna | Naéhle svrbenie | Svrbenie/pruritus v Upchaty nos - Zmena
oc¢i a nosa, ustach, nevolnost’, a/alebo spravania,
generalizovany mierna bolest’ kychanie, uzkost’
pruritus, brucha nadcha, pocit
zadervenanie tlaku na
koze, zihl'avka hrudniku
Stredne Ako vyssie Ako vyssie Ako vyssie Tachykardia Zéavazna uzkost’
zavaina + + + (zvysenie o
angioedém opuch pier, chrapot, 15 tepov/m)
vracanie, krCovité Stekavy kasel’,
bolesti brucha, dysfagia,
hnacka stridor,
dyspnoe, sipot
Zavazina Ako vyssie Ako vyssie Ako vyssie Hypotenzia a/alebo Zmitenost,
+ + kolaps, arytmia, strata vedomia
inkontinencia cyanoza alebo zavazna
stolice saturacia O < bradykardia
92 %, zastava a/alebo zastava
dychania srdca

bpm = udery za minttu

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.

Ak sa pocas domaceho podavania infuzie vyskytne niektory z vyssie uvedenych klinickych
priznakov anafylaktickej reakcie, zdravotna sestra vykona nevyhnutné opatrenia pre zachranu

Zivota a okamzite zavola oSetrujucemu lekarovi, ktory ju usmerni podl'a pokynov uvedenych v
Tabul’ka 2.

V pripade vyskytu neZiaducej reakcie, kazdy postup musi potvrdit’ oSetrujici lekar. Bez
potvrdenia oSetrujiceho lekara sa nesmie vykonat’ Ziadny konkrétny postup.
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Tabul’ka 2 — Opatrenia v pripade precitlivenosti, alergickych prejavov a reakcii

Priznaky a reakcie

Odporuacané/navrhované opatrenia

Odporuacané/navrhované lieky

Mierne: 1. Znizte rychlost infuzie o 50 % alebo Na pokyn zachrannej zdravotnej
Bolest’ hlavy, horucka, zvazte zastavenie infuzie, ak to sluzby alebo oSetrujiiceho lekara
navaly tepla, zavraty, povazujete za vhodné; podajte:
triagka. 2. Zavolajte na ¢islo pohotovostnej sluzby | e  paracetamol: 15 mg/kg;
a potom osetrujucemu lekarovi, ktory davku mozno v pripade
vam da pokyny vratane pokynov na potreby zopakovat’ po 4-6
podanie liekov; hodinach alebo
3. Znizte rychlost’ infuzie o d’alsich 25 % e ibuprofénu: 10 mg/Kkg;
alebo zvazte zastavenie infuzie, ak to davku mozno v pripade
povazujete za vhodné, ak priznak potreby zopakovat’ po 6-8
pretrvava 10 minat po prvom zniZeni hodinach alebo
rychlosti; e peroralne/TV
4. Opit zavolajte oSetrujucemu lekarovi, antihistaminika alebo
aby vam dal pokyny vratane pokynov e iné lieky v zavislosti od
na podavanie liekov; povahy priznakov.
5. Ak priznak pretrvava aj po 10
minGtach, infGziu zastavte;
6. Ukoncite domadcu infuziu.
Stredne zavazné: 1. Zastavte podavanie infuzie; Na pokyn osetrujiceho lekara a
Nevol'nost, tachykardia, 2. Zavolajte na Cislo pohotovostnej sluzby | na zaklade charakteru priznakov
bolest’ na hrudniku, a potom osetrujucemu lekarovi, ktory (davkovanie a indikacie pozri v
generalizovana vyrazka vam da pokyny, vratane pokynov na Casti 6.3):
a/alebo urtikaria, pruritus, podanie liekov; e IM/IV antihistaminikd
hypertenzia, silna bolest’ 3. Podajte predpisant liecbu; alebo
hlavy, vracanie, hnacka, 4. Informujte oSetrujuceho lekara a e |V kortikosteroidy.
kifée v bruchu, dyspepsia, poziadajte ho o postdenie pred novou
bolest’ svalov alebo kibov. domacou infaziou;
5. Ukoncite domécu infiziu.
Zavazné: 1. Okamzite zastavte podavanie infuzie; Liecba odporti¢ana na
Hypotenzia a $ok, 2. Volajte pohotovost’; pohotovostnom ¢isle podl'a
dychavi¢nost,, sipot, 3. Uvedte, Ze ste zdravotna sestra, a opiSte | povahy priznakov:
hypoxia, tachypnoe, zavaznost’ situacie; e |IM/IV adrenalin alebo
bronchospazmus, kasel’, 4. Uvedte telefénne ¢islo a adresu; e peroralne/ IM/IV
edém hrtana, zlyhanie 5. Okamzite poziadajte o vyslanie sanitky; antihistaminik4 alebo
dychania, cyandza, srdcova | 6. Uved’te, ze ste vyskolena/y v e IV/peroralne
arytmia, angioedém a poskytovani prvej pomoci; kortikosteroidy alebo
anafylakticka reakcia 7. Uvedte, Ze mate lekarnicku a poZiadajte | o B2-mimetiké v spreji
(opuch rik, noh, ¢lenkov, o radu, ¢i je vhodné podéwat’_ prva o fyziologicky roztok (v
tvare, pier, }'15t alebo. hr(.ila pomoc pocas ¢akania na Sfflnltku; pripade potreby).
spdsobujuci t'azkosti pri 8. V pripade potreby vykonajte
prehitani alebo dychani) resuscitaciu podl'a pokynov BLS/PBLS;
9. O udalosti informujte osetrujuceho

lekéara;

ADR = neziaduca reakcia na liek; BLS = podpora zakladnych zivotnych funkcii; IM = intramuskularne; IV = intravenozne;
PBLS = podpora zékladnych zivotnych funkcii pediatricka.
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9.3 Infazny dennik

Infizny dennik pre domdcu infuziu Lamzede®

VSeobecné udaje (vyplni oSetrujuci lekar)

Cislo pohotovostnej sluzby:

KONTAKTNE UDAIJE

Pacient Meno:
Datum narodenia:
Adresa:
PSC/Mesto:

Telefonne ¢islo:

Kontaktné udaje pacientovho Meno:
opatrovatel’a:
Adresa:
PSC/Mesto:

Telefonne Cislo

Zdravotna sestra

Meno:

Organizécia:

Adresa:

PSC/Mesto:

Osetrujtci lekar

Meno:

Nemocnica:

Adresa:

PSC/Mesto:

Telefonne ¢islo:

Cislo
pohotovostnej
sluzby:

Lekaren

Nazov:

Adresa:

PSC/Mesto:

Teleféonne ¢islo:
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Administrativne udaje (vyplni oSetrujuci lekar)

Lamzede® podavany od

Datum (dd-mmme-rrrr):

Prva infazia Lamzede® doma

Datum (dd-mmm-rrrr);

Davkovacia schéma Lamzede®

— Davka (mg)

—  Frekvencia

—  Pocet injekénych lickoviek
Lamzede®, ktoré sa maju
rekonstituovat’ s vodou

—  Celkovy rekonstituovany objem
(v ml)

—  Celkovy objem na infaziu (v ml)

— Rychlost’ podévania infuzie (v
ml/hod.)

Premedikacia (ak je potrebnd)

Dovody pre domace podavanie
infizie Lamzede®

Zistenia a opatrenia prijaté od
uvodného rozhovoru

Uved'te, akti podporu ma poskytovat
zdravotna sestra doma
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Formular pri podani infuzie

(vypliia sa pri kaidom podani infiizie)

e Pacient a/alebo opatrovatel’ boli informovani o rizikach spojenych s domacou infuziou
lieku Lamzede® a bolo im poskytnuté nalezité poucenie o poskytnuti akutnej liecby

Vv pripade komplikécii.

e V pripade, ze dojde k akejkol'vek reakcii suvisiacej s infiziou, infizia sa musi

okamzite prerusit’.

e Potrebné opatrenia v pripade zdvaznej reakcie sivisiacej s infuziou vratane
kontaktnych udajov pre pripad niidze su opisané v Casti 9.2 Plan pre akttnu liecbu
komplikacii v Prirucke k infazii. Poc¢as podavania infizie majte tieto informacie vzdy

k dispozicil.

Datum podania inftzie

Datum (mm-dd-rrrr)

Vseobecny zdravotny stav
pacienta — opiste vSetky nové
zdravotné problémy, ktoré
pacient aktualne, pred podanim
inflzie, preziva (ak existuji).

Davka

Sarza

Pocet injekénych liekoviek
Lamzede®, ktoré sa maju
rekonstituovat’ s vodou

Celkovy rekonstituovany objem
(v ml)

Celkovy objem na infuzne
podanie (v ml)

Trvanie podania

Rychlost’ podavania infizie
(v ml/hod.)

Problémy/poznamky suvisiace s
podanim infuzie (vratane reakcii
suvisiacich s infiziou, prijatych
opatreni a vysledku)

Meno osoby zodpovednej za
podanie infuzie a datum podania
- zdravotna sestra
- Opatrovatel’
(ak sa lisi od zdravotnej
sestry)
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