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Domaca infuzna lieCba ¥ ELFABRIO ®
(pegunigalzidaza alfa)

Prirucka pre pacientov trpiacich Fabryho chorobou a opatrovatelov/zdravotnickych
pracovnikov na pomoc pri podavani inflzie v domacom prostredi,
zamerana na prevenciu chyb v lie¢be

Prirucku si uchovajte

Datum: maj 2026

V¥ Tento liek je predmetom dalSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informacii
0 bezpecnosti. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyZaduje, aby hlasili akékolvek podozrenia
na neziaduce reakcie.
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1. CIEL TEJTO PRIRUCKY

Cielom tejto priru¢ky je poskytnut pacientovi/opatrovatelovi/zdravotnickemu pracovnikovi (ZP)
potrebné informacie pre podavanie infuznej lieCby ELFABRIO® v domacom prostredi a na zamedzenie
chyb v liecbe.

Podavanie lieku ELFABRIO® v domacom prostredi je mozné zvazit u pacientov, ktori infuznu liecbu
dobre znasaju.

Osetrujuci lekar rozhodne na zaklade zdravotného stavu a preferencii pacienta o presunuti inflznej
liecby liekom ELFABRIO® do doméaceho prostredia pacienta.

Datum schvalenia SUKL:  05/2026 Strana 3 z 16
Verzia: 02



2. POZIADAVKY A ORGANIZACIA INFUZNE] LIECBY V DOMACOM PROSTREDI

Na zabezpelenie bezpecného, ucinného a spolahlivého podavania lieku ELFABRIO® v domacom
prostredi pacienta je potrebné zohladnit nasledujuci sibor poziadaviek.

2.1. Kontrolny zoznam pre podavania infuzie v domacom prostred/

» Pacient a/alebo opatrovatel boli obozndmeni osetrujicim lekarom o liecbe, ktord sa ma v
domacom prostredi podavat, o suvisiacich rizikdch a o poskytovani zdravotnej starostlivosti v
domacom prostredi, pricom musia s podavanim lie¢by v domacom prostredi suhlasit.

e Pacient a/alebo opatrovatel rozumeju ochoreniu a boli zaskoleni k rozpoznavaniu moznych
neziaducich reakcii vratane reakcii stvisiacich s infuziou a rozumeju postupu, ktory je potrebné
dodrzat pri ich vyskyte (t.j. priznaky naznacujice vyskyt neZiaduceho Uc¢inku oznamit
zdravotnickemu pracovnikovi na ich ndlezité posudenie a zvladnutie).

e Domace prostredie musi byt vhodné pre domdcu infuznu lie¢bu, a to vratane Cistého prostredia
s pristupom k elektrine, vode, telefénnemu spojeniu, vybavené chladiacim zariadenim a
priestorom na uskladnenie inflzii ELFABRIO® a iného infuzneho materialu.

e Zdravotnicky pracovnik musi byt nepretrzite dostupny pocas podavania infUzie v domacom
prostredi a pocas presne stanoveného ¢asu po podani inflzie. Pacient nesmie byt doma sam,
ale v pritomnosti dospelej osoby schopnej zastavit podavanie infuzie a privolat pomoc v pripade
vyskytu reakcie sUvisiacej s infuziou.

e Inflziu je vZdy potrebné podavat v pritomnosti opatrovatela, ktory bol primerane zaskoleny na
podavanie infuznej lie¢by v domacom prostredi a ako postupovat v pripade vyskytu neziaducich
reakcii, reakcii suvisiacich s infuziou a chyb v liecbe.

2.2. Llieky a infuzny materidl

Lieky a materialy urc¢ené k podaniu, premedikacii a akutnej lieCbe neziaducich reakcii, ako aj vsetko
potrebné vybavenie bude poskytnuté pacientovi domov (vydané v nemocnici/lekarni pacientovi alebo
tretej strane s prislusnym lekarskym predpisom).

Preprava z lekdrne/skladu musi spifiat podmienky tykajlce sa prepravného retazca:

e Kontrola teploty lieku pocas prepravy z lekarne/skladu do domaceho prostredia pacienta.

e Zariadenie na monitorovanie teploty musi byt skontrolované za uUcelom potvrdenia
skutocnosti, Ze liek nebol vystaveny ziadnym odchylkam teploty pocas prepravy (za
odchylku sa povazuje vykyv teploty v rozsahu <2 °C alebo >8 °QC).

2.2.1. ELFABRIO®

Liek sa doddva vo forme injekénych liekoviek z ¢ireho skla naplnenych kvapalinou v objeme 2,5 ml
alebo 10 ml (2 mg/ml) uzavretych potahovanymi gumovymi zatkami a utesnenych odklapacim
hlinikovym vie¢kom. Liekovky sa musia uchovavat v ¢istej chladni¢ke pri teplote od +2 °C do +8 °C.
NesmuU sa zmrazovat ani triast.

2.2.2. VYBAVENIE K PODANIU INFUZIE

« inflzny stojan;

« infUzna pumpa;

» nadoba na biologicky odpad;
« alkoholové tampdny;

« jednorazové rukavice;
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* injekcna striekacka @ 30 ml, 10 ml a 3 ml;

» 2 x bezihlovy konektor;

e 2 x 10 ml injekcna striekacka s chloridom sodnym (0,9 %);

» Huberova ihla alebo intravenozna ihla (podla potreby);
intravenodzna inflzna slprava podla druhu vendzneho vstupu;
vstavany 0,2 um filter s nizkou véazbou proteinov;

odvzdusnena ihla/hrot pre liekovku;

18G ihla;

naplast;

injekéna striekacka s heparinom 100 u/ml PF 5 ml/12 ml (len pri zavedenom CVV);
dezinfekcny pripravok na pokozku;

infuzny vak(y) s chloridom sodnym (0,9 %) podla potreby riedenia;
o Skrtidlo (turniket);

e sUiprava prvej pomoci;

« lieky na premedikaciu (ak sa pouziju).

2.2.3. Premedikacia

Premedikacia (napr. antihistaminikd, paracetamol, ibuprofén, kortikosteroidy), ak bola podavana v
nemocnici alebo v inom zdravotnickom zariadeni, musi byt podana na zaklade lekarskeho predpisu
vydaného pacientovi a lieciva urcené na premedikaciu musia byt zaznamenané v Infuznom denniku.

V domacom prostredi sa premedikacia nesmie menit, pokial takito zmenu nenariadil oSetrujuci lekar.
2.2.4. Pohotovostné vybavenie a medikacia

Ak pocas alebo po ukonceni podavania infUzie dojde k vyskytu reakcie suvisiacej s infUziou, je potrebné
podla uvaZenia kontaktovat pohotovostnu sluzbu, a/alebo oSetrujliceho lekara. Akukolvek reakciu
sUvisiacu s infUziou je potrebné nahlasit podla miestnych pravidiel a predpisov oSetrujlicemu lekarovi.

Je potrebné zabezpecit dostupnt, rychlu a spolahlivi komunika¢nu linku na urychlenie dostupnosti
podpory v pripade akutneho stavu a potreby okamzitej lekarskej pomoci podla indikacii zahrnutych v
,Plane pre akutnu liecbu neziaducich reakcii” uvedenych v casti 5.3 a Infuznom denniku (Cast 3).

e V pripade, Ze sa u pacienta pocas infuzie alebo kratko po nej vyskytne neziaduca reakcia (pozri
Cast 5.1), je potrebné postupovat podla krokov uvedenych v casti 5.3. Je potrebné okamzite
prerusit podavanie inflzie a poradit sa s oSetrujucim lekarom, resp. nim ur¢enym zastupcom
za Ucelom ziskania potrebnej pomoci. Nasledné podanie influzie mbze byt potrebné v nemocnici
alebo v inom zdravotnickom zariadeni.

Pohotovostné vybavenie obsahuje tieto sucasti:

vzduchovod Ustny;

AMBU resuscitacna maska;

pulzny oxymeter;

1 000 ml Hartmanovho roztoku alebo infuzneho roztoku Ringer laktat;
difenhydramin alebo ekvivalentné lie¢ivo (po schvaleni lekarom);

akékolvek dalsSie lieky podla lekarskeho predpisu (t. j. intramuskuldrny epinefrin,
metylprednizolén);

o 2 intravenozne filtre (0,2 um).

O O O O O O

Pohotovostnd vybavenie sa poskytne v uzamknutom pohotovostnom boxe s nalezitym oznacenim.
V pripade, Ze pacient pocituje, resp. zdravotnad sestra alebo opatrovatel zaznamenaju akukolvek
neziaducu reakciu na liek alebo sa vyskytne akykolvek problém s pripravou a podavanim inflzie
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s liekom ELFABRIO®, musia okamZite kontaktovat oSetrujuceho lekara alebo nim povereného zastupcu.
Je mozné, ze nasledné inflzie bude na zadklade uvazenia oSetrujuceho lekara alebo nim povereného
zastupcu nutné podat v nemocnici alebo inom zdravotnickom zariadeni.
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3. INFUZNY DENNiK
InfUzny dennik je uvedeny ako priloha k tomuto materidlu (priloha 1).

InfUzny dennik slizi ako komunikac¢ny prostriedok pre vSetkych ucastnikov zahrnutych do podavania
lieku ELFABRIO® v domacom prostredi. Pouziva sa na zaznamenanie podania infUzie a akychkolvek
reakcii sUvisiacich s podanim infUzie a ma sa priniest na kontroly k oSetrujicemu lekarovi.

Pacient a/alebo opatrovatel musia mat doma k dispozicii vyplneny zoznam kontaktov uvedeny v
Infuznom denniku.

Infuzny dennik sa musi uchovavat doma u pacienta a pri kazdom podani lieku ELFABRIO® ho aktualizuje
zdravotna sestra/pacient/opatrovatel. Pri kazdom vySetreni v nemocnici si musi pacient priniest svoj
Infuzny dennik a nasledne si ho vziat domov.

V Infuznom denniku oSetrujlici lekdr jasne uvedie davku lieku, pozadovany objem influzie, rychlost
infuzie, ako aj akékolvek pripadné zmeny. OSetrujuci lekar jasne uvedie pokyny a postupy vratane
lieCiv, ktoré sa maju podat v pripade vyskytu zavaznej reakcie sUvisiacej s infuziou v sulade so
sucasnymi lekarskymi postupmi pre poskytnutie akutnej lie¢by. V Infuznom denniku je potrebné uviest
aj kontaktné Udaje oSetrujuceho lekdra a miestne Cislo pohotovostnej sluzby (zoznam kontaktov).

V Infuznom denniku musia byt opatovne zaznamenané akékolvek zmeny v lekarskych predpisoch
(davka, objem alebo rychlost infuzie). Je dblezité si ponechat tuto priru¢ku a pravidelne si overovat
spbsob podavania infuzie. Zabezpedi sa tym optimalny postup, ako aj efektivny spdsob komunikacie s
osetrujucim lekarom.
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4. PODROBNY NAVOD NA PRIPRAVU A PODANIE INFUZIE

Kazdé podanie lieku ELFABRIO® za zapise do Infuzneho dennika (priloha 1). V pripade akychkolvek
problémov pri priprave a podavani inflzie sa ma pacient alebo oSetrovatel (opatrovatelia) obratit na
oSetrujlceho lekara za Ucelom nastavenia vhodného postupu pred zacatim alebo pokracovanim v
podavani infuzie, ako je podrobne uvedené v Infuznom denniku.

Inflziu je vZzdy potrebné podavat v pritomnosti dospelej osoby obozndmenej s postupom podévania
infizie a primerane vyskolenej k tomu, ako postupovat v pripade, ze ddjde k vyskytu reakcie suvisiacej
s infUziou a chybam v liec¢be, na zaklade posudenia osetrujuceho lekara alebo zdravotnej sestry.

4.1. Priprava a podanie lieku - vyvojovy diagram procesu

Priprava
infizneho vaku

Priprava na
podanie infuzie

Podavanie
infuzie

Klinické
pozorovanie

 Pred zacatim pripravy infuzie skontrolujte, ¢i mate k dispozicii vSetky potrebné komponenty na pripravu infizneho vaku.

¢ Skontrolujte, ¢i boli dodané liekovky v zasielke s kontrolovanou teplotou.

e Skontrolujte neporusenost a uzavretie prepravného chladiaceho boxu a skontrolujte pripadné spustenie signalizécie
zariadenia monitorujuceho teplotu.

* Nechajte liekovky odstét pri izbovej teplote (30 minut) a vizualne skontrolujte, ¢i je ich obsah bezfarebny a neobsahuje
viditelné ¢astice.

e Zapiste si ¢isla SarZe a datumu exspiracie kazdej liekovky do Infuzneho dennika (priloha 1).

e Overte si v Infuznom denniku (priloha €.1) davku a charakteristiku/3pecifikaciu rozpustadla.

e Postupuijte pri priprave lieku podla opisanych pokynov.

¢ Zapiste davky a datum/¢as pripravy inflzie do Infizneho dennika (priloha 1).

N\

e Skontrolujte, ¢i mate k dispozicii premedikaciu.

e Skontrolujte obsah a datum exspirdcie vietkych komponentov v siprave na zachrannu lie¢bu/lie¢bu akdtnych stavov.

¢ Skontrolujte, ¢i je infuzna pumpa nabita (skontrolujte stav batérie a informujte lekara ak je potrebna jej vymena).

¢ Skontrolujte nastavenie davky na infuznej pumpe. Zkontrolujte Zivotné funkcie pred infuziou (v lehote do 10 minut pred
podanim infuzie) .

e Zavedte intravendzny katéter alebo pripravte centralny vendzny vstup.

—

* Naplrite hadicky fyziologickym roztokom. Objem plniaceho roztoku sa méze lisit v zavislosti od konkrétne pouzitej
pumpy/infuznej hadicky.

¢ Pripojte naplnend hadicku k pripravenému infuznemu vaku a k intravenéznemu/centralnemu vendznemu vstupu.

e Podavajte infuziu podla pokynov. Zapiste Cas zaciatku infuzie.

¢ Monitorujte Zivotné funkcie kazdych 30 minut az do konca infuzie.

*Sledujte priznaky reakcie na infuziu.

e Prazdny infuzny vak oznacuje ¢as ukoncenia infuzie a ¢as zaciatku klinického pozorovania.

—

¢ Preplachnite infuznu hadicku 20 ml fyziologického roztoku pri rovnakej rychlosti ako bola podana infuzia.

¢ Odpojte infuznu hadic¢ku od intravendzneho vstupu.

¢ Zachovajte priechodnost intravendzneho/centralneho vendzneho vstupu.

¢ Zhodnotte priebeh inflzie na vylicenie vyskytu reakcii.

¢ Monitorujte Zivotné funkcie kazdych 60 minut az do konca klinického pozorovania.

e Zapiste ¢as ukoncenia pozorovania.

o Zlikvidujte vsetky pouZité materidly v stlade s miestnymi postupmi, pripadne do vreca na biologicky odpad alebo nddoby
na ostré predmety.

N

4.2. Priprava infuzie s liekom ELFABRIO®

V pripade, Ze si pacient/opatrovatel’ alebo zdravotnicky pracovnik uvedomia, Ze pri priprave a/alebo
podani lieku do$lo k chybe, je potrebné o tom informovat oSetrujliceho lekdra za Uc¢elom stanovenia
vhodnych opatrent.

Pri vykondvani vSetkych pripravnych ¢innosti dodrziavajte prisne aseptické podmienky!

Datum schvalenia SUKL:  05/2026 Strana 8 z 16

Verzia: 02



Pripravte si Cisty, rovny pracovny priestor a pripravte potrebny material.

Preverte si, Ci je poCet dodanych liekoviek spravny a Ci zariadenie na monitorovanie teploty
zobrazuje spréyne informécje. POZN.: V PRIPADE VYSKYTU SIGNALIZACIE V ZAZNAMOCH
TEPLOTY, INFUZIU NEPODAVAIJTE. OH'ADOM DALSIEHO POSTUPU SA OKAMZITE OBRATTE
NA OSETRUJUCEHO LEKARA.

Skontrolujte ¢isla Sarzi, datumy exspiracie (po uvedenom datume exspiracie liek ELFABRIO®
nepouzivajte), nasledne vyberte spravny pocet liekoviek na pripravu predpisanej davky.

Liekovky su urcené len na jednorazové pouzitie.

Pred riedenim nechajte pozadovany pocet liekoviek dosiahnut izbov( teplotu (priblizne 15-30
minut) mimo chladiace zariadenie. Liekovky neohrievajte hortcou vodou ani v mikrovinnej rire!

Umyte si ruky vodou a mydlom.
K spusteniu celého procesu si pripravte dodany infuzny vak.

Vyberte liekovky ELFABRIO® z vonkajsieho obalu a skontrolujte ich. Liekovku nepouzivaijte, ak
na nej chyba uzdver alebo je zlomeny. Liekovku nepouzivajte, ak liek zmenil farbu alebo
obsahuje castice.

4.3. Riedenie lieku FLFABRIO®

Odporucant davku je potrebné nariedit v 0,9 % roztoku chloridu sodného na celkovy objem podla
telesnej hmotnosti pacienta. Odporucana davka a objem infUzie sU podrobne popisané v Infuznom

denniku (priloha 1).

POZN.: V niektorych konkrétnych pripadoch moZe byt liek pripraveny v lekarni a zaslany (v chladiacom
transportnom boxe) v prostred/ s kontrolovanou teplotou (2 °C - 8 °C) so zariadenim na monitorovanie
teploty na miesto jeho podania pacientovi.

1.

Ny kW

Z liekoviek ELFABRIO® odstrante hlinikové odklapacie viecka a asepticky potrite kazdé gumené
tesnenie alkoholovym tampdnom pri pouziti jedného tamponu na kazdu liekovku a nechajte ich
uschnut.

Injekény port infUzneho vaku s 0,9 % roztokom chloridu sodného potrite alkoholovym
tampdénom a nechajte ho uschnut.

Na bezihlovy konektor nasadte ihlu 18G.

Odstrante kryt ihly a nasadte ju do injekéného portu infuzneho vaku.

Pomocou pasky zaistite spojenie bezihlového konektoru s injekénym portom infuzneho vaku.
Konektor ocistite novym alkoholovym tamponom a nechajte ho Uplne vyschnut.

Pred pridanim injekéného koncentratu ELFABRIO® do inflizneho vaku s 0,9 % roztokom chloridu
sodného sa musi z infuzneho vaku odstranit rovnaky objem roztoku chloridu sodného ako je
objem lieku.

Vypodet davky:

A. Dévkovanie pre davku 1 mg/kg telesnej hmotnosti kazdé 2 tyzdne

e Koncentracia lieku ELFABRIO® v injekénej liekovke predstavuje 2 mg/ml;
e Telesnd hmotnost pacienta (v kg)+2 = objem davky (v ml).

Priklad vypoctu celkovej davky u 80 kg pacienta, ktory ma predpisanu davku 1mg/kg je nasledovny:

e Pacient s hmotnostou 80 kg+2 = 40 ml lieku ELFABRIO®;
e Vtomto pripade su potrebné 4 injekéné liekovky s objemom 10 ml (alebo 16 liekoviek

s objemom 2,5 ml);
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e Pacient s hmotnostou 80 kg by dostal 40 ml lieku ELFABRIO® a pred pridanim lieku
ELFABRIO® je potrebné z infuzneho vaku odstranit 40 ml roztoku chloridu sodného.

B. Davkovanie pre davku 2 mg/kg telesnej hmotnosti kazdé 4 tyzdne

e Koncentrdcia lieku ELFABRIO® v injek¢nej liekovke predstavuje 2 mg/ml;

e Telesna hmotnost pacienta (v kg) = objem davky (v ml).
Priklad vypoctu celkovej davky u 80 kg pacienta, ktory ma predpisant davku 2 mg/kg je
nasledovny:

e Pacient s hmotnostou 80 kg = 80 ml lieku ELFABRIO®;

e Vtomto pripade je potrebnych 8 injekénych liekoviek s objemom 10 ml (alebo 32

liekoviek objemom 2,5 ml);

Pacient s hmotnostou 80 kg by dostal 80 ml lieku ELFABRIO® a pred pridanim lieku
ELFABRIO® je potrebné z infuzneho vaku odstranit 80 ml roztoku chloridu sodného.

8. Na bezihlovy konektor nasadte 30 ml injekénU striekacku a odstrante prislusné mnozstvo 0,9
% roztoku chloridu sodného z inflzneho vaku a vyhodte ho.

9. Na sterilnd 10 ml injekénu striekacku (a podla potreby 3 ml injekénu striekacku) nasadte
odvzdusneny vstupny hrot pre liekovku.

10. Odstrante ochranny kryt odvzdusneného vstupného hrotu pre liekovku. Liekovku ELFABRIO®
pevne uchopte na stole a hrot zasunte do stredu gumového tesnenia.

11. Liekovku prevratte a jej obsah natiahnite do injekénej striekacky.

12. Injekénu striekacku odpojte z hrotu na liekovke a nasadte ju priamo na bezihlovy konektor na
infuznom vaku. Liek pomaly vstreknite do infuzneho vaku.

13. Injekénu striekacku opatovne nasadte na hrot a hrot vyberte z prazdnej liekovky. Teraz ho
vlozte do dalsej liekovky ELFABRIO® pri zachovani aseptického postupu.

14. Tieto kroky opakujte dovtedy, kym cell vypocitanu davku lieku ELFABRIO® neprenesiete do
infuzneho vaku.

POZNAMKA: Vypocitany objem si mdze vyzadovat odstranenie objemu mensieho, nez je
maximalny objem (10 ml) poslednej liekovky pouZzitej na infuziu (Ciastoéné pouzitie liekovky).

15. Z injekéného portu odstrante bezihlovy konektor a ihlu 18G a zlikvidujte ich v nadobe na
biologicky odpad.

16. Zlikvidujte vsetky liekovky ELFABRIO® do nadoby na biologicky odpad a do Infuzneho dennika
zapiste mnozstvo zlikvidovaného lieku.

17. Infuzny vak jemne prevratte, aby sa roztok premiesal, pricom sa vyhybajte prudkému
pretrepavaniu alebo miesaniu.

4.4. Podanie

NariedenU infuziu s liekom ELFABRIO® sa podavaju hned' po ich priprave. Ak ich bezprostredné pouzitie
nie je mozné, zriedeny roztok je mozné uchovavat az 24 hodin v chladni¢ke alebo 8 hodin pri izbovej
teplote, ak roztok nie je vystaveny sinecnému svetlu.

V pripade, Ze nariedeny liek nie je mozné pouzit v tomto ¢asovom intervale, musi sa zlikvidovat. V
takom pripade OKAMZITE KONTAKTUJTE pohotovostnu linku oSetrujliceho lekdra.

Cas pripravy je ¢as zahffiajlci pripravenie inflzie na podanie pacientovi.
Ddvku lieku ELFABRIO®, rychlost inflzie, ako aj pripadné zmeny uréuje oSetrujdci lekar.

V domdcom prostredi sa lie¢ba nesmie menit, pokial takdto zmena nie je oddvodnend z lekarskeho
hladiska na zaklade uvaZzenia osetrujiceho lekara.
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InfUzia sa poddva intravendzne pomocou vopred nastavenej pumpy v priebehu presne stanoveného
¢asu. Pumpu nastavi tim lekara este pred prvym podanim inflzie v domacom prostredi.

POZN.: Nastavenia pumpy zostanu rovnaké ako naprogramované nastavenia inflzie. Sledujte displej
pumpy, na ktorom sa ukdze podané mnozstvo inflzie. Zapiste ho do Infuzneho dennika (priloha 1)

4.4.1. Centralny venozny vstup (CWV)

V pripade, ze pacient ma zavedeny CVV na podanie infuzie s liekom ELFABRIO®, pacientovi a/alebo
opatrovatelovi sa predvedie, ako sa maju o neho starat, ak o tom neboli informovani pri infuznej lie¢be
vV nemocnici.

Spravna starostlivost o CVV v domacom prostredi zahrfia jeho pravidelné preplachovanie heparinom,
aby sa predislo upchatiu krvnou zrazeninou, a venovanie pozornosti sterilnému prostrediu na
udrziavanie CVV bez pdvodcov infekcie.

Pacient a/alebo opatrovatel budl oboznameni o tychto nevyhnutnych krokoch:
e pocas pouzivania CVV je potrebné prekrytie okolitého miesta priehladnym okluzivnym
obvazom. Ked sa CVV nepouziva, obvéz nie je potrebny;
» preplach CVV pred a po kazdom pouziti 5 ml roztoku NaCl (0,9 %) a nasledne
e preplach CVV heparinom (100 U/ml) v objeme 5 ml po kazdom pouZziti.

4.4.2. Periférny vendzny vstup (zavedenie ihly do Zily)

1. Vopred si pripravte niekolko pasikov naplasti, aby boli pripravené na pouzitie a skontrolujte, Ci
je inflzny systém pripraveny k jeho spusteniu. Nachystajte si a nechajte si poruke alkoholové
tampony spolu s niekolkymi Stvoréekmi gazy.

Infuznu ihlu vyberte z obalu.

Pacient je v sede a polozi si jednu ruku na stél (najlepSie na Cistu textiliu).

Nasadte Skrtidlo a vydezinfikujte miesto vpichu ihly a nechajte ho uschnut.

Kozu napnite a infuznu ihlu (s o¢kom smerujucim nahor) pod miernym uhlom zavedte cez kozu
do zily. Potom, ako ihla vstupi do zily, na zaciatku hadic¢ky sa objavi viditelna krv.

6. Ihlu zasunte priblizne 0,5 cm do Zily, aby sa ihned nevytiahla von. Ihlu zafixujte naplastou.

Vi W

4.4.3. Postup podania infuzie

e (QOdstrante ochranny kryt z hrotu intravendzne inflznej slpravy so vstavanym 0,2 ym filtrom a
vlozte ho do infuzneho portu infuzneho vaku obsahujliceho liek ELFABRIO®,

e Inflzneho vak zaveste na stojan na podavanie infUzie a nasadte na pumpu.

e Zaistite venozny vstup (pozri ¢ast 4.4.1 a/alebo cast 4.4.2).

e Hadicku naplnte tekutinou a pripojte ju k vendznemu vstupu pacienta, aby sa infuzia spustila.
Hadi¢ku NEPLNTE tekutinou, v ¢ase ked je hadi¢ka pripojend k pacientovi.

e Zaistite, aby podavanie lieku prebiehalo pri rychlosti inflzie/v dlZke, ktort nariadil lekdr.

e Pocas podavania infUzie ma pacient sediet a relaxovat.

e V pripade spustenia signalizacie, problém vyrieste podla konkrétnych pokynov pre pumpu:

o ,vzduch v hadi¢ke” infuziu zastavte, odpojte hadi¢ku od pacienta a jemne na nu
poklepte, aby sa vSetky bubliny presunuli ku koncu hadi¢ky (na zamedzenie
akéhokolvek plytvania liekom) a hadi¢ku naplnite tekutinou (tlacidlo PRIME), aby sa
zaistilo, Ze boli vSetky vzduchové bubliny odstranené;
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o ,signalizacia dolného upchatia” skontrolujte priechodnost infuznej hadicky a inflznej
ihly. Ak su inflzna ihla alebo CVV upchaté, nepreplachujte ich; namiesto toho
zabezpedte novy venodzny vstup (iny miesto vpichu) a zablokovanu ihlu zlikvidujte.

e V pripade reakcie z precitlivenosti na liek alebo akutneho stavu postupujte podla pokynov v
dasti 5.1, 5.2 a 5.3.

e Ukoncenie infuzie oznami pumpa signalizaciou. Prazdny infuzny vak znamena cas ukoncenia
infUzie a ¢as zaciatku obdobia klinického pozorovania (Cast 4.5).

POZN.: Zatial' vendzny vstup neodstrafiujte.

e Inflznu hadic¢ku preplachnite 20 ml fyziologického roztoku.
e Potom, ako sa na pumpe zobrazi 20 ml preplachnutia, pumpu manudlne zastavte.
e 7 pacientovej intravenoznej kanyly alebo z CVV odpojte infuznu hadicku.

POZN.: Vendzny vstup si ponechajte az do konca obdobia monitorovania infuzie.

Na konci inflzie sa mozu vsetky infizne vaky a hadicky na podanie infizie vyhodit do komunalneho
odpadu, pokial’ nie su viditelne kontaminované krvou. Kontaminované hadicky a intravendzne ihly je
potrebné zlikvidovat do nadoby na biologicky odpad.

4.4.4. Meranie Zivotnych funkcif

Zivotné funkcie (krvny tlak, telesnd teplota, frekvencia dychania a srdcovd frekvencia) sa zmeraju
najmenej 10 minut pred infUziou, kazdych 30 minut pocas infuzie a na konci infuzie.

Pocas obdobia klinického pozorovania po podani liecby sa meraju kazdych 60 minut a na konci
navstevy/obdobia pozorovania.

4.5. Doba pozorovania

Pri prvych troch (3) inflzidch v domacom prostredi musi zdravotnd sestra zostat s pacientom po dobu
2 hodin po ukonceni podania inflzie, aby sa zaistilo, ze pacient liek toleruje bez komplikacii (pozri ¢ast
5).

U pacientov, ktori uz dostali niekolko inflzii bez vyskytu reakcie sUvisiacej s infuziou, mdze doba
pozorovania so suhlasom oSetrujiceho lekara prebiehat ako 1-hodinové pozorovanie po podani s
naslednym zavolanim pacientovi zdravotnou sestrou (alebo inym zdravotnickym pracovnikom) po
uplynuti 1 hodiny po dobe pozorovania na overenie znasanlivosti podania infuzie.

Kazdych 60 minut az do konca doby pozorovania sa meraju zZivotné funkcie, tak ako je uvedené v casti
4.4.4.

V pripade akychkolvek neziaducich reakcii na liek/reakcii suvisiacich s infuziou alebo inych
bezpecnostnych problémov postupujte podla Udajov zahrnutych v ,Plane pre akutnu lie¢bu neziaducich
reakcii” (pozri Cast 5.3) a akykolvek klinicky nalez zapiste do Infuzneho dennika (priloha 1).

Po skonceni doby pozorovania odstrante/osetrite pacientovi intravendzny/centralny vendzny vstup
podla miestnych Standardnych postupov a podla potreby zlikvidujte vSetky pouzité materidly do vreca
na biologicky odpad alebo nadoby na ostré predmety.

Jednu hodinu po dobe pozorovania zdravotna sestra este raz zavold pacientovi za Ucelom nasledného
sledovania znasanlivost po podani influzie.
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5. INFORMACIE O BEZPECNOSTI LIEKU ELFABRIO®: REAKCIA SUVISIACA S INFUZIOU (IRR)

Preukazalo sa, ze liek ELFABRIO® ma dobrl znasanlivost, kedZe ide o intravendzny liek s obsahom
proteinu, nemozno vylucit reakcie z precitlivenosti vratane zavaznych, pricom tieto si bezne znédme
ako reakcie suvisiace s infuziou (IRR).

Reakcie suvisiace s infuziou boli definované ako akékolvek slvisiace neziaduce reakcie s nastupom po
zacati infuzie a do 2 hodin po ukonceni infizie (pozri tiez ¢ast 2 Pisomnej informacie pre pouZivatela).

Najbeznejsimi pozorovanymi priznakmi reakcie sutvisiacej s inflziou boli precitlivenost, svrbenie koze,
nevolhost, zavraty, triaska a bolest svalov. Ako pri kazdom intraven6znom lieku s obsahom proteinu
sa moOzu prejavit reakcie z precitlivenosti alergickej povahy a moézu zahfnat lokalizovany
angioedém/opuch (vratane opuchu tvare, uUst a hrdla), zuzenie priedusiek, nizky krvny tlak,
generalizovanu Zihlavku, poruchy prehltania, vyrazku, dychavi¢nost, zacervenanie, neprijemny pocit
na hrudi, svrbenie koZe a upchaty nos.

5.1. Identifikacia intenzity neZiaducej reakcie

Po podani lieku ELFABRIO® sa mdzu vyskytnut reakcie stvisiace s inflziou vratane zavaznych reakcii
z precitlivenosti alebo anafylaktickej reakcie. Klinické priznaky a prejavy anafylaxie podla systému a
zavaznosti su uvedené v tabulke 1.

Tabulka 1 - Hodnotenie intenzity anafylaktickej reakcie

Reakcia Kozny systém Gastrointestinalny Respiracny systém | Kardiovaskularny Neurologicky
systém systém systém
Mierna Nahle svrbenie oci Svrbenie v Ustach, Upchaty nos - Zmena spravania,
a nosa, nevolnost, mierna a/alebo kychanie, Uzkost
generalizovany bolest brucha nadcha, pocit tlaku
svrbenie, na hrudniku
zaCervenanie koze,
zihlavka
Stredne Ako vyssie Ako vyssie + opuch | Ako vyssie + BUsenie srdca Pocit bliziaceho sa
zavazna + pier, vracanie, chrapot, stekavy (zvysenie o 15 konca
opuch tela a/alebo kréovité bolesti kasel, poruchy tepov/minutu)
tvare, Ust a hrdla brucha, hnacka prehitania, piskanie
na hrudniku,
dychavica, sipot
Z&vazna Ako vyssie Ako vyssie + Ako vysSsie + Nizky krvny tlak Zmatenost, strata
inkontinencia omodranie alebo a/alebo kolaps, vedomia
stolice saturacia O; < poruchy rytmu
92 %, zastava srdca, zavazna
dychania pomald ¢innost
srdca a/alebo jeho
zastava

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./Manazment anafylaxie v detskom
veku: stanovisko Eurdpskej akadémie alergoldgie a klinickej imunoldgie. Alergia. 2007;62(8):857-71.

Ak sa pocas lie¢by vyskytnu niektoré z vyssie uvedenych klinickych priznakov anafylaktickej reakcie,
opatrovatel/zdravotna sestra podnikne opatrenia na zachranu Zivota a nasledne okamzite zavola
oSetrujucemu lekarovi, ktory ich usmerni ohladom dalSieho postupu podla pokynov uvedenych
v tabulke 2.

Ziadny konkrétny postup sa nesmie vykonat bez potvrdenia oSetrujuceho lekdra.
5.2. Postup pri neZiaducej reakcii na infuziu

V nasledujucich pokynoch sa uvadzaju postupy prvej pomoci, ktoré je potrebné pouzit na zvladnutie
zavaznej reakcie z precitlivenosti po¢as podavania liecby v domacom prostredi.

Pri prvych priznakoch reakcie:
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e Okamzite zastavte podavanie lieku.

e Pomocou fyziologického roztoku udrzujte vendzny vstup priechodny.

e Ulozte pacienta do pohodinej polohy a ak je to mozné, do Trendelenburgovej polohy (so
zdvihnutymi nohami na zabranenie vzniku hypotenzie). Ak ma pacient tazkosti s dychanim,
poloha v sede je vhodnejsSia ako poloha v lahu.

e Ak sU priznaky a symptdmy zavazné alebo sa rychlo zhorSujl, podniknite opatrenia na
zachranu zivota a nasledne ihned privolajte osSetrujliceho lekdra, ktory vas usmerni pri
dalsom postupe podla pokynov uvedenych v tabulke 2.

o Akékolvek opatrenia vykonané v suvislosti s reakciou suvisiacou s infuziou sa zdokumentuju
v Infuznom denniku (priloha 1).

5.3. Plan pre akutnu liecbu neZiaducich reakcii

Plan pre akutnu liecbu neziaducich reakcii je definovany ako suUbor opatreni a postupov, ktoré je
potrebné podniknut v pripade precitlivenosti, alergickych priznakov a reakcii.

Tabulka 2 - Plan pre akutnu lieCbu

Verzia: 02

Priznaky a symptomy Odporucéané/navrhované ukony Odporucané/navrhované lieky
Mierne; 1. ZniZte rychlost infuzie o 50 % alebo zvazZte Na zaklade pokynov pohotovostnej
Bolest hlavy, hortcka, zastavenie inflzie, ak to uznate za vhodné. lekarskej sluzby alebo osetrujuceho
navaly horucavy, zavraty, | 2. Zavolajte na cislo pohotovostnej sluzby a lekara
tras. nasledne osetrujucemu lekarovi ohladom podaijte:
pokynov, ako aj liekov, ktoré je potrebne e  paracetamol: 15 mg/kg; davku
podat. mozno v pripade potreby opakovat
3. Znizte rychlost inflzie o dalSich 25 % alebo po 4-6 hodinach, alebo
zvazte zastavenie inflUzie, ak to uznate za e  ibuprofén: 10 mg/kg; davku
vhodné v pripade, Ze priznak pretrvava mozno v pripade potreby opakovat
10 minUt po prvom znizZeni rychlosti inflzie, po 6-8 hodinach, alebo
4. Opétovne zavolajte oSetrujucemu lekdrovi e  perordlne/intravendzne
ohladom pokynov, ako aj ohladom liekov, ktoré antihistaminika alebo
je potrebné podat. e iné lieky v zavislosti od povahy
5. Zastavte infUziu, ak priznak pretrvava aj po priznakov.
dalsich 10 minutach.
6. Infuziu dokondite, len ak boli priznaky
vyriesené a ak to nariadil osetrujuci lekar.
Stredne zavazné: 1. Zastavte podavanie infuzie. Na zaklade pokynov oSetrujliceho
Nevolnost, buenie srdca, 2. Zavolajte na Cislo pohotovostnej sluzby a lekdra a povahy priznakov:
bolest na hrudniku, nasledne osetrujucemu lekarovi ohladom . intramuskularne/intravendzne
generalizovana vyrazka pokynov, ako aj liekov, ktoré je potrebné antihistaminika alebo
a/alebo zihlavka, svrbenie, podat, . intravendzne kortikosteroidy.
vysoky krvny tlak, silna 3. Poskytnite predpisanu liecbu.
bolest hlavy, vracanie, 4. Informujte oSetrujuceho lekara.
hnacka, kfce v bruchu, 5. Poziadajte ho o posudenie pred podanim novej
bolest svalov alebo klbov. infUzie v domacom prostredi.
6. Infuziu dokoncite, len ak boli priznaky
vyriesené a ak to nariadil osetrujuci lekar.
Z&vazné: 1. Okamzite zastavte podavanie infuzie, OsSetrenie odporucané operatorom cisla
Nizky krvny tlak a Sok, 2. Zavolajte na cislo pohotovostnej sluzby. pohotovostnej sluzby na zaklade
dychavi¢nost, sipot, 3. Uvedte, Ze ste opatrovatel a opiste vaznost povahy priznakov (davkovanie a pokyny
zrychlené dychanie, nizka situdcie. najdete v texte):
saturacia krvi kyslikom,, 4. Uvedte svoje telefénne Cislo a adresu pacienta. | ¢  intramuskularny/intravendzny
zUzenie priedusiek, kasel, 5. Poziadajte o okamzité vyslanie sanitky. adrenalin alebo
opuch hrtana, zlyhanie 6. Uvedte, Ze ste vyskoleny/a v poskytovani prvej | e  peroralne/intramuskularne/
dychania, omodranie, pomoci. intravenodzne antihistaminikd alebo
porucha rytmu srdca, 7. Uvedte, Ze mate lekdrni¢ku a poZiadajte e intravenozne/peroralne
opuch a anafylakticka o radu, ¢i je vhodné poskytnut prvii pomoc kortikosteroidy alebo
reakcia (opuch ruk, pocas doby cakania na sanitku. e  Beta-2 agonista v inhalatore,
chodidiel, ¢lenkov, tvare, 8. V pripade potreby vykonaijte resuscitaciu podla e  Fyziologicky roztok (navyse v
pier, ust alebo hrdla pokynov pouzivanych v ramci SR. pripade potreby).
sposobujlci tazkosti pri 9. Informujte oSetrujuceho lekara.
prehltani alebo dychani)
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PRILOHA 1 - Inflzny dennik

Infuzny dennik pre infuznu liecbu ELFABRIO®

Vieobecné Udaje (vyplia osetrujici lekdr)

Cislo tiesfiovej linky: 155, 112

KONTAKTNE UDAJE

Pacient Meno:

Datum narodenia:

Adresa:

PSC / Mesto:

Tel. C.:

Opatrovatel Meno:

Adresa:

PSC / Mesto:

Tel. ¢.:

Zdravotna sestra / Meno:
oSetrovatel

Organizacia:

Adresa:

PSC / Mesto:

OSetrujuci lekar Meno:

Nemocnica:

Adresa:

PSC / Mesto:

Tel. ¢.:

Cislo pohotovostnej
sluzby

Lekaren Meno:

Adresa:

PSC / Mesto:

Tel. ¢.:

Udaje o inflznej lie¢be (vyplria osetrujiici lekar)

Inflzia ELFABRIO® podavana od

Datum (dd-mmm-rrrr):

Davkovaci rezim inflzie ELFABRIO®

1 mg/kg kazdé 2 tyzdne |:| 2 mg/kg kazdé 4 tyzdne

O

- Davka

- Frekvencia

- Rychlost infuzie

- Pozadovany rekonstituovany objem (ml)

- Celkovy objem v infuznom vaku (ml)

DOvody pre podanie influznej liecby ELFABRIO® v
domacom prostredi

Uvedte podporu, ktord ma zdravotna sestra/
opatrovatel poskytnut v domacom prostredi:
- premedikacia
- iné
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Formular pri podani infuzie
(vypliria sa pri kaZdom podani infuzie)

e Pacient a/alebo opatrovatel’ (opatrovatelia) boli oboznameni o suvisiacich rizikach podania
infuzie ELFABRIO® v domacom prostredi a boli nalezite pouceni o pouziti pohotovostnej

medikacie.

e V pripade akejkolvek reakcie suvisiacej s infUziou zvazte znizenie rychlosti poddvania alebo
okamzité ukoncenie inflUzie (v zavislosti od zavaznosti reakcie) a/alebo podanie vhodnej liec¢by

podla pokynov lekara.

e Potrebné opatrenia v pripade zavaznej reakcie slvisiacej s infUziou, vratane kontaktnych Gdajov
v pripade akutnych stavov, su opisané v Plane pre akutnu liecbu neziaducich reakcii (Cast 5).
Pocas inflUzie majte tieto informacie vzdy k dispozicii.

Datum podania infuzie

Datum (mm-dd-rrrr)

VSeobecny zdravotny stav pacienta - opiste
vSetky nové zdravotné tazkosti, ktoré mal
pacient pred podanim infuzie.

Davka

Sarza/Datum exspiracie

Pocet injekénych liekoviek ELFABRIO®

PoZadovany rekonstituovany objem (v ml)

Trvanie podania

Rychlost podavania infuzie (v ml/hod.)

Problémy/pozndmky suvisiace s
podanim inflzie (vratane reakcii slvisiacich s
infUziou, prijatych opatreniach a vysledku)

Meno osoby zodpovednej za
podanie infuzie a datum podania
o  zdravotna sestra
o opatrovatel
(ak sa lisi od zdravotnej sestry)
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