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VELFABRIO ® (pegunigalzidaza alfa)
Domaca inflzna terapia

Priru¢ka pre zdravotnickych pracovnikov

Datum: maj 2026

V¥ Tento liek je predmetom dalSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informacif
0 bezpecnosti. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili akékolvek podozrenia
na neziaduce reakcie.
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Zoznam skratiek

BLS zakladna podpora zivotnych funkci

W vendzny vstup

ERT enzymova substitucna liecba

GDPR nariadenie o ochrane osobnych Udajov
IM intramuskularne (podanie)

IRR reakcie sUvisiace s podanim inflzie

vV intravendzne (podanie)

PBLS zakladna podpora zivotnych funkcii - pediatricka
SPC Suhrn charakteristickych vlastnosti lieku
ZP zdravotnicky pracovnik
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1. CIEL PRIRUCKY PRE ZDRAVOTNICKYCH PRACOVNIKOV

Cielom tohto materialu je:

a) poskytnut zdravotnickym pracovnikom (ZP) ndvod pri vybere a manazmente pacientov
s diagnostikovanou Fabryho chorobou vhodnych na domacu infuznu liecbu ELFABRIO®.

b) poskytnut relevantné informacii pre ZP pri zaskoleni pacienta a/alebo opatrovatela k podavaniu
liecby v domacom prostredi (pozri tiez material ,Prirucka pre pacientov trpiacich Fabryho
chorobou a opatrovatelov/zdravotnickych pracovnikov na pomoc pri podavani influzie v
domacom prostredi, zamerana na prevenciu chyb v liecbe”).

Tento vzdelavaci material bude vopred distribuovany vsetkym lekarom, ktori v sucasnosti podavaju
ELFABRIO® ako enzymovu substitu¢nu liecbu (ERT) pri Fabryho chorobe, aby sa zabezpecilo, ze:

e lie¢ba bude navrhnutd v stlade s nemocni¢nymi Standardmi a zdieland s oSetrujlicim lekarom
a postupy budu prebiehat za bezpecnych podmienok;

e dodrziavanie infuzneho planu umozni dosiahnut terapeutick( Ucinnost lie¢by;

e vSetky osoby, ktoré suU zapojené do tohto procesu, zabezpecia potreby pacientov a ich
pribuznych s cielom redpektovat kvalitu ich Zivota v sulade s bezpe¢nostnymi normami.
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2. POSUDENIE SPOSOBILOSTI PACIENTA NA INFUZNU LIECBU V DOMACOM PROSTREDI

Podavanie lieku ELFABRIO® v domdcom prostredi je mozné zvazit u pacientov, ktorf inflzie dobre
znasaju a nemaju v anamnéze Ziadne stredne zavazné alebo zavazné reakcie slvisiace s podanim
infUzie (IRR) v priebehu niekolkych mesiacov. Rozhodnutie o presunuti liecby liekom ELFABRIO® do
domaceho prostredia pacienta vykond osSetrujuci lekar, pricom sa musi zvazit zdravotny stav a
preferencie pacienta.

2.1 Uloha a zodpovednost osetrujliceho lekara

Za bezpecné podanie inflzie pacientovi,v domacom prostredi, ako aj za vyber davkovacieho rezimu,
je zodpovedny osSetrujlci lekar, ktory:

iniciuje vyber pacienta a dohliada na vSetky potrebné Ukony podania inflzie, ktoré umoznia
ostatnym zucastnenym strandm pokracovat v lie¢be (pacient a/alebo opatrovatel, zdravotna
sestra, farmaceut alebo ini zdravotnicki pracovnici);vyhodnoti vhodnost pacienta pre domacu
infuznu liecbu;

zabezpeli nepretrzitl dostupnost zdravotnickeho pracovnika pocas poddvania infuzie v
domacom prostredi a pocas presne stanoveného casu po podani infUzie podla miestnych
predpisov;

pravidelne kontroluje InfUzny dennik (priloha 10.3) a uisti sa, ze vSetky pokyny lekara ohladom
davky, frekvencie a rychlosti podavania inflzie, premedikacie a osobitnych zohladneni, ako aj
Ukony pri akutnych stavoch a ich oSetreni sU jasne zdokumentované a aktualne;

pravidelne monitoruje pacienta podstupujiceho domacu infuznu lie¢bu, a to vo vztahu k
ochoreniu, ako aj podavaniu infuzie;

zabezpeci dostupnu, rychlu a spolahlivi komunikacnu linku pre pripad akutneho stavu a potreby
okamzitej lekarskej pomoci pocas domacej infuzie (ZP s uvedenim kontaktu a cisla);
zabezpeci zasSkolenie pacienta, opatrovatela a zdravotnej sestry k praktickym aspektom
domaéacej infuzie: podanie premedikacie, priprava a podanie inflzie, rozpoznanie priznakov
potencialnej reakcie a ich zvladnutie. Zaskolenie sa musi zaznamenat v Infuznom denniku a
pacientovi/opatrovatelovi sa poskytne nalezity edukacny material;

zabezpeli, aby bola pacientovi/opatrovatelovi poskytnutd vhodna (ak je predpisané)
premedikdcia (napr. antihistaminika, paracetamol, ibuprofén, kortikosteroidy), ako aj
vybavenie pre akutnu liecbu.

2.2 Kontrolny zoznam pre kritéria vyberu vhodného pacienta

Pacient ma splnat nasledujlice primarne kritérid pre infiznu lie¢bu v domacom prostredi:

Pacient je klinicky stabilizovany a bol v dobrom celkovom klinickom stave po zacati liecby liekom
ELFABRIO® pocas najmenej 6 inflzii podanych v nemocni¢nom prostredi; pred rozhodnutim o
presune lie¢by sa musi vykonat komplexné zhodnotenie.

Pacient je posudeny ako fyzicky a psychicky schopny byt infuzne lie¢eny v domacom prostredi.
Pacient/opatrovatel/zdkonny zastupca chdpe a prijima dbsledky infuzie/lieCcby podavanej v
domacom prostred.

Pocas poslednych Styroch (4) inflzii v priebehu nemocni¢ného osetrenia neboli zaznamenané
Ziadne neZiaduce reakcie na enzymovl substituc¢nu lie¢bu (ESL), ako je zdokumentované
sledom dobre tolerovanych infuzii bez reakcii suvisiacich s infuziou, s premedikaciou alebo bez
nej.

Pacient v minulosti preukazal dodrziavanie predchadzajuceho infuzneho pldnu v nemocnici.
Pacient ma dobre pristupné Zily alebo zavedeny staly vendzny vstup (VV), ktory umoziuje
primerané podanie infuzie.

Pred vstupom do programu podavania inflzie v domacom prostredi musi pacient podpisat
informovany suhlas.

U pacientov, ktorf prechadzaju na liecbu liekom ELFABRIO® v davke 2 mg/kg kazdé 4 tyzdne, sa ma
prva davka zmeneného davkovacieho rezimu podat v nemocnici/klinickom prostredi.
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3. POZIADAVKY A NASTAVENIE DOMACEJ INFUZNE] LIECBY

Ak je podla zadkladnych kritérii pre pacienta vhodna domaca inflzia, je potrebné zvazit subor
poziadaviek pre bezpec¢né, Ucinné a spolahlivé podanie lieku ELFABRIO® v domacom prostredi.

3.1. Kontrolny zoznam pre nastavenie domdcej inflznej lieCby

« Pacient a/alebo opatrovatel boli oboznameni osetrujucim lekdarom o osetreni, o suvisiacich
rizikdch a o poskytovani zdravotnej starostlivosti v domacom prostredi, pricom musia s
osetrenim v domacom prostredi suhlasit.

» Pacient a/alebo opatrovatel rozumeju ochoreniu a boli zaskoleni k rozpoznaniu moznych
neziaducich reakcii vratane reakcii svisiacich s infuziou (IRR), pricom rozumejl postupu, ktory
musia dodrzat v pripade ich vyskytu (t. j. oznamit priznaky moznych neziaducich reakcii
zdravotnickemu pracovnikovi pre ich riadne posudenie a zvladnutie).

e Domadce prostredie musi byt vhodné pre domacu infiznu terapiu, a to vratane ¢istého prostredia
s pristupom k elektrine, vode, telefénnemu spojeniu, vybavené chladiacim zariadenim a
priestorom na uskladnenie lieku ELFABRIO® a iného infUzneho materialu.

e Je potrebné zabezpecit dostupnost zdravotnickeho pracovnika pocas podavania domacej infuzie
a pocas presne stanoveného ¢asu po podani infUzie v stlade s miestnymi predpismi. V sulade
s miestnymi poziadavkami na realizaciu domacej infUznej terapie bol pacient informovany, ze
infUziu je vzdy potrebné podavat v pritomnosti opatrovatela, ktory bol primerane zaskoleny v
manazmente pripadov neziaducich reakcii na liek, reakcii suvisiacich s influziou a chyb, ku
ktorym doslo pri podadvani medikacie. Pacient nesmie byt doma sadm, ale s dospelou osobou
schopnou zastavit podavanie inflzie a privolat pomoc v pripade vyskytu IRR.

3.2. Lieky a vybavenie na podanie inflzie

Lieky a materidl uréené k osetreniu, premedikacii a lieCbe akutnych stavov, ako aj vsetko potrebné
vybavenie budu poskytnuté pacientovi domov podla miestnych predpisov (vydané v nemocnici/lekarni
pacientovi alebo tretej strane na zaklade prislusného lekarskeho predpisu).

Pri preprave lieku z lekdrne/skladu musia byt dodrzané nasledné poziadavky 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 Ucelom potvrdenia
skutocnosti, ze liek nebol vystaveny ziadnym odchylkam teploty pocas prepravného
procesu (za odchylku sa povazuje vykyv teploty v rozsahu <2 °C alebo >8 °C).

Liek - liekovky ELFABRIO® (2 mg/ml)

Liek sa dodava ako kvapalina v 2,5 ml alebo 10 ml liekovkach z ¢ireho skla uzavretych potahovanymi
gumovymi zatkami a utesnenych hlinikovym odkldpacim vieckom. Liekovky sa musia uchovavat v
Cistej chladnicke pri teplote od +2 °C do +8 °C. NesmU sa zmrazovat ani triast.

Vybavenie k podaniu infizie
« inflzny stojan;
« infUzna pumpa;
» nadoba na biologicky odpad;
« alkoholové tampodny;
« jednorazové rukavice;
* injekcna striekacka @ 30 ml, 10 ml a 3 ml;
e 2 X bezihlovy konektor;
e 2 x 10 ml injek¢nd striekacka s chloridom sodnym (0,9 %);
» Huberova ihla alebo intravenozna ihla (podla potreby);
« intravendzna inflzna sUprava podla druhu vendzneho vstupu;
« vstavany 0,2 um filter s nizkou vézbou proteinov;
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» odvzdusnenad ihla/hrot pre liekovku;

» 18G ihla;

* naplast;

« injekcna striekacka s heparinom 100 u/ml PF 5 ml/12 ml (len pri zavedenom CWV);
dezinfekény pripravok na pokozku;

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

skrtidlo (turniket);

sUiprava prvej pomoci;

« lieky na premedikaciu (ak sa pouZziju).

V pripade, ze zdravotna sestra nebude pocas trvania inflzie pritomna, musi inflziu pripravit a odstranit,
pricom zostane dostupna telefonicky v blizkosti bydliska pacienta. Za tychto podmienok musi po celu
dobu pacienta sprevadzat dospely opatrovatel schopny zastavit podavanie inflzie a privolat pomoc v
pripade vyskytu reakcie suvisiacej s infUziou.

3.3. Premedikacia a urgentna lie¢ba

PREMEDIKACIA

Premedikacia (napr. antihistaminika, paracetamol, ibuprofén, kortikosteroidy), ak je podana v
nemocnici alebo v inom zdravotnickom zariadeni, musi sa poskytnit na zaklade pokynov
oSetrujlceho lekara pre konkrétneho pacienta a musi byt zaznamenana v Infuznom denniku.
V domacom prostredi sa premedikacia nesmie menit, pokial takdto zmena nie je odévodnena
z lekarskeho hladiska na zaklade uvazenia oSetrujlceho lekara.

URGENTNA LIECBRA

Ak po ukonceni podania infUzie dojde k vyskytu reakcie suvisiacej s infuziou (IRR), je potrebné
zavolat miestne cislo pohotovostnej sluzby a/alebo oSetrujiceho lekara. Akukolvek reakciu
sUvisiacu s inflziou je potrebné nahlasit podla miestnych predpisov (Cast 7).

Urgentna lie¢ba sa musi poskytnut na zaklade predpisu osobitne vytvoreného pre pacienta
(,Plan pre akutnu lie¢bu neziaducich reakcii”, ktory obsahuje pokyny pre postup v pripade
vzniku akutneho stavu pocas podavania infuzie), pricom tato liecba by mala byt zapisand v
InfUznom denniku. Pacientovi a/alebo _opatrovatelovi sa _musi_poskytnut naleZité poucenie o
pouzivani pohotovostnych liekov.

Je potrebné zabezpecit dostupnu, rychlu a spolahlivi komunikacnu linku pre pripad akutneho
stavu a potreby okamzitej lekarskej pomoci podla indikacii zahrnutych v Plane pre akudtnu lie¢bu
neziaducich reakcii (priloha 10.4) a Infuznom denniku (Cast 3.4).

\V pripade, Ze pacient pocituje, resp. zdravotnd sestra alebo opatrovatel zistia akUkolvek
neziaducu reakciu na liek alebo akykolvek problém s rekonstitlciou a podavanim lieku
ELFABRIO®, musia okamZite kontaktovat oSetrujlceho lekara alebo nim povereného zastupcu.
Je mozné, ze nasledné infuzie bude nutné podat v nemocnici alebo v inom zdravotnickom
zariadeni na zaklade uvazenia oSetrujuceho lekara alebo nim povereného zastupcu.

Pre pripad potreby je potrebné mat k dispozicii vybavenie a medikaciu na liecbu akitneho stavu.
Ich poskytnutie zabezpeci osetrujici lekar, ktory je zodpovedny aj za nahradu poloziek pred
uplynutim datumu ich pouZzitia. Osetrujuci lekar naleZite pouci pacienta a opatrovatela o
pouZivani pohotovostnej medikacie a materialu.

POHOTOVOSTNE VYBAVENIE

e vzduchovod Ustny;

AMBU resuscitacna maska;

pulzny oxymeter;

1 000 ml Hartmanovho roztoku alebo inflzneho roztoku Ringer laktat;

difenhydramin alebo ekvivalentnd medikacia (po jej odsuhlaseni lekarom);

akékolvek dalSie lieky podla lekdrskeho predpisu (t. j. intramuskuldarny epinefrin,
metylprednizoldn);

e 2 intravenodzne filtre (0,2 pm).
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Tato pohotovostna sUprava sa poskytne v uzamknutom pohotovostnom boxe.

V pripade, ze sa u pacienta pocas infuzie alebo kratko po nej vyskytne neziaduca reakcia/ucinok, je
potrebné postupovat podla postupov uvedenych v Plane pre akutnu lie¢bu neZiaducich reakcii (priloha
10.4).

Je potrebné okamzZite prerusit podavanie inflzie a o dalSom postupe sa poradit s oSetrujicim lekarom,
resp. nim ur¢enym zastupcom. Nasledné podanie inflzie mdze byt potrebné v nemocnici alebo v inom
zdravotnickom zariadeni.

Vsetky neziaduce reakcie vratane chyb v lieCbe ma oSetrujuci lekar nahlasit Stdtnemu Ustavu pre
kontrolu lie¢iv (SUKL) alebo oddeleniu farmakovigilancie spolo¢nosti Chiesi (pokyny pre nahlasovanie
su uvedené v Casti 7 ,Hlasenie podozreni na neziaduce ucinky”).

3.4. Infdzny dennik

InfUzny dennik sliZi ako komunikac¢ny prostriedok pre vSetkych uUcastnikov zahrnutych do podavania
lieku ELFABRIO® v domacom prostredi.

* Do InfUzneho dennika zdravotnicky pracovnik/pacient/opatrovatel’ zapisuju svoje zistenia a
Ukony z Uvodného rozhovoru a vSetky relevantné informacie z nasledujlcich navstev.

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

o Infuzny dennik sa musi uchovavat doma u pacienta a pri kazdom podani lieku ELFABRIO® ho
aktualizuje zdravotna sestra alebo pacient/opatrovatel.

e Pri kazdom vySetreni v nemocnici si musi pacient priniest svoj Infuzny dennik a nasledne si ho
vziat domov.

eV InfUuznom denniku oSetrujlci lekar jasne uvedie davku, poZadovany objem influzie, rychlost
infuzie, ako aj akékolvek pripadné zmeny. Osetrujuci lekar jasne uvedie pokyny a postupy
vratane medikacie, ktoré sa maju dodrzat a podat v pripade vyskytu zavaznej reakcie slvisiacej
s infUziou v sulade so sUc¢asnymi lekarskymi normami pre poskytnutie urgentného oSetrenia. V
Infuznom denniku sa zdokumentuju aj kontaktné udaje oSetrujiceho lekdra a miestne &islo
pohotovostnej sluzby.

e Potrebnu davku lieku ELFABRIO®, jej objem a rychlost, premedikaciu, pohotovostnl medikaciu,
ako aj pripadné zmeny urc¢i oSetrujuci lekar. Lekarsky predpis je potrebné vloZit/zapisat do
Infuzneho dennika (priloha 10.3). V Infuznom denniku musia byt opatovne zaznamenané
akékolvek zmeny v lekarskych predpisoch (davka alebo rychlost inflzie). Je dolezité mat tito
priru¢ku poruke a pravidelne si overovat spésob podavania infUzie. Zabezpedi sa tym optimalny
postup, ako aj efektivny spésob komunikacie s osetrujucim lekarom.
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4, ZASKOLENIE K PRIPRAVE A PODANIU LIEKU ELFABRIO®

Uvodné zaskolenie osdb, ktoré budl s infuziou manipulovat a ich pravidelné preskolenie sa povazuje
za zaklad na zabezpeclenie dodrziavania a bezpecnosti lieCby u pacienta.

Pociatocna inStruktaz sa poskytne v nemocnici, priCom Uroven podpory pozadovanej zo strany
zdravotnickeho pracovnika zodpovedajlceho za infuziu v domacom prostredi bude prediskutovana a
odsuUhlasend oSetrujucim lekdrom a pacientom a/alebo opatrovatelom.

Zdravotnicky pracovnik zodpovedny za infUziu vykona cely postup pre prvé podanie infUzie u pacienta
doma.

V pripade, ze nasledne pacient uprednostni podavanie inflzie za pomoci opatrovatela, musia byt
dodrzané tieto podmienky:

e Pacient a/alebo opatrovatel absolvuju primerané Skolenie zo strany zdravotnickych pracovnikov
podavajuci infUziu k priprave a podavaniu infUzie. Zdravotnicki pracovnici vysvetlia a predvedu
kompletny postup podavania infuzie pacientovi a/alebo opatrovatelovi vratane Skolenia o
hygiene ruk, spravnej dezinfekcii a aseptickom zaobchadzani pri priprave inflzie.

e Pri dalSich navstevach bude zdravotnicky pracovnik pritomny pre pripadnl potrebu poskytnutia
pomoci, kym si pacient a/alebo opatrovatel nebudu isti celym postupom podavania influzie.

o Pri rekonstitucii a podavani lieku ELFABRIO® je potrebné dodrzat postupy opisané v Suhrne
charakteristickych vlastnosti lieku ELFABRIO® a v Casti 5. ,Podavanie lieku ELFABRIO®” tohto
dokumentu a kazdé podanie lieku ELFABRIO® sa musi zaznamenat do Infuzneho dennika (Cast
10.3). V pripade akychkolvek problémov s rekonstitlciou a podavanim lieku ELFABRIO® by sa
pacient alebo opatrovatel’ mali obratit na zdravotnu sestru alebo oSetrujlceho lekara pre urcenie
vhodného postupu pred zacatim alebo napredovanim v poddavani inflzie, tak ako je podrobne
uvedené v Infuznom denniku.

Na zdklade posudenia oSetrujuceho lekdra alebo zdravotnickeho pracovnika je inflziu potrebné vzdy
podavat v pritomnosti dospelej osoby obozndamenej s inflznymi postupmi a primerane vyskolenej k
tomu, ako postupovat v pripade, Ze dbjde k vyskytu reakcie suvisiacej s inflziou a/alebo chyb v liebe.
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5. PODAVANIE LIEKU ELFABRIO®
5.1. Priprava

POZN.: Navod na pouzitie (riedenie a podanie) najdete v Suhrne charakteristickych viastnosti lieku
(Cast 10.1).

Pri vykondvani vSetkych pripravnych ¢innosti dodrziavaijte prisne aseptické podmienky

1. Pripravte si Cisty, rovny pracovny priestor a pripravte si potrebny material.
2. Pocas podavania infuzie majte nablizku dodanu pohotovostnl sUpravu.

Preverte si, Ci je poCet dodanych liekoviek spravny a Ci zariadenie na monitorovanie teploty zobrazuje
Sprévne, informacie. POZN.:v V EE{IPADE VYSKYTU SIGNAIV_IZACIE \% VZAZNAMQCH TERLOTY, INFUZIU
NEPODAVAJTE. OHIADOM DALSICH POKYNOV SA OKAMZITE OBRATTE NA OSETRUJUCEHO LEKARA.

3. Skontrolujte Cisla Sarzi, datumy exspiracie (po uvedenom datume exspiracie lieku ELFABRIO®
nepouzivajte) a aktualny lekarsky predpis, nasledne vyberte spravny pocet liekoviek na pripravu
predpisanej davky. Liekovky su len na jednorazové pouzitie.

4. Po vybrati z chladni¢ky pred riedenim nechajte pozadovany pocet liekoviek prirodzene zohriat na

izbovU teplotu (priblizne 15-30 minut). Liekovky neohrievajte horticou vodou ani v mikrovinnej rire.

Umyte si ruky vodou a mydlom.

K spusteniu celého procesu si pripravte dodany infuzny vak.

7. Vyberte liek/liekovky ELFABRIO® z ich vonkajsieho obalu a skontrolujte ich. Liekovku nepouzivajte,
ak na nej chyba uzaver alebo je zlomeny. Liekovku nepouzivajte, ak liek zmenil farbu alebo
obsahuje Castice.

oW

5.2. Riedenie lieku ELFABRIO®

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

denniku (priloha 10.3)

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

1. Z liekoviek ELFABRIO® odstrante ochranné hlinikové odklapacie viecko a asepticky utrite kazdé
gumené tesnenie alkoholovym tampdnom pri pouZziti jedného tampdnu na kazdu liekovku a nechajte
ich uschnut.

Injekény port infuzneho vaku s 0,9 % roztokom chloridu sodného utrite alkoholovym tampdnom a
nechajte ho uschnut.

Na bezihlovy konektor nasadte ihlu 18G.

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

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

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

™

Noubhw

Vypocet davky:

A. Davkovanie pre davku 1 mg/kg telesnej hmotnosti kazdé 2 tyzdne
e Koncentrdcia lieku ELFABRIO® v injekcnej liekovke predstavuje 2 mg/ml;
e Telesnad 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®;
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e Vtomto pripade su potrebné 4 injekéné liekovky s objemom 10 ml (alebo 16 liekoviek
s objemom 2,5 ml);

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

e Koncentracia lieku ELFABRIO® v injekénej 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:

Pacient s hmotnostou 80 kg = 80 ml lieku ELFABRIO®;
V tomto pripade je potrebnych 8 injekénych liekoviek s objemom 10 ml (alebo 32
liekoviek objemom 2,5 ml);

e 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 infuzneho vaku, vyhodte ju do kosa.

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 aseptickej techniky.

14. Tieto kroky opakujte dovtedy, kym celd vypocitani davku lieku/koncentratu ELFABRIO®
neprenesiete do infuzneho vaku.

POZNAMKA: Vypocitany objem si mdZe vyZzadovat odstrdnenie objemu mensieho, neZ je maximalny
objem (10 ml) poslednej liekovky pouZzitej na inflziu (¢iastoéné pouzitie liekovky).

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

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

17. Inflzny vak jemne prevratte, aby sa roztok premieSal, pricom sa vyhybajte prudkému
pretrepavaniu alebo miesaniu.

5.3. Podanie

Nariedené roztoky lieku ELFABRIO® sa podavaju hned po ich priprave. Ak ich bezprostredné pouzitie
nie je mozné, nariedeny roztok je mozné uchovavat az 24 hodin v chladnic¢ke alebo 8 hodin pri izbovej
teplote, ak roztok nie je vystaveny slne¢nému svetlu.

V pripade, Ze nariedeny liek nie je mozné pouZzit v tomto ¢asovom intervale, musi sa zlikvidovat. V
takom pripade OKAMZITE KONTAKTUITE lekara.

Cas pripravy je ¢as zahffiajlci pripravu infuzie na podanie pacientovi.

Davku infuzneho roztoku ELFABRIO®, rychlost infuzie, ako aj pripadné zmeny urcuje oSetrujlci lekar.
V domacom prostredi sa liecba nesmie menit, pokial takdto zmena nie je odévodnena z lekarskeho
hladiska na zaklade uvazenia osetrujluceho lekara.

InfUzia sa podava intravendzne pomocou vopred naprogramovanej pumpy Vv priebehu stanoveného
¢asového obdobia. Pumpu vopred nastavi tim lekdra eSte pred prvym podanim infuzie v domacom
prostredi.
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POZN.: Nastavenia pumpy zostanl rovnaké ako naprogramované nastavenia inflzie. Sledujte displej
pumpy, na ktorom sa ukaze podané mnozstvo inflzie. ZapiSte ho do Infuzneho dennika (priloha 10.3)

Odstrante ochranny kryt z hrotu vstavaného intravendzneho 0,2 um filtra a zavedte ho do
infuzneho portu infuzneho vaku obsahujluceho liek ELFABRIO®.

InfUzny vak zaveste na stojan na podavanie infUzie a nasadte liekovu kazetu na pumpu.

Zaistite intravenozny vstup (pozri ast 5.4).

Odvzdusnite hadi¢ku, naplite ju tekutinou a pripojte ju k venéznemu vstupu pacienta, aby sa
infuzia spustila. NEODVZUSNUJTE, v ¢ase ked je hadi¢ka pripojend k pacientovi.

Zaistite, aby podavanie lieku prebiehalo pri rychlosti infuzie, ktord nariadil lekar.

Pocas podavania infuzie ma pacient sediet a relaxovat.

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

o V pripade ,vzduchu v hadi¢ke” inflziu zastavte, odpojte hadi¢ku od pacienta a jemne na
nu poklepte, aby sa vsSetky bubliny presunuli ku koncu hadicky (na zamedzenie
akéhokolvek plytvania liekom) a naplite ju tekutinou, aby sa zaistilo, ze bol vSetok vzduch
odstraneny.

o V pripade ,signalizacie dolného upchatia” skontrolujte priechodnost inflznej hadic¢ky a
kanyly. Ak je ihla alebo kanyla upchatd, nepreplachujte ich; namiesto toho vlozte novy
ihlu alebo kanylu do iného bodu vpichu a zablokovanu kanylu zlikvidujte.

V pripade reakcie z precitlivenosti na liek alebo akutneho stavu sa vratte k ¢asti 3.3 ,Premedikacia
a urgentna liecba” a k ,Plan pre akutnu lie¢bu neziaducich reakcii “ (priloha 10.4)

Ukoncenie inflzie oznami pumpa signalizaciou. Prazdny infuzny vak znamena ¢as ukoncenia influzie
a ¢as zaciatku obdobia klinického pozorovania (pozri ¢ast 5.5).

POZN.: Zatial'intravendzny vstup neodstranujte.

InfUznu hadic¢ku preplachnite 20 ml fyziologického roztoku.

Potom, ako sa na pumpe zobrazi 20 ml preplachnutia, pumpu manualne zastavte.

Z pacientovej intravenoznej kanyly alebo z centralneho vendzneho vstupu odstrante infuznu
hadicku.

POZN.: Intravendzny vstup si ponechajte az do konca obdobia monitorovania infuzie.
Poznamka: Na konci inflzie sa mbzu vSetky infuzne vaky a hadicky na podanie infizie vyhodit do

komunalneho odpadu, pokial nie su viditelne kontaminované krvou. Kontaminované hadicky a
intravendzne ihly treba zlikvidovat do nadoby na biologicky odpad.

5.4. Vendzny vstup

V pripade, ze ma pacient zavedeny staly vendzny vstup (VV) na podanie lieku ELFABRIO®, pacientovi
a/alebo opatrovatelovi sa predvedie, ako sa maji o venozny vstup starat, ak sa tak nestalo pri infUziach
podavanych v nemocnici.

Spravna starostlivost o VW v domacom prostredi zahria pravidelné preplachovanie heparinom, aby sa
predislo upchatiu krvnou zrazeninou a venovanie pozornosti sterilnému prostrediu na udrziavanie VW
bez infekénych agensov.

Pacient a/alebo opatrovatel budi oboznameni o tychto nevyhnutnych krokoch:

e Pri pouzivani pomocky prekryte okolité miesto priehladnym okluzivnym obvézom. Ked sa WV
nepouziva, obvaz nie je potrebny.

e Pred a po kazdom pourziti preplachnite VV 5 ml roztoku 0,9 % NaCl.

e Po kazdom pouZiti preplachnite heparinom (100 U/ml) v objeme 5 ml.
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5.5. Doba pozorovania

Pri prvych troch (3) domacich inflzidch musi oSetrovatel alebo zdravotna sestra zostat s
pacientom po dobu 2 hodin po ukonéeni podania inflzie, aby sa zaistilo, Ze pacient liek toleruje
bez komplikacii (pozri ¢ast 6).

U pacientov, ktori uz dostali niekolko infuzii bez vyskytu reakcie sUvisiacej s inflziou, mbze
doba pozorovania so sthlasom oSetrujiceho lekdra 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 zmeraju vitalne funkcie, pricom sa
zmeraju aj ku koncu doby pozorovania.

V pripade akychkolvek neziaducich reakcii na liek/reakcii suvisiacich s infuziou alebo inych
bezpecnostnych problémov postupujte podla pokynov v ,Plan pre akutnu lie¢bu neziaducich
reakcii “ (priloha 10.4) a akykolvek klinicky nalez zapiSte do Infuzneho dennika (priloha 10.3).
Po skonceni doby pozorovania pacientovi odstrante intravendzny vstup alebo oSetrite podla typu
a 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 osetrovatel’ eSte raz zavola pacientovi za Ucelom nasledného
sledovania znasdanlivost po podani influzie.
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6. INFORMACIE O BEZPECNOSTI LIEKU ELFABRIO®

Klinicky stav pacientov, ktori dostdvaji infuzie v domacom prostredi, sa ma monitorovat v stlade s
platnymi Standardmi zdravotnej starostlivosti.

U pacientov, ktori presli na pegunigalzidazu alfa v davke 2 mg/kg telesnej hmotnosti jedenkrat za 4 tyzdne,
sa ma vykonavat pravidelné sledovanie (napr.: po 3, 6, 12, 18 a 24 mesiacoch). Sledovanie ma zahrnat
prinajmensom hodnotenie hladiny lyso-Gb3, renalnych (eGFR, proteinuria), srdcovych (LVMi, NT-proBNP,
troponin alebo EKG) a biochemickych parametrov. Zmena ktoréhokolvek z jednotlivych parametrov sa ma
interpretovat v kontexte celkového klinického stavu pacienta a klinicky vyznamné zhordenie ma viest
k prehodnoteniu liecebného rezimu.

Uplné informéacie o bezpecnosti lieku ELFABRIO®  su dostupné v &asti 4 aktudlneho Suhrnu
charakteristickych vlastnosti lieku (priloha 10.1).

6.1. Bezpecnostné postupy

Potvrdilo sa, Ze liek ELFABRIO® ma dobru znasanlivost. Nie je vSak mozné vylUcit reakcie suvisiace s
jej podanim vratane reakcii z precitlivenosti. Z tohto dovodu su v prilohe 10.4 popisané postupy akutnej
lieCby tychto reakcii. OSetrovatel je véak zdravotnickym pracovnikom, ktory je schopny zvladat
enzymovU substitucnl lieCbu a akutne stavy, priCom bol podla miestnej klinickej praxe zaskoleny
oSetrujlcim lekarom alebo spolo¢nostou zodpovednou za domacu infliznu terapiu eSte na zaciatku jeho
UCasti na danej liecbe. Liek ELFABRIO®  bude dbkladne sledovany v zmysle pozadovanych
bezpecnostnych postupov a z hladiska dokazov o akychkolvek neziadlcich reakcidch na liek u liecenych
pacientov. Urgentné oSetrenie a postupy hlasenia neZiaducich reakcii, ktoré treba dodrzat v sulade s
bezpecnostnymi normami a sucasnou legislativou, s uvedené nizsie.

6.2. Podavanie bezpec¢nostnych hlaseni

Pacient/opatrovatel alebo domaci/infuzny oSetrovatel by mali oSetrujicemu lekarovi oznamit, ak sa u
pacienta lie¢eného liekom ELFABRIO® v domacom prostredi vyskytne neziaduca reakcia na liek/reakcia
suvisiaca s inflziou. V pripade, ze pocas infuzie alebo po nej déjde k anafylaktoidnej reakcii, osetrovatel
alebo opatrovatel musi okamZite privolat odetrujlceho lekara. Anafylaktoidné reakcie, ktoré si vyzaduju
okamzité kontaktovanie osetrujliceho lekdra, su uvedené v ,Plan pre akutnu liecbu neziaducich

reakcii” (priloha 10.4).

Navyse, ak si pacient/opatrovatel alebo domaci/infuzny osetrovatel’ uvedomi, Ze pri priprave a/alebo
podani lieku doslo k chybe, pacient alebo inflzny oSetrovatel’'o tom ma informovat oSetrujliceho lekara,
aby boli urc¢ené vhodné opatrenia. OSetrujlci lekar nasledne zodpoveda za nahlasenie akéhokolvek
podozrenia na neziaducu reakciu vratane chyb v lieCbe prostrednictvom narodného systému podavania
hldseni. Zaznam a hlasenie chyb v liecbe umoZziuje rozpoznavanie systematickych a opakujlcich sa
problémov a vykon naslednych opatreni v ramci systému farmakovigilancie.

6.3. Mozné druhy reakcii na liek ELFABRIO®

Preukazalo sa, Ze liek ELFABRIO® ma dobri znasanlivost, avsak kedZe ide o intravendzny liek
s obsahom proteinu, nie je mozné vylUcit reakcie z precitlivenosti vratane tych zavaznych, pricom tieto
su bezne zname ako reakcie suvisiace s infuziou.

Reakcie suvisiace s infuziou sU akékolvek neziaduce reakcie, ktoré boli hldsené po zacati inflzie a do
2 hodin po ukonceni infuzie (pozri tiez ¢ast 4.8 Suhrnu charakteristik viastnosti lieku).

Najbeznejsimi spozorovanymi priznakmi reakcie suvisiacej s inflziou boli precitlivenost, svrbenie koze,
nevolhost, zavraty, triaska a bolest svalov. Ako pri kazdom intravenéznom lieku s obsahom proteinu
sa mbzu prejavit reakcie z precitlivenosti alergickej povahy a mdze zahrnat lokalizovany angioedém
(vratane opuchu tvare, Ust a hrdla), bronchospazmus, hypotenziu, generalizovanu zihlavku, dysfagiu,
vyrazku, dychavic¢nost, zacervenanie, neprijemny pocit na hrudi, svrbenie koZe a upchaty nos.
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6.4. Manazment neziaducich reakcii na liek ELFABRIO®

Manazment reakcie suvisiacej s inflziou by mal odrazat zavaznost reakcie, pricom by mal zahriat
spomalenie rychlosti infuzie, podanie lie¢by, ako sU antihistaminikd, antipyretikd a/alebo
kortikosteroidy, a to pri miernych az stredne zavaznych reakciach. Premedikacia antihistaminikami
a/alebo kortikosteroidmi mdze zabranit naslednym reakcidm v pripadoch vyZadujlcich si
symptomaticku liecbu, i ked u niektorych pacientov po premedikacii doslo k vyskytu reakcii stvisiacich
s inflziou.

V pripade reakcie suvisiacej s infuziou oSetrovatel podla potreby zacne pohotovostny postup podla
pokynov uvedenych v ,Plane pre akutnu liecbu nezZiaducich reakcii” a, ak je to nevyhnutné, poda
pacientovi podporné lieky podla zaznamu oSetrujuceho lekara v Infuznom denniku.

6.5. Zavazné alergické reakcie na liek ELFABRIO®

Alergické reakcie hypersenzitivity suvisiace s inflziou mozu byt zavazné, preto pri podavani inflzie
ELFABRIO® by mala byt bezprostredne k dispozicii primerana lekarska podpora.

V klinickych Studidch sa zadvazna reakcia z precitlivenosti a zotavenie do jedného dna po jej vyskyte
vhodnou lie¢cbou, vyskytla len u 5 pacientov z celkového poctu 141 (pozri aj cast 4.8 Suhrnu
charakteristik vlastnosti lieku). Prvé priznaky anafylaktickej reakcie postihuju najma kozu a/alebo
sliznicu (erytém, zacervenanie, svrbenie a angioedém), zatial ¢o tie, ktoré ohrozuju Zivot pacienta, sa
zvyCajne tykaju dychacieho systému (obstrukcia hornych a dolnych dychacich ciest) alebo
kardiovaskularneho systému (hypotenzny Sok, kardiovaskularny kolaps, srdcova arytmia, ischémia

myokardu).
Mozné su aj priznaky zahffajlce gastrointestinalny trakt (kfée v bruchu, vracanie atd.).

Cim skordi je nastup, tym je reakcia zdvaznejdia. Priznaky sa mozu objavit aj niekolko hodin po
kontakte so spustacom reakcie, hoci zavazné klinické prejavy sa vo véeobecnosti objavia do 30 minut
az 1 hodiny.

Ak dbjde k zavaznej alergickej reakcii alebo reakcii anafylaktickej povahy, odporiuca sa okamzité
zastavenie inflzie s liekom ELFABRIO®, pricom je potrebné dodrzat aktudlne lekarske postupy pre
urgentné oSetrenie. Manazment zavaznych reakcii vo vseobecnosti zahfiia podanie antihistaminik,
kortikosteroidov, intravendznych tekutin a/alebo kyslika, ak je to klinicky indikované. Ak ide o
jednoznacnu reakciu anafylaxie, mal by sa pouZzit intramuskularny epinefrin.

Po anafylaktickej reakcii sa odportca, aby boli pacienti pod dohlfadom na mieste kde je mozné poskytnut
adekvatnu starostlivost.

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

Pri_prvych priznakoch reakcie:

e Okamzite zastavte podavanie lieku.

e Pomocou fyziologického roztoku udrzujte vendzny vstup.

e Ulozte pacienta do pohodlnej 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 vhodnejsia ako poloha v lahu.

e Ak sU priznaky a symptémy zavazné alebo sa rychlo zhorsuju, podniknite opatrenia na
zachranu zivota a nasledne ihned’ privolajte oSetrujlceho lekdra, ktory vas usmerni pri
dalsom postupe podla pokynov uvedenych v Plane pre akutnu lieCbu neziaducich
reakcii (priloha 10.4).

o Akékolvek Ukony vykonané v nadvaznosti na reakciu suvisiacu s infUziou sa zdokumentuju
v Infuznom denniku (priloha 10.3).

e Zasoby liekov, ktoré ma osetrovatel' k dispozicii, sa riadia miestnymi poziadavkami a
predpismi.
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7. HLASENIE PODOZRENI NA NEZIADUCE UCINKY

Hldsenie podozreni na neZiaduce Uc¢inky po registracii lieku je dolezité. Umoznuje priebezné
monitorovanie pomeru prinosu a rizika lieku. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili
akékolvek podozrenia na neziaduce Ucinky na:

Statny Ustav pre kontrolu lie¢iv
Sekcia vigilancie

Kvetna 11, 825 08 Bratislava

tel.: + 421 2 507 01 206

e-mail: neziaduce.ucinky@sukl.sk

Tlac¢ivo na hlasenie podozrenia na neziaduci Uc¢inok lieku je na webovej stranke www.sukl.sk v casti
Bezpecnost liekov/Hldsenie podozreni na neziaduce Ucinky liekov. Formular na elektronické podavanie
hldseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.

Hldsenim podozreni na neziaduce Ucinky prispievate k ziskaniu dalSich informacii o bezpecnosti tohto
lieku.

V hlaseni, prosim, uvedte aj nazov lieku a Cislo Sarze, ktord bola pacientovi podana.

Neziaduce uc¢inky mozete nahlasit aj spolo¢nosti (pouzite Formular pre hlasenie neZiaducich
reakcii/Uc¢inkov, priloha 10.2) na adresu Chiesi Slovakia s.r.o., Kovova 24, 821 06 Bratislava, tel.:
+421 2 593 00 066, alebo na e-mail: pharmacovigilance.sk@chiesi.com.

V pripade, ze sa pacient/opatrovatel alebo zdravotna sestra dozvie, ze pri priprave a/alebo podavani
lieku doslo k chybe, pacient alebo zdravotna sestra musia informovat oSetrujlceho lekara, aby urcil
vhodné opatrenia a podal hldsenie podla pokynov vyssie.
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8. DALSIE INFORMACIE

Pre kompletné udaje o indikaciach a dalsie informacie o schvalenom pouziti lieku ELFABRIO® si prezrite
Suhrn charakteristickych viastnosti lieku (priloha 10.1). DalSie podrobné informacie o lieku ELFABRIO®
su dostupné na webstranke: Eurdpska agentura pre lieky (EMA) (pozri http://www.ema.europa.eu).

9. RIADENIE OCHRANY OSOBNYCH UDAJOV

Osobné Udaje pacientov sa spracuju v sulade so vseobecnym nariadenim o ochrane Udajov (GDPR),
resp. akymkolvek inym osobitnym miestnym nariadenim.
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10. PRILOHY

10.1 - Suhrn charakteristickych vlastnosti lieku ELFABRIO®

Poskytnuty ako samostatny dokument.
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10.2 - Formular na hlasenie neZiaducich reakcii/Uc¢inkov

YChiesi

Formular na hldsenie neZiaducich reakcii/dcinkov lieku ELFABRIO®

Inicidly pacienta

Datum narodenia (DD/MM/RR)

Vek

Pohlavie

Hmotnost (kg)

Nastup reakcie (DD/MM/RR)

Vysledok reakcie: Oznacte vetky
nalezité polia

Umrtie

ANO NIE

Reakcia zahffiala hospitalizaciu alebo
predizenie hospitalizacie

Reakcia zahfmala zdravotné postihnutie
alebo zavaznu poruchu funkcie

Priame ohrozenie zivota

NN
LI

Iné

Popis reakcie (podla spravy ZP)

Informacie o lieku ELFABRIO®

Davka a davkovanie

Cislo Sarze/Exspiracia

Zaciatok oSetrenia (DD/MM/RR)

Koniec oSetrenia (DD/MM/RR)

Po ukonceni oSetrenia sa reakcia
zmiernila

o

o O

Sucasne uzivané lieky

Iné relevantné informacie
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10.3 - Infuzny dennik

InfUzny dennik pre domacu lie¢bu ELFABRIO®

V&eobecné 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. .t

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 D

- Davka

- Frekvencia

- Rychlost infuzie alebo jej trvanie

- Pozadovany rekonstituovany objem (ml)

- Celkovy objem v infuznom vaku (ml)

DOvody pre podanie infliznej liecby ELFABRIO® v
domacom prostredi

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

e Pacient a/alebo opatrovatel (opatrovatelia) boli oboznameni o stvisiacich rizikach podania lieku
ELFABRIO® v domacom prostredi a boli nalezite pouceni o pouziti pohotovostnej medikacie.

e Vpripade, ze dojde k reakcii suvisiacej s inflziou, zvazte spomalenie alebo okamzité prerusenie
infuzie (v zavislosti od zavaznosti reakcie) a/alebo podanie vhodného osSetrenia podla pokynov
lekara.

e Potrebné opatrenia v pripade zdvaznej reakcie slvisiacej s infUziou, vratane kontaktnych Gdajov
v pripade akltnych stavov, su opisané v Plane pre akutnu liecbu neziaducich reakcii. Pocas
infUzie majte tieto informacie poruke.

Datum podania infuzie Datum (mm-dd-rrrr)

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

Davka
Cislo Sarze/Datum exspiracie
Pocet injekénych liekoviek ELFABRIO®

PoZadovany rekonstituovany objem (v ml)

Trvanie podania

Rychlost podavania infuzie (v mi/hod.)

Problémy/pozndmky suvisiace s
podanim influzie (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)

! Pozri ¢ast 6 a prilohu 10.4, aby sa predislo chybdm v medikacii
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10.4 - Plan pre akdtnu lie¢bu neZiaducich reakcif

Po podani lieku ELFABRIO® sa mdzu vyskytnut reakcie stvisiace s inflziou vratane zavaznych reakcii
z precitlivenosti alebo anafylakticka reakcia. Klinické priznaky a prejavy anafylaxie su podla systému a
zavaznosti uvedené nizsie (tabulka 1).

Tabulka 1 - Hodnotenie zdvaznosti anafylaktickej reakcie

Reakcia Kozna Gastrointestindina Respira¢na Kardiovaskuldrna Neurologicka
Mierna Nahle svrbenie Svrbenie/pruritus v Upchaty nos - Zmena spravania,
o¢i a nosa, Ustach, nevolnost, a/alebo kychanie, Uzkost
generalizovany mierna bolest brucha nadcha, pocit
pruritus, tlaku na hrudniku
zacervenanie
koze, zihlavka
Stredne Ako vyssie Ako vySsie + opuch Ako vyssie + Tachykardia Zavazna Uzkost
zavazna + pier, vracanie, krcovité | chrapot, Stekavy | (zvySenie o 15
angioedém bolesti brucha, hnacka | kasel, dysfagia, tepov/m)
stridor, dyspnoe,
Sipot
Zavazna Ako vyssie Ako vyssie + Ako vyssSie + Hypotenzia a/alebo Zmatenost, strata
inkontinencia stolice cyanoza alebo kolaps, arytmia, vedomia
saturacia 02 < zavazna bradykardia
92 %, zastava a/alebo zastava
dychania srdca

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 lie¢by vyskytnl niektoré z klinickych priznakov anafylaktickej rekcie, zdravotna sestra/
oSetrovatel alebo opatrovatel (podla danej situacie) podnikne opatrenia na zachranu Zivota a nasledne
okamzite zavola oSetrujucemu lekarovi, ktory ho usmerni ohladom dalSieho postupu podla pokynov

uvedenych v_tabulke 2.

Ak dojde k reakcii, oSetrujlci lekar musi potvrdit akykolvek postup. Bez tohto potvrdenia zo strany
oSetrujliceho lekara sa nevykona ziadny konkrétny postup.
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Tabulka 2 - Opatrenia, ktoré je potrebné podniknit pri precitlivenosti, alergickych symptémoch a
reakcidch

Symptomy a reakcie

Odporucané/navrhované ukony

Odporucané/navrhované lieky

reakcii.

10. Vyplnite formuldr neZiaducej reakcie na liek.

Mierne: 1. Znizte rychlost infuzie 0 25 % az 50 % alebo Na zadklade pokynov pohotovostnej
zvazte zastavenie inflzie, ak to uzndte za vhodné. | lekarskej sluzby alebo oSetrujuceho
2. Zavolajte na Cislo pohotovostnej sluzby a nasledne | lekara
oSetrujucemu lekarovi ohladom pokynov, ako aj podajte:
liekov, ktoré je potrebné podat, e paracetamol: 15 mg/kg; davku
3. Znizte rychlost inflzie o dalSich 25 % alebo zvaZte mozno v pripade potreby
zastavenie inflzie, ak to uznate za vhodné v opakovat po 4-6 hodinach, alebo
pripade, Ze priznak pretrvava 10 minUt po prvom e  ibuprofén: 10 mg/kg; davku
znizeni rychlosti infuzie. mozno Vv pripade potreby
4. Opatovne zavolajte osetrujucemu lekarovi opakovat po 6-8 hodinach, alebo
ohladom pokynov, ako aj ohladom liekov, ktoré je e  peroralne/intravendzne
potrebné podat. antihistaminika alebo
5. Zastavte inflUziu, ak priznak pretrvava aj po e iné lieky v zavislosti od povahy
dalSich 10 mindtach. priznakov.
6. Domacu inflziu dokoncite, len ak boli priznaky
vyrieSené a ak to nariadil oSetrujuci lekar.
7. Vyplnte formular neZiaducej reakcie na liek.
Stredne zavazné: 1. Zastavte podavanie inflzie. Na zaklade pokynov oSetrujlceho
2. Zavolajte na Cislo pohotovostnej sluzby a nasledne | lekara a povahy priznakov:
oSetrujucemu lekarovi ohladom pokynov, ako aj e intramuskuldrne/intravendzne
liekov, ktoré je potrebné podat. antihistaminika alebo
3. Poskytnite predpisanu liecbu. e intravendzne kortikosteroidy.
4. Informujte oSetrujlceho lekara a poziadajte ho o
posUdenie pred podanim novej domacej infuzie.
5. Domacu infuziu dokoncite a vyplnite formular
neziaducej reakcie na liek, ak boli priznaky
vyriesené a ak to nariadil oSetrujlci lekar.
6. Vyplite formular neZiaducej reakcie na liek.
Zavazné: 1. OkamZite zastavte podavanie infuzie. Osetrenie odporucané operatorom ¢isla
2. Zavolajte na Cislo pohotovostnej sluzby. pohotovostnej sluzby na zaklade
3. Uvedte, Ze ste oSetrovatel/pacient/opatrovatel a povahy priznakov (davkovanie a
opiSte vaznost situacie. pokyny najdete v texte):
4. Uvedte svoje telefonne Cislo a adresu. e intramuskularny/intravendzny
5. Poziadajte o okamZité vyslanie sanitky. adrenalin alebo
6. Uvedte, Ze sté vyskoleny/a v poskytovani prvej e  peroralne/intramuskularne/
pomoci. intravenozne antihistaminika
7. Uvedte, 7e mate lekarni¢ku a poZiadajte o radu, Ci alebo
je vhodné poskytnut prvii pomoc pocas doby e intravenozne/peroralne
¢akania na sanitku. kortikosteroidy alebo
8. V pripade potreby vykonajte resuscitaciu. e  Beta-2 agonista v inhalatore,
9. Informuijte oSetrujuceho lekdra o vzniknutej e  Fyziologicky roztok (navyse v

pripade potreby).
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