2Chiesi

ELFABRIO Y (pegunigalsidaza alfa)

vAcest medicament face obiectul unei monitorizari suplimentare. Acest lucru va permite identificarea
rapida de noi informatii referitoare la siguranta. Puteti fi de ajutor raportand orice reactii adverse pr care

le puteti avea. Vezi sectiunea "Apel la raportarea reactiilor adverse” pentru modul de raportare a
reactiilor adverse.

Administrarea perfuziei la domiciliu:

Ghid pentru pacientii cu boala Fabry/ingrijitori/profesionistii din
domeniul sanatatii care ofera sprijin la administrarea perfuziei la
domiciliu

Informatii esentiale fara caracter promotional
Nu aruncati
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1. OBIECTIVUL ACESTUI GHID:

Obiectivul acestui document este sa ofere informatii relevante pacientilor/ingrijitorilor/profesionistilor
din domeniul sandatatii (PDS) pentru administrarea Elfabrio la domiciliu si pentru prevenirea erorilor de
medicatie.

Administrarea Elfabrio la domiciliu poate fi avuta in vedere pentru pacientii care tolereaza bine
perfuziile.

Decizia de a trece la administrarea ELFABRIO la domiciliul pacientului este luatd de medicul curant si
trebuie sa aiba in vedere preferintele si starea medicald a pacientului.

2. CERINTE $I ORGANIZAREA PERFUZIILOR LA DOMICILIU

Urmatoarele cerinte trebuie luate in considerare pentru a se asigura ca perfuziile cu ELFABRIO pot fi
administrate in sigurantd, eficient si fiabil la domiciliul pacientului.

2.1. Lista de verificare pentru organizarea perfuziei la domiciliu

e Pacientul si/sau ingrijitorul (ingrijitorii) au fost informati de cdtre medicul curant despre
tratamentul care urmeaza sa fie administrat la domiciliu, despre riscurile asociate si acordarea
asistentei medicale la domiciliu si sunt de acord cu tratamentul la domiciliu.

e Pacientul si/sau ingrijitorul (ingrijitorii) inteleg afectiunea si au fost instruiti sa recunoasca
posibilele evenimente adverse, inclusiv RAP (reactii asociate perfuziei) si sa Inteleaga procedura
care trebuie urmata in cazul in care acestea se produc (adicd, sa notifice profesionistului din
domeniul sanatatii simptomele care sugereaza reactii adverse pentru o evaluare si management
adecvate).

e Mediul de acasa trebuie sé fie adecvat administrarii perfuziei la domiciliu, incluzand un mediu
curat, cu electricitate, apa, acces la telefon, frigider si spatiu fizic pentru depozitarea ELFABRIO
si a altor consumabile pentru perfuzie.

e Se vor lua masurica un profesionist din domeniul sandtatii sa fie disponibil in orice moment in
timpul perfuziei la domiciliu si pentru o perioada de timp specificatd dupa perfuzie, conform
prevederilor din informatiile despre medicamentul Elfabrio. Pacientul nu trebuie sa fie singur la
domiciliu, ci cu o persoana adultd capabild sa opreascad perfuzia si sa solicite serviciul de urgentd
in cazul unei RAP. Pacientul a fost informat ca perfuzia trebuie administrata intotdeauna in
prezenta ingrijitorului instruit corespunzator cu privire la actiunile de intreprins in cazul aparitiei
reactiilor adverse, RAP si a erorilor de medicatie, conform cerintelor locale pentru
implementarea administrarii perfuziei la domiciliu.

2.2. Medicamente si echipamente pentru perfuzii

Tratamentul medicamentos, premedicatia si tratamentul si materialele de urgentd, precum si toate
echipamentele necesare vor fi furnizate la domiciliul pacientului conform prevederilor si reglementarilor
locale (spitalul/farmacia le va furniza pacientului sau unei terte parti, be baza retetei adecvate)

Transportul de la farmacie/depozit trebuie sa respecte urmatoarele detalii ale lantului de transport,
precum si urmatoarele activitati:
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2.2.1.

e Controlul temperaturii medicamentului in timpul transportului de la farmacie/depozit la
domiciliul pacientului.

e Dispozitivul de monitorizare a temperaturii trebuie verificat pentru a confirma ca nu a
aparut nicio abatere de temperaturd in timpul transportului medicamentului (este
considerata o abatere daca temperatura este <2 °C sau >8 °C).

MEDICAMENTUL ELFABRIO

Flacoanele de ELFABRIO (20 mg pe flacon) se prezinta sub forma de lichid in flacoane din sticla
transparenta de 10 ml, inchise cu dopuri din cauciuc si sigilate cu capac, fara filet, detasabil, din
aluminiu. Acestea trebuie pastrate intr-un frigider curat, la o temperaturd cuprinsa intre +2 °C si
+8 °C. A nu se ingheta sau agita.

2.2.2.

2.2.3.

ECHIPAMENT PENTRU PERFUZIE

Stativ perfuzie

Pompa de perfuzie

Recipient pentru deseuri biologice

Servetele cu alcool

Méanusi nesterile

Seringa de 30 ml

2 X supape fara ac

2 x seringi de 10 ml cu 0,9% clorura de sodiu

Cateter intravenos/Huber/set extensie (dupa cum este necesar)
Kit de pornire IV/Kit linie centrald pe tip de acces

Tub pentru administrare intravenoasa in linie Cadd de 0,2 microni
Dispozitiv de transfer ermetic din flacon

Ac de calibru 18

Banda adeziva

Seringa de 10 ml

Seringd de 3 ml

Seringa de 5 ml/12 ml preumpluta cu heparind 100u/ml (numai pentru liniile centrale)
Hibiclens (solutie dezinfectantd)

Pungi pentru perfuzie cu clorura de sodiu 0,9% in functie de necesarul de diluare
Trusa de urgenta

Garou

Medicatie pre-perfuzie (dacd este cazul)

TRATAMENT PRE-PERFUZIE

Tratamentul pre-perfuzie (de exemplu, administrare de antihistaminice, paracetamol, ibuprofen,
corticosteroizi), dacad este administrat in spital sau in altd unitate medicald, trebuie furnizat pe baza
retetei specifice pacientului si trebuie detaliat in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO
la domiciliu.

Acest tratament nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului in care este justificat din punct
de vedere medical, la latitudinea medicului curant.
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2.2.4. ECHIPAMENT SI TRATAMENT MEDICAMENTOS DE URGENTA

Numarul national de urgenta specific tarii si/sau medicul curant trebuie, de asemenea, apelat daca
apare o RAP dupa finalizarea perfuziei. Orice RAP trebuie raportata conform regulilor si reglementarilor
locale.

e Trebuie asiguratd o linie de comunicare disponibild, rapida si fiabila pentru a accelera raspunsul
in caz de urgentd daca este necesard asistenta medicala imediatda conform indicatiilor incluse
in ,Planul de tratament de urgentd” sectiunea 5.3 si in Jurnalul pentru administrarea perfuziei
cu ELFABRIO la domiciliu (sectiunea 3)

e In cazul In care pacientii se confruntd cu un eveniment advers (vezi sectiunea 5.1) in timpul
sau la scurt timp dupa perfuzie, trebuie urmate procedurile indicate in sectiunea 5.3 ,Planul de
tratament de urgentd”. Perfuzia trebuie opritd imediat si trebuie contactat medicul curant sau
cadrul medical desemnat de acesta pentru consiliere. Este posibil ca perfuziile ulterioare sa fie

administrate in spital sau in altd unitate medicald.

Kitul cu echipament de urgenta va consta din:

Sonda nazofaringeala

Masca de resuscitare Ambu

Pulsoximetru

1000ml solutie Hartman sau Ringer lactat

Medicamentul Benadryl sau un medicament echivalent (cu aprobarea medicului)
Orice articole suplimentare conform ordinului medicului (de exemplu, injectie cu
epinefrind, metilprednisolon).

2 filtre IV de 0,2 um

o Orice articole suplimentare conform ordinului medicului.

O O O O O O

e}

Acest kit medical de urgentad va fi furnizat intr-o cutie incuiatd, pentru cazuri de urgentd, etichetata
corespunzator.

In cazul in care pacientii se confruntd cu sau asistentul medical responsabil cu asistenta
medicald/administrarea perfuziei la domiciliu sau ingrijitorul (ingrijitorii) identifica orice reactii adverse
sau orice problemd cu diluarea si administrarea ELFABRIO, trebuie sd contacteze imediat medicul
curant sau cadrul medical desemnat de acesta. Este posibil ca perfuziile ulterioare sa fie administrate
in spital sau intr-un altd unitate medicald, la latitudinea medicului curant sau a cadrului medical
desemnat de acesta.

3. Jurnal pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu

Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu este atasat la prezentul document ca
Anexa 10.1.

Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu este un mijloc de comunicare pentru
toti cei implicati in administrarea ELFABRIO la domiciliu.

Pacientul/ingrijitorul  (ingrijitorii) va (vor) inregistra in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu
ELFABRIO la domiciliu constatdrile si actiunile de la consultul initial si toate informatiile relevante de la
vizitele ulterioare.
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O listd cu resurse de contact trebuie sa fie completatd si disponibild la domiciliu in Jurnalul pentru
pacient si/sau ingrijitor (ingrijitori)( Anexa 10.1)

Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu trebuie pastrat la domiciliul pacientului
si va fi actualizat de catre asistentul care administreaza perfuzia/pacientul/ingrijitorul (Ingrijitorii) la
fiecare administrare ELFABRIO.

Pacientul trebuie sa ia pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu la spital la fiecare
programare si inapoi acasa.

In Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu, medicul curant precizeazd clar
doza, volumul necesar de perfuzie, viteza de perfuzie, precum si orice modificari. Medicul curant
precizeaza clar ce trebuie facut si ce proceduri trebuie urmate si ce medicamente trebuie administrate
in cazul unei RAP grave, in conformitate cu standardele medicale actuale pentru tratamentul de
urgentd. Datele de contact ale medicului curant si numarul national de urgentd specific tarii sunt
documentate in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (lista cu resurse de
contact).

Doza de ELFABRIO necesard, volumul, viteza de perfuzie, premedicatia, medicatia de urgentd, precum
si orice modificari vor fi stabilite de medicul curant. Reteta trebuie sa fie scrisa in Jurnalul pentru
administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10. 1). Orice modificare adusd retetei (doza,
volumul sau viteza de perfuzie) trebuie inregistrata din nou in jurnal. Este important s& pdstrati acest
ghid la indemana si sa revedeti regulat metoda de administrare. Aceasta va asigura o practica optima,
precum si o modalitate eficienta de comunicare cu medicul curant.

4. INSTRUCTIUNI PAS CU PAS PENTRU PREPARAREA $I ADMINISTRAREA ELFABRIO

Fiecare administrare ELFABRIO trebuie inregistratda in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu
ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10. 1). In cazul oricdror probleme legate de reconstituirea si
administrarea ELFABRIO, pacientul sau ingrijitorul (ingrijitorii) trebuie sa contacteze medicul curant
pentru a determina masurile adecvate inainte de a incepe sau a continua administrarea perfuziei, asa
cum este descris 1n Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu.

Perfuzia trebuie administrata intotdeauna in prezenta unui adult care cunoaste procedurile de perfuzare
si care este instruit Tn mod adecvat cu privire la actiunile de intreprins in caz de RAP si erori de
medicatie, dupd cum este evaluat de medicul curant sau de personalul care se ocupa cu administrarea
perfuziei.
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4.1. Pregétirea si administrarea medicamentului - Diagrama fluxului de proces

«Tnainte de a incepe pregitirea, confirmati ca toate echipamentele sunt disponibile pentru pregitirea pungii de perfuzie
¢ Primiti flacoane cu medicament intr-un transport cu temperatura controlata

» Confirmati ca recipientul de transport este sigilat si intact si verificati dispozitivul de monitorizare a temperaturii
medicamentului pentru a depista orice alarma

e Lasati flacoanele sa stea la temperatura camerei (30 de minute) si verificati ca sunt incolore si fara particule vizibile

eTnregistrati numarul letului seriei de fabricatie si data de expirare pentru fiecare dintre flacoane in Jurnalul pentru
TR e No Vot @dministrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1)
de perfuzie e Verificati Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1) pentru specificatiile privind doza
si dituantul-solutia pentru diluare
e Continuati cu prepararea medicamentului asa cum este descris in instructiuni
eInregistrati doza si data/ora pregatirii in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO |a domiciliu (Anexa 10.1)

~

¢ Evaluati premedicatia
¢ Confirmati continutul si datele de expirare ale tuturor articolelor din trusa medicald de salvare
pentru ¢ Confirmati ca pompa de perfuzie este incdrcata (verificati starea bateriei si informati medicul cand este necesara

administrarea [CASSHIEE)
perfuziei cu ¢ Confirmati setdrile dozei pe pompa de perfuzie. Masurati semnele vitale inainte de perfuzie (cu 10 minute fnainte de

TP Perfudie) . L
eIntroduceti cateterul intravenos sau pregatiti dispozitivul de acces venos central

J

* Amorsati linia cu solutie salina. Volumul de amorsare poate diferi in functie de pompa/tubul utilizat

¢ Conectati tubul amorsat la punga de perfuzie pregitita si la accesul intravenos/dispozitivul de acces venos central
« Administrati perfuzia cu medicament conform instructiunilor. inregistrati ora de incepere a perfuziei

e Masurati semnele vitale la fiecare 30 de minute pana la sfarsitul perfuziei

e Monitorizati semnele de reactie la perfuzie

*Punga de perfuzie goald indicd ora de incheiere a perfuziei si ora de incepere a observatiei clinice

Administrarea
perfuziei

N

e Clatiti linia cu 20 ml de solutie salind la aceeasi viteza de perfuzare ca si perfuzia \
e Deconectati tubul de perfuzie de la linia intravenoasd
e Lasati canula/dispozitivul de acces venos central
Observatie e Evaluati locul de perfuzie pentru a va asigura cd nu exista nicio reactie
clinica *Masurati semnele vitale la fiecare 60 de minute si la sfarsitul observatiei clinice

eTnregistrati ora de incheiere a perioadei de observatie
¢ Eliminati in mod corespunzator toate consumabilele folosite, conform procedurilor locale, in pungi cu pictograma

»pericol biologic” sau recipient pentru obiecte ascutite, dupa caz

4.2. PREGATIREA PERFUZIEI CU ELFABRIO

In cazul in care pacientul, ingrijitorul sau asistentul medical responsabil cu asistenta
medicald/administrarea perfuziei la domiciliu devine constient/d cd a fost comisd o greseald la
prepararea si/sau administrarea medicamentului, trebuie sa informeze medicul curant pentru a
determina masurile corespunzatoare.

Mentineti asepsia stricta in timp ce efectuati toate activitdtile de pregdtire

1. Pregatiti o zond de lucru curatd, platd si aranjati articolele necesare.
2. Tineti trusa de urgenta in apropiere n timpul perfuziei.

Verificati daca numarul de flacoane primite este corect si ca dispozitivul de monitorizare a
temperaturii aratd informatiile corecte. NOTA: DACA EXISTA O ALARMA IN INREGISTRARILE
TEMPERATURII, NU PORNITI PERFUZIA. APELATI IMEDIAT NUMARUL DE URGENTA AL
MEDICULUT PENTRU INSTRUCTIUNI SUPLIMENTARE.
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Verificati numerele seriei medicamentului, datele de expirare (nu utilizati ELFABRIO dupa data
de expirare mentionata pe etichetd) si reteta actuald, apoi scoateti numarul corect de cutii
pentru a pregati doza prescrisa. Flacoanele sunt de unica folosinta.

Ldsati numarul necesar de flacoane sd ajungd la temperatura camerei inainte de diluare
(aproximativ 15-30 min).

Spalati-va mainile cu apa si sapun.
Pregdtiti punga de perfuzie furnizatd pentru a demara procesul.

Scoateti flacoanele de ELFABRIO din cutiile lor, inspectati flacoanele. Nu utilizati in cazul in care
capacul lipseste sau este rupt. Nu utilizati daca solutia prezinta modificari de culoare sau contine
particule.

Asigurati-va ca flacoanele de ELFABRIO au fost Iasate sa se incalzeasca la temperatura camerei.
Nu incalziti flacoanele in apa fierbinte sau in cuptorul cu microunde.

4.3. Diluarea ELFABRIO

Doza recomandata trebuie diluatd in clorurd de sodiu 0,9%, pana la un volum total bazat pe greutatea
pacientului. Doza si volumul de perfuzie recomandate sunt descrise in Jurnalul pentru administrarea
perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1).

NOTA: In anumite cazuri specifice, medicamentul poate fi preparat la farmacie si expediat (intr-o cutie
frigorifica), in conditii de temperaturd controlatd (2-8 ©C) cu un dispozitiv de monitorizare a
temperaturii, la locatia pacientului pentru administrare.

1.

Indepartati capacele de protectie de pe flacoanele ELFABRIO si stergeti aseptic fiecare dop de
cauciuc cu un tampon fmbibat in alcool, folosind cate un tampon pentru fiecare flacon si lasati
sd se usuce.

Stergeti portul de injectare al pungii de perfuzie cu clorura de sodiu 0,9% cu un tampon imbibat
in alcool si Idsati sa se usuce.

Atasati un ac de calibrul 18 la supapa fara ac.

Indepartati capacul acului si introduceti acul in portul de injectare al pungii de perfuzie.
Asigurati conexiunea supapei fara ac la portul de injectare al pungii de perfuzie cu banda
adeziva.

Curatati supapa cu un tampon nou Tmbibat in alcool si ldsati s& se usuce complet.

Tnainte de a adduga ELFABRIO in punga de perfuzie cu clorura de sodiu 0,9%, trebuie indepartat
un volum egal de solutie de clorura de sodiu din punga.

Exemplu:

e Greutatea pacientului este de 80 kg

e Doza prescrisa pentru pacient este de 1 mg/kg = 80 mg

e Concentratia flaconului ELFABRIO este de 20 mg/10 ml (2 mg/ml)

e Un pacient cu greutatea de 80 kg ar trebui sd primeasca 40 ml de ELFABRIO, astfel
fiind necesara indepartarea a 40 ml de solutie de clorura de sodiu din punga de perfuzie
fnainte de a adduga ELFABRIO
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8. Atasati seringa de 30 ml la supapa fard ac/clema si indepdrtati cantitatea adecvata de solutie
de clorurd de sodiu 0,9% din punga de perfuzie, eliminati la gunoi.

9. Atasati dispozitivul de transfer ermetic din flacon la o seringa sterila de 10 ml

10. Scoateti capacul de protectie al dispozitivului de transfer ermetic din flacon. In timp ce tineti
flaconul de ELFABRIO ferm pe masa, introduceti varful dispozitivului in centrul dopului de
cauciuc.

11. Intoarceti flaconul si extrageti continutul in sering.

12. Desurubati seringa de pe varful dispozitivului de transfer si atasati seringa direct de la supapa
fara ac la portul de injectare al pungii de perfuzie. Injectati incet solutia in punga de perfuzie.

13. Reatasati seringa la varful dispozitivului de transfer si scoateti varful din flaconul gol. Acum
introduceti-1 in urmatorul flacon de ELFABRIO, utilizdnd in continuare tehnica aseptica.

14. Repetati acesti pasi pana cand doza totald calculatd de ELFABRIO a fost transferata in punga
de perfuzie.

NOTA: volumul calculat poate necesita extragerea a mai putin dect volumul maxim (10 ml)
din ultimul flacon utilizat pentru perfuzie (utilizare partiald a flaconului).

15. Scoateti supapa fara ac si acul de calibru 18 din portul de injectare si eliminati-le in recipientul
pentru deseuri biologice.

16. Eliminati toate flacoanele ELFABRIO in recipientul pentru deseuri biologice si scrieti in Jurnalul
pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu cantitatea de medicament eliminat.

17. Rasturnati usor punga de perfuzie pentru a amesteca solutia, evitdnd manipularea energica si
agitarea.

4.4, Administrarea

Solutiile diluate de ELFABRIO trebuie utilizate imediat. Daca utilizarea imediatad nu este posibild, solutia
diluatd poate fi pastratd pana la 24 de ore la frigider sau 8 ore la temperatura camerei, ferita de lumina.

Dacd solutia nu poate fi utilizatd in aceste intervale de timp, trebuie aruncatd. In acest caz,
CONTACTATI IMMEDIAT numarul de urgenta al medicului.

Ora prepararii trebuie sa fie ora la care prepararea perfuziei este finalizata si gata de administrat
pacientului.

Doza de ELFABRIO, viteza de perfuzie, precum si orice modificdri, vor fi stabilite de medicul curant.

Tratamentul nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului in care este justificat din punct de
vedere medical, la latitudinea medicului curant.

Perfuzia va fi administrata intravenos folosind o pompa programata in prealabil pe o perioada de timp
specificatd. Pompa va fi presetatd de echipa medicului inainte de prima perfuzie la domiciliu.

NOTA: Setrile de pe pomp3 vor rdméane aceleasi cu setdrile de perfuzie programate. Monitorizati
ecranul pompei care indicd cantitatea perfuzatd. Notati in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu
ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1)
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4.4.1.

Dispozitiv de acces venos

Atunci cand pacientul are un dispozitiv de acces venos pentru administrarea ELFABRIO, pacientului
si/sau Ingrijitorului (Ingrijitorilor) li se va arata cum sa ingrijeasca dispozitivul, daca nu a fost deja
demonstrat in timpul perfuziilor din spital.

Ingrijirea adecvats la domiciliu a unui dispozitiv de acces venos implic irigarea regulatd cu heparing
pentru a preveni formarea de cheaguri si urmarea unei tehnici sterile pentru a mentine dispozitivul fara
agenti infectiosi.

Pacientul si/sau ingrijitorul (Ingrijitorii) vor fi informati cu privire la urmadtorii pasi necesari:

4.4.2.

ik wnN

4.4.3.

e (Cand este utilizat, acoperiti locul cu pansament ocluziv transparent. Nu este nevoie de
pansament atunci cand nu este utilizat.

o Clatiti cu 5 ml solutie de NaCl 0,9% inainte si dupa fiecare utilizare.

o Clatiti cu 5 ml heparing (100 U/ml) dupa fiecare utilizare.

Introducerea acului in vena

Asigurati-va cd ati pregadtit bucati de banda adeziva gata de utilizare si ca pornirea sistemului
de perfuzie este la indemana. Puneti la indemana servetelele cu alcool si tifon.

Scoateti acul de perfuzie din ambalaj.

Puneti pacientul sa stea jos si sa sprijine un brat pe masa (de preferinta pe o tesdturd curatd).
Aplicati garoul si dezinfectati zona in care urmeaza sa fie introdus acul si Idsati sd se usuce.
Trageti strans pielea si introduceti acul (cu orificiul in sus) la un unghi mic prin piele si in vena.
Cand acul a patruns n vena, va fi vizibil un ,jet” de sange la Tnceputul tubului.

Introduceti acul aproximativ 0,5 cm in vend pentru a va asigura cd nu iese imediat. Folositi
bandd adeziva pentru a mentine acul in pozitie.

Procedurd

Scoateti capacul de protectie de pe varful tubului de administrare Cadd de 0,2 microni si
introduceti-1 in portul de perfuzie al pungii de perfuzie care contine ELFABRIO.

Agatati punga de perfuzie de stativ si atasati Caseta Cadd la pompa.

Obtineti accesul intravenos (a se vedea sectiunea 4.4.1 si/sau sectiunea 4.4.2)

Amorsati tubul si conectati-l la pacient pentru a Tncepe perfuzia. NU amorsati fluidul cu tubul
conectat la pacient.

Asigurati-va ca solutia medicamentoasa este administrata la viteza de perfuzare recomandata.
Pacientul trebuie sa fie asezat si relaxat in timp ce se administreazd perfuzia.

Daca se produce vreo alarmd, rezolvati problema conform instructiunilor specifice pompei:

o Incazul ,aeruluiin linie”, opriti perfuzia, deconectati linia de la pacient si, printr-o b3taie
usoara a liniei, mutati toate bulele de aer aproape de capatul liniei (pentru a limita orice
risipd de medicament) si amorsati linia pentru a asigura eliminarea completa a aerului.

o In cazul alarmei ,ocluzie in jos”, verificati permeabilitatea liniei de perfuzie si a canulei.
Daca acul sau canula sunt obstructionate, nu clatiti; puneti in schimb un ac sau o canuld
noud intr-un alt punct de introducere si indepartati canula obstructionata.

In cazul unei reactii de hipersensibilitate la medicament sau unei urgente, consultati sectiunea
5.1, sectiunea 5.2 si sectiunea 5.3.
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e Pompa va semnala finalul perfuziei. O punga de perfuzie goald indica ora de finalizare a perfuziei
si ora de incepere a perioadei de monitorizare clinica (vezi sectiunea 4.3).

NOTA: Nu indepdrtati accesul intravenos in acest moment.

o Clatiti linia de perfuzie cu 20 ml de solutie de clorura de sodiu.
e Odata ce pompa indica faptul ca au fost perfuzati 20 ml, opriti manual pompa.
e Scoateti tubul de perfuzie din canula pacientului sau dispozitivul de acces venos central.

NOTA: Accesul intravenos trebuie si rdmand posibil pe toatd durata perioadei de monitorizare a
perfuziei.

La finalul perfuziei, toate pungile de perfuzie si tuburile de administrare pot fi eliminate la gunoiul
menajer, dacd nu sunt contaminate vizibil cu sange. Tuburile contaminate si acele trebuie eliminate in
recipientul pentru deseuri biologice.

4.4.4, Masurarea semnelor vitale

Semnele vitale (tensiunea arteriald, temperatura corpului, ritmul respirator si ritmul cardiac) vor fi
masurate cu cel putin 10 minute inainte de perfuzie, la fiecare 30 de minute in timpul perfuziei si la
sfarsitul perfuziei.

In perioada de observatie clinici post-dozare, semnele vitale vor fi masurate la fiecare 60 de minute
si la sfarsitul vizitei/perioadei de observatie.

4.5, Perioada de observatie

La primele trei (3) perfuzii la domiciliu, asistenta medicald trebuie sa stea cu pacientul timp de 2 ore
dupa finalizarea administrarii, pentru a se asigura ca pacientul a tolerat medicamentul fard complicatii
(vezi Sectiunea 5).

Pentru perfuziile ulterioare la domiciliu perioada de observatie poate fi redusd la o ora dupa finalizarea
administrarii, dacd medicul curant este de acord.

Madsurati semnele vitale la fiecare 60 de minute panad la incheierea duratei de observatie si din nou la
sfarsitul perioadei de observatie.

In cazul oricirei reactii adverse/reactii asociate perfuziei sau alte probleme legate de siguranta, urmati
indicatia inclusa in ,Planul de tratament de urgentd” (vezi sectiunea 5.3) si inregistrati orice constatare
clinica in Jurnalul pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1).

Odata ce perioada de observatie s-a incheiat, indepartati accesul intravenos/dispozitivul de acces venos
central al pacientului conform procedurilor standard locale si eliminati in mod corespunzator toate
consumabilele utilizate in saci cu pictograma ,pericol biologic” sau recipiente pentru obiecte ascutite,
dupa caz.

In plus, o asistentd medicald va suna pacientul la o ord dupd perioada de observatie pentru a urmari
tolerabilitatea post-perfuzie.
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5. INFORMATII PRIVIND SIGURANTA ADMINISTRARII ELFABRIO: REACTIA ASOCIATA PERFUZIEI
(RAP)

S-a demonstrat ca ELFABRIO are o tolerabilitate buna, totusi, fiind un medicament proteic administrat
intravenos, reactiile de hipersensibilitate, inclusiv cele severe, nu pot fi excluse si acestea sunt
cunoscute in mod obisnuit ca reactii asociate perfuziei (RAP).

RAP sunt definite drept orice evenimente adverse asociate care debuteaza in intervalul dintre inceperea
perfuziei si pana la 2 ore dupd terminarea perfuziei (vezi, de asemenea, punctul 4.8 din RCP).

Simptomele de RAP observate cel mai frecvent au fost hipersensibilitate, mancdrime, greatda, ameteald,
frisoane si dureri musculare. Ca si in cazul altor medicamente proteice administrate intravenos, se pot
manifesta reactii de hipersensibilitate de tip alergic care pot include angioedem localizat (inclusiv
umflarea fetei, a gurii si a gatului), bronhospasm, hipotensiune arteriald, urticarie generalizatd,
disfagie, eruptie cutanatd, dispnee, eritem al fetei, disconfort toracic, prurit si congestie nazald.

5.1. Identificare

In urma tratamentului cu ELFABRIO pot apdrea RAP, inclusiv reactii severe de hipersensibilitate sau
reactii anafilactice. Semnele si manifestarile clinice ale socului anafilactic pe sistem si severitate sunt
raportate in Tabelul 1 mai jos.

Tabelul 1 - Evaluarea intensitatii unei reactii anafilactice

Cutanat Gastrointestinal Respirator Cardiovascular Neurologic
Usoare Mancarime Mancarime/prurit Congestie - Modificare
brusca a in cavitatea nazald si/sau comportamentald,
ochilor si bucald, greata, stranut, anxietate
nasului, prurit durere rinoree,
generalizat, abdominala disconfort in
roseata pielii, usoara piept
urticarie
Moderate Ca mai sus Ca mai sus Ca mai sus Tahicardie Sentimentul pieirii
+ + + iminente
Angioedem umflarea raguseala,
(umflarea buzelor, tuse
fetei, gurii si varsaturi, |atratoare,
a gatului) crampe, dureri disfagie,
abdominale, stridor,
diaree dispnee,
respiratie
suierdtoare
Severe Ca mai sus Ca mai sus Ca mai sus Hipotensiune Confuzie,
+ + arteriald pierderea
incontinenta cianoza sau si/sau colaps, constientei
fecald saturatie de aritmie,
02 < 92%, bradicardie
stop severa si/sau
respirator stop cardiac

bpm = batdi pe minut.
Sursa: 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.
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Daca in timpul vizitei apare vreunul dintre semnele clinice ale reactiei anafilactice, Ingrijitorul va lua
masuri de salvare a vietii si apoi va suna imediat medicul curant, care va oferi ghidaj pentru a urma
instructiunile indicate in Tabelul 2.

Orice procedura trebuie confirmatad de catre medicul curant in cazul in care se produce un eveniment.
Nicio procedura specificd nu va fi efectuata fara confirmarea medicului curant.

5.2. Tratament si management

Urmatoarele linii directoare indica procedurile de prim ajutor care ar trebui utilizate pentru a gestiona
0 reactie de hipersensibilitate severa in timpul administrarii la domiciliu a medicamentului.

La primele semne ale unei reactii:

e Opriti imediat administrarea medicamentului
e Mentineti accesul venos cu solutie de clorura de sodiu
e Asezati pacientul Intr-o pozitie confortabild si, daca este posibil, in pozitia Trendelenburg (cu
picioarele ridicate pentru a preveni hipotensiunea). Dacd pacientul are dificultati de
respiratie, este de preferat o pozitie in sezut decat culcat;
e Daca semnele si simptomele sunt severe sau se degradeaza rapid, luati masuri de salvare
a vietii In timp real si apoi sunati imediat medicul curant, care va oferi ghidaj, urmand
instructiunile raportate in Tabelul 2.
e Orice actiune Intreprinsa in urma unei RAP va fi documentata in Jurnalul pentru administrarea
perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu (Anexa 10.1).
e Stocurile de medicamente disponibile profesionistilor din domeniul sanatatii vor fi gestionate
in conformitate cu cerintele si reglementarile locale.
S-a demonstrat cd ELFABRIO are o bund tolerabilitate. Cu toate acestea, RAP, inclusiv reactiile de
hipersensibilitate, nu pot fi excluse. Din acest motiv, procedurile de gestionare a situatiilor de urgenta
sunt descrise in Tabelul 2.

5.3. Plan de tratament de urgenta

Un plan de tratament de urgentd este definit ca actiuni care trebuie intreprinse in functie de
hipersensibilitate, simptome si reactii alergice

Tabel 2 - Plan de Tratament de urgenta

Semne si Simptome Actiuni recomandate/sugerate Medicamente
recomandate/sugerate
Usoare: 1. Reduceti viteza de perfuzare péna la | Conform instructiunilor
Cefalee, febra, bufeuri, 50% sau luati in considerare oprirea | serviciilor medicale de
ameteli, tremor perfuziei daca se considera necesar; | urgentd sau ale medicului

2. Sunati la numarul de urgenta si apoi | curant,
la medicul curant pentru instructiuni, | administrati:

inclusiv cu privire la orice e Paracetamol: 15 mg/kg;
medicamente de administrat; doza poate fi repetatsd, la
3. Reduceti viteza de perfuzare cu inca nevoie, dupa 4-6 ore; sau
25% sau luati in considerare oprirea e Ibuprofen: 10 mg/kg;
perfuziei, dacad se considerd adecvat, doza poate fi repetatsd, la
daca simptomele persista la nevoie, dupa 6-8 ore; sau
10 minute dupa prima reducere a e Antihistaminice pe cale
vitezei; orald/1V; sau
4. Sunati din nou medicul curant pentru | e Alte medicamente, n
instructiuni, inclusiv cu privire la functie de natura
orice medicamente de administrat; simptomelor.
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raportarea reactiilor adverse.

5. Opriti perfuzia daca simptomele inca
persista dupa 10 minute;
6. Finalizati perfuzia la domiciliu.
Moderate: 1. Opriti administrarea; Conform instructiunilor
Greata, tahicardie, 2. Sunati la numarul de urgenta si apoi | medicului si in functie de
dureri in piept, eruptii la medicul curant pentru instructiuni, | natura simptomelor:
cutanate generalizate inclusiv cu privire la orice e Antihistaminice IM/1V;
si/sau urticarie, prurit, medicamente de administrat; sau
hipertensiune arteriald, | 3. Administrati tratamentul prescris; e Corticosteroizi 1V.
dureri de cap severe, 4. Informati medicul curant, solicitand
varsaturi, diaree, o evaluare Tnainte de o noud perfuzie
crampe abdominale, la domiciliu;
dispepsie, dureri 5. Finalizati perfuzia la domiciliu si
musculare sau completati formularul de raportare a
articulare. evenimentelor adverse.
Severe: 1. Opriti imediat administrarea; Tratament recomandat la
Hipotensiune arteriald si | 2. Sunati la numarul de urgentd; numarul de urgentd in functie
soc, dificultati de 3. Anuntati ca sunteti ingrijitor si de natura simptomelor (vezi
respiratie, respiratie descrieti gravitatea situatiei; textul pentru dozare si
suieratoare, hipoxie, 4. Furnizati numarul de telefon si instructiuni):
tahipnee, bronhospasm, adresa; e Adrenalind IM/1V; sau
tuse, edem laringian, 5. Solicitati trimiterea imediatd a unei e Antihistaminice pe cale
insuficienta respiratorie, ambulante; orala/IM/1IV; sau
cianoza, aritmie 6. Mentionati ca sunteti instruit in e Corticosteroizi pe cale
cardiacd, angioedem si acordarea mdsurilor de prim ajutor; orald/IV; sau
reactii anafilactice 7. Mentionati cd aveti o trusa de prim e Spray cu beta-2 agonist;
(umflarea mainilor, ajutor si cereti sfaturi cu privire Ia e Solutie de clorura de
picioarelor, gleznelor, oportunitatea aplicarii masurilor de sodiu (suplimentara, daca
fetei, buzelor, gurii sau prim ajutor in timp ce asteptati este necesar)
gatului, care pot ambulanta;
provoca dificultati la 8. Daca este necesar, efectuati
Tnghitire sau la resuscitarea urmand instructiunile
respiratie) BLS/PBLS (tehnici speciale de
mentinere a functiilor vitale pentru
adulti si copii);
9. Informati medicul curant despre
eveniment;
10. Completati formularul pentru
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Anexa 10. 1 - Jurnal pentru administrarea perfuziei cu ELFABRIO la domiciliu

v Lista de verificare pentru organizarea perfuziei la domiciliu

Pacientul si/sau ingrijitorul (ingrijitorii) au fost informati de catre medicul curant despre
tratamentul care urmeaza sa fie administrat la domiciliu, riscurile asociate si acordarea
asistentei medicale la domiciliu si sunt de acord cu tratamentul la domiciliu.

Pacientul si/sau ingrijitorul (ingrijitorii) inteleg afectiunea si au fost instruiti sa recunoasca
posibilele evenimente adverse, inclusiv RAP, si sd inteleaga procedura care trebuie urmata in
cazul in care acestea se produc (adicd, sa notifice profesionistului din domeniul sdanatatii
simptomele care sugereaza reactii adverse pentru o evaluare si management adecvate).
Mediul de acasa trebuie sd fie adecvat administrarii perfuziei la domiciliu, incluzind un mediu
curat, cu electricitate, apa, acces la telefon, frigider si spatiu fizic pentru depozitarea ELFABRIO
si a altor consumabile pentru perfuzie.

Se vor lua masuri ca un profesionist din domeniul sanatatii sa fie disponibil in orice moment in
timpul perfuziei la domiciliu si pentru o perioada de timp specificatd dupa perfuzie, conform
reglementarilor nationale. Pacientul nu trebuie sa fie singur la domiciliu, ci cu o persoand adultd
capabild sa opreasca perfuzia si sa solicite serviciul de urgentd in cazul unei RAP. Pacientul a
fost informat cd perfuzia trebuie administratd intotdeauna in prezenta ingrijitorului instruit
corespunzator cu privire la actiunile de intreprins in cazul aparitiei reactiilor adverse, RAP si a
erorilor de medicatie conform cerintelor locale pentru implementarea administrarii perfuziei la
domiciliu.

v Date generale (se vor completa de catre medicul curant)

Numar de urgenta:
DATE DE CONTACT
Pacient Nume:
Data nasterii:
Adresa:
Cod
postal/Oras:
Telefon:
Datele de contact ale Nume:
ingrijitorului pacientului
Adresa:
Cod
postal/Oras:
Telefon
Asistentul medical Nume:
responsabil cu
administrarea
perfuziei/administrarea
perfuziei la domiciliu
Organizatie:
Adresd:
Cod
postal/Oras:
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Medicul curant Nume:
Spital:
Adresa:

Cod
postal/Oras:
Telefon:
Numar de
urgenta

Farmacie Nume:
Adresd:

Cod
postal/Oras:
Telefon:

Detalii privind administrarea (se vor completa de catre medicul curant)
Administrare ELFABRIO din Data (zz-ll-aaaa):

Schema de doze ELFABRIO

- Doza

- Frecventa

- Viteza de perfuzare

- Volum reconstituit necesar
(ml)

- Volum total in punga de
perfuzie (ml)

Motivele pentru administrarea
ELFABRIO la domiciliu

Indicati actiunile care trebuie
intreprinse de catre asistentul
medical responsabil cu
administrarea perfuziei la
domiciliu

Formularul pentru sesiunea de perfuzie (De completat la fiecare sesiune de perfuzie)

e Pacientul si/sau ingrijitorul (Ingrijitorii) au fost informati cu privire la riscurile asociate
perfuziei la domiciliu cu Elfabrio si a fost oferita o instruire adecvata cu privire la utilizarea
medicamentelor de urgenta.
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o In cazul unei reactii asociate perfuziei, perfuzia trebuie intreruptd imediat.

e Actiunile necesare in cazul unei reactii grave asociate perfuziei, inclusiv detaliile de contact in
caz de urgentd, sunt descrise in Planul de tratament de urgental. Pastrati aceste informatii la
indemana in timpul procedurii de perfuzie.

Data perfuziei Data (ll-zz-aaa)

Starea generald de
sanatate a pacientului -
Descrieti orice probleme
noi de sanatate pe care le
aveti in prezent inainte de
perfuzie, dacd este cazul

Doza

Volumul reconstituit
necesar (ml)

Numarul de flacoane
utilizate

Durata administrarii

Viteza de perfuzie

Probleme/observatii legate
de perfuzie, daca este
cazul (inclusiv reactiile
asociate perfuziei, actiunile
intreprinse si rezultatul)

1 Consultati Sectiunea 6 si Anexa 10.4 din Brosura pentru PDS si Sectiunea 5 din Ghidul pentru pacientii cu boala
Fabry/ingrijitori/profesionistii din domeniul sdndtdtii care oferd sprijin la administrarea perfuziei la domiciliu pentru a preveni
erorile de medicatie.
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Numele persoanei
responsabile

pentru administrarea
perfuziei si data
administrarii

- Asistent medical

- Ingrijitor (daca este
diferit de cel de mai sus)

Apel la raportarea reactiilor adverse

Daca manifestati orice reactii adverse, adresati-va medicului dumneavoastra sau farmacistului. Acestea
includ orice reactii adverse nementionate in prospect. De asemenea, puteti raporta reactiile adverse direct
prin intermediul sistemului national de raportare:

Agentia Nationala a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania
Str. Aviator Sanatescu nr. 48, sector 1

011478 - Bucuresti

Fax: +4 0213 163 497

tel: + 4021 31711 02

e-mail: adr@anm.ro

Raportare online: https://adr.anm.ro/

Website: www.anm.ro

Reactiile adverse suspectate se pot raporta si catre reprezentanta locala a detindtorului autorizatiei de
punere pe piata, la urmatoarele date de contact:

Chiesi Romania S.R.L.Venezuela nr 10, Bucuresti Tel: + 40 212023642
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