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Acest ghid nu este destinat sa sugereze sau sa recomande terapia prin perfuzie la domiciliu pentru orice
pacient. Decizia de a utiliza terapia prin perfuzie la domiciliu este luata de medicul curant, care
cunoaste starea clinica actuala a pacientului si istoricul anterior al perfuziei, in consultare
cu pacientul. Acest ghid are scopul exclusiv de a oferi informatii utile pentru
profesionistii din domeniul sanatatii si pacientii acestora atunci cand sunt tratati cu perfuzii la domiciliu.

Acest medicament face obiectul unei monitorizari suplimentare. Acest lucru va permite
identificarea rapida de noi informatii referitoare la siguranta. Profesionistii din domeniul sanatatii
sunt rugati sa raporteze orice reactii adverse suspectate. Vezi sectiunea ”Apel la raportarea
reactiilor adverse” pentru modul de raportare a reactiilor adverse.
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Ghidul profesionistilor din domeniul sanatatii pentru administrarea perfuzieila
domiciliu

1. Obiective

Obiectivul principal al acestui document este de a oferi indrumare profesionistilor din domeniul sanatatii
(PDS) privind gestionarea tratamentului la pacientii carora li se administreaza Nexviadyme la domiciliu, in
vederea atenuarii riscurilor importante precum erorile de medicatie si reactiile asociate perfuziei (RAP),
inclusiv reactiile de hipersensibilitate si anafilactice, cu sau fara dezvoltarea anticorpilor de tip 1gG si IgE.

Terapia de substitutie enzimatica este disponibild pentru unele dintre tulburarile de stocare lizozomala.
Perfuzia cu medicamentul Nexviadyme este disponibild pentru tratarea pacientilor cu boala Pompe si este, in
general, bine tolerata [1]. Pentru a imbunatati confortul si calitatea vietii pacientului, tratamentul poate fi
transferat la domiciliul pacientului cu conditia indeplinirii anumitor cerinte specifice [2-3].

n cazul in care cerintele sunt indeplinite, pacientul se poate trata intr-un mediu familiar, ceea ce sporeste
confortul si flexibilitatea momentului de administrare a perfuziei. Se evita astfel timpii de deplasare catre si
de la spital, iar pacientii vor putea urma un program normal de scolarizare organizandu-si mai usor activitatile
sociale si profesionale. Tn plus, se reduc constrangerile legate de resursele spitalicesti.

Decizia de a trece la administrarea tratamentului cu Nexviadyme la domiciliul pacientului este luata de
medicul curant si trebuie sa tina seama de preferintele si starea medicala a pacientului.

Decizia de a administra perfuzia la domiciliu este responsabilitatea medicului curant. Distribuirea
materialului educational trebuie efectuata numai in cazul in care medicul decide ca pacientul este eligibil
pentru tratamentul cu perfuzie la domiciliu. Este responsabilitatea medicului curant de a asigura
administrarea in conditii de siguranta si de a evita riscurile erorilor de medicatie si de a reduce sau a atenua
riscul de reactii asociate perfuziei (RAP), in special reactii de hipersensibilitate. Acest lucru trebuie verificat si
documentat de cdtre medicul curant.

Procedurile prezentate in acest document au rolul de a oferi indrumari generale, insa se supun practicilor
medicale locale precum si normelor si reglementarilor nationale.

2. Cerinte si organizarea perfuziei la domiciliu

Medicul curant este responsabil pentru organizarea perfuziei la domiciliu si trebuie sa fie de acord cu
administrarea perfuziei la domiciliu. Asistenta medicala responsabild cu administrarea perfuziei va efectua
intreaga procedura la domiciliul pacientului.

Odata ce pacientul a fost considerat eligibil pentru administrarea perfuziei la domiciliu pe baza criteriilor
principale, trebuie luat in considerare un set de cerinte pentru a se asigura administrarea perfuziilor cu
Nexviadyme n conditii de siguranta, eficienta si cu regularitate la domiciliul pacientului.

n principiu, instructiunile initiale si instruirea asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziei vor fi
furnizate in spital, iar nivelul de sprijin necesar la domiciliu din partea asistentei va fi discutat si convenit de
catre medicul curant impreuna cu pacientul si/sau persoana care il ingrijeste (ingrijitorii).
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a. Pacientul
Aspecte generale

* Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc au fost informati de citre medicul curant despre tratamentul
care urmeaza sa fie efectuat la domiciliu, despre riscurile asociate cum ar fi reactiile de hipersensibilitate si
erorile de medicatie si despre asigurarea asistentei medicale la domiciliu; acestia trebuie sa fie de acord cu
tratamentul la domiciliu.

* Pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc inteleg boala si pot recunoaste reactiile adverse, cum ar fi
reactiile de hipersensibilitate si erorile de medicatie si inteleg procedura care trebuie respectata in cazul
aparitiei acestora.

¢ Locuinta trebuie sa fie adecvata pentru administrarea perfuziei la domiciliu, inclusiv sa fie un mediu curat
care dispune de energie electrica, apa, acces la telefon, frigider si spatiu pentru pastrarea medicamentului
Nexviadyme si a altor materiale pentru perfuzie.

 Pacientul a fost informat ca perfuzia trebuie administrata intotdeauna in prezenta unui adult, respectiv a
asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor instruita in mod adecvat cu privire la modul de
abordare terapeutica a reactiilor asociate perfuziei (RAP) si a erorilor de medicatie si/sau a unei persoane care
il ingrijeste.

Aspecte medicale

 Pacientul trebuie sa fie apt din punct de vedere fizic si mental pentru a efectua administrarea perfuziilor la
domiciliu. Medicul curant este responsabil pentru recomandarea de administrare a perfuziilor de
Nexviadyme la domiciliu.

Pacientul are vene accesibile sau un dispozitiv central de acces venos care sa permita efectuarea in mod
adecvat a perfuziei.

b. Medicul curant

Medicul curant este responsabil cu initierea tuturor actiunilor administrative necesare care sa permita
celorlalte persoane implicate (pacient si/sau persoanele care il ingrijesc, asistenta medicala responsabila cu
administrarea perfuziilor, farmacist) sa urmeze procedura.

¢ Medicul curant este responsabil pentru stabilirea vitezei de perfuzare si a dozei. Viteza de perfuzare pentru
Nexviadyme tolerata deja de pacient intr-un mediu controlat (de exemplu, in spital sau in altd unitate
medicala) nu trebuie schimbata in mediul casnic, cu exceptia cazului in care acest lucru este necesar din motive
de siguranta.

¢ Medicul curant poarta responsabilitatea pentru administrarea perfuziei la domiciliu. Distribuirea
materialului educational se va efectua numai in cazul in care medicul decide ca pacientul este eligibil pentru
tratamentul cu perfuzii la domiciliu. Este responsabilitatea medicului curant sa asigure administrarea in
conditii de siguranta pentru pacient astfel incat sa se evite riscurile erorilor de medicatie si sa se reduca
riscul de RAP, in special a reactiilor de hipersensibilitate. Acest lucru trebuie verificat si documentat de catre
medicul curant.

¢ Tratamentul prealabil perfuziei (de exemplu, antihistaminice, paracetamol, ibuprofen, corticosteroizi), daca
este administrat in spital sau in altd unitate medicald, trebuie furnizat pe baza prescriptiei medicale specifice
fiecarui pacient. Acest tratament nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului in care este necesar din
punct de vedere medical, fiind la latitudinea medicului curant.

¢ Tratamentul de urgenta trebuie sa fie la indemana si este furnizat pe baza prescriptiei medicale specifice
fiecarui pacient si va fi descris intr-un Jurnal de tratament.

e Medicul curant trebuie sa se asigure ca este disponibila o linie de comunicare rapida si sigura pentru a
accelera o interventie in caz de urgenta atunci cand este necesara asistenta medicala imediata.
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* Pacientii care prezinta reactii adverse (RA) trebuie sa se adreseze imediat medicului curant sau
personalului medical desemnat de catre acesta. Este posibil sa fie necesara administrarea perfuziilor
ulterioare in spital sau intr-o alta unitate medicald, dupa cum considera medicul curant sau personalul medical
desemnat de acesta.

* Monitorizarea cu regularitate a bolii pacientului caruia i se administreaza perfuzii la domiciliu este
responsabilitatea medicului curant.

* Programarea si monitorizarea corespunzatoare a perfuziilor este responsabilitatea medicului curant si a
asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor.

c. Produse farmaceutice si echipamente pentru perfuzie

Tratamentul si toate echipamentele necesare vor fi furnizate in conformitate cu normele si reglementarile
locale.

d. Asistenta medicald responsabila cu administrarea perfuziilor

Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor va avea un rol de intermediere in relatia dintre

medicul curant si pacient si/sau persoanele care il ingrijesc pentru organizarea tratamentului la domiciliu si va
stabili impreuna cu medicul curant, pacientul si/sau persoanele care il ingrijesc nivelul de asistenta necesar la
domiciliu.

* Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor este calificata pentru a administra perfuzii
intravenoase (i.v.), a fost instruita corespunzator cu privire la administrarea medicamentului Nexviadyme si cu
privire la posibilele evenimente adverse (inclusiv evenimentele adverse grave, cum ar fi reactiile de tip
anafilactic) si la masurile care trebuie luate Tn cazul in care acestea apar.

* Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor va urma cu strictete metoda prescrisa de
preparare si administrare a medicamentului Nexviadyme, dupa cum se mentioneaza in prezentul ghid.

 Asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor va respecta cu strictete doza prescrisa si viteza
de perfuzare, dupa cum au fost stabilite de catre medicul curant.

* Asistenta medicald responsabila cu administrarea perfuziilor inregistreaza fiecare administrare de
Nexviadyme intr-un jurnal de tratament.

¢ Programarea si monitorizarea corespunzatoare a perfuziilor este responsabilitatea medicului curant si a
asistentei medicale responsabila cu administrarea perfuziilor.

¢ Medicatia specifica trebuie sa fie la indemana pentru a raspunde unei situatii de urgenta, daca este
necesar. In cazul unei RAP, asistenta medicald responsabili cu administrarea perfuziilor trebuie si intrerupa
administrarea perfuziei si sa contacteze medicul curant si/sau sa sune la numarul national pentru apeluri de
urgenta (112). Aceeasi procedura va fi urmata si in cazul in care apare o RAP la scurt timp dupa finalizarea
perfuziei. Orice RAP trebuie sa fie inregistrata in jurnalul de tratament pentru raportarea ulterioara catre
DAPP de catre asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor sau de catre medicul curant (a se
vedea sectiunea 6)

3. Administrarea Nexviadyme

Instructiunile de utilizare referitoare la reconstituire, diluare si administrare se gasesc in Rezumatul
caracteristicilor produsului (RCP) pentru medicamentul Nexviadyme [1]. Th aceastd sectiune este furnizatd o
descriere detaliata.
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a. Prescriptie

Doza de Nexviadyme, volumul necesar pentru reconstituire, viteza de perfuzare, medicatia prealabil3,
medicatia de urgenta, precum si orice modificari vor fi stabilite de medicul curant. Prescriptia trebuie sa fie
notatd intr-un jurnal de tratament. Orice modificare a acestei prescriptii (doza sau viteza de perfuzare) trebuie
inregistratd, de asemenea, in jurnalul de tratament.

b. Materiale

n general, se vor furniza de catre spital/farmacie pacientului sau unei alte persoane, pe baza unei prescriptii
medicale corespunzatoare:

* Flacoane de Nexviadyme, pulbere pentru concentrat pentru solutie perfuzabild (100 mg/flacon);
trebuie pastrate intr-un frigider curat, la o temperatura cuprinsa intre +2°C si +8°C.

* Apa pentru preparate injectabile pentru reconstituirea medicamentului Nexviadyme (10 ml pe
flacon).

* Solutie de glucoza 5% pentru administrare intravenoasa. A se vedea tabelul 1 pentru volumul
necesar pe baza dozei prescrise.

¢ Solutie de glucoza 5% pentru spalarea liniei dupa perfuzie.

¢ Clorhexidina 0,5% in alcool 70% (solutie antiseptica).

e Numar adecvat de seringi de 10 ml, 20 ml si 50 ml, in functie de doza de Nexviadyme.

* Ace hipodermice sterile (20G sau 21G). Luati in considerare utilizarea a 2 ace la 4 flacoane.

e Linie de perfuzie cu filtru de 0,2 um cu capacitate redusa de legare a proteinelor.

* Materiale suplimentare in cazul utilizarii unui dispozitiv de acces venos in conformitate cu
reglementarile locale.

* Materiale necesare pentru perfuzia intravenoasa si materiale necesare pentru a respecta conditiile
igienice si aseptice, precum si normele de eliminare a deseurilor in conformitate cu reglementarile
locale.

* Medicatie prealabia tratamentului (daca este cazul)

¢ Medicatie de urgenta

c. Pregatire

NOTA: Instructiunile de utilizare (reconstituire, diluare si administrare) sunt prezentate in RCP pentru
medicamentul Nexviadyme [1]. La aceasta sectiune se gaseste o descriere detaliata.

Pacientii cu o boala acuta subiacenta in momentul perfuziei cu Nexviadyme par sa prezinte un risc mai mare
pentru o RAP. Astfel, asistenta medicala responsabila cu administrarea perfuziilor trebuie sa verifice starea
medicala a pacientului inainte de a incepe pregatirea perfuziei cu Nexviadyme.

nainte de reconstituire, se recomands, de asemenea, instalarea ciii venoase (cateter venos periferic) sau
conectarea caii venoase centrale a pacientului, conform protocoalelor locale, pentru a se asigura ca
Nexviadyme poate fi administrat imediat dupa reconstituire.

e  Verificati daca numarul de flacoane este cel adecvat.

e Scoateti flacoanele din frigider cu aproximativ 30 de minute inainte de preparare pentru a ajunge la
temperatura camerei.

e Verificati data de expirare imprimata pe partea inferioard a ambalajului flacoanelor (nu utilizati dupa data
de expirare marcata).
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d. Reconstituire

n timpul reconstituirii trebuie utilizata tehnica aseptica.

Indepartati capacul flip-off al flaconului de Nexviadyme.
Dezinfectati cu clorhexidina dopul de cauciuc al flaconului si Iasati-l sa se usuce la aer.
Deschideti recipientul cu apa pentru preparate injectabile.
Extrageti in seringa cantitatea necesara (ml) de apa pentru preparate injectabile.

o Fiecare flacon trebuie reconstituit prin injectarea lenta a 10 ml de apa pentru preparate

injectabile. Astfel, fiecare flacon va contine 100 mg/10 ml (10 mg/ml).

Evitati iImpingerea cu putere a apei pentru preparate injectabile in pulberea din flacon, pentru a
reduce la minimum spumarea. Acest lucru trebuie facut lent, prin picurare pe peretele interior al
flaconului si nu direct in pulberea liofilizata.
Fiecare flacon trebuie inclinat si rotit usor pentru a dizolva pulberea liofilizata. Nu rasturnati, invartiti
sau agitati flaconul. Dupa amestecare pot aparea bule mici de aer. Lasati solutia sa se stabilizeze
cateva minute pentru a permite eventualelor bule de aer prezente sa dispara si pentru a va asigura ca
pulberea este reconstituita corect.
Repetati procesul pentru toate flacoanele de Nexviadyme. Pentru a limita riscul de perforare a
capacului, puteti schimba acele la fiecare 4 flacoane.
Dupa reconstituire, inspectati vizual flacoanele pentru particule in suspensie si decolorare. Daca se
observa particule sau daca solutia are modificari de culoare, medicamentul reconstituit nu trebuie
utilizat. Solutia trebuie lasata sa se dizolve.
Se recomanda ca flacoanele sa fie diluate imediat dupa reconstituire pentru a reduce la minimum
formarea particulelor proteice in timp.

Din punct de vedere microbiologic, medicamentul trebuie utilizat imediat. Daca nu este utilizat imediat,timpul
si conditiile de pastrare in timpul utilizarii sunt responsabilitatea utilizatorului si, in mod normal, nu trebuie sa
depaseasca o perioada de 24 de ore la temperaturi de 2-8 °C.

e. Diluare

Solutia reconstituita trebuie diluata cu solutie de glucoza 5% pana la o concentratie finala cuprinsa intre 0,5
mg/ml si 4 mg/ml. A se vedea tabelul 1 pentru volumul total de perfuzie recomandat, in functie de greutatea
pacientului.

Dezinfectati cu clorhexidina capacul/portul de la 1 punga de solutie de glucoza 5% si lasati-l sa se
usuce la aer.
Introduceti acul in dopul pungii de perfuzie si extrageti un volum de solutie de glucoza 5%, echivalent
cu volumul solutiei reconstituite de Nexviadyme (10mg/ml) care trebuie addugata.
o De exemplu, daca doza prescrisa este de 1200 mg, volumul de Nexviadyme care trebuie
diluat este de 1200mg+10mg/ml = 120 ml. Prin urmare, 120 ml trebuie indepartati din punga
de solutie de glucoza 5%.
Adaugati incet solutia reconstituita direct in solutia de glucoza 5%. Evitati spumarea sau agitatarea
pungii de perfuzie. Evitati introducerea aerului in punga de perfuzie.
Amestecati solutia din punga de perfuzie prin rasturnarea usoara sau masarea pungii de perfuzie. Nu
agitati.
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Tabelul 1. Volumele anticipate ale perfuziei intravenoase pentru administrarea Nexviadyme, in functie de
greutatea corporald a pacientului, pentru doze de 20mg/kg si 40 mg/kg

Intervalul de greutate a

Volumul total de perfuzie pentru

Volumul total de perfuzie pentru

pacientului doza de 20 mg/kg (ml) doza de 40 mg/kg (ml)
(kg)
1.25paénala 5 50 50
5.1 panala 10 50 100
10.1 panala 20 100 200
20.1 panala 30 150 300
30.1 panala 35 200 400
35.1 pana la 50 250 500
50,1 pana la 60 300 600
60,1 pana la 100 500 1000
100.1 pana la 120 600 1200
120.1 pana la 140 700 1400
140.1 panala 160 800 1600
160.1 pana la 180 900 1800
180.1 pana la 200 1000 2000

Din punct de vedere microbiologic, medicamentul trebuie utilizat imediat. Daca nu este utilizat imediat,timpul
si conditiile de pastrare in timpul utilizarii sunt responsabilitatea utilizatorului si, in mod normal, nu trebuie
sa depaseasca o perioada de 24 de ore la temperaturi de 2-8 °C.

f. Administrare

e (Odata ce Nexviadyme a fost diluat, atasati setul de perfuzie la punga cu solutie.
e Conectati linia de perfuzie cu filtru de 0,2 um si capacitate redusa de legare a proteinelor la punga de

perfuzie

o Acest pas este necesar pentru evitarea administrdrii particulelor introduse accidental in
timpul prepardrii dozei intravenoase.
e Umpleti prin gravitatie linia de perfuzie cu solutia de Nexviadyme diluata si conectati linia de perfuzie

la vena pacientului.

o Tinainte de a incepe perfuzia, verificati pulsul, tensiunea arteriala, frecventa respiratorie si

temperatura pacientului.

e Dupa terminarea perfuziei, linia intravenoasa trebuie spalata cu solutie de glucoza 5% cu aceeasi
viteza si apoi se indeparteaza acul.
o Nexviadyme nu trebuie administrat prin aceeasi linie intravenoasa cu alte medicamente.

Doza de Nexviadyme, viteza de perfuzare, precum si orice modificari, vor fi stabilite de medicul curant.
Tratamentul nu trebuie modificat la domiciliu, cu exceptia cazului in care acest lucru este justificat din
punct de vedere medical, fiind la latitudinea medicului curant.

4. Informatii de siguranta

a. Recunoasterea reactiilor adverse (RA)

Cele mai frecvente reactii adverse (RA) raportate au fost reactii asociate perfuziei (RAP), indiferent daca
aceasta a fost administrata in spital sau Tn alta unitate medicala.
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O reactie adversa asociatd perfuziei (RAP) este definita ca orice eveniment advers (EA) care apare in timpul
perfuziei sau la scurt timp dupa perfuzie si este evaluat ca potential legat cauzal de administrarea
medicamentului. Evenimentele asociate care apar in perioada dupa perfuzie pot fi considerate RAP in functie
de decizia raportorului.

in studiile clinice, RAP au fost raportate ca avand loc in orice moment in timpul si/sau in termen de cateva ore
dupa perfuzie si au fost mai susceptibile sa apara la viteze de perfuzie mai mari.

Reactii de hipersensibilitate, inclusiv reactii anafilactice, au fost, de asemenea, raportate la pacientii tratati cu
Nexviadyme.

Tabelul 2 ilustreaza semnele si simptomele observate in cazul RAP, reactiilor de hipersensibilitate/anafilactice.
Va rugam sa consultati sectiunea 4 din actualul Rezumat al caracteristicilor produsului (RCP) pentru informatii
complete privind siguranta Nexviadyme [1].

Tabelul 2. Semne si simptome de RAP/reactii de hipersensibilitate/anafilactice observate

Respiratorii Detresa respiratorie
Tuse
Respiratia care sund anormal

Saturatie scdzutd a oxigenului

Cardiovasculare Tahicardie
Inrosirea fetei
Hipertensiune arteriala

Gastrointestinale Greata

Diaree

Varsaturi
Umflarea buzelor
Umflarea limbii

Cutanate Eritem

Prurit

Eruptii cutanate
Urticarie
Hiperhidroza

Sistemul nervos Ameteala
Cefalee
Tremor

Tulburari generale si reactii la locul de Disconfort toracic

administrare Frisoane

Oboseala

Simptome asemanatoare gripei
Durere

Oculare Hiperemia oculara

Musculoscheletale Durere la extremitati

e  Pacientii cu o boald acuta subiacenta in momentul perfuziei cu Nexviadyme par sa prezinte un risc mai
mare pentru RAP.

e  Este posibil ca pacientii cu boala Pompe avansata sa aiba compromisa functia cardiaca si respiratorie,
ceea ce 1i poate predispune la un risc mai mare de complicatii severe in cazul unei RAP.

e Antihistaminicele, antipireticele, si/sau corticosteroizi pot fi administrate pentru a preveni sau reduce
RAP. Cu toate acestea, RAP pot aparea in continuare la pacienti dupa ce au primit tratament prealabil.
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b. Abordarea clinica a reactiilor adverse

Majoritatea RAP si reactiilor de hipersensibilitate au fost usoare sau moderate si au fost gestionate prin
practici clinice standard (pentru mai multe detalii, consultati pct. 4.4 si 4.8 din RCP ) [1].

Dacé pacientul prezintd o RAP, inclusiv hipersensibilitate si reactii anafilactice in timpul perfuziei la
domiciliu, perfuzia trebuie oprita imediat, dar nu indepartata, iar tratamentul medical adecvat trebuie initiat,
daca este necesar. A se vedea figurile 1 si 2 ca exemple. Este posibil ca perfuziile ulterioare sa trebuiasca sa se
efectueze intr-un spital sau intr-o alta unitate medicala pana cand nu mai apare o astfel de reactie adversa.
Doza si viteza de perfuzie nu trebuie modificate fara consultarea medicului curant.

Figura 1. Abordarea clinica a reactiilor usoare pana la moderate

REACTIE USOARA/MODERATA

PERFUZIE

Scaderea vitezei la
jumatate SAU oprirea
temporard a perfuziei
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/
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\4
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\ 4

Urmati ghidurile locale ale institutiei dumneavoastra*

SE REMIT

Reluati perfuzia la
jumatate din viteza,
timp de 30 de
minute, urmata de o
crestere cu 50% a
vitezei de perfuzie,
timp de 15-30 de

PERSISTA
(dupa oprirea temporara
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Asteptati inca cel
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pentru ca simptomele
RAP sa dispara,
fnainte de a decide
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NU REAPAR

Cresteti viteza de
perfuzare pana la
viteza la care a aparut
RAP si evaluati
cresterea treptata a
vitezei in continuare
pana la viteza maxima
recomandata.

Unele dintre optiunile de tratament sunt:

-Antipiretice: reactii febrile.

-Antihistaminice

-Luati in considerare administrarea intravenoasa (i.v.) de
corticosteroizi.

- Pentru simptomele semnificative, cum sunt bronhospasmul,
scaderea saturatiei in oxigen, cianoza, dispneea sau weezing-ul,
luati in considerare administrarea de oxigen pe masca sau
cateter nazal, in flux moderat pana la crescut, sau a unui beta
agonist (de exemplu, salbutamol) prin intermediul unui
inhalator cu doze masurate sau nebulizator. Administrati fluide
i.v., dupd cum este necesar, pentru sustinerea semnelor vitale
normale (de exemplu, tensiunea arteriald). Daca simptomele
respiratorii persista sau severitatea acestora o impune, luati in
considerare administrarea subcutanata de epinefrina, la nivelul
membrului superior sau coapsei. La pacientii cu boli
cardiovasculare sau cerebrovasculare preexistente, trebuie
evaluata cu atentie utilizarea epinefrinei.

*Contraindicatiile trebuie intotdeauna evaluate comparativ cu beneficiul sau necesitatea utilizdrii epinefrinei ca mdsurd de
salvare a vietii, in cazul reactiilor anafilactice care pun viata in pericol.
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Figura 2. Abordarea clinica a reactiilor severe

REACTIE SEVERA
de exemplu, reactii de
hipersensibilitate/anafilactice

A 4

PERFUZIE

Intreruperea administrarii

n cazul perfuziilor ulterioare:
luati in considerare
desensibilizarea

TRATAMENT

Urmati ghidurile locale ale institutiei dumneavoastra*

Atentionare: Instituiti masuri de resuscitare cardio-
pulmonara avansata, daca se considera adecvat.

Unele optiuni de tratament sunt:

-Epinefrina i.m.: reactie anafilactica

-Pentru simptomele semnificative, cum sunt bronhospasmul,
scaderea saturatiei in oxigen, cianoza, dispneea sau weezing-
ul, luati in considerare administrarea de oxigen pe masca sau
cateter nazal, in flux moderat pana la crescut, sau a unui beta
agonist (de exemplu, salbutamol) prin intermediul unui
inhalator cu doze masurate sau nebulizator. Dacad simptomele
respiratorii persista sau severitatea acestora o impune, luati
in considerare administrarea subcutanata de epinefring, la
nivelul membrului superior sau coapsei. La pacientii cu boli
cardiovasculare sau cerebrovasculare preexistente, trebuie
evaluata cu atentie utilizarea epinefrinei.

- Administrati fluide intravenos, dupa cum este necesar,
pentru sustinerea semnelor vitale normale (de exemplu,
tensiunea arteriald).

* Contraindicatiile trebuie intotdeauna evaluate comparativ cu beneficiul sau necesitatea utilizdrii epinefrinei ca mdsurd de
salvare a vietii, in cazul reactiilor anafilactice care pun viata in pericol.

5. Raportarea reactiilor adverse

Un eveniment advers (EA) este definit ca orice aparitie fizica, psihologica sau comportamentala nedorita la un
pacient caruia i s-a administrat un medicament care nu trebuie neaparat sa aiba o relatie cauzala cu acest

tratament.

Un eveniment advers grav implica un eveniment definit ca avand cel putin unul dintre urmatoarele rezultate

sau caracteristici:

e Provoaca la deces.

e Pune viata in pericol (orice eveniment in care pacientul era expus riscului de deces in momentul
evenimentului; nu se referd la un eveniment care, ipotetic, ar fi putut provoca moartea daca ar fi fost

mai grav).
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e Necesita spitalizarea pacientului sau prelungirea unei spitalizari existente.

e Provoaca un handicap sau incapacitate persistentd sau importanta (orice eveniment advers care a dus la
o perturbare substantiald a capacitatii unei persoane de a desfasura activitatile normale ale vietii).

»  Provoaca anomalii/malformatii congenitale.

e Este un eveniment medical important (orice eveniment care, pe baza unei judecati medicale adecvate,
poate pune in pericol pacientul si poate necesita interventie medicald sau chirurgicald pentru a preveni
unul dintre rezultatele enumerate mai sus).

Apel la raportarea reactiilor adverse

Este important sa raportati orice reactie adversa suspectata, asociatd cu administrarea medicamentului
Nexviadyme (alfa avalglucozidaza), catre Agentia Nationald a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din
Romania, in conformitate cu sistemul national de raportare spontana, utilizand formularele de raportare
disponibile pe pagina web a Agentiei Nationale a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania
(www.anm.ro), la sectiunea Medicamente de uz uman/Raporteaza o reactie adversa.

Agentia Nationala a Medicamentului si a Dispozitivelor Medicale din Romania

Str. Aviator Sanatescu nr. 48, sector 1

Bucuresti 011478- RO

Tel: +4031 423 2419

Fax: +4 0213 163 497

E-mail: adr@anm.ro

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

Totodata, reactiile adverse suspectate se pot raporta si catre reprezentanta locala a detinatorului autorizatiei
de punere pe piatd, la urmatoarele date de contact:

Sanofi Romania SRL

Str. Gara Herastrau, nr. 2C, etaj 9

Sector 2, Bucuresti

Romania

Tel: +40 (0) 21 317 31 36

Fax: +40 (0) 21317 31 34

e-mail: pv.ro@sanofi.com

n cazul in care pacientul constat3 ca s-a produs o eroare in pregitirea si/sau administrarea medicamentului,
pacientul sau asistenta medicala trebuie sa informeze medicul curant, pentru a stabili masurile
corespunzatoare. Orice eroare de medicatie trebuie raportata Departamentului de Farmacovigilenta al
Sanofi Romania SRL, de catre medicul curant.

6. Informatii suplimentare

Va rugam sa consultati RCP pentru indicatii complete si informatii suplimentare despre utilizarea aprobata a
medicamentului Nexviadyme. Alte informatii detaliate privind Nexviadyme sunt disponibile pe urmatorul site
web: Agentia Europeand pentru Medicamente (EMA) (a se vedea http://www.ema.europa.eu).
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