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Infusionsbehandling med Lamzede® (velmanas alfa) i hemmet:

Information for hélso- och sjukvardspersonal

En guide for hélso- och sjukvardspersonal som behandlar
patienter med alfa-mannosidos

Viktig sikerhetsinformation

Versionsnr: 1.0

Procedurerna som beskrivs i detta dokument &r 6vergripande riktlinjer, som dock maste f6lja
lokal medicinsk praxis och nationella regler och foreskrifter

W Detta likemedel ér foremal for utdkad overvakning. Detta kommer att gora det mgjligt att
snabbt identifiera ny sdkerhetsinformation. Hilso- och sjukvéardspersonal uppmanas att
rapportera varje misstankt biverkning.
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FORKORTNINGAR

EMA Europeiska likemedelsmyndigheten
GDPR Dataskyddsforordningen

Lm. Intramuskulér

IRR Infusionsrelaterade reaktioner

Lv. Intravends

S-HLR Sjukhus hjart- och lungraddning

RELATERAD DOKUMENTATION

Ytterligare information finns i produktresumén, (bilaga 9.1).
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1. SYFTEN OCH MAL

Detta dokument syftar till att ge hilso- och sjukvéardspersonal vdgledning om hur man évergar
fran att ge infusioner av Lamzede® (velmanas alfa) till patienter med alfa-mannosidos i
sjukhusmiljo till att ge dem 1 hemmet och att minimera risken for dverkénslighetsreaktioner
och medicineringsfel vid infusion i hemmet.

Detta utbildningsmaterial kommer dérfor att distribueras i forvég till alla 1dkare som i1 dagslaget
administrerar Lamzede® som enzymersittningsterapi vid alfa-mannosidos, for att sikerstilla:

e att behandlingen har utformats enligt gillande sjukhusnormer och i samarbete med
behandlande ldkare, och att procedurerna utfors under sékra forhéllanden

o fullstindig efterlevnad av infusionsschemat, som leder till béttre foljsamhet till
behandlingen

e att alla komponenter och aktdrer som deltar i processen respekterar patientens
livskvalitet enligt savil patientens som de anhorigas synvinkel, och foljer gillande
sdkerhetsnormer.

Nedan beskrivs i detalj urvalet av ldmpliga patienter och en noggrann utvirdering av allt som
ror organisation av infusion i hemmet, med borjan i bedomning och urval av patienter och
beskrivning av kraven for infusion 1 hemmet, f6ljt av organisation och utbildning infor infusion
1 hemmet.

Nar de specifika kraven vidl dr uppfyllda kan patienter med alfa-mannosidos erbjudas
infusionsbehandling i hemmet.

Infusion i hemmet av Lamzede® kan dvervigas for patienter som tolererar sina infusioner vil.
Beslutet att ¢vergé till Lamzede®-behandling i hemmet fattas av behandlande likare, med
hiansyn tagen till patientens preferenser och medicinska tillstdnd.

Infusion 1 hemmet sker under den behandlande ldkarens ansvar. Bytet till infusion i hemmet
ska dokumenteras av behandlande ldkare i patientens journal.

De procedurer som beskrivs i detta dokument &r dvergripande riktlinjer, som dock maste folja
lokal medicinsk praxis och nationella regler och foreskrifter.

2. BEDOMA LAMPLIGHETEN FOR INFUSION I HEMMET

Innan nagra arrangemang gors maste ldkaren som &r ansvarig for patientens kliniska véard
avgéra om patienten uppfyller foljande huvudkriterier for att Overgd fran infusion i
sjukhusmiljo till behandling 1 hemmet:

e Patienten har varit kliniskt stabil och haft ett gott kliniskt allméntillstind under minst
12 infusioner av Lamzede® i sjukhusmiljé. En omfattande utvirdering maste utforas
innan beslutet om att fordndra behandlingen fattas.

e Patienten har inte fitt nagra tidigare biverkningar eller infusionsrelaterade reaktioner
(IRR) vid sjukhusbehandlingen under minst de senaste tre (3) infusionerna, med eller
utan premedicinering.

e Patienten har dokumenterad anamnes pa foljsamhet till det tidigare infusionsschemat
pa sjukhus.
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Alla specifika kliniska situationer kommer att utvdrderas under den behandlande ldkarens fulla

ansvar.

3. KRAV OCH ORGANISATION AV INFUSION I HEMMET

Nar patienten har bedomts vara lamplig for infusion 1 hemmet baserat pa huvudkriterierna ovan,
maste ett antal krav vara uppfyllda for att Lamzede®-infusionerna ska kunna ges pa ett sikert,
effektivt och tillforlitligt sitt 1 patientens hem.

Patienten och/eller dennes vardare ska av behandlande ldkare och/eller sjukskoterska fa lamplig
utbildning innan infusion i hemmet péborjas.

3.1 Patient

3.1.1

3.1.2

Allméant

Patienten och/eller dennes vérdare och/eller formyndare har informerats av
behandlande ldkare om den behandling som ska ges i hemmet, vilka risker som é&r
forknippade med behandlingen och vilken medicinsk hjédlp som kan erbjudas i hemmet,
och maste samtycka till att behandlingen ges i hemmet.

Patienten och/eller dennes vérdare har kunskaper om sjukdomen, kan kinna igen
eventuella biverkningar och vet vilka dtgidrder som ska vidtas om sddana intraffar (dvs.
att hélso- och sjukvérdspersonalen ska informeras om alla symtom som kan tyda pa
biverkningar, for korrekt bedomning och hantering).

Hemmiljon méste vara anpassad for infusionsbehandling, dvs. ha en ren miljo, tillgang
till elektricitet, vatten, telefon, kylskdp och ett utrymme lampat for forvaring av
Lamzede® och/eller annan utrustning for infusionen.

Patienten/véardaren har fétt utbildning i hur man kénner igen IRR och vidtar ldmpliga
atgirder, sasom att omedelbart informera infusionsskdterskan om denne inte befinner
sig 1 patientens hem under hela infusionen.

Patienten har informerats om att infusionen alltid ska ges 1 nérvaro av
hemsjukskoterska/infusionsskoterska eller en vuxen som ér tillrdckligt utbildad i hur
man hanterar biverkningar, IRR och medicineringsfel i enlighet med lokala krav for att
borja med infusion i hemmet.

Medicinskt

Behandlande ldkare méaste gora en fysisk undersokning av patienten samt bedoma om
denne dr psykiskt kapabel att f infusion i hemmet. Patienten/virdaren/férmyndaren
madste kunna forstd och acceptera inneborden av infusionsbehandling i hemmet.

Att patienten har enkel access till blodkérl, central venkateter eller perifert inlagd
central venkateter som mojliggor tillracklig infusion ar en forutsittning.
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3.2 Behandlande likare

Behandlande ldkare ansvarar for:

e att sdtta in alla administrativa dtgédrder som krivs for att 6vriga medverkande ska kunna
gd vidare med arbetet (patient och/eller vérdare och/eller f{ormyndare,
hemsjukskoterska/infusionssjukskoterska, apotekspersonal eller annan hélso- och
sjukvérdspersonal, enligt lokala regler for genomforande av infusionsbehandling i
hemmet)

e alla aspekter som ror forskrivning av behandling och utvdrdering av patienters
lamplighet for infusionsbehandling i hemmet, samt alla kliniska aspekter som ror
behandling i hemmet och patientsékerhet

e val av infusionshastighet och dos. Den hastighet pd Lamzede®-infusionen som
tolererades av patienten i en mer kontrollerad miljo (t.ex. sjukhus eller annan medicinsk
inrdttning) far inte dndras 1 hemmiljon, sévida det inte dr nddvéndigt av sdkerhetsskal.
Alla #ndringar av administreringen av Lamzede® maéste tydligt dokumenteras i
patientens journal och i infusionsdagboken (bilaga 9.3)

e regelbundna kontroller (minst en gang var 6:¢ manad) av patienter som far infusion 1
hemmet, bade med avseende pa sjukdomen och infusionerna

e att sikerstilla mojlighet till snabb och tillforlitlig kommunikation for akutinsatser om
omedelbar medicinsk vard krévs.

3.3 Apoteks- och infusionsutrustning

Likemedel och all nédvéndig utrustning kommer att tillhandahéllas och forskrivas i enlighet
med lokala regler och bestimmelser.

Allt avfall ska kasseras i enlighet med lokala foreskrifter, alternativt samlas in och kasseras av
ett specialiserat foretag.

3.4 Hemsjukskoterska/infusionsskoterska

Hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan dr behorig att ge intravendsa infusioner och har fatt
lamplig utbildning i administrering av Lamzede® och mojliga biverkningar (dven allvarliga
biverkningar som anafylaktoida reaktioner), samt vilka atgidrder som ska vidtas

om sédana skulle intriffa.

Hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan  har en samordnande roll tillsammans med
behandlande ldkare och patient och/eller vardare nir det géller att organisera behandlingen i
hemmet, och bestammer tillsammans med behandlande ldkare, patient och/eller vardare hur
mycket stod patienten behover.

Hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan ansvarar dven for:

e att strikt folja den ordinerade metoden for beredning och administrering av Lamzede®
som beskrivs 1 avsnitt 5 i denna guide och i godkidnd produktresumé (bilaga 9.1)

e att strikt folja den ordinerade dos och infusionshastighet for Lamzede® som anges i
behandlande lékares ordination och i infusionsdagboken (bilaga 9.3)
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att registrera varje administrering av Lamzede® enligt behandlande likares ordination i
infusionsdagboken (bilaga 9.3) och skicka en kopia av varje infusionsformular till
behandlande ldkare

att vid en IRR omedelbart kontakta behandlande ldkare och folja “Plan vid
akutbehandling" (bilaga 9.2), vidta livrdddande &tgérder om kliniska tecken pa en
anafylaktisk reaktion intrdffar under besOket, samt notera alla é&tgarder 1
infusionsdagboken (bilaga 9.3).

Landets nationella nddnummer (112) och/eller behandlande likare maste ocksa kontaktas om
en IRR intriffar efter avslutad infusion. Alla sidana reaktioner maste rapporteras i enlighet med
lokala regler och foreskrifter.

Innan infusionen paborjas méste hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan utfora foljande:

Kontrollera patientens vitalparametrar (med utrustning enligt avsnitt 5.2) och i
tillampliga fall vidarebefordra informationen till behandlande lékare for att {3 tillstand
att administrera ladkemedlet.

Bereda lakemedlet enligt beskrivning 1 avsnitt 5.3 till 5.5 1 denna guide och fortsétta
med infusionen enligt avsnitt 5.6, och dé folja anvisningarna for den infusionsvig som
anvinds.

Patienten ska inte vara ensam hemma utan ha séllskap av en vuxen person som kan avbryta
infusionen och varna i hdndelse av en IRR.

3.5 Premedicinering och akutbehandling

Premedicinering, oavsett om den ges pa sjukhus eller i annan medicinsk miljo (t.ex.
antihistaminer, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider), méste ges enligt specifik
ordination for patienten och ska rapporteras i infusionsdagboken (bilaga 9.3).
Behandlingen fér inte fordndras nér den ges 1 hemmet, sdvida det inte dr medicinskt
motiverat enligt behandlande ldkares bedomning.

Akutbehandling méste ges enligt specifik ordination for patienten (se dven bilaga 9.2
"Plan vid akutbehandling" for l&dmpliga atgirder i en akutsituation under infusionen)
och ska noteras 1 infusionsdagboken (bilaga 9.3). Patient, vardare och/eller formyndare
maste fa lamplig utbildning 1 hur akutlikemedel anvénds.

En lattillgidnglig, snabb och tillforlitlig kommunikationslinje maste garanteras for akuta
insatser om omedelbar ldkarvard krdvs enligt indikationerna i “Plan vid
akutbehandling” (bilaga 9.2).

Om patienten kénner av, eller vardaren uppmérksammar, en biverkning eller ndgot
problem med beredning och administrering av Lamzede®, méste behandlande likare
eller dennes foretrddare omedelbart kontaktas. Efterfoljande infusioner kan behova ges
pa sjukhus eller annan medicinsk inréttning enligt beslut av behandlande lékare eller
dennes foretradare.
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3.6 Infusionsdagboken

¢ Infusionsdagboken utgdér kommunikationsmedel for alla involverade 1 infusion 1
hemmet av Lamzede®.

¢ Infusionsskoterska/patient/vardare registrerar resultat och dtgirder frén det forsta
samtalet och all relevant information fran efterfoljande besok i infusionsdagboken.

e En kontaktlista méste fyllas 1 och finnas i hemmet i infusionsdagboken for
patienten/vardaren och infusionsskoterskan.

¢ Infusionsdagboken maste forvaras i patientens hem och den uppdateras av
infusionsskoterskan/patienten/vardaren varje ging Lamzede® administreras.

e Patienten eller vardaren maste ta med sig infusionsdagboken till sjukhuset vid varje
besok och ta med den hem efterat.

¢ [infusionsdagboken anger behandlande lékare tydligt dos (mg), antal injektionsflaskor
som ska beredas med vatten, total fardigblandad volym (ml), total volym som ska
infunderas (ml), infusionshastighet (ml/tim) samt 6vrig relevant information.
Behandlande ldkare bor ge tydliga anvisningar, 4ven om vilka likemedel som ska ges
1 hiandelse av en IRR 1 enlighet med géllande medicinska normer for akutbehandling.

o Kontaktuppgifter till behandlande ldkare och landets nationella nddnummer (112)
finns 1 infusionsdagboken.

4. UTBILDNING I BEREDNING OCH ADMINISTRERING AV LAMZEDE®
(VELMANAS ALFA)

Grundutbildning av anvindare och regelbundna uppdateringar ar viktiga atgédrder for att
sakerstilla behandlingsfoljsamhet och patientsékerhet.

Vid beredning av Lamzede® ska anvisningarna i produktresumén for Lamzede® (bilaga 9.1)
och i avsnitt 5 i den hir guiden foljas. Varje administrering av Lamzede® méste noteras i
enlighet med lokala regler och foreskrifter. Vid problem med beredning och administrering av
Lamzede® méste behandlande likare omedelbart kontaktas for beslut om ldmplig atgird innan
infusionen inleds eller fortsitter.

Om patienten/vardaren/formyndaren anser att behandlingen inte har effekt ska behandlande
lakare kontaktas.

5. INFUSION AV LAMZEDE®

Anvisningar for beredning och administrering finns 1 produktresumén (bilaga 9.1). En
detaljerad beskrivning finns i avsnitt 5.3 till avsnitt 5.6.

5.1 Forskrivning

Behandlande lékare bar hela ansvaret for dos, beredd volym som krivs, infusionshastighet,
premedicinering och akutmedicinering, samt eventuella dndringar. Forskrivningen maéste
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dokumenteras i patientens journal och i infusionsdagboken (bilaga 9.3), liksom alla &ndringar
av dos eller infusionshastighet.

Det dr viktigt att ha denna guide latt tillgdnglig och att med jimna mellanrum ga igenom
administreringsmetoden for att sdkerstdlla optimal praxis.

5.2 Utrustning

Om det dr mdjligt och tillatet enligt lokala bestimmelser ansvarar hemsjukskoterskan/
infusionsskoterskan for att ta med foljande utrustning till varje hembesdk, savida den inte
forvaras i patientens hem:

e utrustning for métning av vitalparametrar (blodtrycksmatare, stetoskop, pulsoximeter,
termometer)

e sprutpump

e slang till sprutpump

e slang for ldkemedelsadministrering (om tillampligt)

o filter 0,22 um

e vatten for injektionsvatskor

e flaskor med steril natriumkloridlésning 9 mg/ml (0,9 %)

e engangshandskar

e steril duk, bomull och kompress

e tejp for kanyl

e vid behov 22G och 24G i.v.-kanyl, beroende pa patientens &lder och vikt

e sprutor om 5 ml, 10 ml och 20 ml

¢ huddesinfektion: klorhexidin 2 % eller povidon-jod 10 %

¢ handdesinfektion

e avfallsbehallare

e heparin i 6nskad spadning (10, 100, 250 eller 500 U/ml) (om tillampligt)

e Huberndl (om tillimpligt)

e Ambu andningsballong for vuxna och barn, med tillhérande mask (om tillampligt)

e svalgtub Guedel for anvindning pa vuxna och barn (om tillampligt).

Utrustningen kan variera beroende pa nationella bestimmelser och lokala krav.

Forutom ovanstaende utrustning har hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan likemedel for
premedicinering och/eller hantering av IRR och biverkningar, enligt instruktionerna 1 tabell 2 1
bilaga 9.2.

5.3 Forberedelse infor Lamzede®-infusion

Obs! Bruksanvisning (beredning, spddning och administrering) finns i produktresumén
(bilaga 9.1). En detaljerad beskrivning finns dven i detta avsnitt.

1. Gor 1 ordning en ren arbetsyta och placera ut det material som behovs.
2. Tvitta hdnderna och ta pa engangshandskar.
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3.

Stim av dosen och antalet injektionsflaskor med Lamzede® for en infusion med
behandlande lékare, och se till att flaskorna héller rumstemperatur vid beredningen.

5.4 Beredning och spidning av Lamzede®

1.

Inspektera alla injektionsflaskor noga fore beredningen och kontrollera att de inte har
skador och att pulvret inte innehéller ndgra frimmande partiklar eller har dndrat férg.
Om du upptiacker sddana problem ska ldkemedlet inte anvidndas. Informera i sé fall
behandlande ldkare omedelbart.

Bered pulvret 1 injektionsflaskan genom att langsamt injicera 5 ml vatten for
injektionsvétskor. For att minimera skumbildning ska stralen riktas forsiktigt mot
injektionsflaskans innerviagg och inte direkt mot det frystorkade pulvret.

Placera de beredda injektionsflaskorna pd bordet, luta dem sedan ldtt och rotera varje
injektionsflaska forsiktigt i 15-20 sekunder sé& att pulvret 16ses upp. Féardigberedda
flaskor fér aldrig vindas upp och ned, roteras snabbt eller skakas. Koncentrationen i
injektionsflaskan ska nu vara 2 mg/ml.

Inspektera 16sningen med avseende pa partiklar eller fargfordndringar omedelbart efter
beredning. Lésningen maste vara klar och den far inte anvindas om den innehaller
ogenomskinliga partiklar eller har &dndrat farg. P4 grund av ldkemedlets beskaffenhet
kan den beredda 16sningen ibland innehalla vissa proteinpartiklar i form av tunna vita
tradar eller genomskinliga fibrer som kommer att avldgsnas av det inbyggda filtret
under infusion.

Dra upp den beredda losningen fran injektionsflaskorna langsamt och forsiktigt for att
undvika skumbildning i sprutan. Om méngden 16sning &r storre dn den volym som
inryms 1 en (1) spruta ska det antal sprutor som behdvs beredas sa att de snabbt kan
bytas under infusionen.

Den beredda I6sningen ska administreras med ett infusionsaggregat utrustat med en
pump och ett inbyggt filter pa 0,22 um med 1adg proteinbindande egenskap. Den totala
infusionsvolymen faststills enligt patientens vikt och skall administreras under minst
50 minuter. For patienter som véger mindre dn 18 kg och far mindre dn 9 ml beredd
16sning maste infusionshastigheten berdknas sa att infusionstiden blir minst 50 minuter.
Den maximala infusionshastigheten dr 25 ml/tim.

Infusionsvolym och infusionstid kan berdknas med hjdlp av avsnitt 6.6 1
produktresumén (bilaga 9.1) och ska noteras i infusionsdagboken (bilaga 9.3).

5.5 Fylla infusionsslangen

1.

Fyll infusionsaggregatet forsett med ett 0,22 pm-filter med 0,9 % natriumkloridlosning
och koppla filtret till sprutan.

Byt ut sprutan som innehaller 0,9 % natriumkloridlosning mot sprutan som innehéller
det utspiadda likemedlet.

Stdll in total volym som ska infunderas och anteckna den i infusionsdagboken
(bilaga 9.3).
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Eftersom losningen inte innehaller konserveringsmedel ska den administreras s& snart som
mojligt efter beredningen. Om infusionen forsenas eller ett uppehall gors i infusionen ska
16sningen forvaras vid +2 till +8 °C och anvédndas samma dag. Den far inte blandas med andra
lakemedel.

Losningen ar avsedd for engangsbruk. Ej anvént ldkemedel och avfall fran beredningen ska
darfor kasseras enligt géllande anvisningar.

5.6 Administrering av Lamzede®med sprutpump

Hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan - administrerar Lamzede® med sprutpump enligt
anvisningarna for aktuell infusionsmetod (avsnitt 5.6.1 till avsnitt 5.6.3) och noterar alla
infusioner i infusionsdagboken (bilaga 9.3).

Innan du bérjar gora i ordning utrustningen ska du se till att du har ndgra tejpremsor redo att
anvéndas och att infusionssystemets startfunktion dr inom riackhall. Placera klorhexidinet och
nagra kompresser nira dig.

5.6.1 Via perifer ven

1. Forbered patientens arm: vilj den arm som har ldmpligast vener och utfér venpunktion.

2. Nar kanylen ar placerad i venen kontrollerar du att den sitter stabilt och sdkrar kanylen
eller kanylvingarna med tejp (hypoallergen om sa kravs).

3. Ange den infusionshastighet som behandlande ldkare bestimt pd pumpdisplayen.

4. Om kanylen placerats fel ska infusionen avbrytas. Ta bort kanylen och vilj en annan
plats for venaccess.
5.6.2 Via central venkateter
1. Informera patienten eller vardaren om vilken position patienten ska inta/placeras i.
2. Palpera fram septum i reservoaren.
3. Forfyll Huber-ndlen med koksaltldsning.
4. Desinficera huden 6ver inldggningsstéllet med ldmpligt antiseptiskt medel (upprepa

proceduren tre ganger).
Stick in kanylen genom huden och septum tills den nar reservoarens botten.
6. Kontrollera om katetern fungerar genom att aspirera blod.
7. Ange den infusionshastighet som behandlande ldkare bestdmt pa pumpdisplayen.

5.6.3 Via perifert inlagd central venkateter

1. Informera patienten eller vardaren om vilken position patienten ska inta/placeras 1.
Bedom kateterstéllet genom att palpera det genom forbandet eller inspektera det visuellt
om ett transparent forband har anvints. Om patienten visar tecken péd inflammation
(svullnad, rodnad, feber osv.) vid palpation ska behandlande ldkare kontaktas for
beddomning.

Desinficera injektionsmembranet innan du injicerar i1 infusionsslangen.

Sting med en nalfri injektionsventil (neutralt tryck) och stdng oanvinda portar.
Desinficera huden 6ver inldggningsstillet med lampligt antiseptiskt medel.

Anslut ladkemedelsslangen till den nalfria injektionsventilen.

e
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6.

7.

Gor 1 ordning en spruta med 10 ml heparinlésning (10-100-250-500 U/ml enligt
ordination eller anvisningar pa katetern).
Ange den infusionshastighet som behandlande ldkare bestimt pa pumpdisplayen.

5.7 Avsluta infusionscykeln

1.

5.7.1

5.7.3

Niér den sista sprutan &r tom byter du ut doseringssprutan mot en 20 ml-spruta fylld med
0,9 % natriumkloridldsning for injektion. Spola igenom infusionssystemet med 10 ml
natriumkloridlosning for att avldgsna eventuella rester av velmanas alfa i
infusionsslangen.

Vid infusionens slut och efter minst 20 minuters observation ska patientens vitala
tecken kontrolleras innan kanylen tas bort pd ldmpligt sétt for respektive
administreringsmetod. Notera alla kliniska fynd i infusionsdagboken (bilaga 9.3) innan
du l&dmnar patientens hem.

For patienter som fir Lamzede® via perifer ven

Efter observationsperioden ska pumpen stoppas och ndlen tas bort med sterilt
forfarande.

Stdng pumpen, montera isdr infusionsaggregatet och kassera sprutan med resterna av
0,9 % natriumkloridlosning, samt aggregatet och kanylen, enligt anvisningarna.

For patienter som fiar Lamzede® via central venkateter

Stoppa pumpen efter observationsperioden och skruva av slangéinden fran Huber-nalen.
Anslut en 10 ml-spruta med 0,9 % natriumkloridlosning, eller annan 16sning enligt
lokal klinisk praxis till Huber-nélslangen och administrera l6sningen under dvertryck.
Ta bort Huber-nélen och sitt pa ett sterilt forband.

Montera isdr aggregatet och injektionsflaskan med resterna av 0,9 %
natriumkloridlosning och kassera dem enligt anvisningarna.

For patienter som fir Lamzede® via perifert inlagd central venkateter

Ta bort slangen fran den nélfria injektionsventilen efter observationsperioden. Skolj
med 20 ml koksaltlésning som ges i1 pulser, anvind tva 10 ml-sprutor for att injicera
sma bolusar pa 1-2 ml koksaltlosning och en (1) spruta med 10 ml heparinldsning (10-
100-250-500 U/ml enligt ordination eller anvisningar pa katetern).

Stoppa pumpen, ta bort sprutan med resterna av 0,9 % natriumkloridlésning och kassera
sprutan enligt anvisningarna.

5.8 Avsluta hembesoket

Efter en observationsperiod pa minst 20 minuter efter genomford infusion avslutar
hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan observationerna, kontrollerar vitala tecken och, i
hiandelse av biverkningar, IRR eller andra sidkerhetsproblem, foljer instruktionerna i ’Plan vid
akutbehandling” (bilaga 9.2) och registrerar alla kliniska fynd 1 infusionsdagboken (bilaga 9.3)
innan patientens hem lamnas.
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5.9 Uppskjuten eller avbruten behandling i hemmet

Behandlande ldkare kan besluta att skjuta upp eller avbryta behandlingen i hemmet om
patientens tillstdnd fordndras och/eller behandlingen behdver organiseras pé annat sétt.

I sa fall kommer behandlande lékare att diskutera och komma 6verens med patient/vardare/
formyndare om hur patienten ska behandlas pé kliniken.

6. SAKERHETSINFORMATION

6.1 Sikerhetsprocedurer

Lamzede® har visat sig ha god tolerabilitet. IRR, diribland dverkinslighetsreaktioner, kan dock
inte uteslutas.

Rutiner for medicinsk akutbehandling beskrivs darfor i avsnitt 6.3. Hemsjukskoterskan/
infusionssjukskoterskan dr dock sjukvardspersonal som kan hantera enzymerséttningsterapier
och medicinska nddsituationer och har nir hon/han borjade med detta arbete fatt utbildning av
behandlande lékare eller det foretag som ansvarar for infusionsterapin i hemmet, i enlighet med
lokal klinisk praxis.

Lamzede® dvervakas ocksa noga avseende biverkningar hos behandlade patienter, i enlighet
med obligatoriska sdkerhetsprocedurer.

De procedurer for akutbehandling och rapportering som ska foljas for att efterleva klinisk
standard och géllande lagstiftning beskrivs i1 féljande avsnitt.

6.2 Sikerhetsrapportering

Patienten/vardaren eller hemsjukskoterskan/infusionssjukskoterskan ska informera den
behandlande likaren om en patient som far Lamzede®-infusioner i hemmet drabbas av en
biverkning eller IRR.

Om en anafylaktoid reaktion intrdffar wunder eller efter infusionen maéste
hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan  omedelbart kontakta behandlande ldkare. Vilka
anafylaktoida reaktioner som kréver omedelbar kontakt med behandlande ldkare anges i ’Plan
vid akutbehandling” (bilaga 9.2, tabell 1).

Om patienten/vardaren eller hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan uppticker att ett misstag
begatts vid beredning och/eller administrering av ldkemedlet ska patienten eller
infusionsskoterskan informera behandlande lédkare f6r rdd om lamplig atgérd.

Behandlande lédkare ansvarar sedan for att rapportera alla misstdnkta biverkningar samt
medicineringsfel via det nationella rapporteringssystemet till:

Likemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se
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Journalen och rapporteringen av medicineringsfel sdkerstdller att systematiska och
aterkommande problem upptéicks och att atgarder dérefter kan vidtas inom systemet for
sdkerhetsovervakning.

6.2.1 Tinkbara reaktioner mot Lamzede®

Velmanas alfa har visat sig ha god tolerabilitet, men eftersom det 4r en intravends
proteinprodukt kan dverkénslighetsreaktioner inte uteslutas. Dessa brukar bendmnas IRR.

IRR definieras som de biverkningar som upptrader under infusionen eller inom 2 timmar efter
avslutad infusion av Lamzede® och som beddms vara infusionsrelaterade.

Under det kliniska utvecklingsprogrammet for Lamzede® var de vanligaste biverkningarna
viktokning (15 %), IRR (13 %), diarré (10 %), huvudvérk (7 %), artralgi (7 %), okad aptit
(5 %) och virk 1 armar och ben (5 %).

De flesta av dessa biverkningar var icke-allvarliga.

De IRR som rapporterades hos 13 % av patienterna (5 av 38 patienter) var overkénslighet,
cyanos, illamdende, krikningar, pyrexi, frossbrytningar, virmekénsla, sjukdomskénsla,
urtikaria, anafylaktoid reaktion och hyperhidros. Samtliga var av mild till mattlig
svarighetsgrad och tva var allvarliga. De IRR gick tillbaka hos samtliga patienter.

Totalt observerades fyra allvarliga biverkningar (medvetsloshet hos en patient, akut njursvikt
hos en patient, frossbrytningar och hypertermi hos en patient). I samtliga fall d&terhdmtade sig
patienterna utan nigra foljdtillstand.

6.3 Hantering av biverkningar av Lamzede®

I hindelse av en IRR inleder hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan de akutprocedurer som
krdvs och som anges i ”Plan vid akutbehandling” (bilaga 9.2) och administrerar vid behov
understddjande ldkemedel for den specifika indikationen enligt behandlande ldkares
instruktioner 1 infusionsdagboken (bilaga 9.3).

Hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan dr utrustad med de likemedel som anvénds for att
hantera en biverkning i enlighet med instruktionerna i tabell 2 i bilaga 9.2.

Hur IRR ska hanteras beror pd reaktionens svérighetsgrad. Exempel pé atgarder ar att sinka
infusionshastigheten, behandla patienten med likemedel (t.ex. antihistaminer, febernedsittande
och/eller kortikosteroider) eller avbryta administreringen och ateruppta behandlingen med
langre infusionstid (tabell 2).

6.3.1 Allvarliga allergiska reaktioner mot Lamzede®

De forsta tecknen pa en anafylaktisk reaktion visar sig framst i hud och/eller slemhinnor
(erytem, rodnad, kldda och angioddem), medan biverkningar som ar livshotande oftast drabbar
andningsorganen (obstruktion i 6vre och nedre luftvigarna) eller hjérta-karl (hypotensiv chock,
kardiovaskulir kollaps, hjértarytmi, myokardischemi). Aven symtom frdn magtarmkanalen kan
forekomma (buksmartor, krdkningar osv.).
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Ju tidigare debut, desto allvarligare reaktion. Symtomen kan upptréda plotsligt ndgra timmar
efter kontakt med den utlésande substansen, men allvarliga kliniska manifestationer visar sig
vanligen inom 30 minuter till 1 timme.

Efter en anafylaktisk reaktion ska patienten helst observeras i en trygg miljo.

Fo6ljande riktlinjer anger de forsta hjdlpen-atgérder som ska sdttas in om en allvarlig
overkénslighetsreaktion intréffar i samband med en infusion i hemmet.

Vid de forsta tecknen pa en reaktion:

1. Avbryt infusionen omedelbart.

2. Bibehall vends access med hjélp av koksaltlosning.

3. Placera patienten i1 en bekvim stidllning och om mojligt 1 Trendelenburgs lige (med
benen hogre for att forhindra hypotoni). Om patienten har svart att andas &r en sittande
position att foredra framfor liggande.

Om tecken och symtom éar allvarliga eller snabbt forsdmras ska du borja med livrdddande
atgarder och sedan omedelbart kontakta behandlande ldkare, som ger rdd om hur du ska
fortsitta enligt instruktionerna i tabell 2 i bilaga 9.2, Atgirder vid dverkiinslighet, allergiska
symtom och reaktioner. Alla &tgirder som vidtas efter en IRR dokumenteras i
infusionsdagboken (bilaga 9.3).

De ldkemedel som hemsjukskdterskan/infusionssjukskdterskan har tillgédng till kommer att
hanteras i enlighet med lokala krav och bestimmelser.

7. HANTERING AV PERSONUPPGIFTER

Kénsliga patientuppgifter kommer att hanteras 1 enlighet med dataskyddsférordningen (GDPR)
eller andra specifika lokala bestimmelser.

8. MER INFORMATION

Fullstindiga indikationer och ytterligare information om godkiind anvindning av Lamzede®
finns i produktresumén (bilaga 9.1). Mer detaljerad information om Lamzede® finns pa
Europeiska lakemedelsmyndighetens (EMA:s) webbplats
(https://www.EMA.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/lamzede).
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9. BILAGOR

9.1 Produktresumé for Lamzede®

Uppdaterad produktresumé kan hittas pa lakemedelsverket.se/LMF och fass.se.
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9.2 Plan vid akutbehandling

Lamzede® har visat sig ha god tolerabilitet. IRR, sisom &verkinslighetsreaktioner och
anafylaktiska reaktioner, kan dock inte uteslutas. Kliniska tecken och manifestationer av
anafylaxi redovisas i tabell 1 nedan, indelade efter organsystem och allvarlighetsgrad.

Tabell 1 — Bedomning av en anafylaktisk reaktions intensitet

Huden Mag-tarmkanalen | Andningsvigarna | Hjirta- Nervsystemet
kirl
Milda Plotslig Klada i munnen, Nistippa och/eller - Beteendeforandring,
klada i illamaende, léttare nysningar, oro/angest
6gon och buksmirta rinnsnuva, tryck
nésa, Over brostet
generell
klada,
hudrodnad,
urtikaria
Mittliga Enligt ovan Enligt ovan Enligt ovan Takykardi Kénsla av
+ + + (6kning overhdngande fara
angioddem svullna léppar, heshet, skéllande med
krékningar, hosta, 15 bpm)
krampande svéljsvarigheter,
buksmartor, diarré stridor, dyspné,
vasande/pipande
andning
Allvarliga Enligt ovan Enligt ovan Enligt ovan Hypotoni Forvirring,
+ + och/eller medvetsloshet
avforingsinkontinens | cyanos eller O, - kollaps,
mittnad < 92 %, arytmi,
andningsstillestand svér
bradykardi
och/eller
hjértstopp

bpm = slag per minut.

Kaélla: 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.

Om nagot av ovanstdende angivna kliniska tecken pa anafylaktisk reaktion uppkommer under
besoket kommer infusionsskoterskan att vidta livrdddande atgdrder och sedan omedelbart
kontakta behandlande ldkare som ger rad om fortsatt behandling enligt instruktionerna i
tabell 2.

Alla dtgirder méste bekréftas av behandlande lékare i det fall en reaktion skulle intréffa. Ingen
procedur kommer att utforas utan bekriftelse fran behandlande lékare.
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Tabell 2 — Atgiirder vid dverkiinslighet, allergiska symtom och reaktioner

Symtom och reaktioner

Rekommenderade/foreslagna atgiarder

Rekommenderade/foreslagna
likemedel

héndelsen.

Milda 1. Minska infusionshastigheten med Om akutinstans eller behandlande
Huvudvirk, feber, 50 % eller 6vervég att avbryta lakare ger instruktionen,
viarmevallningar, yrsel, infusionen om tilldmpligt. administrera:
tremor. 2. Ring nédnumret (112) och darefter e paracetamol 15 mg/kg, dosen
behandlande lidkare for instruktioner, kan vid behov upprepas efter
dven vad géller vilka ldkemedel som 4-6 timmar, eller
ska ges. e ibuprofen: 10 mg/kg, dosen
3. Om symtomen kvarstar 10 minuter kan vid behov upprepas efter
efter den forsta minskningen av 6-8 timmar, eller
infusionshastigheten, minska e orala/i.v. antihistaminer; eller
hastigheten med ytterligare 25 % eller | o  andra liikemedel beroende pa
overvig att avbryta infusionen om typen av symtom.
tillampligt.
4. Kontakta behandlande ldkare igen for
anvisningar, dven vad géller vilka
lakemedel som ska ges.
5. Avbryt infusionen om symtomen
kvarstér efter 10 minuter.
6. Avsluta infusion i hemmet.
Mittliga 1. Avbryt administreringen. Om behandlande ldkare ger
[llaméende, takykardi, 2. Ring nédnumret (112) och dérefter instruktionen och baserat pa
brostsmirta, generaliserat behandlande lakare for instruktioner, symtomens karaktér (se
hudutslag och/eller aven vad géller vilka likemedel som avsnitt 6.3 for dosering och
urtikaria, kl&da, hypertoni, ska ges. indikationer):
svar huvudvark, 3. Administrera den ordinerade e antihistaminer i.m./i.v., eller
krékningar, diarré, behandlingen. e kortikosteroider i.v.
buksmartor, dyspepsi, 4. Informera behandlande lidkare och be
muskel- eller ledvérk. om en beddmning innan nagon ny
infusion i hemmet ges.
5. Auvsluta infusion i hemmet.
Allvarliga 1. Avbryt administreringen omedelbart. Behandling rekommenderad via
Hypotoni och chock, 2. Ring nédnumret (112). nddnummer (112) baserat pa
andfaddhet, vésande/ 3. Berditta att du ar sjukskoterska och typen av symtom (se text for
pipande andning, hypoxi, beskriv situationens allvar. dosering och anvisningar):
takypné, bronkospasm, 4. Uppge telefonnummer och adress. e adrenalin i.m./i.v., eller
hosta, larynxddem, 5. Bestill omedelbar ambulans. e antihistaminer oralt/i.m./i.v.,
andningssvikt, cyanos, 6. Tala om att du &r utbildad 1 forsta eller
hjartarytmi, angioédem hjdlpen. e kortikosteroider i.v./oralt,
och anafylaktiska 7. Tala om att du har en forsta hjdlpen- eller
reaktioner (svullnad av ldda och be om rad huruvida det dr e beta-2-agonist i sprayform
héinfier, fotter, fotleder, lampligt att sétta in forsta hjdlpen i e koksaltlosning (som tilligg
ansikte, ldppar, mun eller vantan pa ambulans. vid behov).
svalg som kan orsaka 8. Utfor vid behov éterupplivning i
svilj- eller enlighet med S-HLR/S-HLR Barn-
andningssvarigheter) riktlinjerna.
9. Informera behandlande likare om

i.m. = intramuskulér; i.v. = intravends, S-HLR = Sjukhus hjért- och lungrdddning
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9.3 Infusionsdagbok

Infusionsdagbok for infusion i hemmet av Lamzede®

Allménna uppgifter (fylls i av behandlande likare)

Nodnummer:

KONTAKTUPPGIFTER

Patient Namn
Fodelsedatum
Adress
Postnummer, ort
Telefon

Kontaktuppgifter till patientens Namn

vardare
Adress
Postnummer, ort
Telefon

Infusionsskoterska/hemsjukskoterska | Namn
Organisation
Adress

Postnummer, ort

Behandlande ldkare

Namn

Sjukhus

Adress

Postnummer, ort

Telefon

No6dnummer

Apotek

Namn

Adress

Postnummer, ort

Telefon
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Uppgifter om administrering (fylls i av behandlande lékare)

Lamzede® administrerat sedan Datum (dd-mmm-34éa):
Forsta Lamzede®-infusionen i Datum (dd-mmm-34éa):
hemmet

Doseringsregim for Lamzede®

- Dos (mg)

- Frekvens

- Antal Lamzede®-flaskor som ska
beredas med vatten

- Total beredd volym (ml)

- Total volym som ska infunderas
(ml)

- Infusionshastighet (ml/tim)

Premedicinering (i tilldmpliga fall)

Skl till att ge Lamzede®-infusion i
hemmet

Resultat och atgarder vid det
inledande samtalet

Ange vilket stod infusionsskoterskan
ska ge i hemmet
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Infusionsformulir
(Fylls i vid varje infusion)

e Patienten och/eller vardaren har informerats om de risker som Lamzede®-infusion i
hemmet kan medfora och har fétt lamplig utbildning i anvéndning av akutldkemedel.

e [ héndelse av en IRR maste infusionen avbrytas omedelbart.

o Atgiirder som madste vidtas vid en allvarlig IRR beskrivs i avsnitt 9.2 ”Plan vid
akutbehandling” samt géllande kontaktuppgifter for akutsituationer ovan. Forvara

denna information ltt tillgdnglig under infusionen.

Infusionsdatum

Datum (dd-mmm-244aa)

Patientens allménna
hilsotillstand — Beskriv nya
hilsoproblem som tillkommit
innan infusionen ges, om
tillimpligt

Dos

Antal Lamzede®-flaskor som
ska beredas med vatten

Total beredd volym (ml)

- Total volym som ska
infunderas (ml)

Administreringens varaktighet

- Infusionshastighet (ml/tim)

Eventuella problem/
anmérkningar som ror
infusionen (t.ex. IRR, vidtagna
atgirder och resultat)

Namn pa person som ar
ansvarig for infusionen, samt
datum

- Sjukskéterska

- Vérdare (om annan

dn ovanstdende)
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