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ELFABRIO

(pegunigalsidase alfa)

Infusionsbehandling i hemmet

Guide for patienter med Fabrys sjukdom/vardare/hélso-
och sjukvardspersonal for att hjélpa till med infusionen
hemma for att férhindra medicineringsfel

Viktig sakerhetsinformation

vDetta lakemedel &r foremal for utdkad dvervakning. Detta kommer att géra det méjligt att snabbt
identifiera ny sakerhetsinformation. Halso- och sjukvardspersonal uppmanas att rapportera varije
misstankt biverkning.
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1. SYFTET MED DENNA GUIDE

Syftet med detta dokument &r att tillhandahalla relevant information fér patienten/vardare/hélso- och
sjukvardspersonal (HCP) for att administrera ELFABRIO hemma och fér att férhindra medicineringsfel.

Administrering av ELFABRIO hemma kan dvervagas for patienter som tolererar sina infusioner val.

Beslutet att Overféra ELFABRIO-behandlingen till patientens hemmiljé fattas av den behandlande
lakaren enligt patientens dnskemal och medicinska status.

2. KRAV OCH ORGANISATION AV INFUSION I HEMMET

Foljande krav maste beaktas for att sdkerstalla att ELFABRIO-infusioner kan ges sékert, effektivt och
tillforlitligt i patientens hem.

2.1. Checklista for infusion i hemmet

e Patienten och/eller vérdare har informerats av behandlande lakare om den behandling som ska
ges i hemmet, de risker som &r férknippade med detta och tillhandahallandet av medicinsk
hjalp i hemmet, och samtycker till behandling i hemmet.

e Patienten och/eller vardare férstar sjukdomen och har utbildats for att kdnna igen mojliga
biverkningar, inklusive infusionsrelaterade reaktioner (IRR) och férstar proceduren som ska
foljas om de intraffar (dvs. beddma om akutbehandling behdvs, ge eventuell akutbehandling,
samt informera om symtom som tyder pa biverkningar till hélso- och sjukvardspersonal for
korrekt beddmning och hantering).

e Hemmiljopn maste vara lamplig fér infusionsbehandling i hemmet, dvs. en ren miljo med el,
vatten, telefon, kylning och ett fysiskt utrymme for forvaring av ELFABRIO och
infusionstillbehor.

e Patienten och vardare ska ha informerats om hur sjukvarden ska kontaktas vid behov, i
hdndelse av en infusionsrelaterad reaktion. Patienten ska inte vara ensam hemma, utan med
en vuxen person som kan stoppa infusionen och varna i handelse av en IRR. Patienten har
informerats om att infusionen alltid ska administreras i narvaro av en vardare som &r tillrackligt
utbildad i hur man ska agera i handelse av biverkningar, IRR och medicineringsfel i enlighet
med lokala krav for implementering av infusionsbehandling i hemmet.

2.2. Ldkemedels- och infusionsutrustning

Patienten har recept p& behandlingsldkemedel, férmedicinering och akutbehandling. Annan nédvandig
utrustning kommer att tillhandahdllas patienten i enlighet med lokala arrangemang och férordningar.

Transport fran apoteket maste ske enligt féljande transportkedja samt uppfylla féljande aktiviteter:

e Temperaturkontroll av l&kemedel under transport fran apotek/lager till patientens hem.
e Kylvaskan bor ha en temperatur pa +2 - +8 °C.

2.2.1. ELFABRIO

ELFABRIO (20 mg per injektionsflaska) kommer att tillhandahéllas i form av en vétska i genomskinliga
10 ml injektionsflaskor av glas, férslutna med gummiproppar och forseglade med aluminiumtatningar.
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De maste férvaras i ett rent kylskap vid en temperatur mellan +2 °C och +8 °C. Far ej frysas eller
skakas.

2.2.2. Infusionsutrustning

Heparinspruta 100 e/ml PF 5 ml/12 ml (endast for centralslangar)
Antiseptiskt hudrengoéringsmedel, tex Hibiscrub

IV-pase(ar) med 0,9 % natriumklorid beroende pa spadningsbehoven
Akututrustning inklusive ldkemedel for akutbehandling

Stasband

Lakemedel for formedicinering (om tillampligt)

o [V-stativ

e Infusionspump

e Behdllare for biologiskt avfall

e Alkoholservetter

e Icke-sterila handskar

e Sprutor om 30 ml, 10 ml och 3 ml

e 2 st ndlfria ventiler

e 2 st 10 ml sprutor med 0,9 % natriumklorid

o [V-kateter/Huber/forlangningsset (efter behov)
e IV-startsats/centralslangsats per atkomst

e 0,2 mikrometers infusionsslang

e Ventilerad spets for atkomst till injektionsflaska
e 18G ndl

o Tejp

[ )

[ )

[ )

[ )

[ )

[ )

2.2.3. Behandling fére infusion

Behandling fére infusion (t.ex. antihistaminer, paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider) maste, om de
administrerats pa sjukhus eller annan medicinsk miljo, tillhandahdllas i hemmet baserat pa den
patientspecifika ordinationen och ska beskrivas i loggboken (separat dokument).

Denna behandling far inte &ndras i hemmet, savida det inte &r medicinskt motiverat enligt behandlande
lakares beddmning.

2.2.4. Nodutrustning och lakemedel

Det landsspecifika nationella nédnumret (112) och/eller behandlande l&kare maste ocksa ringas om en
infusionsrelaterad reaktion (IRR) intraffar under eller efter avslutad infusion. Varje IRR maste
rapporteras i enlighet med lokala regler och férordningar.

e En tillganglig, snabb och tillforlitlig kommunikationslinje maste sakerstéllas for att paskynda
akutinsatser om omedelbar medicinsk vard kravs, enligt de indikationer som ingar i “Plan for
akutbehandling” som anges i avsnitt 5.3 och loggboken (avsnitt 3)

e Om patienten upplever en biverkning (se avsnitt 5.1) under eller kort efter infusionen ska
procedurerna som anges i avsnitt 5.3 som “Plan for akutbehandling” féljas. Infusionen ska
avbrytas omedelbart och behandlande ldkare eller hans/hennes utsedda ombud ska kontaktas
for radgivning. Efterféljande infusioner kan behéva ske pa sjukhus eller i annan medicinsk miljo.

Lakemedel for forbehandling och/eller for behandling av infusionsrelaterade reaktioner (IRR) ska
forskrivas av behandlande lakare och finnas tillgangliga i hemmet vid heminfusion av ELFABRIO.
Patienten/vardare/hélso- och sjukvardspersonal ska ges utbildning i hur och nar dessa ldkemedel ska
anvandas.
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Kit fér akutbehandling bestar av:

o Adrenalin i autoinjektor (‘adrenalin-penna’)
o Kortison
o Eventuella ytterligare artiklar enligt lakarens ordination.

Om patienter upplever, eller om hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan eller vardare identifierar,
nagon biverkning eller ndgot problem med spadning och/eller administrering av ELFABRIO maste de
omedelbart kontakta den behandlande lakaren eller hans/hennes medicinska ombud. Efterféljande
infusioner kan behdva ske pa sjukhus eller i annan medicinsk miljo enligt behandlande |&kares eller
hans/hennes medicinska ombuds bedémning.

3. LOGGBOKEN
Loggboken ar ett separat dokument (se bilaga 10.1).

Loggboken fungerar som ett kommunikationsmedel for alla som ar involverade i administrering av
ELFABRIO i hemmiljo.

Patienten/vardare ska registrera resultaten och atgarderna fran det sista infusionsbeséket innan
heminfusionen startade, samt all relevant information fran efterféljande besok i loggboken.

En resurskontaktlista maste fyllas i och finnas tillgénglig hemma i loggboken for patienten och/eller
vardare.

Loggboken maste férvaras i patientens hem och ska uppdateras av infusionsskdterskan/patienten/
vardare varje gang ELFABRIO administreras.

Patienten maste ta med sig loggboken till sjukhuset vid varje besék och ta med den hem efterat.

I loggboken anger behandlande lakare tydligt dos, erforderlig infusionsvolym, infusionshastighet samt
eventuella &ndringar. Den behandlande Idkaren anger tydligt vad som maste géras och vilka procedurer
som ska foljas och vilka lakemedel som ska administreras i handelse av en allvarlig infusionsrelaterad
reaktion (IRR), i linje med gallande medicinska standarder for akutbehandling. Kontaktuppgifter till
behandlande ldkare och landsspecifikt nationellt nédnummer (112) finns dokumenterade i loggboken
(resurskontaktlista).

Den ELFABRIO-dos som kravs, volym, infusionshastighet, formedicinering, akutldkemedel samt
eventuella andringar kommer att faststdllas av behandlande lakare. Ordinationen ska skrivas i
loggboken. Alla &ndringar av denna ordination (dos, volym eller infusionshastighet) maste pa nytt
rapporteras i loggboken. Det &r viktigt att ha denna guide till hands och regelbundet ga igenom
administreringssattet. Detta kommer att sdkerstalla optimal praxis samt ar ett effektivt satt att
kommunicera med behandlande Idkare.

4. STEGVISA INSTRUKTIONER OM BEREDNING OCH ADMINISTRERING AV ELFABRIO

Varje administrering av ELFABRIO ska registreras i loggboken. I handelse av problem med beredning
och/eller administrering av ELFABRIO ska patienten eller vardare kontakta den behandlande I&karen
for att faststalla lamplig atgard innan infusionen pabérjas eller fortsatter enligt beskrivningen |
loggboken.
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Infusionen ska alltid administreras i narvaro av en vuxen som ar kunnig i infusionsprocedurerna och
har 1dmplig utbildning i hur man ska agera i handelse av IRR och medicineringsfel, enligt bedémning
av behandlande ldkare eller infusionspersonal.

4.1. Forbereagelse och administrering av Iékemedel - Flbodesschema

¢Innan beredningen paborjas ska du bekrafta att all utrustning finns tillganglig for att forbereda infusionspasen \
*Ta emot injektionsflaskor med lakemedel i en temperaturkontrollerad férsandelse

¢ Bekréafta att transportbehallaren ar forseglad och intakt

Beredning av ¢ L3t injektionsflaskorna sta i rumstemperatur (30 minuter) och kontrollera att de ar farglosa och fria fran synliga partiklar
infusionspase *Registrera batchnummer och utgangsdatum for var och en av injektionsflaskorna i loggboken (bilaga 10.1)

e Kontrollera dos- och spadningsspecifikationer i loggboken (bilaga 10.1)

e Fortsatt med lakemedelsberedningen enligt beskrivningen i instruktionerna

e Registrera dosen samt datum/tid fér beredning i loggboken (bilaga 10.1) /

\

*Beddm om formedicinering behdvs
¢ Bekrafta innehall och utgangsdatum pa lakemedel for formedicinering och pa alla artiklar i kitet for akutbehandling
¢ Bekrafta att infusionspumpen ar laddad (kontrollera batteristatus och informera lakaren nar byte behovs)

Fi)’rl:feredel%e I «Bekrifta dosinstéllningarna pa infusionspumpen. Kontrollera vitalparametrar (kroppstemperatur, puls, andningsfrekvens
ECINNRGCEIIENE  dvs antal andetag/minut, blodtryck och vakenhetsgrad) fére infusion (inom 10 minuter fére infusionen)

lakemedels- *Forin IV-katetern eller férbered central venkateter
infusion J

~

¢ Fyll slangen med koksaltlésning. Volymen som beh6vs kan variera beroende pa vilken pump/slang som anvands
¢ Anslut den fyllda slangen till den férberedda infusionspasen och till IV/central venkateter
¢ Administrera infusionen av ldkemedel enligt instruktionerna. Registrera starttid for infusionen
LCIUIRERITETE « (ontrollera vitalparametrar var 30:e minut fram till slutet av infusionen
Ié|.<eme.dels— e Overvaka for tecken pa infusionsreaktion
[nivsion e Tom infusionspase indikerar Sluttid for infusion och Starttid for klinisk observation /

*Spola slangen med 20 ml koksaltlésning med samma infusionshastighet som infusionen \

¢ Koppla bort infusionsslangen fran IV-slangen

eLamna kanylen/den centrala venkatetern redo om den skulle beh6va anvdndas under observationstiden, tex for
behandling vid en allvarlig infusionsrelaterad reaktion

e Utvdrdera infusionsstéllet for att sdkerstalla att det inte finns nagon reaktion

e Kontrollera vitalparametrar var 60:e minut och vid slutet av den kliniska observationen

¢ Registrera sluttid for observationsperioden

e Kassera allt anvant material pa ratt satt, enligt lokala rutiner, i pase for biologiskt riskavfall eller behallare for skarande
och stickande avfall enligt vad som ar lampligt

Klinisk
observation

4.2. Beredning av ELFABRIO-infusion

Om patienten/vardare, eller halso- och sjukvardspersonalen, blir medveten om att ett misstag har
begatts vid beredningen och/eller administreringen av ldkemedlet ska de informera den behandlande
lakaren sa att han/hon kan faststélla 18mplig atgard.

Uppratthall strikt aseptiska forhallanden medan du utfér alla forberedelseaktiviteter

1. Forbered ett rent, plant arbetsomrade och l&gg fram det material som behdvs.
2. Forvara kitet for akutbehandling nara till hands under infusionen.

Kontrollera att antalet injektionsflaskor som mottagits ar korrekt. OBSERVERA: OM ELFABRIO
FORVARATS ELLER TRANSPORTERATS VID FELAKTIG TEMPERATUR, STARTA INTE
INFUSIONEN. RING OMEDELBART LAKAREN FOR YTTERLIGARE INSTRUKTIONER.
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Kontrollera batchnummer, utgdngsdatum (anvénd inte ELFABRIO efter det angivna
utgangsdatumet) och aktuell ordination och ta sedan fram ratt antal kartonger for att férbereda
den ordinerade dosen. Injektionsflaskorna &r endast avsedda for engangsbruk.

Lat det nédvandiga antalet injektionsflaskor uppna rumstemperatur fére spadning (cirka
30 minuter).

Tvéatta handerna med tval och vatten.
Forbered den medféljande infusionspasen fér att starta processen.

Ta ut injektionsflaskorna med ELFABRIO ur sina kartonger och inspektera injektionsflaskorna.
Anvand dem inte om locket saknas eller dr skadat. Anvand dem inte om l&dkemedlet ar
missfargat eller innehaller partiklar.

Se till att flaskorna med ELFABRIO har fatt varmas upp till rumstemperatur. Varm inte
injektionsflaskorna med varmvatten eller i mikrovagsugn.

4.3. Spéddning av ELFABRIO

Den rekommenderade dosen ska spadas med 0,9 % natriumklorid till en total volym baserat pa
patientens kroppsvikt. Rekommenderad dos och infusionsvolym finns angiven i loggboken (bilaga 10.1).

OBSERVERA: I vissa specifika fall kan lékemedlet beredas pa apoteket och skickas (i en kylldda) under
temperaturkontrollerade férhéllanden (2-8 OC) till patientens plats for administrering.

1.

N

No v hkw

10.

11.

Ta bort skyddslocken fran ELFABRIO-flaskorna och torka av varje gummiférsegling med
aseptisk teknik med en alkoholservett. Anvand en servett for varje injektionsflaska. L&t
flaskorna torka.

Torka av injektionsporten pa IV-pasen med 0,9 % natriumklorid med en alkoholservett. Lat
injektionsporten torka.

Anslut en 18G nal till den nélfria ventilen.

Ta bort nalskyddet och fér in nélen i injektionsporten pa IV-pasen.

Sakra anslutningen av den nélfria ventilen till IV-pdsens injektionsport med tejp.

Rengdr ventilen med en ny alkoholservett och &t ventilen torka helt.

Innan ELFABRIO tillsatts till IV-pasen med 0,9 % natriumklorid maste en lika stor mangd
natriumklorid avlagsnas fran IV-pasen.

Exempel:

e Patientens kroppsvikt ar 80 kg

e Patientens ordinerade dos ar 1 mg/kg = 80 mg

e Koncentrationen av injektionsflaskan med ELFABRIO ar 20 mg/10 ml (2 mg/ml)

e En patient pa 80 kg ska da fa 40 ml ELFABRIO och da behdéver 40 ml natriumklorid
avlégsnas fran IV-pasen innan ELFABRIO tillsatts

Anslut 30 mil-sprutan till den nélfria ventilen/porten och avldgsna utréknad méngd 0,9 %
natriumklorid fran IV-pasen. Kassera dem i soporna.

Anslut en uppdragningskanyl till en steril 10 ml-spruta (och 3 ml-spruta efter behov).

Ta bort skyddslocket fran den uppdragningskanylen. Hall injektionsflaskan med ELFABRIO
stadigt pa bordet och fér in spetsen mitt pa gummitatningen.

vand pa injektionsflaskan och dra upp innehallet i sprutan.
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12. Skruva loss sprutan fran spetsen och fast sprutan direkt vid den nalfria ventilen pa IV-pasens
injektionsport. Injicera langsamt l&kemedlet i IV-pasen.

13. Satt tillbaka sprutan pa spetsen och ta bort spetsen fran den tomma injektionsflaskan. Fér nu
in den i nasta injektionsflaska med ELFABRIO, med bibehallen aseptisk teknik.

14. Upprepa dessa steg tills den totala berdknade dosen av ELFABRIO har éverforts till IV-pasen.

OBS! Beraknad volym kan krava att mindre én maximal volym (10 ml) tas ut ur den sista
injektionsflaskan som anvénds for infusionen (delvis anvandning av injektionsflaskan).

15. Ta bort den nalfria ventilen och nalen pa 18G fran injektionsporten och slang dem i behallaren
for biologiskt avfall.

16. Kassera alla injektionsflaskor med ELFABRIO i behallaren for biologiskt avfall och dokumentera
eventuell mangd lakemedel som kasserats i loggboken.

17.Vand infusionspasen forsiktigt upp och ned for att blanda 16sningen och undvik alltfor kraftig
skakning och rorelse.

4.4. Administrering

Utspadda I6sningar av ELFABRIO ska anvandas omedelbart. Om omedelbar anvandning inte ar maojlig
kan den utspadda I6sningen férvaras i upp till 24 timmar i kylskép eller 8 timmar i rumstemperatur,
skyddat mot ljus.

Om ldkemedel inte kan anvandas inom dessa tidsramar maste det kasseras. KONTAKTA OMEDELBART
den behandlande lakaren eller hans/hennes ombud.

Tidpunkten for beredning ska vara den tid d& infusionsberedningen &r klar och redo att administreras
till patienten.

ELFABRIO-dosen, infusionshastigheten samt eventuella férandringar kommer att faststdllas av den
behandlande Idkaren.

Behandlingen far inte &ndras i hemmet, savida det inte & medicinskt motiverat enligt den behandlande
|&karens bedémning.

Infusionen ska administreras intravendst med en forprogrammerad pump under en viss tidsperiod.
Pumpen kommer att forinstallas av lakarens team fore den forsta infusionen i hemmet.

OBSERVERA: Instillningarna pd pumpen forblir desamma som de programmerade
infusionsinstaliningarna. Overvaka pumpskarmen som indikerar méngden infunderad vétska. Notera
det i loggboken (bilaga 10.1).

4.4.1. Venods atkomst

Om patienten har en anordning fér vends atkomst (exempelvis intravends kanyl eller central
venkateter) for tillférsel av ELFABRIO kommer patienten och/eller vardare att instrueras i hur man tar
hand om anordningen, om detta inte redan har visats under sjukhusbaserade infusioner.

Korrekt vard i hemmet av en enhet fér vends atkomst innebar regelbunden spolning med heparin for
att férhindra koagulering och anvandning av steril teknik for att halla enheten fri fran smittdmnen.

Patienten och/eller vardare kommer att informeras om féljande nédvandiga steg:
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4.4.2.

LA

e Tack stallet med genomskinligt tackande férband ndr det anvands. Inget férband behdvs
nar det inte anvands.

« Spola med 5 ml 0,9 % NaCl-16sning fére och efter varje anvandning.

e Spola med 5 ml heparin (100 E/ml) efter varje anvandning.

Féra in nalen i venen

Se till att ndgra tejpremsor hénger redo fér anvandning och att infusionssystemets start &r
inom rackhall. Placera alkoholservetterna i narheten tillsammans med nagra kompresser.

Ta ut infusionsnalen ur férpackningen.

Lat patienten sitta ner och vila en arm pa bordet (helst p& en ren duk).

Applicera stasbandet och desinficera omradet dar nalen ska féras in och |&t det torka.

Strack huden och fér in nalen (med 6gat uppat) i en latt vinkel genom huden och in i venen.
N&r nélen har kommit in i venen kommer blod att synas i bérjan av slangen.

For in nalen cirka 0,5 cm i venen for att sakerstélla att den inte omedelbart &ker ut igen.
Anvand tejp for att halla nélen pa plats.

Slapp stasbandet och ta bort det.

. Procedur

Ta bort skyddslocket fran 0,2-mikrometersslangens spets och for in den i infusionsporten pa
IV-pésen med ELFABRIO.

Hang IV-pasen pa IV-stativet och fast ldkemedelskassetten pa pumpen.

Erhall intravends atkomst (se avsnitt 4.4.1 och/eller avsnitt 4.4.2)

Fyll slangen och anslut den till patienten for att starta infusionen. Fyll INTE vatska i slangen
nar den ar ansluten till patienten.

Se till att lakemedlet administreras med ordinerad infusionshastighet.

Patienten ska sitta ner och vara avslappnad medan infusionen sker.

Om nagot larm skulle intréffa ska du atgarda problemet enligt pumpspecifika instruktioner:

o I handelse av “luft i slang” ska du stoppa infusionen, koppla bort slangen fran patienten
och knacka férsiktigt pa slangen for att flytta alla bubblor till ndra slangens &nde (for
att begransa eventuellt sloseri med studielakemedel) och fylla slangen for att sakerstalla
att all luft avlagsnas.

o I handelse av "nedatgdende ocklusionslarm” ska du kontrollera om infusionsslangen
och/eller kanylen &r tilltdppt. Om nélen eller kanylen &r tilltdppt ska den inte spolas.
Satt istallet en ny nal eller kanyl i en annan inféringspunkt och avlagsna den tilltdppta
kanylen.

I héndelse av en dverkanslighetsreaktion mot Idkemedlet eller en nddsituation, 1as avsnitt 5.1,
5.2 och 5.3.

Pumpen larmar vid slutet av infusionen. En tom infusionspase anger sluttiden for infusionen
och starttiden for den kliniska observationsperioden (se avsnitt 4.3).

OBSERVERA: Ta inte bort den intravendsa kanylen an.

Spola infusionsslangen med 20 ml koksaltlésning.
Nar pumpen indikerar att 20 ml har infunderats ska pumpen stoppas manuellt.
Avlagsna infusionsslangen fran patientens intravendsa kanyl eller centrala venkateter.

OBSERVERA: Den intravendsa kanylen ska sitta kvar under hela observationsperioden efter infusionens

slut.
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I slutet av infusionen kan alla IV-pdsar och administreringsslangar kasseras i hushallsavfallet om de
inte &r kontaminerade med synligt blod. Kontaminerade slangar och IV-ndlar ska kasseras i behallaren
for biologiskt avfall.

4.4.4. Matning av vitalparametrar

Vitalparametrar (blodtryck, kroppstemperatur, andningsfrekvens och puls) ska kontrolleras minst 10
minuter fore infusionen, var 30:e minut under infusionen samt vid slutet av infusionen.

Under den kliniska observationsperioden efter infusionen kommer vitalparametrar att kontrolleras var
60:e minut samt i slutet av besdket/observationsperioden.

4.5. Observationsperiod

Under de tre férsta infusionerna i hemmet bor skéterskan eller vardaren stanna hos patienten i tva
timmar efter att administreringen ar klar for att sakerstalla att patienten har tolererat lakemedlet utan
komplikationer (se avsnitt 5).

Vi efterféljande infusioner i hemmet kan observationsperioden minskas till en timme efter att
administreringen ar klar om behandlande ldkare samtycker till detta.

Kontrollera vitalparametrar var 60:e minut tills observationstiden har avslutats och pa& nytt vid
observationsperiodens slut.

I handelse av ndgon biverkning/IRR eller annat sékerhetsproblem ska du félja instruktionen som anges
i “Plan for akutbehandling” (se avsnitt 5.3) och registrera alla observationer inklusive vitalparametrar i
loggboken (bilaga 10.1).

Ndr observationsperioden ar éver ska patientens intravendsa kanyl/centrala venkateter avlagsnas enligt
lokala standardprocedurer och allt anvént material kasseras pa lampligt satt i en pase for biologiskt
riskavfall eller behallare for skarande och stickande avfall.

Dessutom bor ett samtal med en sjukskoterska eller vardare till patienten ske en timme efter
observationsperioden for att folja upp tolerabiliteten efter infusionen.

5. SAKERHETSINFORMATION FOR ELFABRIO: INFUSIONSRELATERAD REAKTION (IRR)

ELFABRIO har visat sig ha god tolerabilitet, men eftersom det ar en intravends proteinprodukt kan
overkanslighetsreaktioner, inklusive allvarliga sadana, inte uteslutas. Dessa kallas allmant for
infusionsrelaterade reaktioner (IRR).

IRR, vilket definieras som relaterade biverkningar med debut efter infusionsstart och upp till 2 timmar
efter avslutad infusion, har rapporterats (se avsnitt 4.8 av produktresumeén).

De vanligaste rapporterade symtomen pa en IRR var éverkanslighet, kldda, illamaende, yrsel, frossa
och muskelsmarta. 1 likhet med andra intravendsa proteinprodukter kan allergiliknande
dverkanslighetsreaktioner forekomma som kan omfatta lokalt angioddem (inklusive svullnad av ansikte,
mun och hals), bronkospasm, |agt blodtryck, generaliserad urtikaria, svarighet att svalja, utslag,
andnoéd, blodvallning, obehag i brostet, kldda och néstappa.
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5.1. Identifiering

Infusionsrelaterade reaktioner (IRR), inklusive allvarliga éverkanslighetsreaktioner eller anafylaktiska
reaktioner, kan uppsta efter behandling med ELFABRIO. Tecken pa och manifestationer av anafylaxi

enligt system och svarighetsgrad rapporteras i tabell 1 nedan.

bpm = slag per minut.

Tabell 1 - Bedémning av intensiteten pa en anafylaktisk reaktion

Hud Magtarm- Andningsvdgar Hjarta och Nervsystemet
kanalen brostkorg
Lindriga Pltslig kldda  Klada/ pruritus  Né&stappa och/ - Foérandring i
i dgon och i munnen, eller nysningar, beteende,
nasa, illamaende, rinnsnuva, tryck angest
generaliserad lindrig Over brostet
klada, buksmarta
hudrodnad,
nasselutslag
Mattliga Som ovan Som ovan Som ovan Okad Katastrof-kansla
+ + + hjartrytm
Angioddem svullnad av heshet, (6kning med
(svullnad i |appar, skrallhosta, 15 bpm)
ansikte, mun krakningar, svéljsvarighet,
och hals) smarta och stridor (biljud vid
Kramper | inandning),
buken, diarré  andnod, vasande
andning
Svara Som ovan Som ovan Som ovan Onormalt 1agt Forvirring,
+ + blodtryck och/  medvetsléshet
avforings- blaaktig eller kollaps,
inkontinens missfargning av hjartrytm-
hud/slemhinnor rubbningar,
eller Oz-méttnad svar
< 92 %, bradykardi
andnings- (1ag
stillestand hjartfrekvens)
och/eller
hjartstillestand

Kalla: 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 négot av ovanstdende rapporterade kliniska tecken pa anafylaktisk reaktion intraffar under eller
efter infusion av ELFABRIO ska vardare vidta livraddande atgérder och déarefter omedelbart ringa
nodnumret (112) eller behandlande lakare som sedan kommer att ge vagledning om hur man ska ga
vidare enligt instruktionerna i tabell 2.

5.2. Behandling och hantering
Foljande riktlinjer anger de férsta hjdlpen-rutiner som ska anvandas for att hantera en allvarlig
overkanslighetsreaktion under administrering av Iakemedlet i hemmet.

Vid de forsta tecknen pé en reaktion:

e Sluta omedelbart administrera lakemedlet

e Uppratthall venatkomst med koksaltlésning

e Placera patienten i en bekvam position och, i mojliga fall, i Trendelenburg-ldge (med benen
upphéjda for att forhindra 1agt blodtryck). Om patienten har svart att andas &r sittande
position att foredra framfor att ligga ner

1"
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e Om tecknen och symtomen &r svara eller férsdmras snabbt ska du vidta livraddande
atgarder och sedan omedelbart ringa ndédnumret (112) eller behandlande I&kare som sedan
kommer att ge vagledning om hur man ska ga vidare enligt instruktionerna som rapporteras
i tabell 2.

e Alla &tgérder som vidtas efter en IRR ska dokumenteras i loggboken (bilaga 10.1).

e Lakemedel for akutbehandling som &r tillgéngliga for patienten/vardare/hélso- och
sjukvardspersonalen kommer att hanteras enligt ordination av férskrivande lakare, i enlighet
med lokala krav och férordningar.

Procedurer for hantering av nddsituationer beskrivs i tabell 2.
5.3. Beredskapsplan

En akutbehandlingsplan definieras som: atgarder som ska vidtas baserat pa éverkanslighet, allergiska

symtom och reaktioner

Tabell 2 - Plan fér akutbehandling

Tecken och symtom

Lindriga:

Huvudvark, feber,
varmevallningar, yrsel,
tremor.

Mattliga:

Illam3ende,
hjartklappning, snabb
puls, brostsmarta,
generaliserat utslag
och/eller urtikaria,
kldda, hdgt blodtryck,
svar huvudvark,
krakningar, diarre,
magkramper, dyspepsi,

muskel- eller ledsmarta.
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Rekommenderade/fdreslagna dtgarder

Minska infusionshastigheten med
50 % eller 6vervag att stoppa
infusionen om tillampligt

. Ring nédnumret (112) och darefter

behandlande I&kare for att fa
instruktioner, dven gallande
eventuella lakemedel som ska ges.
Minska infusionshastigheten med
ytterligare 25 % eller 6vervag att
stoppa infusionen om det bedéms
tilldmpligt om symtomen kvarstar
10 minuter efter den forsta
minskningen av hastigheten

. Ring behandlande I&kare pa nytt for

att fa instruktioner, &ven gallande
eventuella lakemedel som ska ges
Avbryt infusionen om symtomen
kvarstar efter 10 minuter.

Slutfér infusionen i hemmet.

Avbryt administreringen

. Ring nédnumret (112) och darefter

behandlande I&kare for att fa
instruktioner, aven gallande
eventuella lakemedel som ska ges
som akutbehandling.

Ge den ordinerade akutbehandlingen

. Informera behandlande lakare och

begar en bedémning fore en ny
infusion i hemmet

Slutfor infusionen i hemmet och fyll i
formuldret for biverkningar.
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Rekommenderade/féreslagna
|akemedel

Om du far instruktioner om
detta av akutsjukvarden eller
behandlande lakare

ska du ge:

e Paracetamol: 15 mg/kg.
Dosen kan vid behov
upprepas efter
4-6 timmar, eller

e Ibuprofen: 10 mg/kg.
Dosen kan vid behov
upprepas efter
6-8 timmar, eller

e Antihistaminer
peroralt/intravenost eller

e Andra lakemedel
beroende pa typen av
symptom.

Om du far instruktioner om
detta av akutsjukvarden eller
behandlande ldkare ska du
ge:

e Antihistaminer
intramuskulart eller
intravenost, eller

e Kortikosteroider
intravenost.



Svara: 1 Avbryt administreringen omedelbart. Behandling som

L3gt blodtryck och 2. Ring nédnumret (112). rekommenderas av operator
e - s T IAVEEENT M 3 Ange att du &r vardare och beskriv pa nddnumret (112) baserat
andning, hypoxi, snabb hur allvarlig situationen ar pa symtomens karaktar (se
ElalelallpleMlolgolal sl 4. Ange telefonnummer och adress text for dosering och

hosta, larynxdédem 5 Be att en ambulans skickas instruktioner):

(svullnad i omedelbart e Adrenalin intramuskulart
svalgregionen), 6 Ange att du ar utbildad i eller intravenost eller
andningssvikt, forstahjalpen e Antihistaminer peroralt,
bldfargade |&ppar, 7. Ange att du har ett kit med intramuskulart eller
hjartrytmrubbning, akutlakemedel och sok rad om intravendst eller
angioddem och lampligheten av att ge forstahjalpen e Kortikosteroider
anafylaktiska reaktioner medan du vantar pd ambulansen. intravendst eller peroralt
(svullnad av hander, 8. Vid behov ska du utféra eller

fotter, vrister, ansikte, aterupplivning enligt S-HLR/S-HLR e Beta-2-agonistspray
lappar, mun eller svalg, Barn-riktlinjerna o Koksaltlésning

t.ex. svarigheter att 9. Informera behandlande lakare om intravenost (i tillagg, vid
svalja eller andas) handelsen behov).

10 Fyll i formularet for biverkningar.
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Bilaga 10. 1 - Loggbok

Se separat dokument.
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