ELFABRIO® (pegunigalsidaasi alfa)
Kotona annettava infuusiohoito

ESITE TERVEYDENHUOLLON AMMATTILAISILLE

Tarkeita turvallisuustietoja

Version numero: 2.0

W Tahan laskevalmisteeseen kohdistuu lisdseuranta. Talla tavalla voidaan havaita nopeasti

turvallisuutta koskevaa uutta tietoa. Terveydenhuollon ammattilaisia pyydetaan ilmoittamaan
epaillyista ladkkeen haittavaikutuksista.
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1. TAMAN ESITTEEN TAVOITE

Taman asiakirjan tavoitteena on:

a) opastaa terveydenhuollon ammattilaisia ELFABRIO-hoidon kotikayttdéon soveltuvien potilaiden
valinnassa ja hoidossa.

b) tarjota terveydenhuollon ammattilaisille tarvittavat tiedot, jotta he voivat kouluttaa potilaat
ja/tai hoitohenkilokunnan antamaan valmistetta potilaan kotona. (Katso myo6s asiakirja
"Potilaiden / hoitavien henkildiden / terveydenhuollon ammattilaisten opas”.)

1.1. Hoitavan lddkéarin rooli ja vastuu
Hoitavan laakarin vastuulla on varmistaa valmisteen turvallinen anto potilaalle kotona.
Tata varten ladkari:

e kaynnistaa kaikki tarvittavat hallinnolliset toimenpiteet, jotta muut osapuolet voivat edeta
(potilas ja/tai hoitava(t) henkild(t), kotisairaanhoitaja/infuusiohoitaja, farmaseutti tai muut
terveydenhuollon ammattilaiset) kotona annettavan infuusiohoidon paikallisen toteutuksen
mukaisesti. Laakari myds valvoo naita toimenpiteita.

e arvioi potilaan soveltuvuuden kotona annettavaan infuusiohoitoon.

e varmistaa, etta terveydenhuollon henkiléstéa on kansallisten maardysten mukaisest
tavoitettavissa koko kotona annettavan infuusion ajan ja maaratyn ajan infuusion jalkeen.

e tarkastaa hoitopadivakirjan saannollisesti (ks. liite 10.3) ja varmistaa, ettd kaikki
|ladkeannostusta, infuusiotiheytta, infuusionopeutta,  esildaakitystda,  erityishuomioita,
hatatoimenpiteitd sekd hoitoa koskevat ladketieteelliset ohjeet on dokumentoitu selkeasti ja
ettd ne ovat ajantasaisia.

e seuraa saannodllisesti kotona infuusiohoitoa saavan potilaan tilaa sekda sairauden etta
infuusioiden osalta.

e varmistaa, ettd tavoitettavissa on selked, nopea ja luotettava viestintdyhteys ensihoidon
nopeuttamiseksi, jos kotona annettavan infuusion aikana tarvitaan valitonta ladkarin hoitoa
(terveydenhuollon henkildston ja nimettyjen yhteyshenkildiden yhteystiedot ja puhelinnumerot).

e varmistaa, etta potilas ja hoitohenkildstd ovat saaneet kotona annettavan infuusion kaytannon
toteuttamista koskevan koulutuksen: infuusiota edeltdvan ladkkeen antaminen, infuusion
valmistelu ja antaminen, mahdollisten |adkereaktioiden ensioireiden tunnistaminen ja hoito.
Koulutus kirjataan hoitopaivakirjaan, ja asianmukainen koulutusmateriaali annetaan potilaalle /
hoitavalle henkildlle.

e varmistaa, etta turvataan potilaalle asianmukainen koti-infuusiota edeltdva hoito, jos sellainen
on maaratty (kotona on saatavissa esim. antihistamiineja, parasetamolia, ibuprofeenia,
kortikosteroideja).  Varmistaa, ettd turvataan akuuttihoitoedellytykset seka etta
akuuttihoitovalineet ovat kaytettavissa.
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2. POTILAAN SOVELTUVUUDEN ARVIOINTI KOTONA ANNETTAVAAN INFUUSIOON

Kotona annettavaa ELFABRIO-infuusiohoitoa voidaan harkita, jos potilas sietda infuusiot hyvin eika
anella ole esiintynyt muutamaan kuukauteen keskivaikeita tai vaikeita infuusioon liittyvia reaktioita.
Hoitava ldaakari tekee padtdoksen ELFABRIO-hoidon siirtamisesta potilaan kotiymparistddn potilaan
mieltymysten ja terveydentilan mukaisesti.

Potilaan on taytettdva seuraavat kotona annettavan infuusion ensisijaiset kriteerit:

2.1 Potilaan soveltuvuuskriteerien TARKISTUSLISTA

e Potilaan tilan on oltava vakaa ja hanen kliininen yleistilansa on ollut hyva vahintaan kuuden (6)
sairaalaymparistdssa annetun ELFABRIO-infuusion ajan. Kattava arviointi on suoritettava
ennen kuin paatetaan hoidon siirrosta kotiin.

e Potilaan arvioidaan olevan fyysisesti ja henkisesti kykeneva toteuttamaan infuusiot kotona.

e Potilas / hoitava henkild / huoltaja ymmartaa ja hyvaksyy kotona annettavan infuusion/hoidon
seuraukset.

o Viitteita entsyymikorvaushoidon (ERT) haittavaikutuksista ei ole raportoitu neljan (4)
edeltdneen, sairaalassa annetun infuusion aikana. Nama infuusiot ovat dokumentoidusti
sujuneet kaavamaisen hyvin siedetysti ilman infuusioon liittyvia reaktioita, esiladkityksen
kanssa tai ilman sita.

e Potilas on todistetusti noudattanut sairaalan aiempaa infuusioaikataulua.

e Potilaan laskimoihin on helppo saada suoniyhteys, joka mahdollistaa riittavan infuusion: hanella
on joko implantoitu laskimoportti tai kaytetaan joka infuusiokerralla erikseen yldaraajalaskimoon
pistettavaa venflon-tyyppista infuusiokanyylia.

3. KOTONA ANNETTAVAN INFUUSION VAATIMUKSET JA ORGANISOINTI

Kun potilas on ensisijaisten kriteerien perusteella todettu soveltuvan koti-infuusiohoitoon, on
varmistettava, ettd joukko vaatimuksia tayttyy, jotta varmistutaan ELFABRIO-infuusioiden
turvallisesta, tehokkaasta ja luotettavasta annosta potilaan kotona.

3.1 Kotona annettavan infuusion jarjestdmisen TARKISTUSLISTA

* Hoitava ladkari on kertonut potilaalle ja/tai hoitavalle henkilélle kotona annettavasta hoidosta,
siihen liittyvista riskeistd ja siitd, etta kotona on oltava saatavana ladketieteellistd apua. Potilaan
on annettava suostumuksensa kotihoitoon.

« Potilas ja/tai hoitava henkild ymmartaa millaisesta sairaudesta on kyse, ja potilas / hoitava
henkild on koulutettu tunnistamaan mahdolliset haittatapahtumat, mukaan lukien infuusioon
liittyvat reaktiot, ja ymmartdmaan, miten tulee toimia niiden ilmetessa (eli ilmoittamaan
haittavaikutuksiin viittaavista oireista terveydenhuollon ammattilaiselle asianmukaista arviointia
ja hoitoa varten).

o Kotiymparistén on oltava sopiva kotona annettavaan infuusiohoitoon, mika edellyttaa mm., etta
ymparistd on puhdas, saatavana on sahkoa, vettd, puhelinyhteys, kylmasailytysmahdollisuus
ja fyysista tilaa ELFABRIO-valmisteen ja muiden infuusiotarvikkeiden sdilytykseen.

e On varmistettava, ettéa terveydenhuollon ammattilainen on tavoitettavissa koko kotona
annettavan infuusion ajan ja maaritellyn pituisen ajan infuusion jalkeen. Potilaalle on kerrottu,
ettd infuusio on annettava aina sellaisen hoitavan henkilén lasnd ollessa, joka on saanut
riittdvan koulutuksen haittavaikutusten, infuusioon liittyvien reaktioiden ja Idakitysvirheiden
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hallinnasta paikallisten, kotona annettavien infuusiohoitojen toteutusvaatimusten mukaisesti.
Potilas ei saa olla yksin kotona, vaan yhdessa aikuisen kanssa, joka pystyy pysayttamaan
infuusion ja tekemaan halytyksen infuusioon liittyvan reaktion ilmetessa.

3.2 L&dke- ja infuusiotarvikkeet

Hoitolaake, esilaakitys, ensiapuldadkkeet ja ensiapuvalineet seka kaikki tarvittavat valineet toimitetaan
potilaan kotiin paikallisten jarjestelyjen ja maaraysten mukaisesti (sairaala/apteekki toimittaa potilaalle
tai kolmannelle osapuolelle, jolla on asianmukainen lddkemaarays).

Apteekista/varastosta tapahtuvan kuljetuksen on taytettavad seuraavat kuljetusketjuvaatimukset ja on
varmistuttava, etta seuraavat ehdot tayttyvat:

o [ddkkeiden lampotila on hallittava koko kuljetuksen aikana aina apteekista/varastosta
potilaan kotiin asti.

e Lampodtilan valvontalaite on tarkistettava sen varmistamiseksi, ettd Iadke ei ole altistunut
lampotilapoikkeamille Iahetysprosessin aikana (poikkeamaksi katsotaan, jos Iampdtila on
< 2 tai > 8 0C).

Valmiste - ELFABRIO-injektiopullot (2 mg/ml)

Injektiopullot toimitetaan nesteena kirkkaissa, lasisissa 2,5 ml:n tai 10 ml:n injektiopulloissa, jotka on
suljettu kumitulpilla ja sinetéity alumiinisineteilld. Ne on sailytettava puhtaassa jadkaapissa +2-8 °C:n
lampotilassa. Ei saa jadtya, ei saa ravistaa.

Infuusiolaitteisto
» tippateline
¢ infuusiopumppu
e riskijateastia
» desinfiointipyyhkeitd
» steriloimattomat kasineet
e 30ml:n, 10 ml:n ja 3 ml:n ruiskut
e 2 X Mini-Spike-ladkkeenottokanyyli
e 2x0,9 % natriumkloridia, 10 ml:n ruisku
o [V-katetrijatkosarja (tarvittaessa)
o [V-aloituspakkaus/keskuslaskimoyhteyspakkaus suoniyhteystyyppid kohti
» infuusiopumpun infuusioletku jossa 0,2 mikronin suodatin
* ilma-aukollisen injektiopullon kanyyli
e 18 G:n neula
e teippia
e hepariinia 100 IU/ml /5 ml:n / 12 ml:n PF-ruisku (vain keskuslaskimoletkut)
+ antimikrobinen ihonpuhdistusaine
* 0,9-prosenttista natriumkloridia sisdltava(t) infuusiopussi(t), laimennustarpeiden mukainen
maara
¢ ensiapupakkaus
e Kiristysside
e esihoitolaakitys (tarvittaessa)

Potilaan seurana on oltava koko ajan aikuinen hoitava henkild, joka pystyy pysayttédmaan infuusion ja
tekemaan halytyksen, jos ilmenee infuusioon liittyva reaktio.
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3.3 Infuusiota edeltava hoito ja akuuttihoito

INFUUSIOTA EDELTAVA HOITO

« Jos infuusiota edeltdva hoito (esim. antihistamiinit, parasetamoli, ibuprofeeni, kortikosteroidit)
annetaan sairaalassa tai muussa lddketieteellisessa ympdristdssa, on tama hoito annettava
potilaskohtaisen ladkemdaarayksen perusteella ja kirjattava hoitopdivakirjaan.

» Hoitoa ei saa muuttaa kotiympdristossa, ellei tama hoitavan ladkarin harkinnan mukaan ole
|adketieteellisesti perusteltua.

AKUUTTIHOITO

e Hatdnumeroon (112) ja/tai hoitavalle ldakarille on myods soitettava, jos infuusion paatyttya
ilmenee infuusioon liittyva reaktio. Kaikki infuusioon liittyvat reaktiot on raportoitava paikallisten
saantdjen ja maaraysten mukaisesti.

e Akuuttihoito annetaan potilaskohtaisen Idakemaadrdyksen, “akuuttihoitosuunnitelman”,
mukaisesti, jossa neuvotaan, miten hatdtapauksessa infuusion aikana edetaan. Akuuttihoito on
kuvattava hoitopdivakirjassa. Potilaalle ja/tai hoitavalle henkildlle on annettava asianmukainen
akuuttilddkkeiden kdyttéd koskeva koulutus.

e On varmistettava, ettd kaytdssa on nopea ja luotettava viestintayhteys ensihoitoon silta varalta,
ettd kotona annettavan infuusion aikana tarvitaan valitoéntd ladkarin  hoitoa Ks.
"Akuuttihoitosuunnitelma” (liite 10.4) ja hoitopaivakirja (kohta 3.4).

e Jos potilaalla ilmenee tai jos kotisairaanhoitaja/infuusiohoitaja tai hoitava henkild tunnistaa
haittavaikutuksen tai ongelman ELFABRIO-valmisteen saattamisessa kayttoékuntoon ja
antamisessa, heidan on otettava heti yhteys hoitavaan ladkariin tai lahimpaan paivystavaan
ladkariin.  Myohemmat infuusiot voidaan joutua antamaan sairaalassa tai muussa
|adketieteellisessd ympdristdssa hoitavan ldakarin tai [ahimman paivystavan lagkariin harkinnan
mukaan.

e Hatdtilanteen varalta ensiapuladkkeet ja -materiaali tulee olla kaytettdvissa. Ne toimittaa
(padtetaan paikallisten vaatimusten mukaan). Ladkkeiden ja materiaalin toimittaja myos
korvaa/uusii ensiapuladkkeet ja materiaalin ennen niiden vanhenemista. Hoitavan ladkérin tulee
antaa potilaalle ja/tai hoitajalle koulutus ensiapulddkkeiden ja -materiaalin kdytosta.

ENSIAPUPAKKAUS
Ensiapupakkauksen sisalto:

Ambu-kasvomaski sulkuventtiililla

pulssioksimetri

1000 ml Ringerin laktaattiliuosta infuusionestepussissa

antihistamiiini (ladkarin maardyksen mukaan)

kaikki muut valmisteet ladkarin  maarayksen mukaan (esim. EpiPen,
metyyliprednisoloni)

2 kpl 0,2 mikrometrin i.v.-suodatinta

muut tarvittavat tuotteet ja valineet ladkarin maarayksen mukaan.

O O O O O

Ensiapupakkaus toimitetaan lukitussa akuuttilaatikossa, joka on asianmukaisesti merkitty.
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Jos potilaalla ilmenee haittatapahtuma infuusion aikana tai pian sen jalkeen, noudatetaan toimenpiteitd,
jotka on esitetty kohdassa “Akuuttihoitosuunnitelma” Liite 10.4.

Infuusio on keskeytettava valittdmasti, ja hoitavaan ladkariin tai [ahimpaan paivystavaan laakariin on
otettava yhteytta neuvojen saamiseksi. Taman jalkeen annettavat infuusiot saatetaan antaa sairaalassa
tai muussa ladketieteellisessa ymparistdssa.

Hoitavaa ladkaria pyydetaan ilmoittamaan kaikista haittatapahtumista, myos laakitysvirheistd, Fimealle
ja Chiesin ldaketurvatoimintaosastolle (raportointiohjeet ovat tassa oppaassa kappaleessa 6.2
Turvallisuusraportointi).

3.4 Hoitopdivakirja

Hoitopaivakirja toimii viestintavalineena kaikille, jotka osallistuvat ELFABRIO-hoidon antamiseen
kotiymparistdssa.

o Potilas / hoitava henkild kirjaa hoitopdivakirjaan alustavan haastattelun havainnot ja
toimenpiteet sekd kaikki asianmukaiset tiedot myéhemmilta kaynneilta.

e Luettelo resurssihenkildistd ja -tahoista yhteystietoineen on laadittava ja liitettava
hoitopdivakirjaan. Hoitopadivakirja on potilaan ja/tai hoitavan henkildn saatavilla potilaan
kotona.

+ Hoitopdivakirjaa sdilytetddn potilaan kotona, ja infuusiohoitaja / potilas / hoitava henkild
pdivittaa sitd aina, kun ELFABRIO-valmistetta annetaan.

+ Potilaan on otettava hoitopaivakirja mukaansa jokaiselle sairaalakaynnille ja tuotava se taman
jalkeen mukanaan kotiin.

» Hoitava Iaakari ilmoittaa hoitopaivakirjassa selvasti annoksen, tarvittavan infuusiotilavuuden,
infuusionopeuden seka mahdolliset muutokset. Hoitava laakari merkitsee selkedsti, mita on
tehtdva, mitd toimenpiteitd noudatettava ja mitd ladkkeitd annettava vakavan infuusioon
liittyvan reaktion sattuessa nykyisten akuuttihoitostandardien mukaisesti. Hoitavan ldaakarin
yhteystiedot ja hatanumero (112) merkitdan hoitopaivakirjaan.

+ Hoitava ladkari maarittaa tarvittavan ELFABRIO-annoksen, infuusionopeuden, esilaakityksen,
akuuttildakityksen sekd mahdolliset muutokset. Maarays on Kirjoitettava hoitopaivakirjaan (liite
10.3). Kaikki taman maarayksen muutokset (annos tai infuusionopeus) on merkittava uudelleen
hoitopadivakirjaan. On tarkedd pitda tdma esite saatavilla ja kayda lapi Iaakkeen antotapa
saannéllisesti. Ndin varmistetaan optimaalinen kaytanto ja tehokas kommunikointitapa potilaan
hoitopaikan ja hoitavan laakarin valilla.

4. ELFABRIO-INFUUSION VALMIIIKSI SAATTAMISTA JA ANTAMISTA KOSKEVA
KOULUTUS

Infuusion antajien alkukoulutus ja koulutuksen ajoittainen padivittaminen ovat perusasioita, joilla
varmistetaan potilaan hoitomyontyvyys ja potilasturvallisuus.

Periaatteessa alkuohjeet annetaan sairaalassa. Kotihoidossa infuusion antavalta terveydenhuollon
ammattilaiselta vaadittavan tuen tasosta keskustellaan ja siitd sovitaan hoitavan ladkarin ja potilaan
ja/tai hoitavan henkildn kanssa.

Terveydenhuollon ammattilainen suorittaa ensimmaiset infuusiot potilaan kotona.

Fimean hyvaksymispaivamaara 07/05/2025



Jos potilas taman jalkeen haluaa suorittaa toimenpiteen hoitavan henkilén avustuksella, on seuraavien
ehtojen taytyttava:

e Infuusiohenkildstd antaa potilaalle ja/tai hoitavalle henkildlle riittavan koulutuksen infuusion
valmistamiseksi ja antamiseksi. Infuusiohenkildsto selittaa ja esittelee potilaalle ja/tai hoitavalle
henkildlle koko infuusiotapahtuman, johon kuuluvat myds kasihygieniakoulutus sekd infuusion
valmiiksi saattamiseen liittyva asianmukainen desinfiointi ja aseptinen tydskentelytapa.

e Seuraavilla kaynneilld infuusiohenkilostd on paikalla avustamassa tarvittaessa, kunnes potilas
ja/tai hoitava henkild tuntee olonsa varmaksi koko infuusion ajan.

» ELFABRIO-valmisteen kayttdévalmiiksi saattaminen ja antaminen noudattavat ELFABRION
valmisteyhteenvedossa (Liite 10.1) ja taéman asiakirjan kohdassa 5 ("ELFABRIOn antaminen”)
esitettyja menettelyja. Jokainen ELFABRIO-valmisteen anto kirjataan hoitopaivakirjaan (Liite
10.3). Jos ELFABRIO-valmisteen kayttdkuntoon saattamiseen tai antamiseen liittyy ongelmia,
potilaan tai hoitavan henkildn on otettava yhteys sairaanhoitajaan tai hoitavaan ldakariin asian
selvittamiseksi ennen kuin infuusio aloitetaan tai sitd jatketaan hoitopdivakirjassa kuvatulla
tavalla.

Infuusio on aina annettava sellaisen aikuisen Idsna ollessa, joka on hoitavan Idakarin tai
infuusiohenkiléstdn arvion mukaan perehtynyt infuusiotoimenpiteisiin ja joka on saanut riittavasti
koulutusta infuusioon liittyvien reaktioiden ja ladkitysvirheiden hoitamisesta.

5. ELFABRION ANTAMINEN

Laimennusta ja antoa koskevat kayttdohjeet ovat valmisteyhteenvedossa (Liite 10.1).
5.1 Valmistelut

HUOMAUTUS: Kayttdohjeet (laimennus ja anto) ovat valmisteyhteenvedossa (Liite 10.1).

Katso kohta 4.2. ELFABRIO-infuusion valmistelu oppaasta Fabryn tautia sairastaville potilaille /
hoitaville henkildille / terveydenhuollon ammattilaisille avuksi kotona annettavaan infuusiohoitoon.

5.2 ELFABRIO-valmisteen laimennus

Katso kohta 4.3. ELFABRIO-valmisteen laimennus oppaasta Fabryn tautia sairastaville potilaille /
hoitaville henkildille / terveydenhuollon ammattilaisille avuksi kotona annettavaan infuusiohoitoon.

5.3 L&dkkeenanto

ELFABRIO-valmisteen liuokset on kaytettava valittbmasti laimentamisen jalkeen. Jos valitdn kaytto ei
ole mahdollista, laimennettua liuosta voidaan sailyttda jadkaapissa enintdadan 24 tuntia tai
huoneenlammadssa enintaan 8 tuntia valolta suojattuna.

Jos laaketta ei voida kayttaa naiden aikarajojen aikana, se on havitettava. Kyseisessa tapauksessa OTA
VALITTOMASTI YHTEYTTA hoitavaan |&akariin tai hanen edustajaansa.

Valmisteluaika on se aika, jona infuusio on tehty kayttévalmiiksi annettavaksi potilaalle.

Hoitava ladkari maarittada ELFABRIO-annoksen, infuusionopeuden sekd mahdolliset muutokset. Hoitoa
ei saa muuttaa kotiymparistdssa, ellei se hoitavan ladkarin harkinnan mukaan ole |daketieteellisesti
perusteltua.

Infuusio annetaan laskimoon infuusiopumpulla. Hoitaja huolehtii asetuksista ladkarin ohjeen mukaan.
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HUOMAUTUS: Pumpun asetukset pysyvat samoina kuin ohjelmoidut infuusioasetukset. Seuraa pumpun
nayttéa, joka osoittaa infuusion maaran. Merkitse se hoitopaivakirjaan (Liite 10.3).

e Poista suojakorkki 0,2 mikrometrin Mini-Spike antoletkun kanyylistd ja aseta antoletku
ELFABRIO-valmistetta sisdltédvan infuusiopussin infuusioporttiin,

e Ripusta infuusiopussi tippatelineeseen ja kiinnita infuusiopumpun kasetti pumppuun.

e Muodosta laskimoyhteys (ks. kohta 5.4)

e FEsitayta letku ja liitd se potilaaseen infuusion aloittamiseksi. Nestetta EI SAA kayttaa
esitayttadmiseen, kun letku on liitetty potilaaseen.

e Varmista, ettd ladke annetaan maarayksen mukaisella infuusionopeudella.

e Potilaan on istuttava ja oltava rentoutunut infuusion ajan.

e Jos saat halytyksen, ratkaise ongelma pumppukohtaisten ohjeiden mukaisesti:

o Jos “letkustossa on ilmaa”, lopeta infuusio, irrota letku potilaasta ja napauta letkua
varovasti siirtadksesi kaikki ilmakuplat lahelle letkun paatd (laakkeen havikin
rajoittamiseksi) ja esitaytd letku varmistaaksesi, ettd kaikki ilma poistuu.

o Jos saat halytyksen "tukkeuma alhaalla”, tarkista etta infuusioletku ja kanyyli ovat auki
eivatka tukossa. Jos neula tai kanyyli on tukkeutunut, ala huuhtele, vaan vie uusi neula
tai kanyyli eri sisdanvientikohtaan ja poista tukkeutunut kanyyli.

e Jos potilaalle ilmenee yliherkkyysreaktio ldakkeelle tai jos kyseessa on hatatapaus, katso kohta
3.3 "Infuusiota edeltava hoito ja akuuttihoito” ja “Akuuttihoitosuunnitelma” (Liite 10.4).

e Pumppu halyttéda infuusion lopussa. Tyhja infuusiopussi osoittaa infuusion paattymisajan ja
kliinisen havainnointijakson alkamisajan (ks. kohta 5.5).

HUOMAUTUS: Al téssé vaiheessa vield poista laskimoyhteytta.

e Huuhtele infuusioletku 20 ml:lla 0,9-prosenttista natriumkloridiliuosta.
e Kun pumppu osoittaa, ettd 20 ml on infusoitu, pysayta pumppu manuaalisesti.
e Irrota infuusioletku potilaan laskimokanyylista tai keskuslaskimolaitteesta.

HUOMAUTUS: Laskimoyhteyden on pysyttava paikallaan koko infuusion seurantajakson ajan.

e Huomautus: Infuusion lopussa kaikki infuusiopussit ja antoletkut voidaan havittaa talousjatteen
mukana, elleivat ne ole nakyvasti veren kontaminoimia. Kontaminoituneet letkut ja
infuusioneulat on havitettdva riskijateastiaan.

5.4 Keskuslaskimolaite

Katso kohta 4.4.1. Keskuslaskimolaite oppaasta Fabryn tautia sairastaville potilaille / hoitaville
henkildille / terveydenhuollon ammattilaisille avuksi kotona annettavaan infuusiohoitoon.

5.5 Havainnointijakso

Katso kohta 4.5. Havainnointijakso oppaasta Fabryn tautia sairastaville potilaille / hoitaville henkilille
/ terveydenhuollon ammattilaisille avuksi kotona annettavaan infuusiohoitoon.
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6. ELFABRION TURVALLISUUTTA KOSKEVAT TIEDOT

Katso voimassa olevan valmisteyhteenvedon kohdasta 4 (Liite 10.1) taydelliset tiedot ELFABRIO-
valmisteen turvallisuudesta.

6.1 Turvallisuustoimenpiteet

Infuusioon liittyvia reaktioita, mukaan lukien yliherkkyysreaktioita, ei voida sulkea taysin pois. Siksi
hatatilanteiden hallintamenettelyt on kuvattu, Liite 10.4. Kotisairaanhoitaja/infuusiohoitaja on
terveydenhuollon ammattilainen, joka osaa kasitellda infuusiona annettavat entsyymikorvaushoidot ja
|adketieteelliset hatatilanteet, ja osallistumisensa alussa hanta kouluttaa hoitava laakari tai kotona
annettavasta infuusiohoidosta vastaava yritys paikallisen kliinisen kdytanndén mukaisesti. ELFABRIO-
valmistetta seurataan myos tarkasti jo hoidettuihin potilaisiin liittyvien mahdollisten haittavaikutusten
varalta vaadittujen turvallisuustoimenpiteiden mukaisesti. Akuuttihoito- ja raportointitoimenpiteet, joita
noudatetaan Kkliinisten standardien ja voimassa olevan lainsdadanndn mukaisesti, on esitetty
seuraavissa kohdissa.

6.2 Turvallisuusraportointi

Potilaan / hoitavan henkildn tai kotisairaanhoitajan/infuusiohoitajan on ilmoitettava hoitavalle |aakarille,
jos potilaalle, jota hoidetaan ELFABRIO-valmisteella kotona annettavassa infuusioymparistdssa,
ilmenee haittavaikutus / infuusioon liittyva reaktio. Jos anafylaktinen reaktio ilmenee infuusion aikana
tai sen jalkeen, kotisairaanhoitajan/infuusiohoitajan on soitettava valittdmasti hoitavalle [aakarille.
Anafylaktiset reaktiot, jotka edellyttadvat valitdbnta yhteydenottoa hoitavaan ladkdariin, on raportoitu
kohdassa “Akuuttihoitosuunnitelma” (Liite 10.4).

Lisaksi, jos potilas/hoitava henkild tai kotisairaanhoitaja/infuusiohoitaja saa tietdad, ettd ladkkeen
kayttoékuntoon saattamisessa ja/tai antamisessa on tapahtunut virhe, potilaan tai infuusiohoitajan on
ilmoitettava asiasta hoitavalle |aakarille asianmukaisen toimenpiteen maarittamiseksi. Silloin hoitava
ladkari on vastuussa epadillyn haittavaikutuksen, mukaan lukien l&akitysvirheiden, ilmoittamisesta
kansallisen ilmoitusjarjestelman kautta Fimeaan voimassa olevan paikallisen maarayksen mukaisesti:

Ladkealan turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimea
Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri

PL 55

00034 FIMEA

Puhelinvaihde: 029 522 3341

https://www.fimea.fi/laaketurvallisuus_ja_tieto/laakkeiden_turvallisuus/haittavaikutuksista_ilmoittami
nen

Laakitysvirheiden kirjaaminen ja raportointi varmistavat, etta jarjestelmalliset ja toistuvat ongelmat
voidaan tunnistaa ja ettd niistéd seuraavat toimenpiteet voidaan suorittaa valvontajarjestelmassa.

6.3 ELFABRIO-valmisteeseen liittyvat reaktiovaihtoehdot

Koska ELFABRIO-valmiste on laskimoon annettava proteiinivalmiste, vaikeitakaan yliherkkyysreaktioita
ei voida sulkea tdysin pois. Niiden yleisnimitys on infuusioon liittyvat reaktiot.

Infuusioon liittyvia reaktioita on raportoitu. Ne ovat mita tahansa haittatapahtumia, jotka ilmaantuvat
infuusion aloittamisen jalkeen ja viimeistaan kaksi tuntia infuusion paattymisesta (ks. kohta 4.8;
Valmisteyhteenveto ja pakkausseloste).

10
Fimean hyvaksymispaivamaara 07/05/2025
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Infuusioon liittyvien reaktioiden vyleisimpia oireita olivat vylinerkkyys, kutina, pahoinvointi,
heitehuimaus, vilunvareet ja lihaskipu. Muiden laskimoon annettavien proteiinivalmisteiden tavoin
allergistyyppisia ylinerkkyysreaktioita voi esiintyd, ja niitd voivat olla paikallinen angioedeema (mukaan
lukien kasvojen, suun ja nielun turpoaminen), bronkospasmi, hypotensio, yleistynyt nokkosihottuma,
nielemisvaikeudet, ihottuma, hengenahdistus, punastuminen, epamiellyttdvd tunne rintakehadssa,
kutina ja nenan tukkoisuus.

6.4 ELFABRIO-valmisteen haittavaikutusten hallinta

Infuusioon liittyvat reaktiot hoidetaan reaktion vaikeusasteen mukaan: lievien tai keskivaikeiden
reaktioiden hoitoon kuuluvat infuusionopeuden hidastaminen ja ladkehoito mm. antihistamiineilla,
kuumelaakkeilld ja/tai kortikosteroideilla. Esilaakitys antihistamiineilla ja/tai kortikosteroideilla voi estaa
mydhempia reaktioita, jotka vaativat oireenmukaista hoitoa, vaikka joillakin potilailla voi esiintya
infuusioon liittyvia reaktioita myds esilaakityksesta riippumatta.

Infuusioon liittyvan reaktion sattuessa kotisairaanhoitaja/infuusiohoitaja aktivoi akuuttitoimenpiteen
tarpeen mukaan noudattaen “Akuuttihoitosuunnitelmassa” annettuja ohjeita ja antaa tarvittaessa
tukiladkkeet hoitavan ladkarin nimenomaisen ohjeen mukaisesti, kuten hoitopaivakirjassa on ilmoitettu.

6.5 Vaikeat allergiset reaktiot £L FABRIO-valmisteelle

Allergistyyppiset yliherkkyysreaktiot voivat olla vaikeita, joten on tdrkedad, etta asianmukaista
|adketieteellista apua on helposti saatavilla, kun kaytetaan ELFABRIO-valmistetta.

Kliinisissa tutkimuksissa vain neljalla potilaalla yhteensa 136 potilasta ilmeni vaikea-asteinen
yliherkkyysreaktio (ks. myods valmisteyhteenvedon kohta 4.8). Ensimmadiset anafylaktisen reaktion
loydokset ilmaantuvat pdaaasiassa iholle ja/tai limakalvoille (eryteema, punoitus, kutina ja
angioedeema). Hengenvaaraan liittyvat oireet liittyvat vyleensa hengityselimistéon (yla- ja
alahengitysteiden tukkeutuminen) tai sydan- ja verisuonijarjestelméan (hypotensiivinen Sokki,
kardiovaskulaarinen romahtaminen, sydamen rytmihairiot, sydanlihasiskemia).

Maha-suolikanavaan liittyvat oireet ovat myos mahdollisia (vatsan kouristukset, oksentelu jne.).

Mitd aiemmin reaktio alkaa, sita vaikea-asteisempi se on. Oireet voivat ilmaantua akillisesti muutaman
tunnin kuluttua infuusion alusta, mutta vaikeat kliiniset ilmentymat ilmaantuvat yleensa jo 30 minuutin
- 1 tunnin kuluessa infuusion alusta.

Jos vaikea allerginen tai anafylaktistyyppinen reaktio ilmaantuu, ELFABRIO-hoito on lopetettava
valittémasti, ja potilaalle aloitetaan akuuttihoito voimassa olevien hoitokaytantdjen mukaisesti. Vaikeita
reaktioita hoidetaan yleensa antihistamiineilla, kortikosteroideilla, laskimoon annettavilla nesteilld ja
hapella kliinisen tilanteen mukaan. Jos kyseessa on anafylaksia, annetaan adrenaliinia lihakseen.

Anafylaktisen reaktion jalkeen potilaita on ensisijaisesti tarkkailtava turvallisessa ymparistdssa.

Seuraavissa ohjeissa on esitetty ensiaputoimet, joihin on ryhdyttdva vaikean vyliherkkyysreaktion
hoitamiseksi kotona annettavan ladkehoidon aikana.

Reaktion ensimmaisten merkkien ilmaannuttua:

e Lopeta infuusio valittdmasti.
e VYllapida laskimoyhteytta keittosuolaliuoksella.
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e Aseta potilas mukavaan asentoon, mikali mahdollista Trendelenburg-asentoon (jalat
nostettuina hypotension estamiseksi). Jos potilaalla on hengitysvaikeuksia, istuma-asento
on makuuasentoa suotavampi.

e Jos merkit ja oireet ovat vaikeita tai potilaan tila heikkenee nopeasti, ryhdy ensiaputoimiin
ja soita sitten valittbmasti hoitavalle 1aakarille, joka opastaa jatkotoimista (Liite 10.4.)

o Kaikki infuusioon liittyvien reaktioiden jdlkeiset toimenpiteet dokumentoidaan
hoitopaivakirjaan (Liite 10.3).

e Kotisairaanhoitajan/infuusiohoitajan kaytdssa olevat ladkkeet maaraytyvat paikallisten
vaatimusten ja maardysten mukaisesti.

7. ILMOITUSKEHOTUS

Epdillyista haittavaikutuksista ilmoittaminen on tarkedd. Se mahdollistaa ldakevalmisteen hyodtyjen ja
haittojen jatkuvan arvioinnin. Terveydenhuoltohenkildstd raportoi epdilemansad mahdolliset
haittatapahtumat (myds laakitysvirheet) kansallisen menettelyn mukaisesti Fimeaan:

Ladkealan turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimea

Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri

PL 55

00034 FIMEA

www-sivusto: www.fimea.fi

Yrityksen yhteyshenkilo:
pharmacovigilancenordic@chiesi.com

Jos potilas, hoitava henkil6 tai infuusiohoitaja/kotisairaanhoitaja saa tietaad, etta lddkkeen antovalmiiksi
saattamisessa ja/tai antamisessa on tapahtunut virhe, hanen on ilmoitettava asiasta hoitavalle
|laakarille, jotta asiaan voidaan tarttua asianmukaisesti. Hoitavaa ladkaria pyydetaan ilmoittamaan
jokainen laakitysvirhe spontaanina haittatapahtumana.

8. LISATIETOJA

Valmisteyhteenvedossa (Liite 10.1) on taydelliset tiedot ELFABRIO-valmisteen kayttdaiheista sekd
lisatietoja valmisteen hyvaksytysta kaytostd. Muita yksityiskohtaisia tietoja ELFABRIO-valmisteesta on
saatavilla Euroopan lagkeviraston (EMA:n) verkkosivustolla: http://www.ema.europa.eu.

9. TIETOSUOJATIETOJEN HALLINTA

Arkaluonteisia potilastietoja hallitaan yleisen tietosuoja-asetuksen (GDPR) tai muun erityisen paikallisen
asetuksen mukaisesti.
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10. LIITTEET

Liite 10.1 - ELFABRIO-valmisteen valmisteyhteenveto
Tuoreimmat tuotetiedot ovat osoitteessa  https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-
information/elfabrio-epar-product-information_fi.pdf
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Liite 10.2 - Haittatapahtumalomake

2Chiesi

Haittatapahtumalomake

ELFABRIO

Potilaan nimikirjaimet

Maa

Syntymaaika (PP/KK/VV)

Tapahtuman lopputulos: Valitse kaikki
soveltuvat

Tka
Sukupuoli Mies |:| Nainen |:|
Paino (kg)
Haittatapahtuma alkoi (PP/KK/VV)
KYLLA El
Kuolema

Johti sairaalahoitoon tai
pitkittyneeseen
sairaalahoitoon

Johti jatkuvaan tai
merkittavaan pysyvaan tai
merkittavaan
toiminnanvajaukseen

tai -kyvyttémyyteen

Henked uhkaava

U O ag

U O 0O

Muuta

Reaktion kuvaus (terveydenhuollon
ammattilaisen raportoimana)

Tietoja ELFABRIO-valmisteesta

Fimean hyvaksymispaivamaara 07/05/2025
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Annos ja annostus

Antoreitti (antoreitit)

Hoidon aloitus (PP/KK/VV)

Hoidon lopetus (PP/KK/VV)

Reaktio laantui hoidon lopettamisen

Fimean hyvaksymispaivamaara 07/05/2025

KYLLA El
jalkeen
Muut ldakkeet (samanaikaisesti
kaytossa)
Muut olennaiset tiedot
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Liite 10.3 - Hoitopaivakirja
Kotona annettavan infuusion jarjestamisen tarkistuslista

» Hoitava laakari on kertonut potilaalle ja/tai hoitavalle henkildlle kotona annettavasta hoidosta,
siihen liittyvista riskeistd ja ladkeavun antamisesta kotona, ja potilas suostuu kotihoitoon.

« Potilas ja/tai hoitava henkild ymmartaa millaisesta sairaudesta on kyse, ja hanet on koulutettu
tunnistamaan mahdolliset haittatapahtumat, mukaan lukien infuusioon liittyvat reaktiot, ja
ymmartdmaan, mita tulee tehda niiden ilmetessa (eli ilmoittamaan haittavaikutuksiin
viittaavista oireista terveydenhuollon ammattilaiselle asianmukaista arviointia ja hoitoa varten).

e Kotiymparistdn on oltava sopiva kotona annettavaan infuusiohoitoon. Siksi kotiymparistdn tulee
olla puhdas, ja saatavilla on oltava sahkda, vetta, puhelinyhteys, kylmasailytysmahdollisuus ja
sdilytystilaa ELFABRIO-valmisteelle ja infuusiotarvikkeille.

e On varmistettava, ettd terveydenhuollon ammattilainen on tavoitettavissa koko kotona
annettavan infuusion ajan ja maaratyn ajan infuusion jalkeen kansallisten madaraysten
mukaisesti. Potilas ei saa olla yksin kotona, vaan yhdessa aikuisen kanssa, joka pystyy
pysayttamaan infuusion ja tekemaan halytyksen infuusioon liittyvan reaktion ilmetessa.
Potilaalle on kerrottu, etta infuusio on aina annettava sellaisen hoitavan henkilén lasna ollessa,
joka on saanut riittdvan koulutuksen kotona annettavan infuusionhoidon haittavaikutusten,
infuusioon liittyvien reaktioiden ja laakitysvirheiden hallinnasta.

e ELFABRIO-valmisteen kotona annettavan infuusion hoitopaivakirija
Yleiset tiedot (hoitava I48kari tayttaa)

Hatanumero:

YHTEYSTIEDOT

Potilas Nimi:

Syntymaaika:

Osoite:
Postinumero/kaupunki:
Puhelin:

Potilasta hoitavan henkildn Nimi:
yhteystiedot

Osoite:
Postinumero/kaupunki:
Puhelin:

Infuusiohoitaja/kotisairaanhoitaja Nimi:

Organisaatio:

Osoite:
Postinumero/kaupunki:

Hoitava laakari Nimi:

Sairaala:

Osoite:
Postinumero/kaupunki:
Puhelin:

Hatanumero:

Apteekki Nimi:

Osoite:
Postinumero/kaupunki:
Puhelin:
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Antotiedot (hoitava 188Kari tayttdd)

ELFABRIO-valmistetta on Paivamaara (pp-kk-vvvv):
annettu alkaen

ELFABRIO-annosteluchjelma

- annos

- antotiheys

- infuusionopeus

- kayttdkuntoon saatetun
valmisteen tarvittava tilavuus

(mh)

- kokonaistilavuus
infuusiopussissa (ml)

Syyt ELFABRIO-infuusion
antamiseen kotona

Merkitse, millaista tukea
infuusiohoitajan tulee antaa
kotona
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Infuusion antolomake (tdytetddn jokaisen infuusion antokerran yhteydessa)

e Potilaalle ja/tai hoitavalle henkiltlle on kerrottu ELFABRIO-hoidon kotona annettavaan
infuusioon liittyvista riskeista, ja akuuttilaakkeiden kayttddn on annettu asianmukainen
koulutus.

e Infuusioon liittyvan reaktion tapauksessa harkitse infuusion hidastamista tai lopeta se
valittdmasti (reaktion vaikeusasteesta riippuen) ja/tai anna asianmukaista hoitoa ladkarin
ohjeiden mukaisesti.

o Valttamattdmat toimenpiteet vaikean infuusioon liittyvan reaktion sattuessa, mukaan lukien
yhteystiedot hatatilanteessa, on kuvattu Akuuttinoitosuunnitelmassal. Pida nama tiedot
helposti saatavilla infuusiotoimenpiteen aikana.

Infuusion paivamaara Paivamaara (pp-kk-vvvv)

Potilaan yleinen
terveydentila - Kuvaile
ennen infuusiota
mahdolliset uudet,
tdmanhetkiset
terveysongelmat

AnnNos

Vaadittu kayttévalmiiksi
saatettu tilavuus (ml)

Kaytettyjen injektiopullojen
lukumaara

Ladkeannon kesto

Infuusionopeus

Mahdollisesti infuusioon
liittyneet ongelmat /
huomautukset (mukaan
lukien infuusioon liittyneet
reaktiot, tasta aiheutuneet
toimenpiteet ja lopputulos)

Infuusiosta vastaavan
henkilon nimi ja
pdivamaara

- sairaanhoitaja

- hoitava henkil6 (jos eri
kuin ylla)

1 Katso terveydenhuollon ammattilaisen esitteen kohta 6 ja liite 10.4 ja Fabryn taudin potilaita / hoitavia henkildita /
terveydenhuollon ammattilaisia koskevan oppaan kohta 5, joissa on neuvoja kotona annettavan infuusion toteuttamiseksi niin,
ettd ehkaistaan laakitysvirheita.
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Liite 10.4 - Akuuttihoitosuunnitelma

ELFABRIO-hoidon jalkeen voi

yliherkkyysreaktiota tai anafylaktisia reaktiota.

Jos kaynnin aikana

iimenee anafylaktisen reaktion kliinisid

esiintya infuusioon liittyvia reaktioita, mukaan Ilukien vaikeita

merkkeja, infuusiohoitaja

kotisairaanhoitaja / hoitava henkild (tilanteen mukaan) aloittaa hengenpelastustoimet ja soittaa
valittdmasti hoitavalle 1aakarille, joka antaa ohjeita, joiden avulla voidaan jatkaa, Taulukko 1

Hoitavan ladkarin on vahvistettava kaikki toimenpiteet, jos jokin tapahtuma ilmenee.

erityistoimenpidetta ei suoriteta ilman hoitavan ladkarin vahvistusta.

Mitaan

Taulukko 1 - Yliherkkyyteen, allergisiin oireisiin ja reaktioihin perustuvat toimenpiteet

Oireet ja reaktiot

Suositellut/ehdotetut toimenpiteet

Suositellut/ehdotetut
|aakkeet

Lieva:

1. Vahenna infuusionopeutta 25-50 % tai
harkitse infuusion lopettamista, jos se
katsotaan asianmukaiseksi.

2. Soita akuuttihoitonumeroon ja sitten
hoitavalle 1aakarille saadaksesi ohjeita,
mukaan lukien mahdollisesti
annettavista ladkkeista.

3. Vahenna infuusionopeutta vielda 25 %
tai harkitse infuusion lopettamista, jos
se katsotaan asianmukaiseksi, jos oire
jatkuu 10 minuuttia ensimmaisen
infuusionopeuden vahentamisen
jalkeen.

4. Soita uudelleen hoitavalle 1aakarille
saadaksesi ohjeita, mukaan lukien
mahdollisesti annettavista ladkkeista.

5. Lopeta infuusio, jos oire jatkuu vield
10 minuutin kuluttua.

6. Suorita kotona annettava infuusio
loppuun, jos oireet havisivat ja jos
hoitava laakari neuvoo tekemaan nain.

Jos ensiapu tai hoitava

|laakari neuvoo, anna:

e parasetamolia

e ibuprofeenia

e antihistamiineja
suun/laskimon kautta

e muita oireidenmukaisia
ladkkeita

Keskivaikea:

1. Lopeta ladkkeen anto.

2. Soita akuuttihoitonumeroon ja sitten
hoitavalle laakarille saadaksesi ohjeita,
mukaan lukien mahdolliset annettavista
ladkkeista.

3. Anna ladkarin maaraama hoito.

4. Ilmoita hoitavalle laakarille ja pyyda
arviota ennen kuin annetaan seuraava
infuusio kotona.

5. Suorita kotona annettava infuusio
loppuun ja tayta haittavaikutuslomake,
jos oireet havisivat ja hoitava laakari
ohjeistaa nain.

Jos hoitava ldakari ohjeistaa
ja oireiden luonteen
perusteella:

e suun kautta /
parenteraalisesti
annettavat
antihistamiinit tai

e syun kautta /
parenteraalisesti
annettavat
kortikosteroidit

e ja muut hoitavan
|aakarin neuvomat
ladkkeet
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Vaikea:

N —

8.

0.

Lopeta anto valittdmasti.

Soita haténumeroon 112.

Kerro, ettd olet sairaanhoitaja / potilas
/ hoitava henkil®, ja kuvaile tilanteen
vaikeusastetta.

Anna puhelinnumero, josta soitat ja
tapahtumapaikan osoite.

Pyyda ambulanssia lahetettavaksi
valittomasti.

Kerro, ettd olet saanut
ensiapukoulutuksen.

Kerro ambulanssia odottaessasi, etta
sinulla on ensiapupakkaus, ja pyyda
neuvoja annettavan ensiavun suhteen;
nimea annettu laake.

Elvyta tarvittaessa aikuisten tai lasten
perusensiavun ohjeiden mukaisesti.
IImoita tapahtumasta hoitavalle
ladkarille.

10. Tayta haittavaikutuslomake.

Hatanumerosta oireiden
luonteen perusteella
neuvottu hoito (ks. annos ja
antotapa laakepakkauksessa
olevasta tekstista):

lihakseen annettava
adrenaliini tai

suun kautta otettavat /
parenteraaliset
antihistamiinit tai

suun kautta otettavat /
parenteraaliset
kortikosteroidit tai
beeta-2-agonistisuihke
tai sumutus;
fysiologista
keittosuolaliuosta
kliinisen tilan mukaan
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