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1. SYFTET MED BROSCHYREN
Syftet med detta dokument ar att:

a) Ge vagledning till halso- och sjukvardspersonal fér val och hantering av patienter som &r
lampliga for att f& ELFABRIO i hemmet.

b) Ge relevant information till halso- och sjukvardspersonal fér att utbilda patienten och/eller
vardare i att administrera produkten hemma. (se &ven dokumentet “Riktlinjer for
patienter/vardare halso- och sjukvardspersonal”.

1.1. Den behandlande ldkarens roll och ansvar

Det ar behandlande Iakares ansvar att sakerstalla en séker administrering till patienten i hemmet, samt
att valja patientens doseringsregim.

For detta kommer han/hon att:

e Initiera och dvervaka alla nodvandiga administrativa atgarder som gér det mojligt for de andra
inblandade  parterna att fortsatta (patient och/eller vardare, hemsjukskdterska/
infusionssjukskoterska, farmaceut eller annan héalso- och sjukvardspersonal, enligt lokal
implementering av infusionsbehandlingen i hemmet).

e Utvéardera patientens lamplighet att fa infusionsbehandling i hemmet.

e Forskriva lakemedel for forbehandling och/eller for behandling av infusionsrelaterade reaktioner
(IRR) och se till att lakemedlen finns tillgangliga i hemmet vid heminfusion av ELFABRIO.
Lakaren har ocksa ansvar for att patienten/vardare/hélso- och sjukvardspersonal ges utbildning
i nar och hur dessa lékemedel ska anvandas.

e Se till att patienten har informerats om hur sjukvarden ska kontaktas vid behov i handelse av
en infusionsrelaterad reaktion.

e Regelbundet granska loggboken (se bilaga 10.3) och se till att alla medicinska instruktioner
avseende dos och infusionsfrekvens och hastighet, férmedicinering och sarskilda 6vervaganden,
samt akuta atgarder och behandling, &r tydligt dokumenterade och aktuella.

e Regelbundet dvervaka patienten som far infusioner i hemmet med avseende pa bade sjukdom
och infusioner.

e Se till att det finns en tydlig, snabb och tillférlitlig kommunikationslinje fér att paskynda
akutinsatser om omedelbar medicinsk vard kravs under infusionen i hemmet.

e Se till att patienten och vardare &r utbildade i de praktiska aspekterna av infusion i hemmet:
administrering av lakemedel fére infusionen, férberedelse och administrering av infusionen,
igenkanning av tecken pa potentiell infusionsrelaterad reaktion (IRR) och hantering av dessa.
Utbildningen ska registreras, exempelvis i loggboken, och [&mpligt utbildningsmaterial
distribueras till patienten/vardare.

e Sakerstdll att korrekt behandling fére infusionen (om sadan ordinerats) (t.ex. antihistaminer,
paracetamol, ibuprofen, kortikosteroider), samt akutbehandling och utrustning ges till
patienten/vardare.
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2. BEDOMA LAMPLIGHET FOR INFUSION I HEMMET

Infusion av ELFABRIO i hemmet kan dvervagas om patienten tolererar infusionerna val och inte har
haft nagon mattlig eller svar infusionsrelaterad reaktion (IRR) under ndgra manader. Beslutet att
Overfora ELFABRIO-behandling till patientens hemmilj¢ fattas av behandlande I&kare och hansyn bor
tas till patientens preferenser och medicinska status.

Foljande primara kriterier for infusion i hemmet maste uppfyllas av patienten:
2.1 CHECKLISTA for patientens Idmplighetskriterier

e Patienten &r kliniskt stabil och i gott allmant kliniskt tillstdnd efter initiering av ELFABRIO och
dérefter under minst 6 infusioner pa sjukhus. En omfattande utvérdering maste genomféras
innan beslut om &verféring av behandling fattas.

e Patienten beddms vara fysiskt och mentalt kapabel att genomga infusionerna hemma.

e Patienten/vardare/juridisk  vagledare  forstar och  accepterar  konsekvenserna  av
infusion/behandling i hemmet.

e Inga tecken pa biverkningar av enzymerséattningsbehandling (ERT) har rapporterats under de
senaste fyra (4) infusionerna pa sjukhus, dokumenterade genom ett moénster av vél tolererade
infusioner utan IRR, med eller utan férmedicinering.

e Patienten har en bevisad historik av féljsamnhet till det tidigare infusionsschemat pa sjukhus.

e Patienten har enkel atkomst till blodvener, venkateter (CAD) eller en perifert inlagd central
venkateter (PICC-line) som mojliggoér adekvat infusion.

e Patienten maste underteckna ett informerat samtycke innan han/hon bérjar med infusioner i
hemmet.

For patienter som byter till ELFABRIO 2 mg/kg var fjarde vecka bor férsta dosen av den nya
doseringsregimen administreras pa sjukhus eller annan medicinsk miljo.

3. KRAV OCH ORGANISATION AV INFUSION I HEMMET

N&r patienten &r ldmpad fér infusion i hemmet, baserat pa de primara kriterierna, maste en uppsattning
krav Overvagas for att sdakerstdlla att ELFABRIO-infusioner kan administreras sakert, effektivt och
tillforlitligt i patientens hem.

3.1 CHECKLISTA for infusion i hemmet

o Patienten och/eller vardare har informerats av behandlande I&kare 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.

« Patienten och/eller vardare har en forstaelse for sjukdomen och har utbildats fér att kdnna igen
mojliga biverkningar, inklusive IRR och férstar vilken procedur som ska foljas om de intraffar
(dvs. beddma om akutbehandling behdvs, ge eventuell akutbehandling, samt informera om
symtom som tyder pa biverkningar till halso- och sjukvardspersonal fér korrekt bedémning och
hantering).

e Hemmiljon maste vara l&mplig for infusionsbehandling i hemmet, dvs. en ren miljo med el,
vatten, telefon, kylning och ett fysiskt utrymme for foérvaring av ELFABRIO och andra
infusionstillbehor.
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e Se till att patienten och vérdare har informerats om hur sjukvarden ska kontaktas vid behov i
handelse av en infusionsrelaterad reaktion (IRR). Patienten har informerats om att infusionen
alltid ska administreras i ndrvaro av en vardare som &r tillréckligt utbildad i hur man ska agera
i handelse av biverkningar, IRR och medicineringsfel i enlighet med Iokala krav for
implementering av infusionsbehandling i hemmet. Patienten ska inte vara ensam hemma, utan
med en vuxen person som kan stoppa infusionen och varna i hdandelse av en IRR.

3.2 Ldkernedels- och infusionsutrustning

Patienten har recept p& behandlingsldkemedel, férmedicinering och akutbehandling. Annan nédvéandig
utrustning kommer att tillhandahéllas patienten enligt lokala arrangemang och féreskrifter.

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

e Temperaturkontroll av |&kemedel under transport fran apotek till patientens hem.
e Kylvaskan bor ha en temperatur pd +2 - +8 oC.

Produkt - Injektionsflaskor med ELFABRIO (2 mg/ml)

Injektionsflaskor kommer att tillhandahdllas med en vétska i genomskinliga 2,5 eller 10 ml
injektionsflaskor av glas, forslutna med gummiproppar och férseglade med avtagbara aluminiumlock.
De maste férvaras i ett rent kylskap vid en temperatur mellan +2 °C och +8 °C. Far ej frysas eller
skakas.

Infusionsutrustning
e [V-stativ
e Infusionspump
o Behallare for biologiskt avfall
* Alkoholservetter
e Icke-sterila handskar
e Sprutor om 30 ml, 10 ml och 3 ml
e 2 stnalfria ventiler
e 2 st 10 ml sprutor med 0,9 % natriumklorid
o [V-kateter/Huber/forlangningsset (vid behov)
o IV-startsats/centralslangsats per atkomsttyp
¢ 0,2-mikrometers infusionsslang
e Ventilerad spets for atkomst till injektionsflaska
« 118G ndl
« Tejp
e Heparinspruta 100 E/ml PF 5 ml/12 ml (endast for centralslangar)
* Antiseptiskt hudrengoringsmedel, tex Hibiscrub
o IV-pase(ar) med 0,9 % natriumklorid beroende pa spadningsbehoven
» Akututrustning inklusive lakemedel for akutbehandling
* Stasband
e Lakemedel for férmedicinering (om tillampligt)

Patienten ska alltid ha séllskap av en vuxen vardare som kan stoppa infusionen och varna i héndelse
av en IRR.

Version 3.0 JUN/2026



3.3 Behandling fére infusion och akutbehandling

BEHANDLING FORE INFUSION

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

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

AKUTBEHANDLING

e Det landspecifika nationella ndédnumret (112) och/eller behandlande I&kare maste ringas om en
IRR intréffar under, eller efter avslutad, infusion. Varje IRR maste rapporteras i enlighet med
lokala regler och férordningar.

e Akutbehandling maste ges baserat pa den patientspecifika ordinationen. Se “Plan for
akutbehandling” for instruktioner om hur man gar vidare i handelse av en nddsituation under
infusionen). Denna ska beskrivas i loggboken. Korrekt utbildning i anvandning av akutldkemedel
maste ges till patienten och/eller vardare.

e En tillgénglig, snabb och tillférlitlig kommunikationslinje maste sakerstallas for att paskynda
akutinsatser om omedelbar l&karvard kravs enligt indikationerna i “Plan fér akutbehandling”
(bilaga 10.4) och loggboken (avsnitt 3.4).

e Om patienten upplever, eller om hemsjukskdterskan/infusionsskoterskan eller vardare
identifierar, nagon biverkning eller nagot problem med beredning och/eller administrering av
ELFABRIO maste de s& snart som mojligt kontakta behandlande l&kare eller hans/hennes
medicinska ombud. Efterféljande infusioner kan behéva ske pa sjukhus eller i annan medicinsk
milj¢ enligt behandlande ldkares eller hans/hennes medicinska ombuds beddmning.

o Utrustning och ldkemedel maste finnas tillgdngliga fér att vid behov anvédndas vid en
nodsituation. Patienten har recept pa behandlingslékemedel, férmedicinering och
akutbehandling. Annan nédvandig utrustning kommer att tillhandahallas patienten i enlighet
med lokala arrangemang och foérordningar. Korrekt utbildning i anvéndning av akutidkemedel
och -material maste ges av behandlande Iékare till patienten och/eller vardare.

NODUTRUSTNING
Kit for akutbehandling bestar av:
o Adrenalin i autoinjektor (‘adrenalin-penna’)
o Kortison
o Eventuella ytterligare artiklar enligt |&karens ordination.

Om patienten upplever en biverkning under eller strax efter infusionen ska procedurerna som anges i
Bilaga 10. 4 "Plan for akutbehandling” foljas.

Vid mattliga till svara reaktioner ska infusionen omedelbart avbrytas och det nationella nédnumret
(112) ringasBehandlande lakare eller hans/hennes utsedda ombud skall darefter kontaktas for
radgivning sa snart som mojligt. Efterféljande infusioner kan behdva ske pa sjukhus eller i annan
medicinsk miljo.

Alla biverkningar, inklusive medicineringsfel, ska rapporteras till Lakemedelsverket av behandlande
|lakare (rapporteringsinstruktioner finns i denna handbok i avsnitt 6.2 Sakerhetsrapportering).

6
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3.4 Loggboken

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

e Halso- och sjukvardspersonal/patienten/vardare kommer att registrera resultaten och
dtgarderna fran det sista infusionsbestket innan heminfusionen startade, samt all relevant
information fran efterfoljande besok i loggboken.

e En resurskontaktlista maste fyllas i och finnas tillgdnglig hemma i loggboken fér patienten
och/eller vardare.

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

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

* Iloggboken anger behandlande lakare tydligt dos, erforderlig infusionsvolym, infusionshastighet
samt eventuella &ndringar. Behandlande Ikare anger tydligt vad som maste géras och vilka
procedurer som ska foljas och vilka lakemedel som ska administreras i handelse av en allvarlig
IRR i enlighet med gallande medicinska standarder for akutbehandling. Behandlande lakares
kontaktuppgifter och det landspecifika nationella ndédnumret (112) ska dokumenteras i
loggboken.

e Den ELFABRIO-dos som kravs, volym, infusionshastighet, férmedicinering, akutlakemedel samt
eventuella andringar kommer att faststallas av behandlande I&kare. Ordinationen ska anges i
loggboken (bilaga 10. 3). Alla &ndringar av denna ordination (dos 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. UTBILDNING I ATT FORBEREDA OCH ADMINISTRERA ELFABRIO

Den inledande utbildningen av infusionsadministratoérer och deras regelbundna uppdatering anses vara
en grundléggande aktivitet for att sakerstdlla behandlingsfoljsamhet och patientsékerhet.

I princip kommer de initiala instruktionerna att ges pa sjukhuset och vilken nivé av stdéd som krévs
fran halso- och sjukvardspersonalen som ansvarar fér infusioner i hemmet kommer att diskuteras och
godkannas av behandlande lakare och patienten och/eller vardare.

I vissa fall kommer halso- och sjukvardspersonalen som ansvarar for infusioner i hemmet att utféra
hela proceduren under de forsta infusionerna i patientens hem, enligt lokala krav.

Om patienten darefter féredrar att utféra proceduren sjalv eller med hjélp av en vardare maste féljande
villkor foéljas:

e Patienten och/eller vardare ska fa adekvat utbildning fran infusionspersonalen om hur infusionen
bereds och administreras. Infusionspersonalen ska forklara och demonstrera hela
infusionsproceduren for patienten och/eller vardare, inklusive utbildning i handhygien, korrekt
desinfektion och aseptisk hantering nar infusionen forbereds.

e Vid efterféljande bestk kommer infusionspersonalen att vara ndrvarande for att vid behov
hjalpa till, tills patienten och/eller vardare kanner sig trygga med hela infusionsproceduren.
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Vid beredning och administrering av ELFABRIO maste de procedurer som beskrivs i
produktresumeén for ELFABRIO (Bilaga 10. 1) och i avsnitt 5 “Administrering av ELFABRIO-
infusioner” i detta dokument f6ljas, och varje administrering av ELFABRIO ska registreras i
loggboken (Bilaga 10. 3). I handelse av problem med beredning och/eller administrering av
ELFABRIO ska patienten eller vardare kontakta skoterskan eller behandlande l&kare for att
faststalla lémplig atgérd innan infusionen pabdrjas eller fortsatter enligt beskrivningen i
loggboken.

Infusionen ska alltid administreras i ndrvaro av en vuxen som ar kunnig i infusionsprocedurerna och
har Iamplig utbildning i hur man ska agera i handelse av IRR och medicineringsfel, enligt bedémning
av behandlande |&kare eller infusionspersonal.

5. ADMINISTRERING AV ELFABRIO

Bruksanvisning avseende spadning och administrering finns i produktresumén (Bilaga 10. 1).

5.1 Forberedelser

OBSERVERA: Bruksanvisningen (spadning och administrering) finns i produktresumén (Bilaga 10. 1).
En detaljerad beskrivning finns i detta avsnitt.

Uppratthall strikt aseptiska férhadllanden medan du utfér alla férberedelseaktiviteter

1.

Forbered ett rent, plant arbetsomrade och 1dgg fram det material som behdvs.
Forvara det medféljande kitet fér akutbehandling i nérheten under infusionen.

Kontrollera att antalet injektionsflaskor som mottagits ar korrekt. OBSERVERA: OM ELFABRIO
FORVARATS ELLER TRANSPORTERATS I FELAKTIG TEMPERATUR, STARTA INTE INFUSIONEN.
KONTAKTA BEHANDLANDE LAKARE ELLER HANS/HENNES OMBUD FOR YTTERLIGARE
INSTRUKTIONER.

Kontrollera partinummer, utgangsdatum (anvand inte ELFABRIO efter det angivna
utgangsdatumet) och aktuell ordination och ta sedan fram ratt antal kartonger for att forbereda
den ordinerade dosen. Injektionsflaskorna &r endast avsedda fér engangsbruk.

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

Tvétta handerna med tval och vatten.

Forbered den medféljande infusionspasen foér att starta processen.

Ta ut injektionsflaskorna med ELFABRIO ur sina kartonger och inspektera injektionsflaskorna.
Anvand dem inte om locket saknas eller ar skadat. Anvand dem inte om lakemedlet 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.

5.2 Spadning av ELFABRIO

Den rekommenderade dosen ska spadas med 0,9 % natriumklorid till en total volym baserat pa
patientens kroppsvikt. Rekommenderad dos och infusionsvolym beskrivs i loggboken (Bilaga 10. 3)

OBSERVERA: I vissa specifika fall kan lkemedlet beredas pd apoteket och skickas (i en kylldda)
under temperaturkontrollerade férhdllanden (+2 - +8 °C) till patientens plats fér administrering.
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1. Ta bort skyddslocken i aluminium fran ELFABRIO-flaskorna och torka av varje gummiférsegling
med aseptisk teknik med en alkoholservett. Anvand en servett for varje injektionsflaska och lat
dem torka.

2. Torka av injektionsporten pa IV-pasen med 0,9 % natriumklorid med en alkoholservett och I3t

den torka.

Anslut en 18G nal till den nalfria ventilen.

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

Sakra anslutningen av den nalfria ventilen till IV-pasens injektionsport med tejp.

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

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

natriumklorid avldgsnas fran IV-pasen.

Nou kW

Exempel 1 (vid dosering 1 mg/kg, varannan vecka):

e Patientens kroppsvikt ar 80 kg

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

e Koncentrationen av injektionsflaskan med ELFABRIO ar 2 mg/ml (20 mg/10 ml eller 5
mg/2,5 ml)

e En patient pa 80 kg ska da fa 40 ml ELFABRIO (= fyra 10 ml injektionsflaskor) och d&
behdver 40 ml natriumklorid avldgsnas fran IV-pasen innan ELFABRIO tillsatts

Exempel 2 (vid dosering 1 mg/kg, varannan vecka):

e Patientens kroppsvikt ar 65 kg

e Patientens ordinerade dos ar 1 mg/kg = 65 mg

e Koncentrationen av injektionsflaskan med ELFABRIO &r 2 mg/ml (20 mg/10 ml eller 5
mg/2,5 ml)

e En patient pa 65 kg ska da fa 32,5 ml ELFABRIO (= tre 10 ml injektionsflaskor + en 2,5
ml injektionsflaska) och da behdver 32,5 ml natriumklorid avlégsnas fran IV-pasen innan
ELFABRIO tillsatts

Exempel 3 (vid dosering 2 mg/kg, var fjdrde vecka):

e Patientens kroppsvikt ar 80 kg

e Patientens ordinerade dos ar 2 mg/kg = 160 mg

e Koncentrationen av injektionsflaskan med ELFABRIO ar 2 mg/ml (20 mg/10 ml eller 5
mg/2,5 ml)

e En patient pa 80 kg ska da fa 80 ml ELFABRIO (= atta 10 ml injektionsflaskor) och d&
behdver 80 ml natriumklorid avldgsnas fran IV-pasen innan ELFABRIO tillsatts

Exempel 4 (vid dosering 2 mg/kg, var fjarde vecka):

e Patientens kroppsvikt ar 65 kg

e Patientens ordinerade dos ar 2 mg/kg = 130 mg

e Koncentrationen av injektionsflaskan med ELFABRIO ar 2 mg/ml (20 mg/10 ml eller 5
mg/2,5 ml)

e En patient pd 65 kg ska d& fa 65 ml ELFABRIO (= sex 10 ml injektionsflaskor + tva
2,5 ml injektionsflaska) och da behéver 65 ml natriumklorid avldgsnas fran IV-pasen
innan ELFABRIO tillsatts

8. Anslut 30 ml-sprutan till den nalfria ventilen/porten och avlégsna utréknad méngd 0,9 %
natriumklorid fran IV-pasen. Kassera den dverblivna mangden i soporna.
9. Anslut en uppdragningskanyl till en steril 10 ml-spruta (och 3 ml-spruta efter behov).
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10. Ta bort skyddslocket fran uppdragningskanylen. Hall injektionsflaskan med ELFABRIO stadigt
pa bordet och for in spetsen mitt p& gummitdtningen.

11. Vand pa injektionsflaskan och dra upp innehallet i sprutan.

12. Skruva loss sprutan fran spetsen och fast sprutan direkt vid den nalfria ventilen p& IV-pasens
injektionsport. Injicera ldngsamt l&kemedlet i IV-pasen.

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

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

OBS! Berdknad volym kan krdava att mindre an maximal volym tas ut ur den sista
injektionsflaskan som anvands fér infusionen (delvis anvandning av injektionsflaskan).

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

16. Kassera alla injektionsflaskor med ELFABRIO i behéllaren fér biologiskt avfall och dokumentera
eventuell mangd ldkemedel som kasserats i loggboken.

17.Vand infusionspasen férsiktigt upp och ned for att blanda I6sningen och undvik alltfér kraftig
skakning och rorelse.

5.3 Administrering

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

Om ldkemedel inte kan anvandas inom dessa tidsramar maste det kasseras. KONTAKTA I s3 fall
behandlande lakare eller hans/hennes ombud.

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

ELFABRIO-dosen, infusionshastigheten samt eventuella foréandringar ska faststallas av den
behandlande I&karen. Behandlingen far inte &ndras i hemmet, savida det inte &r medicinskt motiverat
enligt den behandlande lakarens bedémning.

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

OBSERVERA: Instdliningarna pa pumpen forblir desamma som de programmerade
infusionsinstaliningarna. Overvaka pumpskdrmen som indikerar mangden infunderad vatska. Notera
detta i loggboken (Bilaga 10. 3)

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

e Hang IV-pasen pa IV-stativet och fast lakemedelskassetten pa pumpen.

e Upprétta 1V-atkomst (se avsnitt Error! Reference source not found.4Error! Reference source
not found.)

e Fyll slangen och anslut den till patienten for att starta infusionen. Fyll INTE slangen med vatska
(prima) nar slangen &r ansluten till patienten.

e Se till att Idkemedlet administreras med ordinerad infusionshastighet.

e Patienten ska sitta ner och vara avslappnad medan infusionen sker.

e Om nagot larm skulle intraffa ska du atgarda problemet enligt pumpspecifika instruktioner:
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o [ handelse av “luft i slang” ska du stoppa infusionen, koppla bort slangen fran patienten
och knacka forsiktigt pa slangen for att flytta alla bubblor nédra slangens &nde (for att
begransa eventuellt Idkemedelssldseri) och sedan 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 avldgsna den tilltappta
kanylen.

I handelse av en Overkanslighetsreaktion mot Idkemedlet eller en noédsituation ska du lasa
avsnitt 3.3 "Férbehandling och akutbehandling” samt “Plan for akutbehandling” (Bilaga 10. 4)
e Pumpen larmar vid slutet av infusionen. Tom infusionspase innebér sluttid fér infusionen och

starttid for den kliniska observationsperioden (se avsnitt 5.5).

OBSERVERA: Ta inte bort den intravendsa kanylen an.

e Spola infusionsslangen med 20 ml koksaltldsning.
e Nar pumpen indikerar att 20 ml har infunderats ska pumpen stoppas manuellt.
e Avl3gsna infusionsslangen fran patientens intravendsa kany! eller centrala venkateter.

OBSERVERA: Den intravendsa kanylen ska forbli pa plats under hela observationsperioden efter
infusionens slut.

e Obs! I slutet av infusionen kan alla [V-pdsar och administreringsslangar kasseras i
hushallsavfallet om de inte ar kontaminerade med synligt blod. Kontaminerade slangar och IV-
nélar ska kasseras i behallaren foér biologiskt avfall.

5.4 \ends Stkomst

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 innebéar 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:

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

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

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

5.5 Observationsperiod

e Under de férsta tre infusionerna i hemmet bér skéterskan eller vardaren stanna hos patienten
i tva timmar efter att administreringen &r klar for att sikerstélla att patienten har tolererat
lakemedlet utan komplikationer (se avsnitt 6).

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

e Kontrollera vitalparametrar var 60:e minut tills observationstiden har avslutats och pa nytt vid
observationsperiodens slut.
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e Vid eventuella biverkningar/IRR eller andra sdkerhetsproblem ska du félja instruktionen som
ingdr i “Plan fér akutbehandling” (Bilaga 10. 4) och registrera eventuella kliniska fynd i
loggboken (Bilaga 10. 3).

e Ndar observationsperioden ar Over ska patientens intravendsa kanyl/centrala venkateter
avlagsnas enligt lokala standardprocedurer och allt anvént material kasseras pa lampligt satt |
en pase for biologiskt riskavfall eller behallare for skdrande och stickande avfall.

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

6. SAKERHETSINFORMATION FOR ELFABRIO
Den kliniska statusen fér patienter som behandlas i hemmet ska bevakas enligt klinisk praxis.

For patienter som byter till pegunigalsidas alfa 2 mg/kg kroppsvikt en gang var fjarde vecka, ska
regelbunden kontroll (t.ex. efter 3, 6, 12, 18 och 24 manader) utféras. Kontrollen ska minst inkludera
utvardering av lyso-Gb3, renala (eGFR, proteinuri), kardiella (LVMi, NT-proBNP, troponin eller EKG)
och biokemiska parametrar. En férandring i nagon enskild parameter ska tolkas mot bakgrund av
patientens Overgripande kliniska status, och kliniskt relevant férsamring ska foranleda skyndsam
omprovning av behandlingsregimen.

Se avsnitt 4 i den aktuella produktresumén (Bilaga 10. 1) for fullstéandig information om sékerheten for
ELFABRIO.

6.1 Sékerhetsprocedurer

ELFABRIO har visat sig ha god tolerabilitet. IRR, inklusive Overkanslighetsreaktioner, kan dock inte
uteslutas. Av denna anledning beskrivs procedurer fér hantering av nédsituationer i Bilaga 10. 4.
Hemsjukskoterskan/infusionsskdterskan ar en halso- och sjukvardspersonal med férmaga att hantera
ERT och medicinska nddsituationer och utbildas av behandlande l&kare eller det féretag som ansvarar
for infusionsbehandlingen i hemmet, enligt lokal klinisk praxis, i boérjan av sitt deltagande. ELFABRIO
kommer ocksa att dvervakas noggrant for tecken pa eventuella biverkningar som involverar behandlade
patienter, efter nddvandiga sakerhetsprocedurer. De procedurer fér akutbehandling och rapportering
som ska foéljas, i enlighet med kliniska standarder och gallande lagstiftning, anges i féljande
underavsnitt.

6.2 Sdkerhetsrapportering

Patienten/vardare eller hemskoterskan/infusionsskéterskan ska informera behandlande Idkare om en
biverkning/IRR intraffar hos en patient som behandlas med ELFABRIO-infusioner i hemmiljo. Om en
anafylaktoid reaktion skulle intréffa under eller efter infusionen maste hemskoterskan/
infusionsskéterskan/vardare omedelbart ringa nddnumret (112). Anafylaktoida reaktioner som kréaver
omedelbar kontakt med sjukvarden rapporteras i “Plan for akutbehandling” (Bilaga 10. 4).

Om patienten/vardare eller hemskéterskan/infusionsskdterskan blir medveten om att ett misstag
begatts vid beredning och/eller administrering av lakemedlet ska patienten eller infusionsskéterskan
dessutom informera behandlande I&kare for att faststélla l&mplig atgard. Behandlande |&kare ansvarar
sedan for att rapportera eventuella misstankta biverkningar, inklusive medicineringsfel, via det
nationella rapporteringssystemet till:;
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Lakemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

Registreringen och rapporteringen av medicineringsfel sakerstaller att systematiska och aterkommande
problem kan upptéckas och paféljande atgarder utféras inom évervakningssystemet.

6.3 Mdjliga typer av reaktioner mot ELFABRIO

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 i produktresumeén).

De vanligaste rapporterade symtomen forknippade med IRR som rapporterades for dosen 1 mg/kg var:
overkanslighet, frossa, yrsel, utslag och kldda. Fér dosen 2 mg/kg var smarta, huvudvark och
illamaende de vanligaste rapporterade symtomen. I likhet med andra intravendsa proteinprodukter kan
allergiliknande dverkanslighetsreaktioner uppsta och kan omfatta lokalt angioddem (inklusive svullnad
av ansikte, mun och hals), bronkospasm, hypotoni, generaliserad urtikaria, dysfagi, utslag, dyspné,
blodvallning, bréstobehag, klada och ndstappa.

6.4 Hantering av biverkningar av ELFABRIO

Hanteringen av IRR maste baseras pa reaktionens svarighetsgrad och omfattar minskning av
infusionshastigheten och behandling med lékemedel sasom antihistaminer, antipyretika och/eller
kortikosteroider vid lindriga till mattliga reaktioner. Forbehandling med antihistaminer och/eller
kortikosteroider kan forhindra efterféljande reaktioner i fall d& symtomatisk behandling kravts, &ven
om IRR uppstatt hos vissa patienter efter férbehandling.

I héndelse av en IRR kommer hemsjukskoterskan/infusionsskoterskan/vardaren att aktivera
akutproceduren enligt vad som kravs i instruktionerna i “Plan for akutbehandling” och, i nédvandiga
fall, administrera stodjande lakemedel enligt den specifika indikationen fran behandlande lékare som
rapporteras i loggboken.

6.5 Allvarliga allergiska reaktioner mot ELFABRIO

Infusionsrelaterade allergiska oOverkanslighetsreaktioner kan vara allvarliga. Darfor bor 1ampligt
medicinskt stoéd finnas tillgangligt nar ELFABRIO administreras.

I kliniska provningar upplevde 5 patienter av totalt 141 en allvarlig 6verkanslighetsreaktion och gick
dver inom en dag efter debut med lamplig behandling (se aven avsnitt 4.8 i produktresumén). De
forsta tecknen pd en anafylaktisk reaktion paverkar huvudsakligen huden och/eller slemhinnan
(erytem, rodnad, klada och angioddem), medan de som utsatter patientens liv for risk i allménhet
involverar andningsorganen (obstruktion av ovre och nedre luftvagar) eller hjart-karlsystemet
(hypotensiv chock, kardiovaskular kollaps, hjartarytmi, myokardischemi).

Symtom som involverar magtarmkanalen &r ocksa majliga (bukkramper, krakningar, etc.).
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Ju tidigare debut, desto allvarligare reaktion. Symtom kan upptréda plotsligt ndgra timmar efter kontakt
med det orsakande lakemedlet, dven om allvarliga kliniska uttryck i allmanhet intraffar inom 30 minuter
till 1 timme.

Om en svar allergiliknande eller anafylaktisk reaktion uppkommer rekommenderas att behandlingen
med ELFABRIO omedelbart avbryts och gallande standardrutiner for medicinsk akutbehandling foljs.
Allvarliga reaktioner hanteras i allmanhet med administrering av antihistaminer, kortikosteroider,
intravendsa vatskor och/eller syrgas, nar det ar kliniskt indicerat. Om handelsen ar klar anafylaxi ska
intramuskulart adrenalin anvandas.

Efter en anafylaktisk reaktion ska patienterna helst observeras i en saker miljo.

Foljande riktlinjer anger de forstahjalpenrutiner som ska anvdndas for att hantera en allvarlig
dverkanslighetsreaktion under administrering av lakemedlet i hemmet.

Vid de férsta tecknen pa en reaktion:

e Sluta omedelbart administrera lakemedlet
e Uppratthall venatkomst med koksaltlésning

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

e Om tecknen och symtomen &r svéra eller forsémras snabbt ska du vidta livraddande
atgarder och sedan omedelbart kontakta nédnumret (112). S& snart som mojligt, kontaktas
behandlande I&kare som kommer att ge vagledning om hur man ska ga vidare enligt
instruktionerna i Bilaga 10. 4.

e Alla atgarder som vidtas efter en IRR ska dokumenteras i loggboken (Bilaga 10. 3).

e Lakemedel som finns tillgangliga for hemskdterskan/infusionsskoterskan kommer att
hanteras enligt lokala krav och féreskrifter.

7. UPPMANING TILL RAPPORTERING

Det ar viktigt att rapportera misstankta biverkningar. Det gor det mojligt att kontinuerligt dvervaka
lakemedlets férhallande mellan nytta och risk. Halso- och sjukvardspersonal ska rapportera eventuella
misstankta biverkningar, inklusive medicineringsfel, via det nationella rapporteringssystemet till:

Lakemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

Foretagets kontaktpunkt:

QA.PV.Nordic@chiesi.com

Om patienten, vardare eller infusionsskdterskan/hemskéterskan blir medveten om att ett misstag har
begatts vid beredning och/eller administrering av lékemedlet ska de informera behandlande lakare for
att faststélla 1amplig atgard. Eventuella medicineringsfel ska rapporteras som en spontan rapport av
behandlande lakare.
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8. YTTERLIGARE INFORMATION

Se produktresumén (Bilaga 10. 1) for fullstédndig information om indikationer och ytterligare information
om godkand anvandning av ELFABRIO. Mer detaljerad information om ELFABRIO finns pa foljande
webbplats: Europeiska lakemedelsmyndigheten (EMA) (se http://www.ema.europa.eu).

9. HANTERING AV SEKRETESSUPPGIFTER

Kansliga patientdata kommer att hanteras i enlighet med den allmanna dataskyddsférordningen
(GDPR).
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10. BILAGOR

Bilaga 10. 1 - Produktresumé for ELFABRIO

Uppdaterad produktresumé kan hittas pa lakemedelsverket.se/LMF och fass.se.
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Bilaga 10. 2 - Formular for biverkningar

*Chiesi

Formular for biverkningar

ELFABRIO

Patientens initialer

Land

Fodelsedatum (ARAA-MM-DD)

Utfall av handelsen: Markera allt som
galler

Alder
Kén Man |:| Kvinna |:|
Vikt (kg)
Datum da biverkningen uppstod
(ARAR-MM-DD)
JA NEJ
Dodsfall

Sjukhusinlaggning eller
forlangd sadan

Bestaende eller signifikant
funktionsnedsattning eller
oférmaga

Livshotande

L1 O] O O

Lo

Annat

Beskrivning av reaktionen (som
rapporterats av halso- och
sjukvardspersonal)

Version 3.0 JUN/2026
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Information om ELFABRIO

Dos och dosering

Batchnummer och utgangsdatum

Behandlingsstart (ARAA-MM-DD)

Behandlingsstopp (AAAA-MM-DD)

Reaktionen avtog efter
behandlingsstopp

IA []

NEJ]

Ovriga lakemedel (anvanda samtidigt)

Annan relevant information

Version 3.0 JUN/2026
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Bilaga 10. 3 - Loggbok

Checklista for infusion i hemmet

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

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

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

Patienten och vardare ska ha informerats om hur sjukvarden ska kontaktas vid behov i handelse
av en IRR. 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 nérvaro av en vardare som é&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.

Loggbok for infusion i hemmet med ELFABRIO

Allmanna data (ska fyllas i av behandlande ldkare)
Noédnummer:

KONTAKTUPPGIFTER

Patient Namn:

Fodelsedatum:
Adress:
Postnummer, ort:
Telefon:

Kontaktuppgifter till Namn:
patientens vardare Adress:

Postnummer, ort:
Telefon

Infusionsskoterska/ Namn:
hemskdterska Organisation:

Adress:
Postnummer,ort:
Telefon:

Behandlande lakare Namn:

Sjukhus:

Adress:
Postnummer,ort:
Telefon:
Nodnummer

Apotek Namn:

Adress:
Postnummer, ort:
Telefon:
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Administreringsdetaljer (ska fyllas i av behandlande ldkare)

ELFABRIO administrerat sedan

Datum (AAAA-MM-DD):

Doseringsregim for ELFABRIO

1 mg/kg
varannan vecka

O

2 mg/kg
var fjarde vecka

O

- Dos

- Frekvens

- Infusionshastighet/infusionstid

- Total beredd volym (ml)

- Total volym i infusionspase

(mf)

Orsaker till ELFABRIO-infusion i
hemmet

Ange stdd som ska
tillhandahallas av
infusionsskoterska/vardare i
hemmet

Version 3.0 JUN/2026
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Formular for infusion (ska fyllas i vid varje infusionstillfslle)

e Patienten och/eller vardare har informerats om de risker som &r férknippade med infusion av
ELFABRIO i hemmet, och lamplig utbildning i anvandning av akutlakemedel har
tillhandahallits.

e [ handelse av en infusionsrelaterad reaktion ska du dvervaga att sakta ned eller omedelbart
avbryta infusionen (beroende pa reaktionens svarighetsgrad) och/eller administrera 1&amplig
behandling enligt Iakares anvisningar.

o Nodvandiga atgarder i handelse av en allvarlig infusionsrelaterad reaktion, inklusive
kontaktuppgifter for nddsituationer (112), beskrivs i planen fér akutbehandling®. Hall denna
information lattillganglig under infusionsproceduren.

Datum for infusion Datum (AAAA-MM-DD)

Patientens allmanna
halsotillstand - Beskriv
eventuella nya
halsoproblem som
patienten for narvarande
upplever fore infusionen
om tillampligt

Dos

Batchnummer och
utgangsdatum

Total beredd volym (ml)

Antal anvanda
injektionsflaskor

Administreringens
varaktighet

Infusionshastighet

Eventuella problem/
anmarkningar i samband
med infusionen (inklusive
IRR, vidtagna atgarder och
resultat)

Namn pa ansvarig person
for infusionen och datum
- Sjukskoterska

- Vardare (om annan

an ovan)

1 Se avsnitt 6 och bilaga 10.4 i broschyren fér HCP och avsnitt 5 i Guide fér patienter med Fabrys sjukdom/ vardare / halso-
och sjukvérdspersonal som ska hjélpa till med infusionen hemma for att férhindra medicineringsfel
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Bilaga 10. 4 - Plan foér akutbehandling

Infusionsrelaterade reaktioner (IRR), inklusive allvarliga dverkanslighetsreaktioner eller anafylaktiska
reaktioner, kan uppsta efter behandling med ELFABRIO.

Om nagot av de kliniska tecknen p& anafylaktisk reaktion intréffar under infusionen kommer
infusionsskdterskan/hemskoterskan/vardare (efter vad som &r tillampligt) att vidta livraddande
atgarder och darefter omedelbart ringa det landsspecifika akutnumret (112)Error! Reference source not

found..

Alla procedurer maste bekréftas av behandlande lakare om en handelse skulle intréffa. Ingen specifik
procedur kommer att utféras utan bekraftelse fran behandlande |&kare.

Tabell 1 - Atgarder som ska vidtas vid dverkanslighet, allergiska symtom och reaktioner

Symtom och Rekommenderade/féreslagna atgarder Rekommenderade/ féreslagna
reaktioner |akemedel
Lindriga: 1 Minska infusionshastigheten med Om du far instruktioner om
25-50% eller 6vervag att stoppa detta av akutsjukvarden eller
infusionen om tillampligt. behandlande lakare
2 Ring nédnumret (112) och darefter ska du administrera:
behandlande |&kare for att fa e Paracetamol
instruktioner, aven gallande lakemedel e Ibuprofen
som ska administreras. e Antihistaminer
3 Minska infusionshastigheten med peroralt/intravenost eller
ytterligare 25% eller dvervag att stoppa | e Andra Idkemedel
infusionen om tillampligt om symtomen beroende pa typen av
kvarstar 10 minuter efter den forsta symptom.
minskningen av hastigheten.
4 Ring behandlande I&kare pa nytt for att
fa instruktioner, &ven géallande
lakemedel som ska administreras.
5 Avbryt infusionen om symtomen
kvarstar efter 10 minuter.
6 Slutfor infusionen i hemmet, om
symtomen férsvunnit och du fatt
instruktioner om detta av behandlande
|akare.
Mattliga: 1 Avbryt administreringen. Om behandlande ldkare
2 Ring nédnumret (112) fér att fa instruerar dig om detta och
instruktioner, &ven géllande lakemedel | baserat pa symtomens
som ska administreras. karaktar:
3 Administrera den ordinerade e Antihistaminer
behandlingen. peroralt/intravenost, eller
4. Informera behandlande ldkare och e Kortikosteroider
begar en beddémning foére en ny infusion peroralt/parenteralt
i hemmet. e Samt eventuella andra
5 Fyll i heminfusions- och formularet for lakemedel som anges av
biverkningar om symtomen gatt éver behandlande lakare.
och du fatt instruktioner om detta av
behandlande lakare.
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Avbryt administreringen omedelbart.
Ring nédnumret (112).

Ange att du ar sjukskdterska/patient/
vardare och beskriv hur allvarlig
situationen ar.

Ange telefonnummer och adress.

Be att en ambulans skickas
omedelbart.

Ange att du ar utbildad i férsta-hjalpen.

Ange att du har ett kit med
akutlakemedel och stk rad om
lampligheten av att ge forsta hjdlpen
medan du vantar pa ambulansen.

Vid behov ska du utféra aterupplivning
enligt S-HLR/S-HLR Barn-riktlinjerna
Informera behandlande Idkare om
handelsen

10 Fyll i formularet for biverkningar.

Behandling som

rekommenderas av operatoér

pa nédnumret (112) baserat

pa symtomens karaktar (se

text for dosering och

instruktioner):

e Adrenalin intramuskulart
eller

e Antihistaminer
peroralt/parenteralt
eller

e Kortikosteroider
peroralt/parenteralt
eller

e Beta-2-agonist |
sprayform eller
nebulisator

o Koksaltlsning iv
beroende pa det kliniska
tillstandet
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