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1. INFORMACION DE SEGURIDAD

El paciente, el cuidador o el profesional de enfermeria encargado de la adminis-
tracion domiciliaria deben informar de inmediato al médico responsable si se pro-
duce una reaccion adversa al medicamento o una reaccion relacionada con la
perfusion, como una reaccidon anafildctica, durante el tratamiento con Elfabrio en
el entorno domiciliario.

Asimismo, cualquier error detectado en la preparacion o la administracion del
medicamento debe comunicarse al médico responsable, quien valorard las
medidas correctivas a adoptar.

Reacciones relacionadas con la perfusion

Se han notificado reacciones relacionadas con la perfusion definidas como
cualquier acontecimiento adverso que ocurra desde el inicio de la perfusion hasta
dos horas después de su finalizacion (informacion adicional en la seccion 4.8 de la
Ficha técnica).

Los sintomas mads frecuentemente observados en este tipo de reacciones incluyen
hipersensibilidad, prurito, nduseas, mareos, escalofrios y mialgias.

El tratamiento de las reacciones relacionadas con la perfusion debe ajustarse a la
gravedad de la reaccién. En casos leves o moderados el tratamiento incluye:

« reducir la velocidad de perfusion.
« administrar medicamentos como antihistaminicos, antipiréticosy corticosteroides.

Ante la aparicion de una reaccion relacionada con la perfusion, el profesional
de enfermeria encargado de la administracion domiciliaria debe activar el
procedimiento de emergencia conforme a lo establecido en el “Plan de tratamiento
de emergencia” y, administrar la medicacién indicada por el médico responsable,
segun lo recogido en el Diario de perfusiones, si asi se requiere.

Reacciones de hipersensibilidad de tipo alérgico

Se han notificado reacciones de hipersensibilidad en pacientes que participaban en
estudios, por ello, debe garantizarse la disponibilidad de soporte médico adecuado
durante la administracion de pegunigalsidasa alfa en el entorno domiciliario. Como
con cualquier producto proteinico intravenoso, se pueden producir reacciones de

hipersensibilidad de tipo alérgico tales como angioedema localizado (que incluye
tumefaccion de la carg, la boca y la gorgontc), broncoespasmo, hipotension,
urticaria generalizada, disfagia, exantema, disneq, rubor, molestias toracicas, prurito
y congestion nasal.

Los sintomas pueden aparecer de forma repentina horas después de la exposicion
con el agente causal, aungque las manifestaciones clinicas graves suelen producirse
entre los 30 minutos y la primera hora tras el inicio de la perfusion.

Si se produce una reaccion alérgica grave o anafildctica, se recomienda:

+ Interrumpir inmediatamente la perfusion.

« Aplicar los protocolos médicos establecidos para el tratamiento de emergencia.

« El tratamiento habitual en estos casos incluye la administracion de antihista-
minicos, corticosteroides, liquidos intravenosos y oxigeno, segun criterio clinico.

« Si se confirma una anafilaxia, debe utilizarse epinefrina intramuscular.

« Tras una reaccion andfildctica, el paciente debe ser monitorizado y permanecer

en observacion médica durante el tiempo que se considere necesario, en funciéon
de la evolucion clinica.

En pacientes que hayan experimentado reacciones graves de hipersensibilidad
durante la perfusion de Elfabrio, se debe tener precaucién con la reexposicion
al medicamento, y deben estar facilmente disponibles las medidas médicas de
apoyo adecuadas.

Adicionalmente, las siguientes directrices indican los procedimientos de primeros
auxilios que deben utilizarse para tratar una reaccion de hipersensibilidad grave
durante la administracion domiciliaria del medicamento.

Ante los primeros signos de una reaccion:

« Interrumpir inmediatamente la administracion del medicamento.
« Mantener el acceso venoso con solucién salina.

- Colocar al paciente en una posicidon comoda v, si es posible, en posicion de
Trendelenburg (con las piernas elevadas para evitar la hipotension). Si el paciente
tiene dificultades para respirar, es preferible la posicion sentada a la tumbada.

« Si los signos y sintomas son graves o el paciente se deteriora répidamente,
tomar las medidas necesarias para salvar la vida y llamar inmediatamente al
meédico responsable, quien le indicard como proceder siguiendo las instrucciones
indicadas en el “Plan de Tratamiento de Emergencia” incluido en la Guia para
pacientes, cuidadoresy profesionales sanitarios involucrados en la administracion
domiciliaria de pegunigalsidasa alfa.



« Toda medida adoptada luego de una reaccién relacionada con la perfusion se
documentard en el Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de
Elfabrio.

+ Los suministros de medicamentos a disposicion del profesional de enfermeria se
gestionardn de acuerdo con los requisitos y reglamentos locales.

Notificacion de sospechas de reacciones adversas

Se recuerda la importancia de notificar las sospechas de reacciones adversas
a través del Centro Autondmico de Farmacovigilancia correspondiente o del
formulario electronico disponible en https://www.notiﬁcqRAM.es

Funcién y responsabilidad del médico responsable

Es responsabilidad del médico responsable garantizar una administracion segura
al paciente en el entorno domestico.

Para ello, el médico responsable:

« Iniciardy supervisard todas las acciones administrativas necesarias que permitan
proceder a las demas partes implicadas (paciente y/o cuidador(es), profesional
de enfermeria a domicilio/profesionol de enfermeria de perfusion, farmacéutico
u otros profesionales de la salud).

« Determinard si el paciente es apto para recibir el tratamiento en el hogar.
Garantizard la presencia de un profesional sanitario durante la perfusion
domiciliaria y por un tiempo determinado después del procedimiento.

« Revisard periodicamente el Diario de perfusiones para la administracion
domiciliaria de Elfabrio (en adelante Diario de perfusiones), y se asegurard de
que todas las instrucciones médicas relativas a dosis, frecuencia y velocidad
de perfusion, premedicacion y consideraciones especiales, asi como acciones
y tratamiento de emergencia, estén claramente documentadas y actualizadas.

« Supervisard regularmente al paciente que recibe la perfusion en casa, tanto en lo
relativo a la enfermedad como a las perfusiones.

« Se asegurard de que se dispone de una linea de comunicacion clarag, rapida y
fiable para agilizar la respuesta ante emergencias en caso de que se requiera
atencion médica inmediata durante la perfusion en casa (profesional de la salud
y designar contacto y namero).

« Garantizard que el paciente y el cuidador estén formados sobre los aspectos

prdcticos de la perfusion en casa: administracion de la medicacion previa a la
perfusion, preparacion y administracion de la perfusion, reconocimiento de los
signos de una posible reaccidon y su manejo. La formacion se registrard en el Diario
de perfusiones para la administracion domiciliaria de Elfabrio, y se distribuird al
paciente/cuidador el material educativo adecuado.

- Se asegurard de que se proporcione al paciente/cuidador el tratamiento previo
a la perfusion adecuado (si se ha prescrito) (por ejemplo, antihistaminicos,
paracetamol, ibuprofeno, corticosteroides), asi como el tratamiento y el equipo
para emergencias.

2. LISTA DE VERIFICACION PARA LA ADMINISTRACION DOMICILIARIA

La administracion de Elfabrio en casa puede considerarse para pacientes que
toleren bien las perfusiones y no tengan antecedentes de reacciones relacionadas
con la perfusion moderadas o graves durante unos meses. La decision de trasladar
el tratamiento con Elfabrio al entorno doméstico del paciente corresponde al
meédico responsable y debe tener en cuenta las preferencias y el estado médico
del paciente.

El paciente debe cumplir los siguientes requisitos fundamentales para llevar a
cabo la perfusion domiciliaria:

[] El paciente debe estar clinicamente estable y en buen estado clinico general
durante al menos 6 perfusiones realizadas en un entorno hospitalario; antes
de autorizar la administracion en el domicilio, es imprescindible completar una
evaluacion médica exhaustiva.

[] La dosis y la velocidad de perfusion empleadas en el domicilio deben ser
iguales a las utilizadas en el hospital. En el caso de los pacientes que cambien
el régimen posologico a cada 4 semanas, deberdn recibir la primera dosis del
nuevo régimen en un entorno hospitalario o clinico.

[] se considera que el paciente estd fisica y mentalmente capacitado para recibir
las perfusiones en su casa.

[] El paciente, cuidador o tutor legal comprenden y aceptan las implicaciones de
la administracion domiciliaria.




[] El paciente no ha presentado reacciones adversas al tratamiento enzimatico
sustitutivo (TES) durante las Gltimas cuatro perfusiones durante la administracion
hospitalaria.

[] El paciente ha demostrado un buen cumplimiento del programa de perfusion
en el hospital.

[] El paciente dispone de un acceso venoso adecuado, ya sed por dcceso
periférico sencillo, por un dispositivo de acceso venoso (DAV) o mediante un
catéter central de insercion periférica (PICC), que permita realizar la perfusion
de manera eficaz.

[] El paciente debe firmar un consentimiento informado antes de unirse al
programa de perfusion en casa.

3. ORGANIZACION DE LA PERFUSION EN CASA

Una vez que el paciente ha sido seleccionado para recibir la perfusion en casa en
base alos criterios anteriores, debben cumplirse una serie de condiciones adicionales
para garantizar que la administracion de Elfabrio se realice de forma segura, eficaz
y fiable en el entorno domiciliario.

3.1LISTA DE CONTROL para la organizacion de la administracion

domiciliaria

[] El paciente y/o sus cuidadores han sido informados por el médico responsable
sobre el tratamiento que se va a administrar en el domicilio, los posibles
riesgos asociados y la asistencia médica que recibirdn en casa, y han dado su
consentimiento para su administracion domiciliaria.

[] Elpacientey/o sus cuidadores han recibido formacion especifica parareconocer
posibles reacciones adversas, incluidas aquellas relacionadas con la perfusion,
y comprenden el procedimiento a seguir en caso de que se produzcan.

[] Elentorno doméstico debe ser adecuado para la administracion de la perfusion,
incluyendo un espacio limpio con suministro de electricidad, agua, acceso
telefénico, refrigeracion y espacio fisico suficiente para almacenar Elfabrio y el
material necesario para la perfusion.

[] Asegurese de que haya un profesional sanitario disponible en todo momento
durante la infusion domiciliaria y durante un tiempo determinado después de

la infusién. El paciente ha sido informado de que la perfusion debe realizarse
siempre en presencia de un cuidador adecuadamente formado sobre como
actuar en caso de que se produzcan reacciones adversas a la medicacion,
reacciones relacionadas con la perfusion y errores de medicacion de acuerdo
con los requisitos locales para la terapia domiciliaria. El paciente no debe estar
solo en casa durante la perfusion, debe estar acompanado por una persona
adulta capacitada para interrumpir la perfusion y solicitar ayuda en caso de
aparicion de una reaccion relacionada con la perfusion.

3.2 Tratamiento previo a la perfusion

- El tratamiento previo a la perfusion (por ejemplo, antihistaminicos, paracetamol,
ibuprofeno, corticosteroides), si se administra en el hospital o en otro entorno
médico, debe proporcionarse en funcidn de la prescripcion especifica para el
paciente.

« Debe describirse en el Diario de perfusiones.

« Este tratamiento no debe ser alterado en el entorno domeéstico, salvo justificacion
médica a criterio del médico responsable.

Como se ha explicado anteriormente, en caso de reaccion relacionada con la
perfusion, debe llamarse al namero de emergencia (112) y al médico responsable,
siguiendo el «Plan de tratamiento de emergencio» incluido en la Guia para
pacientes, cuidadores y profesionales sanitarios involucrados en la administracion
domiciliaria de YEIfabrio (pegunigalsidasa alfa).

Se debe garantizar una linea de comunicacion rdpida vy fiable, y proporcionar
formacion sobre el uso de medicamentos de emergencia.

Si es necesario, las perfusiones posteriores pueden realizarse en un hospital, segun
el criterio del médico responsable.




4. FORMACION SOBRE LA PREPARACION Y ADMINISTRACION

La formacién inicial de los cuidadores o profesional sanitario implicado y su
actualizacion periddica se considera una actividad fundamental para garantizar el
cumplimiento del tratamiento y la seguridad del paciente.

En principio, las instrucciones iniciales se dardn en el hospital y el nivel de apoyo
requerido del profesional sanitario en el entorno doméstico serd discutido y
acordado por el médico responsable y el paciente o cuidador.

El profesional sanitario que llevard a cabo todo el procedimiento para las primeras
perfusiones en la casa del paciente.

Posteriormente, si el paciente prefiere llevar a cabo el procedimiento con la
asistencia de un cuidador, deberd cumplir las siguientes condiciones:

- El paciente y el cuidador recibiran formacion adecuada por parte del profesional
sanitario sobre como se prepara y administra la perfusion.

« En visitas posteriores, el profesional sanitario estard presente para brindar
asistencia, si es necesario, hasta que el paciente y el cuidador se sientan seguros.

« Durante la reconstitucion y administracion del medicamento, deben seguirse
los procedimientos descritos en la Ficha técnica y en la seccion 3 «Diario de
perfusiones y Administracion domiciliaria de Elfabrio» incluida en la Guia para
pacientes, cuidadoresy profesionales sanitarios involucrados en la administracion
domiciliaria de pegunigalsidasa alfa, y cada administracion debe registrarse en
el Diario de perfusiones.

« En caso de cualquier problema con la reconstitucion y administracion, deben
ponerse en contacto con el profesional de enfermeria o el médico responsable
para determinar las medidas apropiadas antes de iniciar o continuar con la
perfusion, tal como se detalla en el Diario de perfusiones para la administracion
domiciliaria de Elfabrio.

En la Guia para pacientes, cuidadores y profesionales sanitarios involucrados en
la administracién domiciliaria de pegunigalsidasa alfa se detalla el proceso de
preparacion y administracion de Elfabrio.

La perfusion debe administrarse siempre en presencia de un cuidador que
conozca los procedimientos de perfusion y esté adecuadamente formado para
vigilar al paciente y sobre como actuar en caso de una reaccion relacionada
con la perfusion y errores de medicacion, segiin lo evaluado por el médico
responsable o el personal de perfusion.







