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1. OBJETIVO DEL FOLLETO PARA PROFESIONALES DE LA SALUD

El objetivo de este documento es:

a) proporcionar orientacion a los profesionales de la salud para la seleccion vy el
manejo de los pacientes adecuados para recibir Elfabrio en casa.

b) Proporcionar informacion relevante para que el profesional de la salud forme al
paciente y/o al cuidador para administrar el producto en casa. (Véase también
el documento «Guia para pacientes/cuidadores/profesionales de la salud”.

1.1 Funcién y responsabilidad del médico responsable

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

Para ello, el médico responsable:

« Iniciard y supervisard todas las acciones administrativas necesarias que permi-
tan proceder a las demds partes implicadas (paciente y/o cuidador(es), profe-
sional de enfermeria a domicilio/profesional de enfermeria de perfusion, farma-
céutico u otros profesionales de la salud).

« Evaluard la admisibilidad del paciente para recibir terapia de perfusion en casa.

+ Se asegurard de que haya un profesional de la salud disponible en todo momen-
to durante la perfusion en casa y un tiempo determinado después de la perfusion.

+ Revisard regularmente el Diario de perfusiones para la administracion domicilia-
ria de Elfabrio, y se asegurard de que todas las instrucciones médicas relativas
a dosis y 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).

« Se asegurard de que el paciente y el cuidador estén formados sobre los aspectos
practicos 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 Dia-
rio 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, para-
cetamol, 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 to-
leren 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 mé-
dico responsable y debe tener en cuenta las preferencias y el estado médico del
paciente.

El paciente debe cumplir los siguientes criterios primarios para la perfusion en casa:

« El paciente esta clinicamente estable y en buen estado clinico general durante
al menos 6 perfusiones de Elfabrio en un entorno hospitalario; debe completarse
una evaluacion exhaustiva antes de decidir la administracion domiciliaria.

« Se considera que el paciente es fisica y mentalmente capacitado para recibir las
perfusiones en su casa.

« El paciente/cuidador/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 tiene un historial de cumplimiento del programa de perfusion en el
hospital.

- El paciente tiene un facil acceso a las venas sanguineas o un dispositivo de acce-
so venoso central (DAVC) o un catéter central de insercion periférica (PICC) que
permite una perfusion adecuada.

« El paciente debe firmar un consentimiento informado antes de unirse al progra-
ma de perfusion en casa.



3. REQUISITOS Y ORGANIZACION DE LA PERFUSION EN CASA

Una vez que el paciente ha sido admitido para la perfusion en casa basdndose en
los criterios primarios, hay que tener en cuenta una serie de requisitos para garan-
tizar que las perfusiones de Elfabrio puedan administrarse de forma segura, eficien-
te y fiable en el domicilio del paciente.

3.1LISTA DE CONTROL para la organizacion de la administracion

domiciliaria

« El paciente y/o su(s) cuidador(es) han sido informados por el médico responsalb-
le sobre el tratamiento que se va a administrar en el domicilio, los riesgos asocia-
dos y la prestacion de asistencia médica en el domicilio, y estén de acuerdo con
el tratamiento en el domicilio.

- El paciente y/o el/los cuidador(es) conocen la enfermedad y han recibido forma-
cidbn para reconocer posibles episodios adversos, incluidas las reacciones rela-
cionadas con la perfusion, y comprenden el procedimiento a seguir en caso de
que se produzcan.

« El entorno domeéstico debe ser propicio para la terapia de perfusion en casa, in-
cluido un entorno limpio con electricidad, agua, acceso telefonico, refrigeracion
y espacio fisico suficiente para el almacenamiento de Elfabrio y otros suministros
de perfusion.

+ Se asegurard de que haya un profesional de la salud disponible en todo momen-
to durante la perfusion en casa y un tiempo determinado después de la perfusion.
Se ha informado al paciente de que la perfusion debe administrarse siempre en
presencia del 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 implementacion de la terapia de perfusion en casa. El paciente no debe
estar solo en casg, sino con una persona adulta capaz de detener la perfusion y
dar la alerta en caso de una reaccion relacionada con la perfusion.

3.2 Medicacion y equipos de perfusion

Elfabrio, la premedicacion y el tratamiento y los suministros para emergencias, asi
como todos los equipos necesarios, se suministrardn al domicilio del paciente de
acuerdo con las disposiciones y normativas locales (hospital/farmacia al paciente
0 a un tercero con la prescripcion correspondiente).

El transporte desde la farmacia/almacén debe cumplir con los siguientes detalles
de la cadena de transporte, asi como con las siguientes actividades:

« Control de la temperatura de la medicacion durante el transporte desde la far-
macia/almacén hasta el domicilio del paciente.

« Debe verificarse el dispositivo de control de temperatura para confirmar que la
medicacion no haya tenido ninguna desviacion de temperatura durante el pro-
ceso de envio (se considera una desviacion si la temperatura es <2 6 >8°C).

Producto - Viales de ELFABRIO (20 mg por vial);

Los viales se suministrardn en forma liquida en frascos de vidrio transparente de 10

ml cerrados con tapones de caucho y sellados con precintos de aluminio. Deben

conservarse en un refrigerador limpio a una temperatura de entre +2°C y +8°C. No

congelar ni agitar.

Equipos de perfusion

« Soporte intravenoso

- Bomba de perfusion

+ Contenedor de residuos bioldgicos

+ Toallitas con alcohol

« Guantes no estériles

+ Jeringa de 30 ml

+ 2 Valvulas sin aguja

« 2 x Jeringas de cloruro de sodio al 0,9% de 10 ml

- Catéter intravenoso/Huber/juego de extension (segln sea necesario)

« Kit de inicio intravenosa/Kit de linea central por tipo de acceso

« Tubo intravenoso Cadd In-line de 0,2 micras

+ Pico de acceso al vial con ventilacion

+ Aguja de calibre 18

- Cinta

+ Jeringa de 10 m

+ Jeringa de 3 ml

- Jeringa de 5 mi/12 ml heparina 100 p/ml PF (sélo para vias centrales)

+ Hibiclens

- Bolsa(s) intravenosa(s) de cloruro de sodio al 0,9% segun las necesidades de di-
lucion

- Kit de emergencia

« Torniquete

« Medicacién previa al tratamiento (si procede)




3.3 Tratamiento previo a la perfusién y tratamiento de emergencia
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
meédico, debe proporcionarse en funcidn de la prescripcion especifica para el
paciente y debe describirse en el Diario de perfusiones para la administracion
domiciliaria de Elfabrio.

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

TRATAMIENTO DE EMERGENCIA

« También se debe llamar al nimero de emergencia nacional especifico del pais
y/o al médico responsable si se produce una reaccion relacionada con la per-
fusion después de finalizar la perfusién. Cualquier reaccion relacionada con la
perfusion debe notificarse de acuerdo con las normas y reglamentos locales.

« El tratamiento de emergencia debe proporcionarse basdndose en la prescrip-
cion especifica para el paciente “Plan de tratamiento de emergencia” (para ins-
trucciones sobre cémo proceder en caso de emergencia durante la perfusion) y
debe describirse en el Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria

de Elfabrio._Se debe proporcionar al paciente y/o al/a los cuidador(es) una for-

Mmacién adecuada sobre el uso de medicamentos de emergencia.

+ Debe garantizarse una linea de comunicacion disponible, rapida vy fiable para
agilizar la respuesta ante emergencias en caso de que se requiera atencion mé-
dica inmediata segun las indicaciones incluidas en el “Plan de tratamiento de
emergencia” y el Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de El-
fabrio (seccién 3.4).

- Si los pacientes experimentan o si el profesional de enfermeria a domicilio/ pro-
fesional de enfermeria de perfusion o el/los cuidador(es) identifican alguna reac-
cion adversa a la medicacion o algln problema con la reconstitucion y adminis-
tracion de ELFABRIO, deben ponerse en contacto inmediatamente con el Médico
responsable o con la persona designada por éste. Es posible que las perfusiones
posteriores deban realizarse en un hospital o en otro entorno médico a criterio del
Médico responsable o de la persona designada por éste.

« Los equipos y medicamentos deben estar disponibles para responder ante una

emergencia, si es necesario. Elmédico responsable debe proporcionar al pacien-
te y/o cuidador una formacién adecuada sobre el uso de medicamentos y ma-

teriales de emergencia.

EQUIPOS DE EMERGENCIA
El kit de equipos de emergencia constard de:

« Via aérea

« Mascarilla Ambu

« Oximetro de pulso

+ 1000 cc solucion de Hartman o solucidon de Ringer con lactato

- Difenhidramina (por ejemplo: Benadryl) o medicamento equivalente (previa
aprobacion del médico)

« Cualquier articulo adicional por orden del médico (por ejemplo: autoinyectores
de epinefrina (Epi-pen), metilprednisolona)

« 2 filtros intravenosos de 0,2 pm
« Cualquier articulo adicional por orden del médico.

Este Kit de medicamentos de emergencia se proporcionard en una Caja de emer-
gencia cerrada con llave.

En caso de que el paciente experimente un episodio adverso durante o poco des-
pués de la perfusion, se deberdn seguir los procedimientos indicados en el “Plan de
tratamiento de emergencia”.

La perfusion debe interrumpirse de inmediato, y se debe contactar con el médico
responsable o la persona designada por éste para pedir consejo. Las siguientes
perfusiones podrian tener que ser realizadas en un hospital u otro entorno médico.

3.4 El Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de
Elfabrio

El Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de Elfabrio sirve como
medio de comunicacion para todos las partes involucradas en la administracion
de Elfabrio en el entorno domiciliario.

« El paciente/cuidador(es) registraran en el Diario de perfusiones para la admi-
nistracion domiciliaria de Elfabrio las conclusiones y acciones de la visita inicial y
toda la informacion relevante de las visitas posteriores.

- El paciente y/o cuidador(es) deben completar una lista de contactos y tenerla
disponible.

« El Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de Elfabrio debe guar-
darse en la casa del paciente y debe ser actualizado por el profesional de en-
fermeria involucrado en la perfusion o bien por el paciente o su(s) cuidador(es)
cada vez que se administre Elfabrio.




« El paciente debe llevar el Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria
de Elfabrio al hospital a cada cita médica y después llevarselo a casa.

« Elmédico responsable indica claramente qué hay que hacer, qué procedimientos
hay que seguir y qué medicamentos hay que administrar en caso de una reac-
cion relacionada con la perfusion grave de acuerdo con los estndares médicos
vigentes para el tratamiento de emergencia. Los datos de contacto del médico
responsable y el nUmero nacional de emergencias especifico del pais se docu-
mentan en el Diario.

« Todos los datos sobre la prescripcion, incluida la dosis de Elfabrio requerida, el
volumen de perfusion, la velocidad de perfusion, la necesidad de premedicacion,
0 posibles medicamentos usados en caso de reacciones adversas, serdn deter-
minados y anotados en el Diario por el médico responsable. Asimismo, cualquier
cambio realizado por éste, se deberd incluir también. Es importante tener esta
guia a mano, garantizando una prdctica optima, asi como una forma eficaz de
comunicacion con el médico responsable.

4. FORMACION SOBRE LA PREPARACION Y ADMINISTRACION DE ELFABRIO

La formacion inicial de los operadores de perfusion y su actualizacion periddica se
considera una actividad fundamental para garantizar el cumplimiento del trata-
miento y la seguridad del paciente.

En principio, las instrucciones iniciales se dardn en el hospital y el nivel de apoyo
requerido del profesional de la salud de perfusion en el entorno doméstico serd
discutido y acordado por el médico responsable y el paciente y/o cuidador(es).

El profesional de la salud de perfusion 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 asis-
tencia de un cuidador, deberd cumplir las siguientes condiciones:

- El paciente y/o cuidador(es) recibiran formacion adecuada por parte del per-
sonal de perfusion sobre como se prepara y administra la perfusion. El personal
de perfusion explicard y demostrard el procedimiento completo de perfusion al
paciente y/o cuidador(es), incluida la formacion sobre higiene de manos, desin-
feccion adecuada y manipulacion aséptica al preparar la perfusion.

« En visitas posteriores, el personal de perfusion estard presente para brindar asis-

tencia, si es necesario, hasta que el paciente y/o cuidador(es) se sientan seguros
con todo el procedimiento de perfusion.

« Durante la reconstitucion y administracion de Elfabrio, deben seguirse los pro-
cedimientos descritos en la Ficha técnica de Elfabrio y en la seccion 5 “Adminis-
tracion de perfusiones de Elfabrio” de este documento, y cada administracion
debe registrarse en el Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria
de Elfabrio. En caso de cualquier problema con la reconstitucion y administracion
de Elfabrio, el paciente o el/los cuidador(es) 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.

La perfusion debe administrarse siempre en presencia de un adulto que conoz-

ca los procedimientos de perfusion y esté adecuadamente formado sobre como

actuar en caso de una reaccion relacionada con la perfusion y errores de medi-
cacion, segln lo evaluado por el médico responsable o el personal de perfusion.

5. PREPARACION Y ADMINISTRACION DE ELFABRIO

Las instrucciones de uso relativas a la dilucion y administracion se encuentran en la
Ficha técnica del medicamento, sin embargo esta seccién incluye una descripcion
detallada.

5.1 Preparaciones

Mantenga una asepsia estricta mientras realiza todas las actividades de prepara-
cion:
1. Prepare una zona de trabajo limpia y planag, y coloque los elementos necesarios.

2. Mantenga el Kit de emergencia suministrado cerca durante la perfusion.
Verifique que el nUmero de viales recibidos sea correcto y que el dispositivo
de control de temperatura muestre la informacion correcta. NOTA: SI HAY UNA
ALARMA EN EL REGISTRO DE TEMPERATURA, NO INICIE LA PERFUSION. LLAME IN-
MEDIATAMENTE A LA LINEA DE EMERGENCIA DEL INVESTIGADOR PARA RECIBIR
MAS INSTRUCCIONES.

3. Compruebe los nimeros de lote, las fechas de caducidad (no utilice Elfabrio
después de la fecha de caducidad indicada en la etiqueta) y la prescripcion
actual y, a continuacion, extraiga el nUmero correcto de cajas para preparar la
dosis prescrita. Los viales son de un solo uso.

4. Deje que el nUmero necesario de viales alcance la temperatura ambiente antes
de la dilucion (aprox. 15-30 min.).

5. Lavese las manos con agua y jabon.




6. Prepare la bolsa de perfusion suministrada para iniciar el proceso.

7. Saque los viales de Elfabrio de sus cajas, inspeccione los viales. No utilizar si falta
el tapdn o estd roto. No utilizar si el medicamento estd descolorido o contiene
particulas.

8. Asegulrese de que los viales de Elfabrio hayan alcanzado la temperatura am-
biente. No calentar los viales con agua caliente ni en el microondas.

5.2 Dilucién de Elfabrio

La dosis recomendada debe diluirse en cloruro de sodio al 0,9%, hasta un volumen
total basado en el peso corporal del paciente. La dosis y el volumen de perfusion
recomendados se detallan en el Diario de perfusiones para la administracion do-
miciliaria de Elfabrio.

1. Retire las tapas protectoras de los viales de Elfabrio y limpie asépticamente cada
junta de goma con una toallita con alcohol, utilizando una toallita para cada vial,
y deje secar.

2. Limpie el puerto de inyeccion de la bolsa intravenosa de cloruro de sodio al 0,9%
con una toallita con alcohol y deje que se seque.

3. Conecte una aguja de calibre 18 a la valvula sin aguja.

4. Retire el tapdn de la aguja e inserte la aguja en el puerto de inyeccion de la bolsa
intravenosa.

5. Asegure la conexion de la valvula sin aguja al puerto de inyeccion de la bolsa
intravenosa con cinta.

6. Limpie la valvula con una toallita con alcohol nueva y déjela secar completa-
mente.

7. Antes de anadir Elfabrio a la bolsa intravenosa de cloruro de sodio al 0,9%,
debe retirarse un volumen igual de cloruro de sodio de la bolsa intravenosa.
Por ejemplo:

- El peso del paciente es de 80 kg

- La dosis prescrita al paciente es de 1 mg/kg = 80 mg

- La concentracion del vial de ELFABRIO es de 20 mg/10 ml (2 mg/ml)
- Un paciente de 80 kg recibiria

- 40 ml de Elfabrio, y necesitaria que se retiren 40 ml de cloruro de sodio de la
bolsa intravenosa antes de anadir Elfabrio

8. Conecte la jeringa de 30 ml a la véalvula/clave sin aguja y extraiga la cantidad
adecuada de cloruro de sodio al 0,9% de la bolsa intravenosa, deseche a la ba-
sura.

9. Conecte un pico de acceso al vial con ventilacion a una jeringa estéril de 10 mi (y
a una jeringa de 3 ml, segln sea necesario).

10. Retire la tapa protectora del pico de acceso al vial con ventilacion. Mientras su-
jeta firmemente el vial de Elfabrio sobre la mesa, inserte el pico en el centro de
la junta de goma.

1. Voltee el frasco y extraiga el contenido en la jeringa.

12. Desenrosque la jeringa del pico y conecte la jeringa directamente de la valvula
sin aguja en el puerto de inyecciéon de la bolsa intravenosa. Inyecte lentamente
la medicacion en la bolsa intravenosa.

13. Vuelva a colocar la jeringa en el pico y retire el pico del vial vacio. A continuacion,
introdUzcalo en el siguiente vial de Elfabrio, manteniendo la técnica aséptica.

14. Repita estos pasos hasta que la dosis total calculada de Elfabrio se haya trans-
ferido a la bolsa intravenosa.
NOTA: el volumen calculado puede requerir la extraccion de menos del vo-
lumen méximo (10 mil) del Gltimo vial utilizado para la perfusién (uso parcial
del vial).

15. Retire la valvula sin aguja y la aguja de calibre 18 del puerto de inyeccion y desé-
chelas en el contenedor de residuos bioldgicos.

16. Deseche todos los viales de Elfabrio en el contenedor de residuos bioldgicos, y
documente toda la cantidad de medicacion desechada en el Diario de perfu-
siones para la administraciéon domiciliaria de Elfabrio.

17. Voltee suavemente la bolsa intravenosa para mezclar la solucidn, evitando agi-
tarla enérgicamente.

5.3 Administracion

Las soluciones diluidas de Elfabrio deben utilizarse inmediatamente. Si su uso in-
mediato no es posible, la solucion diluida puede conservarse hasta 24 horas en el
refrigerador u 8 horas a temperatura ambiente, alejada de la luz.

Si la medicacidon no puede utilizarse antes de que se cumplan estos plazos, debe
desecharse. En tal caso, PONGASE EN CONTACTO INMEDIATAMENTE con la linea de
emergencia del médico.

La hora de preparacion debe ser la hora en que la preparacion de la perfusion estd
terminada y lista para ser administrada al paciente.

La dosis de Elfabrio, la velocidad de perfusion, asi como cualquier cambio serdn
determinados por el médico responsable. El tratamiento no debe ser alterado en
el entorno domeéstico, salvo justificacion médica a criterio del médico responsable.




La perfusion se administrard por via intravenosa utilizando una bomba preprogra-
mada durante un periodo determinado. La bomba serd preajustada por el equipo
del médico antes de la primera perfusion en casa.

NOTA: Los ajustes de la bomba seguiran siendo los mismos que los ajustes de
perfusion programados. Controle la pantalla de la bomba que indica la cantidad
infundida. Anétela en el Diario de perfusiones para la administracion domicilia-
ria de Elfabrio.

+ Retire la tapa protectora del pico del tubo de administracion Cadd de 0,2 micras
e insértelo en el puerto de perfusion de la bolsa intravenosa que contiene Elfabrio.

« Cuelgue la bolsa intravenosa en el soporte intravenoso, y conecte el casete Cadd
a la bomba.

« Obtenga acceso intravenoso (véase la seccién 5.4).

« Prepare el tubo y conéctelo al paciente para iniciar la perfusion. NO cebe el fluido
con el tubo conectado al paciente.

+ Asegurese de que la medicacion se administra a la velocidad de perfusion espe-
cificada.

« El paciente debe estar sentado y relajado mientras se realiza la perfusion.

« Si se produce alguna alarma, resuelva el problema siguiendo las instrucciones
especificas de la bomba:

- En caso de “aire en la linea”, detenga la perfusion, desconecte la linea del pa-
ciente y golpee suavemente la linea para mover todas las burbujas cerca del
final de la linea (para limitar cualquier desperdicio de medicamento) y cebe
la linea para asegurarse de que se ha eliminado todo el aire.

- En caso de “alarma de oclusion descendente”, compruebe que la linea de
perfusion y la cdnula no estén ocluidas. Sila aguja o la canula estdn ocluidas,
no lave; en su lugar, coloque una nueva aguja o canula en un punto de inser-
cion diferente y retire la canula ocluida.

« En caso de reaccion de hipersensibilidad al medicamento o de emergencia, con-
sulte la seccién 3.3 “Tratamiento previo y tratamiento de emergencia” y “Plan de
tratamiento de emergencia”

+ La bomba emitird una alarma al final de la perfusion. Una bolsa de perfusion va-
cia indica la hora de finalizacion de la perfusion y la hora de inicio del periodo de
observacion clinica (véase la seccién 5.5).

NOTA: No retire el acceso intravenoso en este momento.

« Lave la linea de perfusion con 20 ml de solucion salina.

+ Cuando la bomba indique que se han infundido 20 ml, deténgala manualmente.

« Retire el tubo de perfusion de la cdnula intravenosa o del dispositivo de acceso
venoso central del paciente.
NOTA: El acceso intravenoso debe permanecer colocado hasta el final del perio-
do de control de la perfusion.

+ Nota: Al final de la perfusion, todas las bolsas intravenosas v los tubos de adminis-
tracién pueden tirarse a la basura doméstica, a menos que estén contaminados

con sangre visible. Los tubos y agujas intravenosas contaminados deben dese-
charse en el contenedor de residuos biolégicos.

5.4 Dispositivo de acceso venoso

Cuando el paciente disponga de un dispositivo de acceso venoso para la admi-
nistracion de Elfabrio, se mostrard al paciente y/o cuidador(es) céomo cuidar del
dispositivo, si esto no se ha demostrado ya durante las perfusiones en el hospital.

El cuidado domiciliario adecuado de un dispositivo de acceso venoso implica la
irrigacion periodica con heparina para evitar la coagulacion y la atencidon a una
técnica estéril para mantener el dispositivo libre de agentes infecciosos.

El paciente y/o cuidador(es) serén informados de los siguientes pasos necesarios:

« Cuando esté en uso, cubra la zona con un apodsito oclusivo transparente. No es
necesario vendarla cuando no se utiliza.

« Lavar con 5 ml de solucién de NaCl al 0,9% antes y después de cada uso.
« Lavar con 5 ml de heparina (100 U/ml) después de cada uso.

5.5 Periodo de observacion

« Paralas tres primeras perfusiones en casa, el profesional de enfermeria debe per-
manecer con el paciente durante 2 horas una vez finalizada la administracion
para asegurarse de que el paciente haya tolerado la medicacion sin complica-
ciones.

- Para las perfusiones en casa posteriores, el periodo de observacion puede redu-
cirse a 1 hora una vez finalizada la administracion si el Médico responsable estd
de acuerdo.

« Controle las constantes vitales cada 60 minutos hasta que haya concluido la du-
racion de la observacion, y de nuevo al final del periodo de observacion.

« En caso de cualquier reaccion adversa a la medicacién/reaccion relacionada
con la perfusion u otro problema de seguridad, siga las indicaciones incluidas en
el "Plan de tratamiento de emergencia” y registre todos los hallazgos clinicos en el
Diario de perfusiones para la administracion domiciliaria de Elfabrio.




« Una vez finalizado el periodo de observacion, retire el acceso intravenoso/veno-
so central del paciente de acuerdo con los procedimientos locales estandar, y
deseche adecuadamente todos los suministros usados en una bolsa de riesgo
bioldgico o en un contenedor de objetos punzantes, segln corresponda.

« Ademads, un profesional de enfermeria llamard al paciente una hora después del
periodo de observacion para hacer un seguimiento de la tolerabilidad tras la per-
fusion.

6. INFORMACION DE SEGURIDAD SOBRE ELFABRIO

Se invita a los profesionales sanitarios a notificar las sospechas de reacciones ad-
versas a través del sistema nacional de notificacion incluido en el Sistema Espafiol
de Farmacovigilancia de Medicamentos de Uso Humano
https://www.notificaram.es.

El paciente/cuidador o el profesional de enfermeria encargado de la administra-
cién domiciliaria deben informar al Médico responsable si se produce una reaccion
adversa a la medicacion, una reaccion relacionada con la perfusion, por ejemplo,
del tipo anafilactica, en un paciente tratado con Elfabrio en el entorno de perfusion
en casa.

Ademds, si alguien se da cuenta de que se ha cometido un error en la preparacion
y/o administracion del medicamento, deben informar al médico responsable para
determinar las medidas adecuadas.

Se han notificado reacciones relacionadas con la perfusion definidas como cual-
quier episodio adverso relacionado con aparicion después del inicio de la perfusion
y hasta 2 horas después del final de la perfusion (informacion adicional en la sec-
cion 4.8 de la Ficha técnica).

Los sintomas mds comUnmente observados de las reacciones relacionadas con
la perfusion fueron hipersensibilidad, picazon, nduseas, mareos, escalofrios y dolor
muscular. Como con cualquier producto proteinico intravenoso, pueden manifes-
tarse reacciones de hipersensibilidad de tipo alérgico, que pueden incluir angioe-
dema localizado (incluida la hinchazén de cara, boca y garganta), broncoespas-
mo, hipotensién, urticaria generalizada, disfagia, erupcion, disneq, rubor, molestias
en el pecho, prurito y congestion nasal.

6.1 Tratamiento de las reacciones adversas a Elfabrio

El tratamiento de las reacciones relacionadas con la perfusion debe basarse en la
gravedad de la reaccion, e incluir la disminucion de la velocidad de perfusion, el
tratamiento con medicamentos como antihistaminicos, antipiréticos y/o corticos-
teroides, para las reacciones leves a moderadas.

En caso de una reaccion relacionada con la perfusion, el profesional de enfermeria
a encargado de la administracion domiciliaria activard el procedimiento de emer-
gencia segln sea necesario siguiendo las instrucciones proporcionadas en el “Plan
de tratamiento de emergencia” y, si es necesario, administrard los medicamentos
de acuerdo con lo indicado por el médico responsable en el Diario de perfusiones
para la administracion domiciliaria de Elfabrio.

6.2 Reacciones alérgicas

Las reacciones relacionadas con la perfusion de hipersensibilidad de tipo alérgi-
co pueden ser graves; por lo tanto, debe disponerse de apoyo médico adecuado
cuando se administre Elfabrio.

En ensayos clinicos, sélo 4 pacientes sobre un total de 136 experimentaron una reac-
cion de hipersensibilidad grave. Los primeros signos de una reaccion andfilactica
afectan principalmente a la piel y/o las mucosas (eritema, enrojecimiento, prurito y
angioedema), mientras que los que ponen en peligro la vida del paciente afectan
generalmente al sistema respiratorio (obstruccion de las vias aéreas superiores e
inferiores) o al sistema cardiovascular (shock hipotensivo, colapso cardiovascular,
arritmia cardiaca, isquemia miocdardica). También pueden aparecer sintomas a
nivel gastrointestinal (calambres abdominales, vomitos, etc.). Los sintomas pueden
aparecer repentinamente unas horas después del contacto con el agente causal,
aunqgue las manifestaciones clinicas graves suelen producirse entre 30 minutos y 1
hora después.

Si se produce una reaccion alérgica grave o de tipo anafildctico, se recomienda
interrumpir inmediatamente la administracion de Elfabrio y seguir los estadndares
meédicos vigentes para el tratamiento de emergencia. Las reacciones graves se
tratan generalmente con la administracion de antihistaminicos, corticosteroides,
liquidos intravenosos y/u oxigeno, cuando esté clinicamente indicado. Si se trata
claramente de un caso de anafilaxia, debe utilizarse epinefrina intramuscular.

Tras una reaccion andfildctica, los pacientes deben ser observados durante un
tiempo determinado.




Las siguientes directrices indican los procedimientos de primeros auxilios que de-
ben utilizarse para tratar una reaccion de hipersensibilidad grave durante la admi-
nistracion domiciliaria del medicamento.

Ante |os primeros signos de una reaccion:

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

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

Silos signos y sintomas son graves o el paciente se deteriora répidamente, tomar
las medidas necesarias para salvar la vida y llamar inmediatamente al Médico
responsable, quien le indicard como proceder siguiendo las instrucciones indica-
das en el Plan de Tratamiento de Emergencias.

Toda medida adoptada luego de una reacciéon 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.







