Przewodnik dla pacjenta i opiekuna
dotyczacy wstrzykniec w warunkach
domowych

I_ Oad I’g y Sv(pegzylarginaza)

5 mg/ml roztwor do wstrzykiwan/wlewu

WNiniejszy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie
zidentyfikowanie nowych informacji o bezpieczenstwie. Uzytkownik leku tez moze w tym
pomac, zgtaszajac wszelkie dziatania niepozadane, ktore wystapity po zastosowaniu leku.

Ten przewodnik stanowi dokument pomocniczy do instrukgji i

szkolenia przekazanych przez fachowy personel medyczny. W razie
jakichkolwiek pytan skontaktuj sie z lekarzem prowadzacym.
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Wstep

Wspdlnie z lekarzem prowadzacym leczenie podjeli Paristwo decyzje, ze Panstwo lub Paristwa
opiekun bedziecie samodzielnie wykonywac wstrzykniecia w domu. Ten przewodnik uzupetnia
informacje zawarte w ulotce dla pacjenta oraz szczegotowe informacje przekazane przez lekarza
prowadzgcego. Zostang Panstwo poinformowani o znaczeniu prawidtowego postepowania,
przygotowania i podania leku Loargys w celu zmniejszenia ryzyka btedéw w stosowaniu leku.
Otrzymaja Panstwo rowniez informacje dotyczace ryzyka reakcji nadwrazliwosci. W przypadku
dodatkowych pytan dotyczacych stosowania nalezy skonsultowac sie z lekarzem lub pielegniarka.

Co to jest lek Loargys i w jakim celu sie go stosuje

Substancja czynng zawarta w leku Loargys jest pegzylarginaza, ktdra jest zmodyfikowanym
enzymem ludzkim wytwarzanym metodg rekombinacji DNA. Lek stosuje sie w leczeniu niedoboru
arginazy-1 (ARG1-D), znanego réwniez jako hiperargininemia, u 0séb dorostych, mtodziezy i dzieci w
wieku 2 lat i starszych. Aby uzyskac wiecej informacji, nalezy zapoznac sie z ulotka dotaczong do
opakowania leku Loargys.

Reakcje nadwrazliwosci

Lek Loargys moze wywotywac reakcje nadwrazliwosci (alergiczne). Ich wystapienie jest najbardziej
prawdopodobne po kilku pierwszych dawkach, ale moze rowniez wystapic pozniej w trakcie
leczenia.

Ciezkie reakcje nadwrazliwosci moga zagrazac zyciu, jesli nie zostang leczone. Panstwo i/lub
Panstwa opiekun musicie zwracac uwage na nastepujace oznaki i objawy ciezkiej reakcji
nadwrazliwosci:

e pokrzywka

e uogodlniony swiad

e uczucie ucisku w klatce piersiowej

e trudnosci w oddychaniu

e niskie cisnienie krwi

Panstwa lekarz moze przepisac leki zapobiegajace reakcjom nadwrazliwosci, ktdre nalezy przyjac
przed wstrzyknieciem leku Loargys. W przypadku wystapienia ciezkiej reakcji nadwrazliwosci
nalezy, jeslito mozliwe, przerwac podawanie i postepowac zgodnie z planem omoéwionym z
lekarzem, ktéry moze obejmowac przyjecie lekdw ratunkowych oraz niezwtoczne zwrécenie sie o
pomoc medyczna.

Zgtaszanie dziatan niepozadanych

Jesli wystapig u Panstwa jakiekolwiek dziatania niepozadane, nalezy powiedziec o tym lekarzowi lub
pielegniarce. Obejmuje to reakcje nadwrazliwosci, btedy w stosowaniu leku oraz wszelkie inne
mozliwe dziatania niepozadane. Dziatania niepozadane mozna takze zgtasza¢ bezposrednio do:
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Faks: + 48 22 49 21 309
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Zgtaszajac dziatania niepozgdane, pomagaja Panistwo poszerzac¢ wiedze na temat
bezpieczenstwa tego leku. W przypadku dodatkowych pytan, nalezy skonsultowac sie z
lekarzem lub pielegniarka.

Instrukcja uzycia

W ponizszych krokach opisano sposéb przygotowania i podawania leku Loargys w domu, w postaci
wstrzykniecia podskornego. Przed samodzielnym wstrzyknieciem, powinni Panstwo zostac
przeszkoleni przez lekarza lub pielegniarke z zakresu przygotowania i wstrzykniecia leku Loargys.
Nie nalezy rozpoczynac¢ samodzielnego wstrzykiwania, jesli nie zostali Panstwo przeszkoleni lub nie
rozumiejg Panstwo poszczegdlnych krokdw.

Lekarz zaleci odpowiednig dawke i poinformuje Panstwa, jaka objetos¢ (w ml) nalezy wstrzyknad.
Do uzyskania prawidtowej dawki moze by¢ potrzebna wiecej niz jedna fiolka. Konieczne moze tez
by¢ podzielenie dawki catkowitej na wiecej niz jedno wstrzykniecie. Lekarz lub pielegniarka
doktadnie wyjasni, jak podac wiasciwg dawke.

Kazda fiolka jest przeznaczona wytacznie do jednorazowego uzycia. Do kazdej dawki nalezy zawsze
uzywac nowej fiolki. Nie wstrzgsac lekiem.

Personel medyczny zapewni Panistwu niezbedne materiaty do wykonania wstrzykniecia. Fiolki
nalezy przechowywac w lodowce w temperaturze od +2 °C do +8 °C.

Przygotowanie

Upewnij sie, ze masz wszystko, co jest potrzebne do wykonania wstrzykniecia (wstrzykniec):
fiolka (fiolki) leku Loargys

strzykawka z podziatka

1 duza igta (np. o rozmiarze 18 G) na fiolke, w celu pobrania dawki do strzykawki

1 mata igta (np. o rozmiarze 26 -27 G) na kazde wstrzykniecie

waciki nasaczone alkoholem

gaza

plaster, jesli potrzebny

pojemnik na ostre przedmioty
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Instrukcje

U Sprawdz nazwe i moc fiolki (fiolek), aby upewnic sie, ze zawiera ona (zawierajg one)
wiasciwy lek i ze przygotowana jest odpowiednia liczba fiolek. Sprawdz termin waznosci
podany na pudetku tekturowym. Nie stosuj, jezeli termin waznosci produktu uptynat.

U 15do 30 minut przed planowanym wstrzyknieciem wyjmij nieotwartg fiolke (nieotwarte

fiolki) leku Loargys z lodowki, tak aby roztwor osiggnat temperature pokojowa. Nie stosuj

zewnetrznego zrodta ciepta

Umyj rece.

Roztwor w fiolce powinien by¢ bezbarwny do lekko zottawego lub lekko rézowego,

przejrzysty do lekko opalizujacego (pertowego). Nie stosuj, jesli roztwor jest metny lub

zawiera widoczne czastki.

U Umiesc fiolke na czystej, ptaskiej powierzchni. Zdejmij plastikowy kapsel z fiolki
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O Przetrzyj gorna czesd fiolki wacikiem nasgczonym alkoholem i pozostaw do wyschniecia.
Nie dotykaj gdrnej czesci fiolki i nie pozwdl, aby po przetarciu dotkneta ona czegokolwiek
innego.

Pobieranie roztworu z fiolki:
1. Przymocuj duza igte do strzykawki z podziatka. Sciggnij ostone z igty.

2. Odciagnij ttok strzykawki, tak aby pobrac powietrze do
strzykawki z podziatka, w ilosci rownej objetosci do pobrania z fiolki (w ml).

3. Trzymaj fiolke na ptaskiej powierzchni, powoli wprowadzi¢ igte
przez gumowa uszczelke do fiolki ;

a) W przypadku pojedynczej lub pierwszej fiolki:
Koncowka igty nie powinna dotknac roztworu, aby uniknac powstania piany.
Przejdz do kroku 4.

b) W przypadku kolejnej fiolki (kolejnych fiolek):

Obrd¢ fiolke do gory dnem,

upewnij sig, ze koncowka igty znajduje sie w przestrzeni powietrznej
nad roztworem, aby uniknac powstania piany.

4. Powoli wcisnij ttok, aby wstrzykna¢ powietrze do fiolki.

5. Trzymaj igte w fiolce, trzymaj jg do gory dnem.
Trzymajac igte w roztworze, powoli odciggnij ttok do kreski odpowiadajacej
wymaganej objetosci

6. Przed wyjeciem igty z fiolki sprawdz, czy w roztworze znajdujacym sie w
strzykawce nie ma pecherzykdéw powietrza. Jesli pojawia sie pecherzyki,
nadal trzymaj fiolke do géry dnem z igta skierowana do géry. Delikatnie |
postukaj palcem w cylinder strzykawki. Gdy wszystkie pecherzyki powietrza
znajda sie na gorze, delikatnie wcisnij ttok, aby wypchnac pecherzyki przez igte.

y
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7. Sprawdz objetos¢, ktora nalezy podac (w ml), na podstawie oznaczen na strzykawce, aby
upewnic sig, ze pobrano odpowiednia ilo$¢ roztworu.

8. Wyjmij igte z fiolki, natdz z powrotem nasadke igty i wyrzu¢ ja do pojemnika na ostre
przedmioty.




9. Moze by¢ konieczne uzycie kilku fiolek, aby pobrac cata objetos¢ (w ml). W tym celu powtdrz
kroki 1-8 dla kazdej fiolki potrzebnej do uzyskania catkowitej dawki (w ml) lub zgodnie z
zaleceniami lekarza lub pielegniarki. Zawsze postepuj zgodnie z instrukcjami otrzymanymi od
lekarza lub pielegniarki. Pamietaj, ze dla kazdej nowej fiolki nalezy rowniez uzy¢ nowej igty.

10. Umies¢ mata igte na napetnionej strzykawce, nie zdejmuj nasadki igty. Upewnij sig, ze igta jest
mocno osadzona.
Uwaga: Jesli roztwdr nie ma by¢ uzyty natychmiast, zwrdci¢ uwage na warunki
przechowywania.

Przechowywanie
Dawke nalezy poda¢ mozliwie jak najszybciej po jej pobraniu do strzykawki,jednak po pobraniu do
strzykawki moze by¢ przechowywana przez:

e 2 godziny, jesli jest przechowywana w temperaturze pokojowej do 25 °C, lub

e do 4 godzin, jesli jest przechowywana w loddwce w temperaturze od 2 °C do 8 °C
przed podaniem dawki. Po tym czasie przygotowany lek Loargys nie moze by¢ juz uzyty i nalezy go
wyrzucic.

Podanie dawki:

1. Zdejmij ostone z igty. Trzymajac strzykawke z igta skierowang do géry, postukaj palcem w
cylinder strzykawki, aby usuna¢ pecherzyki powietrza.

Upewnij sie, Ze objetos¢ zawarta w strzykawce jest prawidtowa. Objetosc jednego wstrzykniecia
nie powinna by¢ wieksza niz 1 ml. W przypadku wiekszej objetosci nalezy wykonac kilka
wstrzykniec w rédzne miejsca.

2. Wybierz miejsce wstrzykniecia (brzuch, boczna czes¢ uda
lub boczna badz tylna czes¢ ramienia).
Zmieniaj miejsca wstrzykniecia kolejnych dawek.

Nie wstrzykuj w tkanke bliznowatg lub obszary zaczerwienione,
objete stanem zapalnym lub opuchniete. W przypadku wstrzyknieé
w brzuch, unikaj obszaru bezposrednio otaczajgcego pepek.

Jezeli do podania pojedynczej dawki leku Loargys
potrzebne jest wiecej niz 1 wstrzykniecie,
miejsca wstrzyknie¢ powinny by¢ oddalone od siebie o co najmniej 3 cm.

3. Oczys¢ miejsce wstrzykniecia wacikiem nasaczonym alkoholem i pozostaw skoére do
wyschniecia.

4. Delikatnie uchwy¢ skdre kciukiem i palcem wskazujacym w wybranym
miejscu wstrzykniecia




5. Strzykawke trzymaj jak otdwek lub rzutke do gry.
Wprowadz igte w uniesiong skdre pod katem od 45° do 90°.

6. Caty czas Sciskajac skore, powoli wciskaj ttok,
az do wstrzykniecia zadanej objetosci.

Przypomnienie: Jesli konieczne jest wstrzykniecie wiekszej objetosci niz
1 ml leku Loargys, zmien miejsce wstrzykniecia i upewnij sie,

ze nowe miejsce wstrzykniecia znajduje sie w odlegtosci wiekszej niz 3 cm.
Powoli dociskaj ttok do momentu wstrzykniecia wymaganej objetosci.
Powtdrz az do wstrzykniecia catkowitej dawki (w ml). Do kazdego wstrzykniecia nalezy zawsze
stosowac nowg matj igte.

7.Wyjmij strzykawke, wyciggajac jg prosto. Pusc skore i delikatnie przez kilka sekund docisnij
gazik do miejsca wstrzykniecia. W razie koniecznosci naklej plaster. .

8. Zuzyta strzykawke, igty i ostonki wyrzuc do pojemnika na ostre przedmioty. Zuzyte fiolki,
nawet jesli nie s puste, wyrzu¢ zgodnie z miejscowymi wytycznymi.




Zanotuj date wstrzykniecia i wszytskie miejsca, w ktorych dokonano wstrzykniec.
Utatwi to znalezienie miejsca do nastepnego wstrzykniecia.

Data podania ~ Miejsce wstrzykniecia
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