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Inhalationslakemedel vid Cystisk fibros, riktlinje

Utarbetad av

Sofia Wilhelmsson, Specialistsjukgymnast, Anna Tornberg, Specialistsjukgymnast, Cecilia
Rodriguez-Hortal, Specialistsjukgymnast, PhD, Anna Hedborg, Specialistsjukgymnast, Emma
Roberts, Leg. Fysioterapeut, Josef Jagerstedt, Leg. Fysioterapeut.

Granskad och godkénd av:

Temats barnlakemedelsgrupp (om dokumentet innehaller lakemedelsdoser till barn)
Annan med specifik kompetens (CF-ladkare Aleksandra Kowalik)

(1 Inte AKTUELLT

Bakgrund, syfte, mal
Bakgrund. Referenser: FASS, Lakargruppen.

Syfte med riktlinjen ar att ge personal som hanterar inhalationslakemedel lattillganglig och
samlad information for hantering av inhalationsldkemedel.

Malet ar att man har ska hitta uppdaterad och aktuell information om inhalationslakemedel som
anvands vid Cystisk fibros.

Malgrupp, omfattning
Lakare, sjukskoterskor och sjukgymnaster som hanterar inhalationslakemedel for patienter med
Cystisk fibros

Riktlinjen
Behandlingsordning for inhalationslakemedel:
Vid inhalation, &r den rekommenderade ordningsfoljden for anvandning foljande:

Bronkdilaterande inhalation

Slemldsande inhalation (t.ex. hyperton NaCl)
Andningsgymnastik

Pulmozyme (om aktuellt)
Inhalationssteroider (om aktuellt)
Inhalationsantibiotika (om aktuellt)
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Nedan foljer beskrivning av inhalationslakemedel som kan férekomma hos patienter med CF.

Hyperton NaCl
AmBisome
Arikayce
Biklin
Bramitob
Cayston
Colineb
Colobreathe
Tadim

Tobi

TOBI Podhaler
Pulmozyme
Quinsair

O O O O 0O O O O OO0 o o o

Utprovning av inhalationslakemedel sker tillsammans med sjukgymnast, under kontrollerade
former for att bedoma om patienten tolererar lakemedlet eller om de far en reaktion. Detta gors
genom spirometri om patienten klarar av att genomféra undersékningen, i annat fall bedémning
genom lungauskultation, pulsoxymetri, andningsfrekvens, nytillkommen ihallande hosta.

Lakare beslutar om vilket lakemedel som ska anvéndas och skriver recept innan eller efter
utprovning.

Filterhallare med ventil (’skorsten™) och filterpads ska anvandas vid antibiotikainhalation med
nebulisator Pari eFlow rapid.

1 filter per inhalation. Efter inhalation laggs filtret i pase/behallare och lamnas till apoteket. |
andra hand slangs det i brannbart. Lakemedelsrester samlas upp i motsvarande behallare (skall
absolut ej héllas ut i handfat/vask)

Forskrivs via hjalpmedelsportalen:
e 1 st Filterhallare med ventil (skorsten) artikelnummer 041G0500,
(apoteksvarunummer 244384).
e Filterpads (100st) artikelnummer 041B0523 (apoteksvarunummer 244392).
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Addex Natriumklorid (234 mg/ml)+Sterilt vatten

Typ Infusionsvatska. Slemlésande.
Addex natriumklorid blandas med sterilt vatten till lamplig
koncentration hyperton NaCl-lésning.
Dosering Spéadningsschema hyperton koksaltlésning
Koncentration Addex (234 Sterilt vatten
mg/ml)
2% 0,4 mi 4,6 ml
3% 0,65 ml 4,35 ml
4% 0,85 ml 4,15 ml
5% 1,0 ml 4 ml
6% 1,3 ml 3,7ml
7% 1,5ml 3,5 ml
Alder Alla aldrar

Utrustning som kravs

eFlow, Innospire go eller annan nebulisator. Sterilt vatten,
uppdragningssprutor.

Foérvaring

Forvaras i originalférpackningen i rumstemperatur

Forpackningsstorlek

Olika

Beredning

Oppnad Addex-ampull kan forvaras i kyl med lock/spruta
upp till 1 vecka. Fardigblandad hyperton NaCl haller ett
dygn. Oppnad ampull med sterilt vatten slangs efter en
anvandning.

AmBisome (Amfotericin B) 50 mg/flaska

Typ Antibiotikum som anvands for att behandla infektioner
som orsakas av svamp. Infusionsvatska. Utseende:
gulfargat.

Dosering <10 ar:5mgx 2
>10 a&r: 10mg-25mg x 2 12

Alder Alla aldrar

Utrustning som kravs

eFlow eller liknande nebulisator kan EJ anvandas p.g.a.
lakemedlets konsistens. PariBoy (jet-nebulisator)
rekommenderas.

Forvaring

Forvaras i originalférpackningen i rumstemperatur

Forpackningsstorlek

10 flaskor/férpackning

Beredning

50 mg AmBisome I6ses med 10 ml sterilt vatten (EJ
NaCl!). Skaka omedelbart flaskan kraftigt under 30
sekunder for att fa en fullstandig dispergering av
AmBisome.

For 5 mg: 1 ml av tillredd blandning + 4 ml sterilt vatten
For 10 mg: 2 ml av tillredd blandning + 4 ml sterilt vatten
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For 25 mg: 5 ml av tillredd blandning + 5 ml sterilt vatten
En tillredd blandning haller ett dygn i kylskap.

OBS! Extra utspadning p.g.a. vanligt med
bronkobstruktion. Smakar dessutom illa — kan behdva
spadas extra.

Arikayce liposomal (Amikacin)

Typ

Antibiotikum som anvands fér behandling av icke-
tuberkulésa mykobakteriella lunginfektioner. Utseende:
mjo6lkaktig, vit vatska.

Dosering

Den rekommenderade dosen ar en flaska (590 mg, 8,4ml)
administrerad en gang dagligen som oral inhalation. Lang
behandlingstid! Effekten utvarderas I6pande med
sputumprov. Efter 1-2 negativa odlingar fortloper
behandling i 12 manader till, dock maximalt 18 manaders
behandling. Om utebliven effekt efter 6 manader avslutas
behandlingen.

Alder

=18 ar

Utrustning som kravs

eFlow, filterhallare, filterpads och Lamira-nebulisator
(medfoljer lakemedelsférpackningen).

Ett Lamira nebulisatorhandset ar avsett fér en behandling
pa 28 dagar. Aerosolgeneratorn ska bytas ut varje vecka.
| varje lakemedelsférpackning medfoljer 4
aerosolhuvuden. Kontakta lakemedelsleverantor for
leverans av eFlow basenhet infor behandling, da denna
uppges vara specifik for Lamira.

Viktigt att Lamira-nebulisatorn, inkl. aerosolgenerator,
rengors enligt instruktion med diskmedel infér kokning.
Detta da lakemedlet innehdller fett.

Forvaring

Forvaras i kylskap (2 °C — 8 °C). Arikayce kan forvaras vid
rumstemperatur vid hdgst 25 °C i upp till 4 veckor
(6verskrids denna tid maste lakemedlet kasseras).

Forpackningsstorlek

28 flaskor/férpackning

Beredning

Om den aktuella dosen forvaras i kylskap ska flaskan med
Arikayce tas ut ur kylskapet och na rumstemperatur (ca.
45 min foére anvandning). Bered Arikayce genom att skaka
flaskan kraftigt, tills innehallet verkar enhetligt och val
blandat.
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Bramitob (tobramycin) 300 mg/4 ml

Typ

Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Losning for nebulisering. Utseende: klar,
gulaktig l6sning.

Dosering

4 ml inhaleras 2 ggr dagligen efter sedvanlig inhalation
och andningsgymnastik. Doserna boér tas med 12 h
mellanrum.

Bramitob-ampullen ska 6ppnas strax fére anvandning. All
oanvand I6sning som inte anvands omedelbart ska

kasseras.

Alder

>6ar

Utrustning som kravs

eFlow, filterhdllare och filterpads

Forvaring

Forvaras i kylskap (2°C - 8°C). Forvara behallarna i
originalférpackningen. Ljuskansligt.

Ampullen kan férvaras 3 manader vid hogst 25°C, om
man inte har ett kylskap tillgangligt och for
transportandamal.

Forpackningsstorlek

Tillhandahalls i férpackning: 14 x 4 ampuller

Biklin (amikacin) 250 mg/ml, 2 ml/flaska EJ FORSKRIVNINGSBART, ANVAND |
FORSTA HAND ARIKAYCE

Typ

Antibiotikum som anvands for behandling av icke-
tuberkulésa mykobakteriella lunginfektioner.
Infusionsvatska. Kan anvandas som inhalation for
personer med CF.

Dosering

En ampull Biklin (2 ml) blandas med 2-3 ml NaCl.
Inhalationslésningen inhaleras efter sedvanlig inhalation
och andningsgymnastik.

Alder

<12 ar rekommenderad dos: 250mg x 1-2/dygn
>12 ar rekommenderad dos: 500mg x 1-2/dygn %23

Utrustning som kravs

eFlow, filterhdllare, filterpads. NaCl, kanyler, 5 ml sprutor.

Forvaring

Forvaras i originalférpackningen, i rumstemperatur.
Efter spadning hallbart 12h i rumstemperatur

Forpackningsstorlek

5 flaskor/férpackning.
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Cayston (aztreonam) 75 mg pulver/flaska

Typ

Antibiotikum mot kroniska luftvagsinfektioner orsakade av
Pseudomonas. Utseende: vitt pulver beredes till en klar
|6sning foér nebulisering.

Dosering

En medfdljande platsampull med vatska (0,17% v/v
natriumklorid, 1 ml) spades i en injektionsflaska med
Cayston. Inhaleras 3 ganger/dag efter sedvanlig
inhalation och andningsgymnastik, med minst 4 h
mellanrum. Bronkdilaterade medel ska anvandas fore
varje dos.

Alder

=26 ar

Utrustning som kravs

eFlow basenhet, filterhallare, filterpads och Altera-
nebulisator (medfdljer lakemedelsférpackningen).

Forvaring

Forvaras i kylskap (2°C-8°C) i originalférpackningen.
Kan forvaras utanfor kylskap men da under 25°C i upp till
28 dagar

Forpackningsstorlek

Tillhandahalls i forpackning om 84 flaskor (28 dagar)

Beredning

Anvand detta lakemedel omedelbart efter beredning. Om
den fardigberedda l6sningen inte anvands omedelbart,
maste den forvaras vid 2°C-8°C och anvandas inom 8
timmar.

Colineb (colistin) 1 milj. IE/flaska samt 2 milj. IE/flaska

Typ

Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Utseende: Vitt pulver beredes till en klar
vatska for nebulisering.

Dosering

1 milj. IE alternativt 2 milj. IE spades med 4 ml NaCl
(9mg/ml) och inhaleras efter sedvanlig inhalation och
andningsgymnastik.

Alder

< 2 ar rekommenderad dos: 0,5-1 milj. IE, 2 ganger
dagligen (max 2 milj. IE/dygn).
> 2 &r rekommenderad dos: 1-2 milj. IE, 2-3 ganger
dagligen (max 6 milj. IE/dygn).

Utrustning som kravs

eFlow, filterhdllare och filterpads. NaCl, (ev. kanyler), 5 ml
sprutor.

Foérvaring

Forvaras i originalférpackningen, vid hogst 25 °C.

Forpackningsstorlek

1 milj. IE: 28 eller 56 flaskor, 2 milj. IE: 56 flaskor

Beredning

Ror med kanyl eller blanda forsiktigt (skaka ej) och lat sta
ca. 5 min. Efter beredning ska I6sningen helst anvandas
omedelbart. Om detta inte ar majligt bor [6sningen
forvaras hogst 24 timmar i kylskap.




KAROLINSKA

UNIVERSITETSSJU

Colobreathe (colistin) 1 662 500 IE =125 mg (1 kapsel)

Typ Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Inhalationspulver. Utseende: hard kapsel
med vitt pulver.

Dosering Inhalera en kapsel med hjalp av Turbuspin-inhalatorn, tva
ganger per dag, efter sedvanlig inhalation och
andningsgymnastik, med 12 timmars mellanrum.

Alder >6ar

Utrustning som kravs Turbuspin-inhalatorn (1st medfoljer
lAkemedelsforpackningen och anvands under 28 dagar)

Forvaring Forvaras i originalférpackningen i rumstemperatur.

Forpackningsstorlek 56 kapslar (28 dagar)

Hantering OBS! Dra av folien fran blisterkartan, tryck ej ut kapseln

genom folien dé detta skadar kapseln.

Tadim (colistin) 1 milj. IE/flaska

Typ Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Utseende: vitt pulver, spades till en klar
infusionsvétska. Kan anvandas som inhalation for
personer med CF.

Dosering Via eFlow: 1 milj. IE spades med 4 ml NaCl 9mg/ml och
inhaleras 2 ggr dagligen efter sedvanlig inhalation och
andningsgymnastik.

Via I-neb: 1 milj. IE spades med 1 ml NaCl 9mg/ml och
inhaleras 2 ggr dagligen efter sedvanlig inhalation och
andningsgymnastik.

Alder < 2 ar rekommenderad dos: 0,5-1 milj. IE, 2 ganger
dagligen (max 2 milj. IE/dygn).

> 2 ar rekommenderad dos: 1-2 milj. IE, 2-3 ganger
dagligen (max 6 milj. IE/dygn).1?

Utrustning som kravs eFlow och filterhallare med filterpads. NaCl, (kanyler), 5
ml sprutor.
Alternativt I-neb (ej forskrivningsbar i Sverige), NaCl, 5 mi
sprutor.

Forvaring Forvaras i originalférpackningen, vid hogst 25 °C.

Forpackningsstorlek 30 flaskor/férpackning

Beredning Ror med kanyl eller blanda forsiktigt (skaka ej) och lat sta

ca. 5 min. Efter beredning ska lI6sningen helst anvandas
omedelbart. Om detta inte ar majligt sa bor l[dsningen
forvaras hogst 24 timmar i kylskap.
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Tobi (tobramycin) 300 mg/5 ml

Typ Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Ldsning for nebulisering. Utseende: Ampull
med klar, svagt gul 16sning

Dosering 5 mlinhaleras 2 ggr dagligen efter sedvanlig inhalation
och andningsgymnastik, med 12 timmars mellanrum.

Alder >6 ar

Utrustning som kravs

eFlow, filterhallare och filterpads

Forvaring

Forvaras i kylskap (2°C-8°C) i originalférpackningen
(foliepasar). Kansligt mot starkt ljus. Om kylskap inte finns
tillgangligt kan det forvaras vid hoégst 25 °C i hogst 28
dagar.

Forpackningsstorlek

Tillhandahalls i férpackningar om 56, 112 och 168
ampuller (28 dagar, 56 dagar och 84 dagar).

TOBI Podhaler (tobramycin) 28 mg (1 kapsel)

Typ

Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Inhalationspulver, hard kapsel

Dosering

Inhalera innehallet i 4 kapslar 2 ganger om dagen (4
kapslar pa morgonen och 4 kapslar pa kvallen) med hjalp
av Podhaler-inhalatorn, efter sedvanlig inhalation och
andningsgymnastik, med 12 timmars mellanrum.

Alder

=6 ar

Utrustning som kravs

Podhaler (5st medfdljer lakemedelsférpackningen, byts
varje vecka).

Forvaring

Forvaras i originalférpackningen, vid hogst 25 °C.

Forpackningsstorlek

Tillhandahalls i en manads eller tvA manaders
férpackning.

Hantering

OBS! Dra av folien fran blisterkartan, tryck ej ut kapseln
genom folien d& detta skadar kapseln.

Inhalator

Blisterkarta

Skyddskapa
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Pulmozyme (Dornas Alfa) 1 mg/ml (2 500 E/2,5 ml)

Typ

Langtidsverkande slemlésande lakemedel (enzym).
Losning for nebulisering: Utseende: klar vétska.

Dosering

Inhalationslésningen inhaleras 1 ganger per dag efter
sedvanlig inhalation och andningsgymnastik. Pulmozyme
ska inte blandas med andra vatskor eller lakemedel i
nebulisatorn.

Sakerhet och effekt har annu ej visats hos patienter med
forcerad vitalkapacitet mindre an 40%

Alder

=>5ar

Utrustning som kravs

eFlow eller PariBoy. Ultraljudsnebulisatorer kan vara
olampliga for Pulmozyme

Forvaring

Forvaras i kylskap (2°C -8°C) i originalférpackningen. Om
kylskap inte finns tillgangligt kan lakemedlet férvaras vid
hdgst 30°C i hbgst 24 timmar.

Forpackningsstorlek

30 ampuller/férpackning

Hantering

Skall ej spadas eller blandas med andra lakemedel eller
I6sningar i nebulisatorn. Tém ut ev. NaCl-rester ur
nebulisatorn innan inhalation.

Quinsair (levofloxacin

240mg/flaska

Typ

Antibiotikum mot infektioner orsakade av Pseudomonas
aeruginosa. Ldsning for nebulisering. Utseende: Ampull
med klar, ljusgul |6sning.

Dosering Inhalationsldsningen inhaleras 2 ganger/dag efter
sedvanlig inhalation och andningsgymnastik, med 12
timmars mellanrum.

Alder >18 ar

Utrustning som kravs

eFlow basenhet, filterhallare, filterpads och Zirela-
nebulisator (medfdljer lakemedelsférpackningen).

Forvaring

Forvaras i originalférpackningen i rumstemperatur.
Ljuskanslig.

Forpackningsstorlek

56 ampuller (28 dagar)
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Versionshistorik

Varje dokument bor innehalla en historik som for varje version talar om vad som éndrats, vem
som gjort andringen och nar andringen gjordes. Observera att versionshistoriken ska fyllas i
manuellt.

Version Datum Forandring och kommentar Ansvarig
3 2023-11-22 | Granskning och avstamning av Aleksandra Kowalik,
ldakemedelsdosering samt referenser med | Anna Hedborg, Josef
lakare Aleksandra Kowalik Jagerstedt, Emma
Roberts
2 2023-10-10 | Tillagg av Arikayce och Bramitob. Anna Hedborg, Josef
Mindre forandringar av struktur och Jagerstedt, Emma
layout. Roberts
1 2021 Omarbetat internt PM till riktlinje Anna Hedborg, Sofia
Wilhelmsson, Emma
Roberts, Anna
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