Piibalova informace: informace pro uZivatele

IDELVION 250 IU prasek a rozpoustédlo pro injek¢éni roztok
IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injek¢ni roztok
IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injek¢ni roztok
IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
Albutrepenonacogum alfa

vTento ptipravek podléhd dalSimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o
bezpecnosti. Milzete prispét tim, Ze nahlasite jakékoli nezadouci Ucinky, které se u Vas vyskytnou. Jak
hlasit nezadouci Gcinky je popsano v zaveéru bodu 4.

Piectéte si pozorné celou pribalovou informaci d¥ive, nez za¢nete tento pripravek pouZzivat,

protoZe obsahuje pro Vas diileZité tidaje.

. Ponechte si piibalovou informaci pro ptipad, Ze si ji budete potfebovat piecist znovu.

. Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého 1ékate, 1ékarnika nebo zdravotni sestry.

o Tento ptipravek byl predepsan vyhradné¢ Vam. Nedavejte jej zadné dalsi osobe. Mohl by ji
ublizit, a to i tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy

) Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinki, sd€lte to svému lékaii, 1ékarnikovi
nebo zdravotni sestre. Stejné postupujte v piipadé€ jakychkoli nezadoucich u€ink, které nejsou
uvedeny v této piibalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této pribalové informaci

Co je ptipravek IDELVION a k ¢emu se pouziva

Cemu musite vénovat pozornost, nez zaénete piipravek IDELVION pouzivat
Jak se pripravek IDELVION pouziva

Mozné nezadouci ucinky

Jak ptipravek IDELVION uchovévat

Obsah baleni a dalsi informace

U W~

1. Co je pripravek IDELVION a k ¢emu se pouZiva
Co je pripravek IDELVION?

Pripravek IDELVION je 1€k k 1écbe hemofilie, ktery nahrazuje pfirozeny (koagulacni) faktor IX na
srazeni krve. Léciva latka pripravku IDELVION je albutrepenonakog alfa (rekombinantni fizni
protein spojujici koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP)).

Faktor IX se podili na srazeni krve. Pacienti s hemofilii B maji nedostatek tohoto faktoru, ktery
znamena, zZe jejich krev neni sraZena tak rychle, jak je tieba a zvySuje se sklon ke krvaceni. Pripravek
IDELVION funguje jako ndhrada faktoru IX u pacientl s hemofilii B, kterd umozni jejich srazeni
krve.

K ¢emu se pripravek IDELVION pouZiva?
IDELVION se pouziva k prevenci nebo k zastaveni krvaceni zpisobené nedostatkem faktoru IX u

pacientd vSech vé€kovych skupin s hemofilii B (také nazyvany vrozeny nedostatek faktoru IX nebo
Christmasova nemoc).
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2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ zaénete piipravek IDELVION pouZivat

Nepouzivejte pripravek IDELVION

o Jestlize jste alergicky(a) na léCivou latku (albutrepenonakog alfa) nebo na kteroukoli dalsi slozku
tohoto ptipravku (uvedenou v bod¢ 6).

o Jestlize jste alergicky(a) na kiec¢i proteiny.

Upozornéni a opatieni
Pted pouzitim ptipravku IDELVION se porad’te se svym lékatfem, Iékarnikem nebo zdravotni sestrou.

. Jsou mozné alergické reakce (ptecitlivélost). Pfipravek obsahuje stopy kieccich proteind (viz
také "Nepouzivejte IDELVION"). Objevi-li se piiznaky alergickych reakci, okamzité
prestaiite pouZivat tento pripravek a kontaktujte svého 1ékare. Vas 1ékar by Vas mél
informovat o ¢asnych priznacich hypersenzitivnich reakei. Patfi mezi n€ vyrazku,
generalizovana kozni vyrazka, pocit tize na hrudi, dusnost, nizky krevni tlak (hypotenze) a
anafylaxe (zdvazna alergicka reakce, ktera zptisobuje zavazné potize s dychadnim, nebo zavratg).

. Vzhledem k riziku alergickych reakei s faktorem X, Vase prvni podani ptipravku IDELVION
ma byt provedeno pod Iékarskym dohledem, kde je mozno poskytnout fadnou lékarskou péci
pro alergické reakce.

. Tvorba inhibitori (neutraliza¢nich protilatek) je znamou komplikaci, ktera mize nastat béhem
1é¢by, a ktera zastavi spravné fungujici 1é¢bu. Pokud krvaceni s piipravkem IDELVION neni
kontrolovano, ihned informujte svého 1ékate. M¢l(a) byste byt peclivé monitorovan(a) na rozvoj
inhibitorg.

. Pokud trpite onemocnénim jater nebo srde¢nim onemocnénim nebo pokud jste v nedavné dobé
mél(a) velky chirurgicky zakrok, informujte svého 1ékate, protoze je zde zvySené riziko
komplikaci sraZeni krve (koagulace).

. Pokud potiebujete centralni zilni ptistup (CVAD) pro injekci ptipravku IDELVION, ma byt
Iékatfem zvazeno riziko komplikaci véetné lokalnich infekci, bakterii v krvi (bakteriémie) a
vytvafeni krevnich sraZenin v cévach (tromboza) v misté zavedeni katetru.

Zaznam o pouZiti
Diuirazné se doporucuje, Ze pokazde, kdyz je Vam podan ptipravek IDELVION, datum podéani, ¢islo
Sarze a aplikovany objem je zaznamenan ve Vasem deniku 1&¢by.

Dalsi 1é¢ivé pripravky a piipravek IDELVION
. Informujte svého lékare nebo 1ékdrnika o vSech lécich, ktere uzivate, které jste v nedavné dobée
uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Téhotenstvi, kojeni a plodnost

. Pokud jste t€hotnd nebo kojite, domnivate se, ze mizete byt t€hotna, nebo planujete otéhotnét,
porad’te se se svym lékatem nebo lékarnikem diive, nez zacnete tento pfipravek pouzivat.

. Béhem téhotenstvi a kojeni, ma byt ptipravek IDELVION podan pouze tehdy, pokud je to
nezbytné nutné.

Rizeni dopravnich prostiedkii a obsluha strojii
Ptipravek IDELVION nema vliv na schopnost fidit motorova vozidla a obsluhovat stroje.

Ptipravek IDELVION obsahuje sodik

Ptipravek IDELVION obsahuje az 25,8 mg (1,13 mmol) sodiku na davku (télesnd hmotnost 70 kg)
jestlize se aplikuje maximalni davka (15 ml = 6000 IU). Prosim, vezméte toto v ivahu, pokud jste na
dieté s nizkym obsahem sodiku.
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3. Jak se pripravek IDELVION pouZiva

Vase 1écba ma byt zahajena a sledovana 1ékarem, ktery ma zkuSenosti s 1é¢bou poruch krevni
srazlivosti.

Davkovani

Vas doktor vypoéte davku piipravku IDELVION, kterou potiebujete. Mnozstvi ptipravku IDELVION
které musite dostat a délka 1écby zavisi na:

. zavaznosti onemocnéni

. misté a intenzité krvaceni

. Vasem klinickém stavu a reakci
. Vasi télesné hmotnosti

Postupujte podle pokynti, které Vam dal Vas 1ékafr.

Jestlize jste pouzil(a) vice ptipravku IDELVION, neZ jste mél(a)
Prosim, kontaktujte okamzité svého 1ékare, pokud jste si aplikoval(a) vice pripravku IDELVION nez
Vam doporucil 1ékar.

Jestlize jste piestal(a) pouZzivat ptipravek IDELVION
Neptestavejte pouzivat pripravek IDELVION bez konzultace s [ékatem.

Rekonstituce a aplikace

Vseobecné pokyny:

. Prasek se musi rozpustit v rozpoustédle (tekutin€) a natdhnout z injekéni lahvicky za
aseptickych podminek.

. Piipravek IDELVION nesmi byt misen s jinymi lé¢ivymi pfipravky nebo rozpoustédly, s
vyjimkou téch, které jsou uvedeny v bodé¢ 6.

. Roztok ma byt ¢iry nebo slabé opalizujici, zluty az bezbarvy, to znamend, ze muze drobnymi
CasteCkami rozptylovat svétlo, ale nesmi obsahovat zadné viditelné castice. Po filtraci nebo
natazeni (viz dale) se roztok pied pouzitim vizualné zkontroluje. Nepouzivejte zakaleny roztok,
nebo roztok obsahujici vlo¢ky nebo ¢astice.

o Veskery nepouzity 1é¢ivy pripravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky a podle pokynt vaseho 1ékarte.

Rekonstituce

Ohfejte neoteviené injekeni lahvicky s praskem ptipravku IDELVION a rozpoustédlem na pokojovou
nebo télesnou teplotu. Toto miiZete ude€lat bud’ ponechanim injek¢nich lahvicek pii pokojové teploté
ptiblizné 1 hodinu, nebo ohiatim injekénich lahvicek v rukach po dobu nékolika minut. Injekéni
lahvi¢ky NESMITE vystavit pfimému zdroji tepla. Injekéni lahviky nesmi byt ohiaté na teplotu
prevysujici teplotu lidského téla (37 °C).

Opatrné odstraiite ochranna vicka z injekénich lahvicek, ocistéte odkryté gumové zatky tamponem

napusténym alkoholem. Pfed otevienim baleni Mix2Vial (ktery obsahuje piepoustéci adaptér s filtrem
20/20) nechte injekéni lahvicky oschnout, potom postupujte podle pokynti nize.
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1. Oteviete Mix2Vial sloupnutim vicka.
Nevytahujte Mix2Vial z blistru!

2. Postavte injek¢ni lahvi¢ku s rozpoustédlem
na rovny a Cisty povrch a pevné ji drzte. Uchopte
Mix2Vial spole¢né s blistrem a zatlacte hrot
konce modrého adaptéru primo dola pies zatku
injek¢ni lahvicky s rozpoustédlem.

3. Opatrng odstrante blistr ze soupravy Mix2Vial
tak, Ze ho drzite za okraj a tahnete svisle nahoru.
Presvédcte se, ze jste vytahli jen blistrovy obal,
nikoli soupravu Mix2Vial.

4. Postavte injeké¢ni lahvicku s praskem na
rovny a pevny povrch. Oto¢te injekéni lahvicku s
rozpoustédlem a pfipojenym setem Mix2Vial
dnem nahoru a zatla¢te hrot prihledného konce
adaptéru rovné dolii pres zatku injekéni lahvicky
s ptipravkem. Rozpoustédlo automaticky pretece
do injek¢ni lahvicky s ptipravkem.

5. Uchopte jednou rukou ¢ast setu Mix2Vial
uchycenou na injekéni lahvicce s praSkem

a druhou rukou uchopte ¢ast setu uchycenou na
injekeni lahvicee s rozpousteédlem

a odsroubovanim proti sméru hodinovych rucicek
rozdélte opatrné set na dvé ¢asti.

Injekéni lahvicku s rozpoustédlem a piipojenym
modrym adaptérem setu Mix2Vial zlikvidujte.

6. Injekeni lahvicku s pripojenym prithlednym
adaptérem jemné otacejte, dokud se ptipravek
uplné€ nerozpusti. Injekéni lahvickou netiepejte.

7. Nasajte vzduch do prazdné sterilni injekéni
stfikacky. Zatimco je injekéni lahvicka s
pripravkem dnem dolii, spojte injekéni stiikacku s
koncovkou Luer Lock soupravy Mix2Vial
Sroubovanim ve sméru hodinovych rucicek.
Vstiiknéte vzduch do injekeni lahvicky s
ptipravkem.
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Natahnuti a aplikace

8. Otocte systém dnem vzhuru a soucasné drzte
pist injek¢ndi stiikacky stlaceny. Natahnéte roztok
do injek¢ni strikacky pomalym vytahovanim
pistu.

9. Po natazeni roztoku do injek¢ni stiikacky
uchopte pevné valec stiikacky (pist sméfuje stale
dolt) a odpojte prihledny adaptér setu Mix2Vial
: od injekéni stiikacky odsroubovanim proti sméru
= hodinovych rucicek.

59

Pouzijte venepunkéni set dodavany spolu s piipravkem, zaved'te jehlu do zily. Nechte protékat krev
zpét na konec hadicky. Pripojte stfikacku se zavitem na uzavieny konec venepunkéni soupravy.
Aplikujte rekonstituovany roztok pomalu (jak je to pohodIné pro Vas, maximalné do 5 ml/min)
do zily podle pokynl ziskanych od Vaseho 1ékate. Davejte pozor, aby se do naplnéné injekéni
stiikacky nedostala zadna krev.

Pozorujte se, zda se u vas nevyskytnou jakékoli nezadouci ucinky. Pokud se vyskytnou nezadouci
ucinky, které mohou souviset s podanim ptipravku IDELVION, injekci musite pterusit (viz téz body
2 a4).

Mate-li jakékoli dalsi otazky, tykajici se uzivani tohoto piipravku, zeptejte se svého 1ékare, 1ékarnika
nebo zdravotni sestry.

4. MoZné nezadouci ucinky

Podobné jako vsechny 1éky mlze mit i tento piipravek nezddouci ucinky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Kontaktujte prosim ihned svého lékafte:
. pokud si v§imnete pfiznaku alergickych reakci (viz niZe uvedenych)
. pokud si vSimnete, Ze 1ék prestane spravné ucinkovat

Nasledujici nezadouci ucinky byly pozorovany u 1éka s faktorem IX:

. Hypersenzitivni reakce alergického typu jsou mozné a mohou zahrnovat nasledujici ptiznaky:
kopftivka, kozni vyrazky (generalizovana kopftivka), tlak na hrudi, sipani, nizky krevni tlak
(hypotenze) a anafylaxe (Zavazna reakce, kterd zpasobuje vazné potize s dychanim a zévratg).
Pokud k tomu dojde, méli byste okamzité prestat pouZzivat tento 1ék a kontaktovat svého 1ékare.

. Inhibitory: 1€k prestane spravné fungovat (pokracujici krvaceni). Mze se vyvinout inhibitor
(neutraliza¢ni protilatka) proti faktoru IX, v takovém piipad€ nebude faktor IX spravné
fungovat. Pokud se toto stane, pfestaite pouzivat tento 1ék a kontaktujte svého lékare.
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Nasledujici nezadouci u€inky byly pozorovéany u piipravku IDELVION ¢&asto (mohou postihnout az
1 z 10 pacientil):

. Bolest hlavy

. Reakce v misté vpichu

Nasledujici nezadouci ucinky se objevily méné €asto (mohou postihnout az 1 ze 100 pacienti):
. Zavraté

o Alergické reakce (precitlivélost)

. Vyrazka

. Ekzém

. Nezadouci ucinky u déti a dospivajicich

Ocekavané nezadouci ucinky u déti budou stejné jako u dospélych.

HlaSeni nezadoucich ucinkia

Pokud se u Vs vyskytne kterykoli z nezddoucich u¢inkt, sdélte to svému lékafi, zdravotni sestie nebo
lékarnikovi. Stejn€ postupujte v pripade jakychkoli nezadoucich ucinkd, které nejsou uvedeny v této
ptibalové informaci. Nezadouci u€inky miizete hlasit také ptimo prostiednictvim narodniho systému
hlaseni nezadoucich ucinkti uvedeného v Dodatku V. NahlaSenim nezddoucich u€inkti mizete piispét
k ziskani vice informaci o bezpe¢nosti tohoto ptipravku.

5. Jak pripravek IDELVION uchovavat

Uchovavejte tento ptipravek mimo dohled a dosah déti.

Nepouzivejte tento pripravek po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na Stitku a na krabicce.
Uchovavejte pfi teploté do 25 °C

Chraiite pred mrazem.

Uchovavejte injekéni lahvicku v krabiéce, aby byl pfipravek chranén pted svétlem.
Rekonstituovany ptipravek je nutné ptednostné pouzit okamzite.

Pokud rekonstituovany piipravek neni podan okamzité, doba a podminky uchovavani pred
pouzitim jsou v odpovédnosti uzivatele.

6. Obsah baleni a dal§i informace
Co pripravek IDELVION obsahuje

Lécivou latkou je:

250 IU v injekeni lahvicee, po rekonstituci s 2,5 ml vody na injekcei roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 100 IU/ml.

500 IU v injekéni lahviéee, po rekonstituci s 2,5 ml vody na injekei roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 200 [U/ml.

1000 IU v injekeni lahvicce, po rekonstituci s 2,5 ml vody na injekci roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 400 TU/ml.

2000 IU v injekéni lahviccee, po rekonstituci s 5 ml vody na injekci roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 400 IU/ml.

DalSimi pomocnymi latkami jsou:
dihydrat trinatrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachardza a kyselina chlorovodikova (na upravu

pH)
Viz posledni odstavec bodu 2.
Rozpoustédlo: voda na injekei
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Jak pripravek IDELVION vypad4 a co obsahuje toto baleni

Pripravek IDELVION je jako svétle zluty az bily prasek a je dodavan s vodou pro injekci jako
rozpoustédlem.

Rekonstituovany roztok ma byt Ciry az lehce opalizujici, zluty az bezbarvy to znamena, ze mize
jiskfit, kdyz ho drzite proti svétlu, ale nesmi obsahovat zadné viditelné ¢astice.

Velikosti baleni

Jedno baleni s 250 [U, 500 IU nebo 1000 IU obsahuje:
1 injekéni lahvicku s praskem

1 injekéni lahvicku s 2,5 ml vody na injekci

1 ptepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekéni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

Jedno baleni s 2000 IU obsahuje:

1 injek¢ni lahvicku s praskem

1 injek¢ni lahvicku s 5 ml vody na injekei

1 ptepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunk¢ni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

DrZitel rozhodnuti o registraci a vyrobce

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Stralie 76
35041 Marburg

Némecko

Dalsi informace o tomto ptipravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rozhodnuti o registraci:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

CSL Behring NV CSL Behring GmbH
Tél/Tel: +32 15 28 89 20 Tel: +49 69 30584437
Bbnarapus Luxembourg/Luxemburg
Houmen ®apma EOO/] CSL Behring NV

Tem: +359 2 850 8617 Tél/Tel: +32 15 28 89 20
Ceska republika Magyarorszag

CSL Behring s.r.o. CSL Behring Kft.

Tel: +420 702 137 233 Tel.: +36 1 213 4290
Danmark Malta

CSL Behring AB AM Mangion Ltd.

Tel: +46 8 544 966 70 Tel: +356 2397 6333
Deutschland Nederland

CSL Behring GmbH CSL Behring BV
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Tel: +49 69 30584437

Eesti
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

E)Mada
CSL Behring EITE
TnA: +30 210 7255 660

Espaiia
CSL Behring S.A.
Tel: +34 933 67 1870

France
CSL Behring S.A.
Tél: + 33 —(0)-1 53 58 54 00

Hrvatska
PharmaSwiss d.o.o.
Tel: +385 (1) 631-1833

Ireland
CSL Behring UK Ltd.
Tel: +44 1444 447405

Island
CSL Behring AB
Simi: +46 8 544 966 70

Italia
CSL Behring S.p.A.
Tel: +39 02 34964 200

Kvnpog
CSL Behring EITE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Tel: +31 85111 96 00

Norge
CSL Behring AB
TIf: +46 8 544 966 70

Osterreich
CSL Behring GmbH
Tel: +43 1 80101 2463

Polska
CSL Behring Sp.z o.0.
Tel: +48 22 213 22 65

Portugal
CSL Behring Lda
Tel: +351 21 782 62 30

Romainia
Prisum International Trading srl
Tel: +40 21 322 0171

Slovenija
MediSanus d.o.o.
Tel: +386 1 25 71 496

Slovenska republika
CSL Behring s.r.o.
Tel: +421 911 653 862

Suomi/Finland
CSL Behring AB
Puh/Tel: +46 8 544 966 70

Sverige
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

United Kingdom
CSL Behring UK Ltd.
Tel: +44 1444 447405

Tato pribalova informace byla naposledy revidovana {MM.RRRR}.

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské
agentury pro 1é¢ivé pripravky http://www.ema.europa.eu
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Nasledujici informace jsou uréeny pouze pro zdravotnické pracovniky:

Davkovani
Davka a délka substitu¢ni 1éCby zavisi na zdvaznosti nedostatku faktoru IX, na misté a rozsahu
krvaceni a na klinickém stavu pacienta.

Pocet jednotek podaného faktoru IX se vyjadiuje v mezinarodnich jednotkach (IU), které jsou
vztazeny k aktualnimu standardu WHO pro piipravky s faktorem IX. Aktivita faktoru IX v plazmée se
vyjadiuje bud’ v procentech (vzhledem k normalni lidské plazmé) nebo v mezinarodnich jednotkach
(vzhledem k mezinarodnimu standardu pro faktor IX v plazmeé).

Jedna mezinarodni jednotka (IU) aktivity faktoru IX je ekvivalentni mnozstvi faktoru IX v jednom ml
normalni lidské plazmy.

Pozadovana lécba

Vypocet pozadované davky faktoru IX je zalozen na empirickém zjisténi, ze pfi podani 1 mezinarodni
jednotky (IU) faktoru IX na kg télesné hmotnosti se predpoklada zvyseni cirkulujici hladiny faktoru
IX v priméru o 1,3 TU/d1 (1,3% normalu) u pacientd ve véku > 12 let a o 1,0 IU / dl (1,0% normalu) u
pacientl ve véku <12 let. Pozadovana davka se uréuje pomoci nasledujiciho vzorce:

Pozadovana davka (IU) = télesna hmotnost (kg) x pozadovany vzestup faktoru X (% normalu nebo
1U/dl) x {prevracena hodnota pozorované recovery (IU/kg na IU/dl)}

Ocekavané zvyseni hladiny faktoru IX (IU/dl nebo% normalni hladiny) = davka (IU) x Recovery
(IU/dl na IU/kg)/télesnd hmotnost (kg)

Mnozstvi, které ma byt podano a frekvence podavani ma byt vzdy orientovana na klinickou u¢innost v
konkrétnim ptipadé.

Pacienti ve véku <12 let
Pro kumulativni recovery 1 IU/dl na 1 IU/kg se davka vypocte takto:
Davka (IU) = télesna hmotnost (kg) x pozadované zvyseni faktoru IX (IU/dl) x 1 dl/kg

Priklad
1. U pacienta s hmotnosti 20 kg s t¢Zkou hemofilii B se pozaduje maximalni hladina 50%
normalu. Vhodna davka bude 20 kg x 50 [U/dl x 1 dl/kg = 1000 IU.

2. Déavka 1000 IU ptipravku IDELVION podan4 25 kg pacientovi bude mit o¢ekdvany vysledek
zvyseni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 1000 [U/25kg, x 1,0 (IU/dl na IU/kg)
=40 1U/dl (40% bézné hodnoty).

Pacienti ve véku > 12 let
Pro kumulativni recovery 1,3 IU/dl na 1 [U/kg se davka vypocte takto:
Davka (IU) = teélesna hmotnost (kg) x pozadované¢ zvyseni faktoru IX (IU/dl) x 0,77 dl/kg

Priklad
3. U pacienta s hmotnosti 80 kg s t€Zkou hemofilii B se poZaduje maximalni hladina 50%
normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 TU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Davka 2000 IU pripravku IDELVION podana 80 kg pacientovi bude mit ocekavany vysledek

zvy$eni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 2000 IU x 1,3 (IU/dl na [U/kg)/80 kg = 32,5
1U/dl (32,5% normalu).
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V piipad¢ nasledujicich krvacivych pfihod by aktivita faktoru IX neméla v daném obdobi klesnout pod
urcenou hladinu plazmatické aktivity (v % normalu nebo IU/dl). Tuto tabulku Ize pouZit jako ukazatel
v ptipad¢ krvaceni nebo operace:

Stupeii krvaceni/typ Pozadovana hladina Frekvence davkovani
chirurgického vykonu faktoru IX (%) (IU/dl) (hodiny)/délka trvani lécby
(dny)
Krvaceni 30-60 Jedna davka je dostateéna pro
Zacinajici nebo mirna hemartrdza, vétsinu krvaceni. Udrzovaci
krvaceni do svalt (s vyjimkou davka po 24 - 72 hodinach, v
iliopsoas) nebo ustni dutiny pripade, ze krvaceni
pokracuje.
Intenzivnéjsi krvaceni 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72
Zivot ohrozujici krvaceni, hluboké hodin, béhem prvniho tydne a
svalové krvaceni vCetné iliopsoas poté udrzovaci davka kazdy

tyden az do zastaveni
krvéceni a zahojeni.

Mensi chirurgicky vykon 50-280 Jedna davka je dostacujici
vCetné nekomplikovaného vytrzeni | (pocatecni hladina) pro vétsinu mensich operaci.
zubu V piipad¢ potieby udrzovaci

davka mtze byt za 24 - 72
hodin, azZ do zastaveni
krvéceni a zahojeni.

Velké chirurgické vykony 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72
(pocatecni hladina) hodin béhem prvniho tydne a
poté udrZzovaci davka 1 - 2
krat tydn¢, dokud se krvaceni
nezastavi a do zahojeni.

Profviaxe

Pro dlouhodobou profylaxi krvaceni u pacientd s t€zkou hemofilii B jsou obvyklé davky 35 az

50 IU/kg jednou tydné.

Nekteti pacienti, kteti jsou dobfe kontrolovani v jednotydennim reZimu, mohou byt 1é¢eni davkou az
75 1U/kg v intervalu 10 az 14 dnt (viz bod 5.1).

V nékterych pripadech, zejména u mladsich pacientti, , mohou byt nutné kratsi intervaly nebo vyssi
davky.

Po vyskytu krvacivé ptihody beéhem profylaxe maji pacienti co nejptisnéji dodrzovat sviij
profylakticky rezim s 2 davkami ptipravku IDELVION podanymi s odstupem alespoii 24 hodin, nebo
déle, pokud se to povazuje za vhodné pro pacienta.

Pediatricka populace
Pro rutinni profylaxi pediatrickych pacienti je doporuceny rezim davkovani 35 az 50 IU/kg jednou
tydné.

Zvlastni upozornéni a opatieni pro pouZiti

Inhibitory

Po opakované 1écbe lidskym koagulacnim faktorem IX maji byt pacienti sledovani s ohledem na vyvoj
neutralizujicich protilatek (inhibitor(), které maji byt kvantifikovany v jednotkach Bethesda (BU)
pomoci vhodného biologického testovani.
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Zpravy z literatury ukazuji korelaci mezi vyskytem inhibitoru faktoru IX a alergickymi reakcemi.
Proto pacienti trpici alergickymi reakcemi musi byt vySetfeni na pfitomnost inhibitoru. Je tfeba
poznamenat, Ze u pacientd s inhibitory faktoru IX mize byt ve zvySené riziko anafylaxe s naslednou
stimulaci faktorem IX.

Monitoring lécby

Béhem 1écby se doporucuje vhodné stanoveni hladin faktoru IX jako voditko pro davky, které maji byt
podavany a frekvence opakovanych infuzi. Jednotlivi pacienti se mohou lisit v odpovédich na faktor
IX, coz demonstruje rtizné polocasy a recovery. Davka vychazi z télesné hmotnosti a miize vyZadovat
Upravu s podvyzivou nebo nadvahou pacienttl. V ptipad¢ velkych chirurgickych zakroki je nezbytné
presné monitorovani prib¢hu substitucni terapie pomoci koagulacni analyzy (aktivity plazmového
faktoru IX).

Pfi pouziti in vitro tromboplastinového ¢asu (aPTT) zaloZzeného na jednostupnovém testu srazeni krve
pro stanoveni aktivity faktoru IX ve vzorcich krve pacientil, vysledky aktivity faktoru IX v plazm¢
mohou byt vyznamné ovlivnény typem aPTT ¢inidla i referenénim standardem pouzivanym v testu.
Mefeni jednofazovym testem srazeni s pouzitim na kaolinu zalozeném aPTT ¢inidlu nebo aktin FS
aPTT ¢inidlu, bude pravdépodobné mit za nasledek podcenéni tirovné aktivity. To je dulezité zejména
pri zmeéne laboratote a/nebo Cinidel pouzitych v testu.
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