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Pribalova informace: informace pro uZivatele

Mononine 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni/infuzni roztok
Factor IX coagulationis humanus

Piectéte si pozorné celou pribalovou informaci diive, neZ za¢nete tento pripravek pouZzivat,
protoZe obsahuje pro Vas dulezité udaje.

- Ponechte si ptibalovou informaci pro ptfipad, Ze si ji budete potiebovat piecist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého 1ékare nebo 1€karnika.

- Tento ptipravek byl piredepsan vyhradné Vam. Nedavejte jej Zadné dalsi osobé. Mohl by ji ublizit,
a to i tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se u Véas vyskytne kterykoli z nezaddoucich ucinkd, sdélte to svému lékaii nebo lékarnikovi.
Stejné postupujte v piipadé jakychkoli nezadoucich ucinki, které nejsou uvedeny v této piibalové
informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této pribalové informaci
1. Co je ptipravek Mononine a k ¢emu se pouziva
Cemu musite vénovat pozornost, ne zaénete piipravek Mononine pouZivat
Jak se pripravek Mononine pouZziva
Mozné nezadouci ucinky
Jak ptipravek Mononine uchovavat
Obsah baleni a dalsi informace

Sk wd

1. Co je pripravek Mononine a k ¢emu se pouZziva

Co je pripravek Mononine?

Mononine je soucast lidské plazmy (to je tekuta ¢ast krve) a obsahuje lidsky koagula¢ni faktor
IX. Pouziva se k prevenci nebo zastaveni krvaceni, které je zptisobeno vrozenym nedostatkem
faktoru IX (hemofilie B) v krvi.

K éemu se pripravek Mononine pouZivda

Faktor IX je velmi dulezity pro krevni srazlivost (koagulaci). Nedostatek faktoru IX zpiisobuje,
ze se krev dostate¢né rychle nesrazi, a ze se zvySuje moznost krvaceni. Nahradou faktoru IX
ptipravkem Mononine se upravi mechanizmus krevni srazlivosti.

Ptipraveny roztok se podava jako injekce nebo infuze do Zily.

2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ zanete piripravek Mononine pouZivat

Nasledujici ¢ast obsahuje informace, které byste Vy i Vas lékar méli uvazit pred podanim
ptipravku Mononine.

Nepouzivejte pripravek Mononine:

e Jestlize jste alergicky(4a) na koagulacni faktor IX nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto
ptipravku (uvedenou v bod¢ 6) nebo na mysi bilkovinu. Informujte, prosim, svého lékate
pokud jste alergicky(4a) na néktery 1é¢ivy ptipravek nebo potravinu.

e Jestlize je u Vas riziko tvorby krevnich srazenin (trombodza) nebo jestlize se u Vas tvori krevni
sraZeniny Cast&ji nez normalné (diseminovana intravaskularni koagulace).




Upozornéni a opatieni

o Alergické reakce jsou mozné. Casnymi piiznaky jsou kopiivka, generalizovana vyrazka, pocit
tihy na prsou, sipot, prudké snizeni krevniho tlaku a anafylaxe (zdvazna alergicka reakce,
ktera zptisobuje zavazné dychaci potize, nebo zavraté). Pokud se tyto piiznaky u Vas objevi,
musite prestat piipravek pouzivat a informovat okamzité svého lékare.

e Mononine obsahuje stopy mysi bilkoviny, které jsou pouzivany pii procesu jeho purifikace.
I kdyz hladiny mysi bilkoviny jsou velmi nizké, infuze téchto bilkovin by mohla zpisobit
alergické reakce.

e Tvorba inhibitori (neutralizacnich protilatek) faktoru IX je znamou komplikaci 1écby a mize
zpusobit, ze 1éCba neni dostatecné ucinnd. Pokud VaSe krvaceni po podavani piipravku
Mononine neni pod kontrolou, informujte okamzité svého lékate. Tvorba inhibitor bude
u Vas peclivé sledovana.

o Je zde riziko zvySené tvorby Kkrevni srazeminy ve VaSich cévach (tromboembolické
komplikace), zvlasté:

jestlize trpite onemocnénim jater

jestliZe jste prave po chirurgickém zakroku

u novorozencu

jestlize mate dalsi trombotické rizikové faktory, napt. t€hotenstvi, peroralni antikoncepce,

obezita, koufeni.

e Jste-li osoba s existujicimi kardiovaskularnimi rizikovymi faktory, terapie s faktorem IX mize
zvysit kardiovaskularni riziko.

e Pokud je pozadovan centralni zilni pfistup, je tfeba zvazit riziko komplikaci souvisejicich

s katetrizaci, vCetné lokalnich infekci, bakteriemie a trombo6zy v misté zavedeni katetru.

e Nejsou zadné udaje o bezpecnosti a i¢innosti pro podavani kontinualni infuze détem, zejména
moznost rozvoje inhibitorti neni znama.

YV VVY

Vas 1ékat bude peclivé sledovat prospéch 1écby ptipravkem Mononine, oproti témto moznym
komplikacim.

Virova bezpecnost
Pti vyrobée 1écivych pripravka z lidské krve nebo plazmy jsou dodrzovana urcita opatieni zabramujici
prenosu infekce na pacienty. Ty zahrnuji:
- peclivy vybér darci krve a plazmy, ktery vyluCuje mozné riziko pienosu infekénich
onemocnéni,
- testovani kazdého odbéru a poolu plazmy na pfitomnost vird/infekei,
- zarazeni krokli do zpracovani krve nebo plazmy, pii nichZz jsou viry inaktivovany nebo
odstranény.
Pres vSechna tato opatfeni pfi podavani 1éCivych ptipravkl vyrabénych z lidské krve nebo plazmy,
nelze zcela vyloucit moznost prenosu infekce. To plati pro jakékoliv nezndmé nebo noveé vznikajicich
viry nebo jiné typy infekci.

Rozsah opatieni je ucinny proti obalenym virdm jako je virus lidské imunodeficience (HIV, virus
AIDS) virus hepatitidy typu B a virus hepatitidy typu C (zanét jater) a pro neobalené viry hepatitidy A
a parvoviru B 19.

Vas Iékat Vam mize doporucit oCkovani proti hepatitidé A a B pokud pravidelné/opakované dostavate
ptipravky vyrobené z lidské krve nebo plazmy (napft. faktor I1X).

Duirazné se doporucuje, aby vzdy pti kazdém podani pfipravku Mononine bylo zaznamenano datum,
Cislo Sarze a podany objem ve Vasem deniku 1écby.

Dalsi 1é¢ivé pripravky a pripravek Mononine
e Informujte svého lékare nebo 1ékarnika o vSech lécich, které uzivate, které jste v nedavné dobe
uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.
e Faktor IX a e-aminokapronova kyselina (chemicka latka ktera zabranuje rozpadu krevnich
srazenin) se mohou pouzivat k 1é¢bé krvaceni v tstech, bud’ po poranéni nebo zubni chirurgii,



jako je vytrzeni zubu. AvSak neni mnoho informaci, jestlize je e-aminokapronova kyselina
a pripravek Mononine podavan soucasné.

e Mononine se nesmi misit s jinymi 1é¢ivymi pripravky, fedidly a rozpoustédly s vyjimkou téch,
které jsou doporuceny vyrobcem (viz bod 6).

Téhotenstvi, kojeni a plodnost
e Pokud jste t€hotna nebo kojite, domnivate se, ze mizete byt t€hotna, nebo planujete otéhotnét,
porad’te se se svym lékafem nebo 1ékarnikem diive, nez zacnete tento pripravek dostavat.
e Bcéhem tchotenstvi a kojeni by mel byt Mononine podavan pouze tehdy, pokud jsou indikace
zcela jasné.
e Nejsou dostupné zadna data tykajici se plodnosti.

Rizeni dopravnich prostiedkii a obsluha stroji
Mononine nemd zadny vliv na schopnost fidit motorova vozidla a obsluhovat stroje.

Diilezité informace o nékterych slozkach pripravku Mononine
Standardni ddvka 2000 IU ptipravku Mononine obsahuje az 30,36 mg sodiku. Prosim berte toto na
védomi, pokud mate kontrolovanou sodikovou dietu.

3. Jak se pripravek Mononine pouZiva

Vzdy pouzivejte tento piipravek presné podle pokyni svého 1ékare. Pokud si nejste jisty(a), porad'te se
se svym lékafem nebo lékarnikem.

Lécba hemofilie B by méla byt zahdjena pod dohledem lékaie zkuSeného s 1écbou tohoto onemocnéni.

Davkovani

Mnozstvi faktoru IX, které potiebujete, a trvani 1é¢by zavisi na nékolika faktorech, jako je Vase
télesna hmotnost, zdvaznost Vaseho onemocnéni, misto a intenzita krvaceni a potieba prevence
krvaceni béhem operace nebo vySetteni.

Pokud Vam byl Mononine ptfedepsan k domacimu pouziti, Vas lékai zabezpe¢i, Ze Vam bude
predvedeno, jak si mate davat injekci nebo infuzi a kolik ptfipravku mate pouzit.

Postupujte podle instrukci Vaseho lékaie nebo sestry 7 centra hemofilie.

JestliZe jste pouZil(a) vice piipravku Mononine 500 IU, nez jste mél(a)
Nejsou znamy zadné piiznaky predavkovani faktorem IX.

Rekonstituce a podani

Vieobecné pokyny:
e Rozpusténi pfipravku a odebrani roztoku zlahvicky musi byt provadéno za aseptickych
podminek.

e Vznikly roztok musi byt Ciry nebo lehce opalescentni, t.j. proti svétlu miize byt jisktivy, ale
nesmi obsahovat viditelné Castice. Po filtraci nebo natazeni (viz niZze) musi byt roztok pred
podanim zkontrolovan vizualné, zda neobsahuje malé ¢astecky nebo zda neni zabarven.
Nepouzivejte roztok, ktery je viditeln€ zakaleny nebo obsahuje usazeniny nebo castecky.

e Veskery nepouzity 1éCivy piipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky a podle instrukci Vaseho 1¢kate.

Rekonstituce

Bez otevfeni injekcnich lahvicek zahtejte ptipravek Mononine a rozpoustédlo na pokojovou teplotu
nebo télesnou teplotu. To Ize udélat bud’ ponechanim injek¢nich lahvicek pii pokojové teploté po dobu
jedné hodiny nebo podrzenim v rukou po dobu nékolika minut. NEVYSTAVUIJTE injek¢ni lahvicky
pfimému teplu. Injekeni lahvicky se nesmi zahtat na vyssi teplotu, nez je télesna teplota (37°C).



Sejméte opatrné vyklapéci vicka z lahvicek s piipravkem a s rozpoustédlem a ocistéte pryzové zatky
tamponem s alkoholem. Nechte lahvicky oschnout, nez oteviete baleni Mix2Vial, potom se fid'te
instrukcemi uvedenymi nize.

i 1. Otevtete baleni Mix2Vial tim, Ze vyklopite
vicko. Nevytahujte Mix2Vial z blistru!
[—_— 2. Postavte injek¢ni lahvicku s rozpoustédlem na
l rovny a Cisty povrch, drzte ji pevné. Uchopte
o W Mix2Vial spolecné s blistrem a zatlacte hrot
= modrého konce adaptéru rovné doli skrz
= pryZovou zatku injek¢ni lahvicky
s rozpoustédlem.
L 2
f— 1 3. Opatrné odstrante blistr ze soupravy Mix2Vial
| L tak, ze ho drZzite za okraj a tahnete svisle vzhtru.
o Piesvédéte se, Ze jste vytahli jen blistrovy obal
kﬁ a ne soupravu Mix2Vial.
AL
L4 3
= 4. Postavte injek¢ni lahvicku s pfipravkem na
L rovny a pevny povrch. Obratte injekéni lahvicku
v | s rozpoustédlem spolu s nasazenou soupravou
@,l Mix2Vial a zatlacte hrot prithledného konce
== adaptéru primo doli skrz pryzovou zatku injekéni
P v wr Mw
|' | lahvicky s ptipravkem. Rozpoustédlo se samo
L Ja autgmatlcky nasaje do injek¢ni lahvicky
s piipravkem.
: 5. Uchopte jednou rukou tu ¢ast soupravy
| Mix2Vial, kde je injek¢ni lahvicka s pfipravkem a
= ,—.f:' druhou rukou tu ¢ast, kde je injekéni lahvicka od
"‘-T"j‘; rozpoustédla a odSroubujte je od sebe opatrné
' ;*4‘@ proti sméru hodinovych ruc¢i¢ek na dvé &asti.
= Odstrante injekeni lahvicku od rozpoustédla
s pfipojenym modrym adaptérem soupravy
“ 5 Mix2Vial.
6. Jemné¢ otacejte injekeni lahvickou s pripravkem
i gf@ S p’fvipoj enym pn"lhledn}'/m a({apté'rem, dokud se
== prasek zcela nerozpusti. Netiepejte s
- injek¢ni lahvickou.
6




o 7. Nasajte vzduch do prazdné sterilni injek¢ni

Lt stiikacky. Zatimco je injek¢ni lahvicka
s ptipravkem dnem dold, spojte injek¢ni stiikacku
| pomoci koncovky Luer lock §roubovanim ve
sméru hodinovych ruci¢ek se soupravou
o Mix2Vial. Vstiiknéte vzduch do injekéni lahvicky

,’.J:_ﬂ'_l

s ptipravkem.
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7
Natahnuti a aplikace:
~ 8. Zatimco drzite pist stiikacky stlaceny, obrat’te
L cely systém dnem vzhiiru. Pomalym vytahovanim
\"Lfﬁ'j’ pistu natahnéte roztok do stiikacky.
o,
S
»E:’.Jls
E_-—_, 9. Po natazeni roztoku do stiikacky uchopte pevné
N valec strikacky (pist stale sméfuje dolir) a odpojte
"= prithledny adaptér soupravy Mix2Vial od
- stiikacky odSroubovanim proti sméru hodinovych
f= rucicek.
o
T
dho

Jednotliva intravenozni injekce

Pouzijte venepunk¢ni set pfilozeny k tomuto ptipravku, vpichnéte jehlu do zily. Nechte krev natéci do
konce hadicky. Ptipevnéte injekéni stiikacku na konec venepunkéniho setu se zavitem. Pripraveny
roztok aplikujte pomalu do Zily, podle instrukci Vaseho 1ékaie. Davejte pozor, aby se zadna krev
nedostala do injek¢ni stfikacky, ktera obsahuje pfipraveny roztok. Maximalni rychlost podani je
2 mililitry za minutu.

Kontinudlni infuze
Mononine miize byt téz podavan dlouhodobou (kontinualni) infuzi po dobu nekolika hodin nebo dnd.
To musi byt provedeno a kontrolovano Vasim 1ékafem.

Kontrolujte se, zda nemate nezadouci ucinky, které by mohly nastat okamzité. Pokud mate né&jaké
nezadouci ucinky, které by mohly souviset s podanim ptipravku Mononine, injekce nebo infuze se
musi okamzit¢ zastavit (viz také bod ,,Upozornéni a opatteni).

Mate-li jakékoli dalsi otazky tykajici se pouzivani tohoto pfipravku, zeptejte se svého Iékate nebo
l1ékarnika.



4. Mozné nezadouci ucinky

Podobné jako vSechny léky, mize mit i tento pripravek nezadouci uCinky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Pokud se u Vas objevi jakykoli z nasledujicich priznakii, kontaktujte se okamZité se svym

lékai'em nebo jdéte na pohotovost do nejbliZ$i nemocnice nebo do Centra pro 1é¢bu hemofilie:

e nahla alergicka reakce (jako je kozni vyrazka nebo koptivka, svédéni, otok tvare, rti, jazyka nebo
jinych casti téla),

e dusnost, sipot nebo dychaci potize,

e zachvaty,

e ztrata ucinku (krvaceni pokracuje).

DalSi nezadouci ucinky:

o Alergické reakce, které mohou zahrnovat:

paleni a pichani, zarudnuti a otoky zily v misté vpichu injekce nebo infuze,

otok tvare, krku nebo jinych ¢asti t€la, zimnice, navaly horka, kozni vyrazka po celém téle,

koptivkové pupeny

bolesti hlavy,

pokles krevniho tlaku, neklid, rychla srde¢ni ¢innost, tlak na prsou, sipot,

unava (letargie),

pocit na zvraceni/zvraceni,

mravenceni.

Tyto nezadouci ucinky byly pozorovany vzacné, a mohou se v nékterych pifipadech rozvinout az

k zavaznym alergickym reakcim (anafylaxi) vCetné Soku (to je obycejné uzce spjato s tvorbou

inhibitort faktoru IX).

e Ve vzacnych pfipadech byla pozorovana horecka.

e Velmi vzacné bylo po lécbé referovano o zvlastni forme¢ zanétu ledvin (nefroticky syndrom)
u pacientll u nichZ byly prokazany inhibitory faktoru IX. U téchto pacientli byly znamy alergické
reakce v anamnéze.

e Po podani piipravka s faktorem IX je potencidlni riziko tvorby krevnich sraZenin, které mohou
vést k srde¢nimu zachvatu (infarktu myokardu), krevnich sraZenin v koncetinach (Zzilni trombdza)
a srazenin v plicich (plicni embolie). Pouziti pfipravku Mononine je vzacné spojeno s témito
nezadoucimi uc¢inky.

e Velmi vzicn€ se u Vas miZe projevit tvorba inhibitord (neutralizacnich protilatek) faktoru IX,
v téchto piipadech nebude faktor IX spravné ucinkovat. Pokud se toto stane, doporucuje se
kontaktovat specilni centrum pro hemofilii.

VVVVYVY VY

Nezadouci u¢inky u déti a dospivajicich
U déti se ocekava, ze frekvence, typ a zdvaznost nezadoucich u€inkll budou stejné jako u dospélych.

Hlaseni nezadoucich Gc¢inki

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich uc¢inki, sdélte to svému lékafi nebo 1€ékarnikovi.
Stejné postupujte v pripadé jakychkoli nezadoucich uc¢inkd, které nejsou uvedeny v této piibalové
informaci.

Nezadouci ucinky mizete hlasit také ptimo na adresu:

Statni ustav pro kontrolu 1é¢iv

Srobarova 48

100 41 Praha 10

webové stranky: www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

NahlaSenim nezadoucich u¢inkti muzete prispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto
ptipravku.



http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek

5. Jak pripravek Mononine uchovavat
Nepouzivejte ptipravek Mononine po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na obalu.

Uchovavejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

Chrante pted mrazem.

Uchovavejte injekéni lahvicku ve vné€j$im obalu, aby byl piipravek chranén pred svétlem.

Uchovavejte v chladniéce (2°C-8°C).

Béhem doby pouzitelnosti se pripravek (pokud je ve vnéjsim obalu) miize uchovavat pii pokojové

teploté (do 25°C) po dobu I mésice bez opetovného uchovavani v chladni¢ce béhem této doby.

Datum pocatku uchovavani pti pokojové teploté a konec mési¢niho obdobi musi byt vyznaceno na

vnéj$im obalu. Na konci této doby musi byt piipravek pouzit nebo znehodnocen.

e Pfipraveny roztok musi byt okamzit¢ pouzit.

e Jestlize je roztok natedény (v pomeru 1:10) musi byt roztok pouzit okamzité, i kdyz fyzikalné-
chemicka stabilita je prokazana na 24 hodin.

e Va3 lékar Vas bude informovat jak znehodnotit nespotfebovany roztok a material.

6. Obsah baleni a dalsi informace

Co pripravek Mononine obsahuje
Lécivou latkou ptipravku Mononine je factor IX coagulationis humanus 500 IU v 1 injekéni lahvicce.

Po rozpusteéni v 5 ml rozpoustédla, pripraveny roztok obsahuje pfiblizné 100 IU lidského koagula¢niho
faktoru IX v 1 ml.

Pomocnymi latkami jsou: histidin, mannitol, chlorid sodny, kyselina chlorovodikova nebo hydroxid
sodny (v malém mnozstvi na Gpravu pH)
Rozpoustédlo: voda pro injekci

Jak pripravek Mononine vypada a co obsahuje toto baleni
Mononine je bily prasek a je dodavan s vodou na injekci jako rozpoustédlem.

Pfipraveny roztok musi byt ¢iry nebo slabé opalescentni, tj. ze mize proti svétlu jiskfit, ale nesmi
obsahovat viditelné Castice.

Obsah baleni

Krabicka s 500 IU obsahuje:

- 1 injek¢ni lahvicku s praskem

- 1 injek¢ni lahvicku s 5 ml vody pro injekei

- I pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Aplikacni souprava (vnitini krabicka):

- 1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti
- 1 venepunkeni set

- 2 alkoholové tampony

- 1 nesterilni naplast

Drzitel rozhodnuti o registraci a vyrobce
CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76

35041 Marburg, Némecko



Tento 1é¢ivy pripravek je v ¢lenskych statech EHP registrovan pod témito nazvy:

Mononine: Italie, Polsko, Svédsko

Mononine, Poeder en oplosmiddel voor

oplossing voor injectie of infusie 500 IE: Nizozemsko

Mononine 500: Francie, Némecko, Lucembursko,
Portugalsko

Mononine 500 i.e. prasek in

vehikel za raztopino za injiciranje/infundiranje: Slovinsko
Mononine 500 I.E. Pulver und

Losungsmittel zur Herstellung einer

Injektions- oder Infusionslosung: Rakousko

Mononine 500 IU: Ceska republika, Slovenska republika
Mononine 500 UI polvo y disolvente para

solucion inyectable o perfusion: Spanélsko

Mononine 500 NE por és oldészer

oldatos injekciohoz vagy infuziéhoz: Mad’arsko

Tato pribalova informace byla naposledy revidovana: 25. 8. 2017

Nasledujici informace jsou uréeny pouze pro zdravotnické pracovniky:

Davkovani

Pocet podanych jednotek faktoru IX je vyjadien v mezinarodnich jednotkéach (IU), které se vztahuji k
soucasnému standardu WHO pro pfipravky obsahujici faktor IX. Plazmaticka aktivita faktoru IX je
vyjadiena bud’ v procentech (vzhledem k normalni lidské plazmé) nebo v mezinarodnich jednotkach
(vztazeno na mezinarodni standard pro faktor IX v plazmg).

Jedna mezinarodni jednotka (IU) aktivity faktoru IX je ekvivalentni mnozstvi faktoru IX v 1 ml
normalni lidské plazmy.

Pozadovana lécba

Vypocet pozadované davky faktoru IX je zalozen na empirickém zjisténi, ze 1 IU faktoru IX na kg
télesné hmotnosti zvysi aktivitu plazmatického faktoru IX o 1,0 % normalni aktivity. Pozadovana
davka je urcena pomoci nésledujiciho vzorce:

Potiebny pocet jednotek
= té€lesna hmotnost (kg) x pozadovany vzestup faktoru IX (% nebo 1U/dl) x 1,0

Mnozstvi, které ma byt podano, metoda a frekvence podavani by vzdy méla byt pfizptisobena klinické
ucinnosti v individualnim ptipadé.

V ptipad¢ nasledujicich hemoragickych ptihod by aktivita faktoru IX neméla klesnout pod stanovenou
hladinu plazmatické aktivity (v % normalu anebo 1U/dl) v odpovidajicim obdobi. Nasledujici tabulky
mohou byt pouzity jako voditko pro stanoveni davky pii krvacivych piihodach a chirurgickych
vykonech:



Tabulka 1: jednorazova intravendzni injekce.

Stupen krvaceni / Typ Pozadovana hladina faktoru IX | Cetnost davek (v hodinach)/
chirurgického vykonu v plazmé (% nebo [U/dI) Trvani 1éCby (dny)

Krvéceni

Casna hemartréza, krvaceni do 20-40 Opakovat kazdych 24 hodin.
svalli nebo do dutiny ustni Nejméné 1 den, dokud nedojde

k zastavé krvaceni indikované
skon¢enim bolesti, nebo ke

zhojeni.
Rozséhlejsi hemartroza, 30-60 Opakovat infuzi kazdych 24
krvaceni do svald nebo hodin po 3-4 dny nebo déle,
hematom dokud nevymizi bolest a akutni
postizeni.
Zivot ohrozujici krvaceni 60-100 Opakovat infuzi kazdych 8 az

24 hodin, dokud nepomine
ohroZeni zivota.

Chirurgicky zakrok

Mensi veetné extrakce zubu 30-60 Kazdych 24 hodin. Nejméné
jeden den, az je dosazeno
zhojeni.

Velkeé chirurgické vykony 80-100 (pted a po operaci) Opakovat infuzi kazdych 8-24

hodin az do adekvatniho
zhojeni rany, pak pokracovat v
1é¢b¢ piinejmensim po dalsich 7
dnti, aby byla udrzena aktivita
faktoru IX od 30 % do 60 %

(IU/dl).
Tabulka 2: kontinualni infuze pfi chirurgickych zakrocich
Hladiny faktoru IX potfebné pro hemostazu 40-100% (nebo 1U/dI)
Pocatecni davka potiebna k dosazeni potiebné | Pocatecni narazova davka 90 IU na kg (rozsah
hladiny 75-100 IU/kg) t€lesné hmotnosti nebo davkovani
tizené podle hladiny pyruvatkinazy (pK —guided
dosing).
Frekvence podavani Kontinualni i.v. infuze v zavislosti na clearance a

na zméfenych hladinach faktoru IX

Trvani 1éCby Az 5 dnl. Podle povahy chirurgického zakroku
muze byt potfebna i delsi 1éCba.

Profylaxe

Na dlouhodobou profylaxi krvaceni u pacientl se zdvaznou hemofilii B se obvykle pouzivaji davky
20 az 40 IU faktoru IX na kg télesné hmotnosti v intervalech 3-4 dni. V nékterych ptipadech, zvlaste
u mladsich pacientli, miiZze byt nutné pouzit kratsi intervaly nebo vyssi davky.

V prubéhu 1écby se doporucuje patficné stanovovani hladin faktoru IX, aby bylo mozno fidit davku,
ktera ma byt podana a frekvenci opakovanych infuzi. Zvlasté v ptipadé¢ vétsich chirurgickych zakrokt
je nezbytné pfesné monitorovani substitucni 1é€by pomoci koagulacni analyzy (aktivity plazmatického




faktoru IX). Odpovéd na aplikaci faktoru IX se mize u jednotlivych pacientd liSit. Mlze u nich
dochazet k riznym hodnotam recovery in vivo a rizné mohou byt i polocasy.

U pacientt je tfeba sledovat rozvoj inhibitori faktoru IX.

Drive nelécent pacienti
Bezpecnost a t¢innost piipravku Mononine u diive nelécenych pacientli nebyla dosud stanovena.

Pediatricka populace

Davkovani u déti je zalozeno na télesné hmotnosti, a proto je obecné zalozeno na stejnych pokynech
jako u dospélych. Cetnost podavani ma byt vzdy orientovana na klinickou t¢innost v konkrétnim
ptipade.

Zpuisob podavani
Mononine se miize podavat jako jednotliva injekce (viz instrukce v bod¢€ 3) nebo kontinualni infuzi
(viz instrukce nize).

Kontinudlni infuze

Mononine musi byt rekonstituovan vodou na injekei, jak je popsano v bod¢ ,,Rekonstituce a podani®.
Po rekonstituci se mtize Mononine podavat kontinualni infuzi bud’ neziedény nebo ziedény pomoci
injek¢ni pumpy nebo schvalenym infuznim setem.

Sila nefedéného, rekonstituovaného piipravku Mononine je pfiblizné¢ 100 [U/ml.

Zredény roztok lze pripravit nasledovné:
e Ziedte rekonstituovany, zfiltrovany roztok pievedenim vhodného mnozstvi piipravku
Mononine do pozadovaného objemu fyziologického roztoku s pouzitim aseptické techniky.
e U fedéni do 1:10 (koncentrace 10 IU faktoru IX/ml) zistava aktivita faktoru IX stabilni po
dobu 24 hodin.
o Redukce aktivity faktoru IX nastava pii vysSich fedénich. Aktivita faktoru IX musi byt
monitorovana k udrzeni pozadované hladiny v krvi.

Priklad fedéni 500 IU rekonstituovaného piipravku Mononine:

Pozadovana sila po nafedéni 10 IU/ml | 20 IU/ml
Objem rekonstituovaného 5,0 ml 5,0 ml
ptipravku Mononine

Objem potiebného 45,0ml 20,0 ml
fyziologického roztoku

Dosazené fedéni 1:10 1:5

e Doporucuje se pouzivat polyvinylchloridové (PVC) IV vaky a hadicky

e Diukladné promichejte a zkontrolujte, zda vak nema trhliny.

e Doporucuje se vyménit vaky s Cerstvé nafedénym pfipravkem Mononine kazdych 12-24
hodin.

Doporucena rychlost kontinudlni infuze pfipravku Mononine k udrzeni rovnovazného stavu hladiny
faktoru IX na piiblizn¢ 80% je 4 IU/kg télesné hmotnosti/hod., ale bude zaviset na farmakokinetickém
profilu pacienta a na pozadované cilové hladiné faktoru IX. U pacientli se znamou clearance faktoru
IX je mozné rychlost infuze vypocitat individualné.

Rychlost (IU/kg télesné hmotnosti’/hod) = clearance (ml/hod/kg télesné hmotnosti) x pozadovany
vzestup faktoru IX (IU/ml)

Bezpecnost a ucinnost kontinualni infuze u déti nebyly studovany. Proto u déti a dospivajicich by se
o kontinudlni infuzi ptipravku Mononine mélo uvazovat pouze tehdy, jestlize byly pted chirurgickym
vykonem ziskany farmakokinetické udaje (t.j. ptirustek recovery a clearance) potiebné pro vypocitani
davkovani a hladiny se musi perioperativné peclivé sledovat.
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