B. PISOMNA INFORMACIA PRE POUZIVATELA
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Pisomna informécia pre pouZivatel’ov

IDELVION 250 IU prasok a rozpist’adlo na injekény roztok

IDELVION 500 IU prasok a rozpist’adlo na injekény roztok

IDELVION 1000 IU prasok a rozpust'adlo na injekény roztok

IDELVION 2000 IU prasok a rozpust'adlo na injekény roztok
Albutrepenonacog alfa

v Tento liek je predmetom d’alSieho monitorovania. To umozni rychle ziskanie novych informacii
o bezpecnosti. Mozete prispiet’ tym, Ze nahlasite akékol'vek vedlajsie u€inky, ak sa u vas vyskytnu.
Informacie o tom, ako hlasit’ vedl'ajSie ucinky, najdete na konci Casti 4.

Pozorne si precitajte celi pisomni informaciu predtym, ako za¢nete pouzivat’ tento liek, pretoze
obsahuje pre vas doélezité informacie.

. Tuato pisomntl informéaciu si uschovajte. Mozno bude potrebné, aby ste si ju znovu precitali.

. Ak mate akékol'vek d’alSie otazky, obratte sa na svojho lekara, lekdrnika alebo zdravotnu sestru.

. Tento liek bol predpisany iba vam. Nedavajte ho nikomu inému. Mdze mu uskodit’, dokonca aj
vtedy, ak ma rovnaké prejavy ochorenia ako vy.

. Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedlajsi ucinok, obrat'te sa na svojho lekéra, lekdrnika alebo

zdravotnt sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich uc¢inkov, ktoré nie si uvedené v tejto
pisomnej informécii. Pozri Cast 4.

V tejto pisomnej informacii sa dozviete:

Co je IDELVION a na ¢o sa pouziva

Co potrebujete vediet predtym, ako pouzijete IDELVION
Ako pouzivat’ IDELVION

Mozné vedlajsie ucinky

Ako uchovavat’ IDELVION

Obsah balenia a d’alSie informécie

A S

1. Co je IDELVION a na ¢o sa pouZiva

Co je IDELVION?

IDELVION je liek na hemofiliu, ktory nahradza prirodzeny (koagulacny) faktor IX na zraZanie krvi.
Lie¢ivom IDELVIONU je albutrepenonakog alfa (rekombinantny fuzny protein, ktory spaja
koagulacny faktor IX s albuminom (rIX-FP)).

Faktor IX sa podiel'a na zrazani krvi. Pacienti s hamofiliou B maju nedostatok tohto faktora, ¢o

znamena, Ze sa krvna zrazenina nevytvara tak rychlo ako je potrebné a zvySuje sa sklon ku krvacaniu.
Néhrada faktora [X IDELVIONU naprdva mechanizmus zrdZania krvi u pacientov s hemofiliou B.

Na ¢o sa IDELVION pouziva?
IDELVION sa pouziva na prevenciu alebo na zastavenie krvacania spdsobené nedostatkom faktora IX

u pacientov vsetkych vekovych skupin s hemofiliou B (tiez nazyvany vrodeny nedostatok faktora IX
alebo vianoc¢na choroba)
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2. Co potrebujete vediet’ predtym, ako pouZijete IDELVION

Nepouzivajte IDELVION

e ak ste alergicky na lieCivo (albutrepenonakog alfa) alebo na ktortikol'vek z d’alSich zloziek tohto
lieku (uvedenych v Casti 6).

e ak ste alergicky na Skreci protein.

Upozornenia a opatrenia

Predtym, ako zacnete pouzivat’ IDELVION, obrat'te sa na svojho lekara, lekarnika alebo zdravotnu

sestru.

. Modzu sa vyskytnut alergické reakcie (precitlivenost’). Liek obsahuje stopy bielkovin skrecka
(pozri tiez "Nepouzivajte IDELVION"). Ak sa u vas vyskytnu priznaky alergickych reakecii,
preruste ihned’ uzivanie lieku a kontaktujte vasho lekéra. Vas lekéar vas bude informovat o
prvotnych prejavoch reakcii z precitlivenosti. Patri medzi ne zihl'avka, generalizovana kozna
vyrazka, pocit tiesne na hrudniku, sipot, nizky krvny tlak (hypotenzia) a anafylaxia (fazka
alergicka reakcia, ktora spdsobuje vazne problémy s dychanim, alebo zavrat).

. Vzhl'adom na riziko alergickych reakcii s faktorom IX, vase poc¢iatocné podéavanie
IDELVIONU sa ma viest’ pod lekarskym dohl'adom, ktory moze poskytnut’ pri alergickej
reakcii pozadovant lekarsku starostlivost’.

. Tvorba inhibitorov (neutralizanych protilatok) je znamou komplikaciou, ktora bola hlasena
pocas liecby s IDELVIONom, a ktora zastavi spravne prebiehajucu lieCbu. Ak nie vaSe
krvacanie regulované IDELVIONOM, ihned’ o tom informujte vasho lekara. Musite byt
starostlivo sledovany z dévodu tvorby inhibitorov.

. Ak trpite ochorenim pecene alebo ochorenim srdca alebo ste nedavno prekonali zavazna
operaciu, informujte svojho lekara, pretoze je zvysené riziko komplikacii so zrazanim krvi
(koagulaciou).

. Ak budete potrebovat’ zariadenie na centralny pristup (CVAD) na injek¢né podanie

IDELVIONU, vas lekar ma zvazit riziko komplikacii vratane lokalnych infekcii, baktérii v krvi
(bakterémia) a vytvorenia krvnej zrazeniny v cieve (trombdza) v mieste zavedenia katétra.

Zaznam o pouZiti
Dorazne sa odportca, aby sa pri kazdom podani IDELVIONU zaznamenali datum podania, ¢islo Sarze
a podany objem do vasho dennika lieCby.

Iné lieky a IDELVION
. Ak teraz uzivate, alebo ste v poslednom Case uZzivali, ¢i prave budete uzivat’ d’alsie lieky,
povedzte to svojmu lekarovi alebo lekarnikovi.

Tehotenstvo a dojcenie

. Ak ste tehotnd alebo dojcite, ak si myslite, Ze ste tehotna alebo ak planujete otehotniet’, porad’te
sa so svojim lekdrom alebo lekarnikom predtym, ako zacnete pouzivat tento liek.

. V priebehu tehotenstva a dojcenia moze byt IDELVION podany iba vtedy, ak je to nevyhnutne
potrebné.

Vedenie vozidiel a obsluha strojov
IDELVION nema vplyv na schopnost’ viest’ vozidla a obsluhovat’ stroje.

IDELVION obsahuje sodik

IDELVION obsahuje az 25,8 mg (1,13 mmol) sodika na davku (telesna hmotnost’ 70 kg), ak je
aplikovana maximalna davka (15 ml = 6000 IU). Prosim, ratajte s tym, ked’ mate diétu s nizkym
obsahom sodika.
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3. Ako pouzivat’ IDELVION

Vasa liecba sa ma viest’ pod dohl'adom lekéra, ktory ma skusenosti s lie€bou poruch krvnej
zrazanlivosti.

Davka

Vas lekar vypocita davku IDELVIONU, ktoru potrebujete. Mnozstvo IDELVIONU, ktoré potrebujete
dostat’ a doba liecby zavisia na:

. zavaznosti vasej choroby

. mieste a intenzite krvacania

. vaSom klinickom stave a odpovedi
. vasej telesnej hmotnosti

Postupujte podl'a pokynov, ktoré vam dal vas lekar.

Ak pouzijete viac IDELVIONU, ako mate
Prosim, kontaktujte okamzite vaSho lekara, ak ste pouzili viac IDELVIONU, ako vam odporucil.

Ak prestanete pouzivat’ IDELVION
Neprestavajte s pouzivanim IDELVIONU bez konzultacie s vasim lekarom.

Priprava (rekonstitucia) a aplikacia

VSeobecné pokyny:

. Prasok sa musi rozpustit’ v rozpustadle (tekutine) a natiahnut’ z injek¢nej liekovky za
aseptickych podmienok.

. IDELVION sa nesmie mie$at’ s inymi liekmi alebo rozpustadlami okrem tych, ktoré su uvedené
v Casti 6.

. Roztok ma byt ¢iry alebo slabo opalizujici, to znamena, ze méze drobnymi ¢iastoCkami

rozptylit’ svetlo, ale nesmie obsahovat’ ziadne vidite'né Castice. Po filtracii alebo natiahnuti
(pozri d’alej) sa roztok pred pouzitim vizualne skontroluje. Nepouzivajte roztok, ak je zakaleny
alebo obsahuje vlocky alebo castice.

. Nepouzity liek alebo odpadovy material sa musia zlikvidovat’ v stilade s miestnymi
poziadavkami a podl'a pokynov vasho lekara.

Priprava (rekonstitucia)

Zohrejte neotvorené injekené liekovky s praskom IDELVION a rozpustadlom na izbovu teplotu. Toto
mozete urobit’ bud’ udrziavanim injek¢énych liekoviek pri izbovej teplote priblizne 1 hodinu, alebo
podrzanim injek¢nych liekoviek v rukach na niekol’ko minut. Injekéné liekovky NEVYSTAVUJTE
priamemu zdroju tepla. Injek¢éné liekovky nezohrejte na teplotu prevysujucu teplotu 'udského tela

(37 °C).

Opatrne odstrafite ochranné viecka z injekénych liekoviek, ocistite odkryté gumové zatky tampdnom
napustenym alkoholom. Pred otvorenim balenia Mix2Vial (ktoré obsahuje prepust’aci adaptér s filtrom
20/20) nechajte injek¢né liekovky osusit’, potom postupujte podl'a pokynov niZsie.
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1. Otvorte Mix2Vial vyklopenim viecka.
Nevyt’ahujte Mix2Vial injek¢nu liekovku z
blistra!

2. Postavte injekénu liekovku s rozpustadlom
na rovny a Cisty povrch a pevne ju drzte. Uchopte
Mix2Vial spolo¢ne s blistrom a zatlacte hrot
konca modrého adaptéru priamo dole cez zatku
injekénej liekovky s rozpustadlom.

3. Opatrne odstraiite blister zo stipravy Mix2Vial
tak, ze ho drZzite za okraj a tahate zvislo hore.
Presvedcte sa, Ze ste vytiahli iba blistrovy obal a
nie Mix2Vial supravu.

4. Postavte injek¢nu liekovku s praskom na
rovny a pevny povrch. Otocte injekénu liekovku s
rozpustadlom a pripojenym setom Mix2Vial hore
dnom a zatlacte hrot priehP’adného konca
adaptéra rovno dole cez zatku injekénej liekovky
s liekom. Rozpustadlo sa automaticky nasaje do
injekeénej liekovky s liekom.

5. Uchopte jednou rukou cast’ setu Mix2Vial
uchytenu na injekcnej liekovke s praskom.
Druhou rukou uchopte ¢ast’ setu uchytenti na
injek¢nej liekovke s rozpustadlom a odskrutkujte
set proti smeru hodinovych ruciciek opatrne na
dve casti.

Odstrarte injek¢nu liekovku s rozptstadlom a
pripojenym modrym adaptérom Mix2Vial setu.

6. Jemne otacajte injekenu liekovku s pripojenym
priehladnym adaptérom kym sa liek uplne
nerozpusti. Netrepte.

=0

7. Nasajte vzduch do prazdnej sterilnej injek¢nej
striekacky. Kym je injek¢na liekovka s liekom
postavena dnom dole, spojte injekénu striekacku s
nastavcom Mix2Vial Luer Lock skrutkovanim v
smere hodinovych ruciciek a vstreknite vzduch do
injekeénej liekovky s liekom.
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Natiahnutie a aplikacia

8. Otocte systém hore dnom a sucasne drzte piest
injek¢ne;j striekacky stlateny a natiahnite roztok
pomaly do injek¢nej striekacky vyt'ahovanim
piestu.

9. Po natiahnuti roztoku do injek¢nej striekacky,
uchopte pevne valec injek¢nej striekacky (piest
smeruje stale dole) a odpojte prichl'adny adaptér
Mix2Vial setu od injek¢nej striekacky
odskrutkovanim proti smeru hodinovych ruciciek.

9

Pouzite supravu na venepunkciu dodavant spolu s lieckom, zaved'te ihlu do zily. Nechajte pretekat’ krv
spat’ na koniec hadicky. Pripojte injeként striekacku so zavitom na uzavrety koniec venepunkénej
supravy. Rekonstituovany roztok podivajte pomaly (ako je to pohodIné pre vas, maximalne do 5
ml/min) do Zily v stilade s pokynmi, ktoré ste dostali od vasho lekara. Déavajte pozor, aby sa nedostala
ziadna krv do injek¢nej striekacky obsahujucej liek.

Pozorujte sa, ¢i sa u vas nevyskytne akdkol'vek neziaduca reakcia. Ak sa vyskytne akakol'vek reakcia,
ktora mdze suvisiet’ s podanim IDELVIONU, injekciu musite prerusit’ (pozri tiez Casti 2 a 4).

Ak mate akékol'vek d’alSie otazky tykajuce sa pouzitia tohto lieku, opytajte sa svojho lekara, lekarnika
alebo zdravotnej sestry.

4. Mozné vedPajSie ucinky
Tak ako vSetky lieky, aj tento lieck mdze sposobovat’ vedl'ajSie ucinky, hoci sa neprejavia u kazdého.

Kontaktujte, prosim, okamzite vasho lekara:
. ak spozorujete priznaky alergickych reakcii (pozri doleuvedené)
. ak spozorujete, Ze liek prestane spravne uc¢inkovat’

Nasledujuce vedl'ajsie ucinky boli zvycajne pozorované u liekov s faktorom IX:

. Hypersenzitivné reakcie alergického typu sit mozné a mézu mat’ nasledujice priznaky:
zihl'avku, kozné vyrazky(generalizovanu zihl'avku), pocit tiesne na hrudi, sipot, nizky krvny
tlak (hypotenzia) a anafylaxia (fazka alergicka reakcia, ktora sposobuje vazne tazkosti s
dychanim a zavraty). Ak k tomu ddjde, ihned’ preruste podavanie tohto licku a kontaktujte
vasho lekara.

. Inhibitory: liek prestane spravne ucinkovat’ (krvacanie sa nezastavi). MoZe sa vytvorit’ inhibitor
(neutralizacnd protilatka) proti faktoru IX a v takomto pripade faktor IX nebude viac spravne
ucinkovat’. Ak sa tak stane, prestafite pouzivat’ tento liek a kontaktujte vasho lekara.
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Nasledujuce vedlajsie ucinky boli pozorované u IDELVIONU ¢€asto (mo6zu postihovat’ viac ako 1 z
10 osdb):

. Bolest’ hlavy

. Reakcie v mieste podania injekcie

Nasledujuce vedl'ajSie ucinky sa vyskytli menej ¢asto (mdzu postihovat’ az 1 zo 100 osdb):

. Zavraty

. Alergické reakcie (precitlivelost))
. Vyréazka

. Ekzém

Boli hlasené nasledujuce vedl'ajSie ucinky, nie je vSak zndme, kol’ko 'udi mdze byt postihnutych:
. Vyvoj neutralizacnych protilatok (inhibitorov) k IDELVIONu

. Vedl’ajSie icinky u deti a dospievajucich
Ocakéavané vedl'ajsie G€inky u deti budi rovnaké ako u dospelych.

Hlasenie vedl’ajsich u¢inkov

Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedlajsi uc¢inok, obrat'te sa na svojho lekara, lekarnika alebo
zdravotnt sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich ucinkov, ktoré nie st uvedené v tejto pisomne;j
informécii. Vedlajsie uc¢inky mozete hlasit’ aj priamo na narodné centrum hlésenia uvedené v Prilohe
V. Hlasenim vedlaj$ich uc¢inkov mozete prispiet’ k ziskaniu d’alSich informécii o bezpecnosti tohto
lieku.

5. Ako uchovavat IDELVION

Tento liek uchovavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

Nepouzivajte tento liek po datume exspiracie, ktory je uvedeny na Stitku a na Skatul’ke.
Uchovavajte pri teplote neprevysSujucej 25 °C.

Neuchovéavajte v mraznicke.

Uchovévajte injekénu liekovku v Skatul'ke na ochranu pred svetlom.

Rekonstituovany liek sa ma pouzit’ okamzite.

Ak pripraveny roztok nie je podany okamzite, ¢as pouzite'nosti a podmienky uchovavania st na
zodpovednosti uzivatela.

6. Obsah balenia a d’alSie informacie

Co IDELVION obsahuje

Liecivo je:

250 IU v injekénej liekovke obsahuje 100 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitucii s 2,5 ml vody
na injekciu.

500 IU v injekenej liekovke obsahuje 200 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitacii s 2,5 ml vody
na injekciu.

1000 IU v injek¢nej liekovke obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitucii s 2,5 ml
vody na injekciu.

2000 IU v injekenej liekovke obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitacii s 5 ml vody
na injekciu.

Dalgie zlozky su:

dihydrat citranu trisodného, polysorbat 80, manitol, sachardza a kyselina chlorovodikova (na upravu
pH)

Pozri posledny odsek Casti 2).

Rozpustadlo: Voda na injekciu
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Ako vyzera IDELVION a obsah balenia

IDELVION je svetlozlty az biely praSok a je dodavany s vodou na injekciu ako rozpustadlom.
Pripraveny roztok ma byt ¢iry az slabo opalizujuci, to znamena, Ze moze iskrit’, ked’ ho drzite proti
svetlu, ale nesmie obsahovat’ Ziadne viditel'né Castice.

Vel'kost’ balenia

Manuale podavanie

Jedno balenie s 250 IU, 500 IU alebo 1000 IU obsahuje:
1 injeként liekovku s praskom

1 injeként liekovku s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢nu prenosovt supravu 20/20

Jedna vnuatorna skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 5 ml injek¢nt striekacku

1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnu naplast’

Jedno balenie s 2000 IU obsahuje:

1 injeként liekovku s praskom

1 injekent liekovku s 5 ml vody na injekciu
1 filtra¢nu prenosovu stupravu 20/20

Jedna vnutorna skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 10 ml injekénu striekacku

1 supravu na podanie do Zzily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

Na trh nemusia byt uvedené vsetky velkosti balenia.

Drzitel’ rozhodnutia o registracii a vyrobca
vy

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

Nemecko

Ak potrebujete akukol'vek informaciu o tomto lieku, kontaktujte miestneho zastupcu drzitel'a
rozhodnutia o registracii:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

CSL Behring NV CSL Behring GmbH
Tél/Tel: +32 15 28 89 20 Tel: +49 69 30584437
Bbarapus Luxembourg/Luxemburg
Eit enn lu @apma bearapus EAJ] CSL Behring NV

Ten: +359 2 810 3949 Tél/Tel: +32 15 28 89 20
Ceska republika Magyarorszag

CSL Behring s.t.0. CSL Behring Kft.

Tel: +420 702 137 233 Tel.: +36 1 213 4290
Danmark Malta
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CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Eesti
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

E)\rGda
CSL Behring EIIE
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
Marti Farm d.o.o.
Tel: +385 1 5588297

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30517254

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

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

Kvnpog
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

AM Mangion Ltd.
Tel: +356 2397 6333

Nederland
CSL Behring BV
Tel: +31 8511196 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

Romania

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

Téato pisomna informacia bola naposledy aktualizovana v <{MM/RRRR}.

Podrobné informécie o tomto lieku st dostupné na internetovej stranke Eurdpskej agentury pre lieky

http://www.ema.europa.cu
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Nasledujuca informacia je urcena len pre zdravotnickych pracovnikov:

Davkovanie
Davka a dlzka substitucnej liecby zavisi od zavaznosti nedostatku faktora IX, miesta a rozsahu
krvacania a od klinického stavu pacienta.

Pocet podanych jednotiek faktora IX sa vyjadruje v medzinarodnych jednotkach (IU), ktoré
zodpovedaju aktudlnemu Standardu WHO pre produkty obsahujuce faktor IX. Plazmaticka aktivita
faktora IX sa vyjadruje v percentdch (v pomere k normalnej l'udskej plazme) alebo v IU (v pomere k
medzinarodnej norme pre faktor IX v plazme).

Jedna medzindrodna jednotka (IU) aktivity faktora IX zodpoveda mnozstvu faktora IX v jednom ml
normalnej l'udskej plazmy.

Pozadovana liecba

Vypocet pozadovanej davky faktora IX je zalozeny na empirickom zisteni, Ze 1 medzinarodna
jednotka (IU) faktora IX na kg telesnej hmotnosti zvysi hladinu faktora IX v obehu o priemerne 1,3
1U/dI (1,3% normalu) u pacientov starSich ako 12 rokov a o 1,0 IU/dl (1,0% normalu) u pacientov
mladsich ako 12 rokov. Pozadovana davka sa urcuje podl'a tohto vzorca:

Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvySenie faktora IX (% normalu alebo
[U/d]) x {prevratend hodnota pozorovanej recovery (IU/kg na IU/dl)}

Ocakavan¢ zvysenie faktora IX (IU/dl alebo % normalu) = davka (IU) x recovery (IU/dl na
IU/kg)/telesnd hmotnost’ (kg)

Mnozstvo lieku, ktoré sa ma pouzit’ a frekvencia podévania sa maju vzdy riadit’ podl'a zékladnej
klinickej G¢innosti u kazdého pacienta.

Pacienti mladsi ako 12 rokov
Pre kumulativnu recovery 1 [U/dl na 1 IU/kg sa davka vypocita nasledovne:
Davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvysenie faktora IX (IU/dl) x 1 dl/kg

Priklad
1. U pacienta s hmotnost'ou 20 kg so zdvaznou hemofiliou B sa pozaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 20 kg x 50 IU/dl x 1 dl/kg = 1000 IU.

2. Davka 1000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 25 kg bude mat’ za nasledok
maximalne zvysenie faktora IX po injekcii 1000 IU/25 kg x 1,0 (IU/dI na IU/kg) = 40 TU/dl
(40 % normalu).

Pacienti starsi alebo 12 rocni
Pre kumulativnu recovery 1,3 IU/dl na 1 IU/kg sa dadvka vypocita nasledovne:
Davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvysenie faktora IX (IU/dl) x 0,77 dl/kg

Priklad
3. U pacienta s hmotnostou 80 kg so zavaznou hemofiliou B sa pozaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 IU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Davka 2000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 80 kg bude mat’ za nasledok

maximalny narast faktora IX po injekcii 2000 IU x 1,3 (IU/dl na [U/kg) /80 kg = 32,5 TU/dl
(32,5 % normalu).
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V pripade nasledujucich krvacavych prihod by aktivita faktora IX nemala v danom obdobi klesnut’
pod urcent hladinu plazmatickej aktivity (v % normalu alebo v IU/dl). Nasledujticu tabul’ku mozno
pouzit’ ako ukazovatel’ v pripade krvécania alebo operacie:

Stupeii krvacania / Pozadovana hladina Frekvencia davkovania
typ chirurgického zikroku faktora IX (%) (IU / (hodiny) / diZka trvania

dl) lieCby (dni)
Krvacanie 30-60 Jedna davka je dostatocna pre
Slaba alebo mierna hemartroza, vacsinu krvacani.
krvacanie do svalov (s vynimkou Udrziavacia davka po 24 - 72
iliopsoas) alebo tstnej dutiny hodinach, ak je d’al$i dokaz

krvéacania.

Silné krvacanie 60 - 100 Pocas prvého tyzdna
Zivot ohrozujuce krvéacanie, hlboké opakovat kazdych 24 - 72
krvacanie do svalov vratane hodin a potom udrziavacia
iliopsoas davka kazdy tyzden, az kym

sa krvacanie nezastavi alebo
do zahojenia.

Mensi chirurgicky vykon 50 — 80 (zaciato¢na Jedna davka je dostatoCna pre
vratane nekomplikovaného trhania uroven) vacsinu operacii mensicho
zubov rozsahu. V pripade potreby

moze byt udrziavacia davka
podané po 24 - 72 hodinach,
az kym sa krvacanie
nezastavi alebo do zahojenia.
Vel'ké chirurgické vykony 60 - 100 Pocas prvého tyzdna
(zaciatoc¢na roven) opakovat kazdych 24 - 72
hodin a potom udrziavacia
davka 1 - 2 krat za tyzden, az
kym sa krvécanie nezastavi
alebo do zahojenia.

Profylaxia

U pacientov s hemofiliou B ma zacat rutinnd profylaxia krvacania davkami 35 az 50 IU raz za tyzden.
Niektori pacienti, ktori st starostlivo sledovani v rezime ddvkovania raz za tyzden, mozu byt lieCeni
davkou az 75 IU/kg v intervale 10 az 14 dni (pozri Cast’ 5.1).

V niektorych pripadoch, najmé u mladsich pacientov, moézu byt potrebné kratSie intervaly davkovania
alebo vyssie davky.

Po vyskyte krvacavej prihody pocas profylaxie pacienti musia co najprisnejsie dodrziavat’ svoj
profylakticky rezim s 2 davkami IDELVIONU podanymi v intervale asponl 24 hodin, alebo dlhsie, ak
sa to povazuje za vhodné pre pacienta.

Pediatricka populacia
Pre rutinnu profylaxiu je odporuc¢any rezim davkovania pre deti je 35 az 50 IU/kg raz za tyzden.

Osobitné upozornenia a opatrenia pri pouZzivani

Inhibitory

Po opakovanej liecbe lieckmi obsahujicimi ludsky koagulacny faktor IX by pacienti mali byt
sledovani s ohladom na wvyvoj neutralizujucich protilatok (inhibitorov), ktoré by mali byt
kvantifikované v jednotkach Bethesda (BU) pomocou vhodného biologického testovania.
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V literattre sa vyskytujl spravy o stvislosti medzi vyskytom inhibitora faktora IX a alergickymi
reakciami. U pacientov s alergickymi reakciami je teda nutné zistit’ pritomnost’ inhibitora. Je potrebné
poznamenat’, Ze pacienti s inhibitormi faktora IX mozu mat’ zvySené riziko anafylaxie s naslednou
stimulaciou faktora IX.

Monitorovanie lieCby

V priebehu liecby sa odportca prislusné stanovenie hladin faktora IX za ucelom tpravy davky, ktora
ma byt podavana a frekvencie opakovanych infuzii. Odpovede jednotlivych pacientov na faktor IX sa
mozu lisit’, o demonstruji rézne polcasy a obnovy (recovery). U pacientov s podvahou alebo
nadvahou moze davka zaloZzend na telesnej hmotnosti vyzadovat’ Gpravu. V pripade chirurgickych
zakrokov velkého rozsahu je nevyhnutné dokladné monitorovanie priebehu substitucnej liecby
pomocou koagulacnej analyzy (aktivita plazmatického faktora IX).

Pri pouziti in vitro jednostuptiového testu zraZanlivosti zaloZzeného na tromboplastinovom case (aPTT)
na stanovenie aktivity faktora IX z krvnych vzoriek pacientov mézu byt’ vysledky testovania
plazmovej aktivity faktora IX vyznamne ovplyvnené druhom ¢inidla aPTT a referencného Standardu
pouzitého v teste. Meranie pomocou jednostupniového testu zrazania pouzitim aPTT ¢inidla
zalozeného na kaoline alebo aktine FS bude mat’ pravdepodobne za nésledok prili$ nizky odhad
urovne aktivity. Tato skutoCnost’ je dolezitd najmé vtedy, ak sa zmeni laboratorium, ktoré test
vykonava, alebo sa zmenia ¢inidla pouzité v teste.
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