PRILOHA 1

SOUHRN UDAJU O PRIPRAVKU



1. NAZEV PRIPRAVKU

IDELVION 250 IU prések a rozpoustédlo pro injekeni roztok
IDELVION 500 IU prések a rozpoustédlo pro injekéni roztok
IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

2. KVALITATIVNI A KVANTITATIVNI SLOZENI

IDELVION 250 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injek¢ni lahvicka obsahuje nominaln€ 250 U rekombinantniho fizniho proteinu spojujiciho
koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP), (albutrepenonacogum alfa). Po rekonstituci s 2,5 ml vody
pro injekci roztok obsahuje albutrepenonacogum alfa 100 [U/ml.

IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injek¢ni lahvicka obsahuje nominalné 500 IU rekombinantniho fizniho proteinu spojujiciho
koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP), (albutrepenonacogum alfa). Po rekonstituci s 2,5 ml vody
pro injekci roztok obsahuje albutrepenonacogum alfa 200 [U/ml.

IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injekéni lahvicka obsahuje nominalné 1000 IU rekombinantniho fuzniho proteinu spojujiciho
koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP), (albutrepenonacogum alfa). Po rekonstituci s 2,5 ml vody
pro injekci roztok obsahuje albutrepenonacogum alfa 400 [U/ml.

IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injek¢éni lahvicka obsahuje nominalné 2000 IU rekombinantniho fizniho proteinu spojujiciho
koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP), (albutrepenonacogum alfa). Po rekonstituci s 5 ml vody
pro injekci roztok obsahuje albutrepenonacogum alfa 400 [U/ml.

IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injekéni lahvicka obsahuje nominalné 3500 IU rekombinantniho fuzniho proteinu spojujiciho
koagulacni faktor IX s albuminem (rIX-FP), (albutrepenonacogum alfa). Po rekonstituci s 5 ml vody
pro injekci roztok obsahuje albutrepenonacogum alfa 700 IU/ml.

Utinnost (IU) se stanovi pomoci evropského lékopisného jednostupiiového testu srazlivosti.
Specificka aktivita ptipravku IDELVION je pfiblizné 54 — 85 IU/mg bilkoviny.

Albutrepenonacogum alfa je purifikovany protein produkovany rekombinantni DNA technologii,
vytvoreny genetickou fuzi rekombinantniho albuminu s rekombinantnim koagula¢nim faktorem IX.
Geneticka fize cDNA lidského albuminu s cDNA lidského koagulacniho faktoru IX umoziuje
protein, ktery byl vyroben jako jeden rekombinantni protein a zabezpecuje homogennost vyrobku tim,
7e zabrafiuje chemické konjugaci. Cast rekombinantniho faktoru IX je totozna s Thr148 alelickou
formou faktoru IX z plazmy. Stépny linker mezi molekulami rekombinantniho faktoru IX a albuminu
je odvozen z endogenniho "aktiva¢niho peptidu" v nativnim faktoru IX.

Pomocna latka se znamym ucéinkem
Jedna rekonstituovana injek¢ni lahvicka 250 IU, 500 IU nebo 1000 IU obsahuje 4,3 mg sodiku.
Jedna rekonstituovana injek¢ni lahvicka 2000 IU nebo 3500 IU obsahuje 8,6 mg sodiku (viz bod 4.4)




Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1.

3. LEKOVA FORMA

Prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok.
Svétle zluty az bily prasek a ciré, bezbarvé rozpoustédlo pro injekeni roztok.

pH: 6,6 - 7,2

Osmolalita:
IDELVION 250 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
175 — 215 mosm/kg

IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
260 — 300 mosm/kg

IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
260 — 300 mosm/kg

IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
260 — 300 mosm/kg

IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

260 — 300 mosm/kg

4. KLINICKE UDAJE

4.1 Terapeutické indikace

Lécba a profylaxe krvaceni u pacientdl s hemofilii B (vrozeny nedostatek faktoru IX).

Ptipravek IDELVION je mozné pouZzit pro vSechny vékové skupiny.

4.2 Davkovani a zpisob podani

Lécba ma byt pod dohledem I¢kare, ktery ma zkuSenosti s 1écbou hemofilie B.

Monitoring 1é¢by

Béhem 1écby se doporucuje vhodné stanoveni hladin faktoru IX jako voditko pro davky, které maji byt
podavany, a frekvenci opakovanych infuzi. Jednotlivi pacienti se mohou liit v odpovédich na faktor
IX, coz demonstruji rizné poloc€asy a recovery. Davka vychazi z t€lesné hmotnosti a mize vyzadovat
upravu u pacientti s nizkou té€lesnou hmotnosti nebo nadvahou. Zejména v ptipad¢ velkych

chirurgickych vykont je nezbytné piesné monitorovani pribéhu substitucni terapie pomoci koagulacni
analyzy (aktivita plazmatického faktoru IX).

Pti pouziti in vitro tromboplastinového casu (aPTT) zaloZeného na jednostupiiovém testu srazeni krve
pro stanoveni aktivity faktoru IX ve vzorcich krve pacientil, vysledky aktivity faktoru IX v plazmé
mohou byt vyznamné ovlivnény typem aPTT ¢inidla i referencnim standardem pouzivanym v testu.
Meéfeni jednofadzovym testem sraZzeni s pouzitim na kaolinu zaloZzeném aPTT ¢inidlu nebo aktin FS
aPTT c¢inidlu, bude pravdépodobné mit za nasledek podcenéni urovné aktivity. To je dilezité zejména
pfi zméng laboratofe a/nebo Cinidel pouzitych v testu.

Davkovéni
Davka a délka substitucni 1écby zavisi na zadvaznosti nedostatku faktoru IX, na misté a rozsahu
krvaceni a na klinickém stavu pacienta.



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

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

PozZadovand lécha

Vypocet pozadované davky faktoru IX je zaloZen na empirickém zjisténi, ze pi podéani 1 IU faktoru
IX na kg télesné hmotnosti se zvySuje plazmaticka aktivita faktoru IX v priméru o 1,3 IU/dI (1,3 %
normalni aktivity) u pacienti ve véku > 12 let a o 1,0 IU / dI (1,0 % normalni aktivity) u pacientli ve
véku <12 let. Pozadovana davka se ur¢uje pomoci nasledujiciho vzorce:

Pozadovana davka (IU) = télesnd hmotnost (kg) x pozadovany vzestup faktoru IX (% normalu nebo
[U/dl) x {ptevracena hodnota pozorované recovery (IU/kg na IU/dl)}

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

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

Pacienti ve véku <12 let
Pro ptirtstkovou recovery 1 IU/dl na 1 [U/kg se davka vypocte takto:
Pozadovana davka (IU) = télesnd hmotnost (kg) x pozadované zvyseni faktoru IX (IU/dl) x 1 dl/kg

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

2. Davka 1000 IU ptipravku IDELVION podana 25 kg pacientovi bude mit o¢ekavany vysledek
zvySeni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 1000 IU/25kg, x 1,0 (IU/dl na IU/kg)
=40 1U/dl (40 % normalni hodnoty).

Pacienti ve véku > 12 let
Pro pfiristkovou recovery 1,3 IU/dl na 1 IU/kg se davka vypocte takto:
Pozadovana davka (IU) = télesnd hmotnost (kg) x pozadované zvyseni faktoru IX (IU/dl) x 0,77 dl/kg

Priklad
3. U pacienta s télesnou hmotnosti 80 kg s t¢Zkou hemofilii B se pozaduje maximalni hladin na
50 % normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 IU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Déavka 2000 IU ptipravku IDELVION podana 80 kg pacientovi bude mit o¢ekavany vysledek
zvySeni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 2000 IU x 1,3 (IU/dl na IU/kg)/80 kg = 32,5
1U/dl (32,5 % normalni hodnoty).



V ptipadé nasledujicich krvacivych piihod nema aktivita faktoru IX v daném obdobi klesnout pod
ur¢enou hladinu plazmatické aktivity (v % normalu nebo [U/dl). Tuto tabulku 1ze pouzit jako ukazatel
v ptipad¢ krvaceni nebo operace:

Stupen krvaceni/typ Pozadovana hladina Frekvence davkovani
chirurgického vykonu faktoru IX (%) (IU/dl) | (hodiny)/délka trvani lé¢by
(dny)
Krvaceni 30 - 60 Jedna davka je dostate¢na pro
Zacinajici nebo mirny hemartros, vétSinu krvaceni. Udrzovaci
krvaceni do svalt (s vyjimkou m. davka po 24 - 72 hodinach, v
iliopsoas) nebo Ustni dutiny pripadé, Ze krvaceni pokracuje.
Intenzivnéjsi krvaceni 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72 hodin
Zivot ohrozujici krvaceni, b&hem prvniho tydne a poté
krvaceni do hlubokych svalt, udrzovaci davka kazdy tyden az
véetné m. iliopsoas do zastaveni krvaceni a
zahojeni.
Mensi chirurgicky vykon 50—-80 Jedna davka je dostacujici pro
Véetné nekomplikované extrakce | (pied- a pooperacni) vétSinu mensich operaci. V
zubu ptipad¢ potieby udrzovaci
davka mutize byt za 24 - 72
hodin, az do zastaveni krvaceni
a zahojeni.
Velké chirurgické vykony 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72 hodin
(pted- a pooperacni) béhem prvniho tydne a poté
udrzovaci davka 1 - 2krat tydné,
dokud se krvaceni nezastavi a
do zahojeni.

Profylaxe
Pro dlouhodobou profylaxi krvaceni u pacientt s t¢zkou hemofilii B jsou obvyklé davky 35 az

50 IU/kg jednou tydné.
Neékteti pacienti, ktefi jsou dobie kontrolovéni v jednotydennim rezimu, mohou byt lé¢eni davkou az
75 IU/kg v intervalu 10 az 14 dnt. U pacientd >18 let mtize byt zvazeno dalsi prodlouzeni lé¢ebného
intervalu (viz bod 5.1).

V nékterych ptipadech, zejména u mladsich pacienti, mohou byt nutné krat$i davkovaci intervaly
nebo vyssi davky.

Po vyskytu krvacivé ptihody béhem profylaxe maji pacienti co nejpiisnéji dodrzovat sviij profylakticky
rezim s 2 davkami pfipravku IDELVION podanymi s odstupem alespon 24 hodin, nebo déle, pokud se

to povazuje za vhodné pro pacienta.

Pediatricka populace

Pro dlouhodobou profylaxi pediatrickych pacientt je doporuceny rezim davkovani 35 az 50 IU/kg
jednou tydné (viz body 5.1 a 5.2). U dospivajici ve véku od 12 let jsou doporucené davky stejné jako u
dospélych (viz vyse).

Zpusob podani
Intraveno6zni podani.

Rekonstituovany pfipravek ma byt aplikovan pomalu intraven6zn€ rychlosti pohodlnou pro pacienta
az do maximalné 5 ml/min.

Pokyny pro rekonstituci tohoto 1é€ivého piipravku pred podanim jsou uvedeny v bod¢ 6.6.



4.3 Kontraindikace

Hypersenzitivita na lé¢ivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku uvedenou v bodé¢ 6.1.
Znama alergicka reakce na kiecci bilkovinu.

4.4 Zv1astni upozornéni a opatieni pro pouZiti

Sledovatelnost
Aby se zlepsila sledovatelnost biologickych 1é¢ivych ptipravkli mé se prehledné zaznamenat nazev
podaného ptipravku a cislo Sarze.

Hypersenzitivita

U piipravku IDELVION jsou mozné hypersenzitivni reakce alergického typu. Ptipravek obsahuje
stopy kiecich proteini. Objevi-li se piiznaky hypersenzitivity, pacienti maji byt pouceni, Ze musi
okamzit¢ prerusit pouzivani piipravku a kontaktovat svého lékate. Pacienti maji byt informovani o
casnych pfiznacich alergickych reakci véetné vyrazky, generalizované kopftivky, tlaku na hrudi,
sipotu, hypotenze a anafylaxe.

V piipadé¢ Soku maji byt provedeny standardni lékatské postupy pro 1écbu Soku.

Inhibitory
Po opakované 1écbé lidskym koagulacnim faktorem IX maji byt pacienti sledovéni s ohledem na vyvoj
neutralizujicich protilatek (inhibitori), které maji byt kvantifikovany v jednotkdch Bethesda (BU)
pomoci vhodného biologického testovani. Béhem substituéni 1é€by koagulacnim faktorem u hemofilie
B ptipravkem IDELVION byla hlasena tvorba inhibitora faktoru IX.

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 mulze byt zvySené riziko anafylaxe s
naslednou stimulaci faktorem IX.

Vzhledem k riziku alergickych reakci u ptipravki s faktorem IX, pocatecni podani faktoru IX ma byt
podle pozadavku osetfujiciho lékafe provadéno pod I¢katskym dohledem, kde mizZe byt poskytnuta
fadna Iékatska péce pfi alergické reakci.

Tromboembolismus

Vzhledem k potencidlnimu riziku trombotickych komplikaci, klinicky dohled pro ¢asné znamky
trombotické a konsump¢ni koagulopatie ma byt zahajen vhodnym biologickym testovanim pfi
podavani tohoto ptipravku pacientim s onemocnénim jater, pacientiim po operaci, novorozenciim
nebo pacientlim s rizikem trombotickych jevii nebo DIC. V kazdé z téchto situaci ptfinos 1écby s
ptipravkem IDELVION ma byt zvazen oproti riziku téchto komplikaci.

Kardiovaskuldrni ptihody
U pacientt s existujicimi kardiovaskularnimi rizikovymi faktory mtize substitucni terapie FIX
zvySovat kardiovaskularni riziko.

Komplikace souvisejici s katétrem

Jestlize je tieba pouzit zatizeni pro centralni zilni pfistup (CVAD), musi se uvazit riziko vzniku
komplikaci souvisejicich s CVAD, vcetné lokalni infekce, bakteriemie a trombdzy v misté vstupu
katétru.

Stars$i pacienti
Klinické studie ptipravku IDELVION nezahrnovaly pacienty ve véku 65 a vice let. Neni znamo, zda

reaguji odli$n€ nez mladsi subjekty.



Indukce imunitni tolerance
Bezpecnost a t€innost pouziti piipravku IDELVION pfi indukci imunitni tolerance nebyly dosud
stanoveny.

Obsah sodiku

Tento pfipravek obsahuje az 8,6 mg sodiku v jedné injekéni lahvicee, coz odpovidé 0,4 %
doporuc¢en¢ho maximalniho denniho piijmu sodiku potravou podle WHO pro dospélé¢ho, ktery ¢ini 2 g
sodiku.

Pediatrickd populace
Uvedena upozornéni a opatfeni plati jak pro dospé€lé, tak i pro déti.

4.5 Interakce s jinymi lé¢ivymi pripravky a jiné formy interakce

Nebyly hlaseny zadné interakce lidského koagulacniho faktoru IX (rDNA) s jinymi [é¢ivymi
ptipravky.

4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

Reprodukeni studie s faktorem IX na zvitatech nebyly provedeny. Vzhledem ke vzacnému vyskytu
hemofilie B u zen, zkuSenosti s pouZzitim faktoru IX béhem téhotenstvi a kojeni nejsou k dispozici.

Proto ma faktor IX byt béhem téhotenstvi a kojeni podavan pouze tehdy, pokud je to nezbytne nutné.
K dispozici nejsou zadné informace o uc€incich faktoru IX na fertilitu.

4.7 Utinky na schopnost Fidit a obsluhovat stroje

Ptipravek IDELVION nema zadny vliv na schopnost fidit a obsluhovat stroje.

4.8 NeZzadouci ucinky

Souhrn bezpecnostniho profilu

Hypersenzitivita nebo alergické reakce (které mohou zahrnovat angioedém, paleni a bodani v misté
infuze, zimnici, zrudnuti, generalizovanou kopftivku, bolest hlavy, koptivku, hypotenzi, letargii,
nauzeu, neklid, tachykardii, tlak na hrudi, mravenceni, zvraceni, sipot byly pozorovany vzacné a
mohou se v n¢kterych pfipadech rozvinout do zdvazné anafylaxe (vcetn€ Soku). V nékterych piipadech
tyto reakce vyustily az v zavaznou anafylaxi a doslo k ni v t€sné ¢asové souvislosti s rozvojem
inhibitorti faktoru IX (viz také bod 4.4). Nefroticky syndrom byl hlasen pfi pokusech o navozeni
imunitni tolerance u pacientti s hemofilii B s inhibitorem faktoru IX a anamnézou alergickych reakci.

Velmi vzacné byl pozorovan vyvoj protilatek na kfecci protein se souvisejicimi hypersenzitivnimi
reakcemi.

U pacientt s hemofilii B se mohou vyvinout neutralizujici protilatky (inhibitory) proti faktoru IX.
Pokud se takov¢ inhibitory vyskytnou, tento stav se projevi jako nedostatecnd klinick4 odpovéd’. V
takovych ptipadech se doporucuje kontaktovat specializované centrum pro 1é€bu hemofilie. V klinické
studii u diive nelécenych pacientd byl hlasen jeden piipad s vysokym titrem inhibitord. Vyvoj
inhibitorti byl pozorovan u jiz diive 1é¢enych pacientii — jedna se o zkuSenosti s ptipravkem
IDELVION po jeho uvedeni na trh.

Existuje potencialni riziko tromboembolickych ptihod po podani faktoru IX, s vy$$im rizikem u
pripravku s nizsi Cistotou. Pouziti faktoru IX nizké Cistoty bylo spojeno s ptipady infarktu myokardu,
diseminované intravaskularni koagulace, zilni trombdzy a plicni embolie. Pouziti vysoce Cistého
faktoru IX je zfidka spojeno s t€mito nezddoucimi tcinky.



Tabulkovy seznam nezddoucich t€inkt

Tabulka uvedena nize je podle klasifikace organovych systémt MedDRA (SOC a frekvence vyskytu).
Tabulka uvadi nezadouci ucinky, které byly hlaSeny v klinickych studiich a/nebo byly zij$tény pfi
pouZiti po registraci.

Frekvence byly hodnoceny podle nasledujici konvence: velmi ¢asté (>1/10); casté (=1/100 az <1/10);
méné Casté (>1/1000 az <1/100); vzacné (=1/10000 az <1/1000); velmi vzacné (<1/10000), neni
znamo (z dostupnych daji nelze urcit).

V kazd¢ skupiné Cetnosti jsou nezddouci u€inky prezentovany v potadi klesajici zavaznosti.

Trida organovych systémi NeZadouci ucinky Frekvence na pacienta

MedDRA

Poruchy krve a lymfatického FIX inhibice / vyvoj inhibitort Neni znamo

systému

Poruchy imunitniho systému Hypersenzitivita Casté

Poruchy nervového systému Bolest hlavy Casté
Zavrat Casté

Poruchy ktize a podkozni tkdn¢ | Vyrazka Casté
Ekzém Méng Casté

Celkové poruchy a reakce v Reakce v misté vpichu Casté

misté aplikace

Popis vybranych nezadoucich ucinkt

V klinické studii u diive nelécenych pacientt byl hlaSen jeden ptipad s vysokym titrem inhibitoru (viz
bod 5.1). Vzhledem k malé databazi neni vyskyt inhibitor uveden.

Pediatricka populace

Ocekava se, ze frekvence, typ a zavaznost nezadoucich ucinki u déti budou stejné jako u dospélych.

HlaSeni podezieni na nezadouci ucinky

HlaSeni podezieni na nezadouci ucinky po registraci lé¢ivého piipravku je dilezité. Umoziuje to
pokracovat ve sledovani poméru piinost a rizik 1é&ivého piipravku. Zadame zdravotnické pracovniky,
aby hlasili podezieni na nezddouci G¢inky prostrednictvim narodniho systému hlaSeni nezadoucich
ucinkd uvedeného v Dodatku V.

4.9 Predavkovani

Nebyly hlaseny zadné ptiznaky pfedavkovéani s ptipravkem IDELVION.

5. FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI
5.1 Farmakodynamické vlastnosti

Farmakoterapeutickd skupina: hemostyptika, hemostatika; krevni koagulacni faktor IX.
ATC kod: B02BD04


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

Mechanismus ucinku

Faktor IX je jednofetézcovy glykoprotein s molekulovou hmotnosti ptiblizné 68 000 daltond. Je to
koagulacni faktor zavisly na vitaminu K a je syntetizovan v jatrech. Faktor IX je aktivovan faktorem
Xla ve vnitini koagulacni draze a komplexem faktor VII/tkaniovy faktor ve vnéjsi draze. Aktivovany
faktor IX v kombinaci s aktivovanym faktorem VIII aktivuje faktor X. Aktivovany faktor X prevadi
protrombin na trombin. Trombin pak pfeméni fibrinogen na fibrin a vytvofi se srazenina. Hemofilie B
je pohlavné vazana dédi¢né porucha srazlivosti krve v disledku snizenych hladin faktoru IX a vede k
velkému krvaceni do kloubi, svali nebo vnitinich organti, at’ uz spontanné nebo v disledku trazu
nebo chirurgického vykonu. Substitucni 1é€bou se zvysuje plazmaticka hladina faktoru IX,

coz umoziuje doc¢asnou korekci nedostatku faktoru a korekcei nachylnosti ke krvaceni.

Je tfeba poznamenat, Ze ABR (ro¢ni mira krvaceni) neni srovnatelnd mezi riznymi koncentraty
faktoru a rznymi klinickymi studiemi.

Albutrepenonacogum alfa je rekombinantni koagulacni faktor IX. ProdlouZeni poloc¢asu
albutrepenonacogum alfa a lepsi systémové expozice (viz bod 5.2) je dosazeno fuzi s rekombinantnim
albuminem. Albumin je pfirodni, inertni proteinovy nosi¢ v plazme s polocasem pitiblizné¢ 20 dnt.
Albutrepenonacogum alfa zlistava neporuseny v obéhu, dokud nedojde k aktivaci faktoru IX, nacez se
albumin $tépi, uvolniuje aktivovany faktor IX (FIXa), kdyZ je to potfeba pro koagulaci.

Obecné informace o klinické u¢innosti a bezpe€nosti

Studie faze 1/2 hodnotila G€innost 1écby a prevence krvacivych ptihod pro rIX-FP u 17 subjekta (ve
véku 13 - 46 let), 13 subjekti v profylaktické skupiné dostavalo tydenni profylaxi s pfipravkem
IDELVION po dobu pfiblizné 11 mesicti a 4 subjekty ve skupiné pouziti pripravku podle potieby
dostavaly pfipravek IDELVION po vyskytu krvacivych ptihod. VSech 85 krvacivych ptihod bylo
uspésné léceno s 1 nebo 2 davkami pripravku IDELVION.

Uginnost ptipravku IDELVION byla hodnocena v oteviené nekontrolované &asti studie faze 2/3, ve
které dostavalo celkem 63 diive lécenych pacientl (PTP = previously treated patients) muZzského pohlavi
ve véku od 12 do 61 let ptipravek IDELVION jednou za 7, 10 a/nebo 14 dni v ramci profylaxe a/nebo
podle potieby v ramci 1écby krvacivych ptihod. VSechny subjekty mély té¢Zkou (hladina FIX <1 %) nebo
sttedné t&zkou (hladina FIX < 2 %) hemofilii B. Ctyficet PTP dostavalo piipravek IDELVION v ramci
profylaxe.

Pacienti, ktefi dostavali profylaktickou 1écbu, zacinali s 35-50 [U/kg jednou tydné. Podskupina
pacientil pfesla na prodlouzené intervaly lécby (kazdych 10 nebo 14 dnti) s doporucenou davkou

75 IU/kg a individualnim nastavenim. 21 PTP ziistalo na prodlouzeném intervalu 14 dnii profylaxe po
celou dobu 1écby 98 az 575 (median 386) dnti. Z téchto subjektd se u 8 (38 %) vyskytlo alespon jedno
krvaceni béhem 14denni profylaxe, zatimco pii profylaxi jednou tydné nedoslo k Zddnému krvaceni.
Primérna celkova rocni mira krvaceni (ABR) pfi 7denni profylaxi s ptipravkem IDELVION byla 0,0
(rozmezi 0-6) pro vSechna krvaceni a pti 14denni profylaxi byla 1,08 (rozmezi 0 - 9,1).

V oteviené prodlouzené studii trvajici az 5 let byla potvrzena dlouhodoba ucinnost a bezpecnost
rutinni profylaktické 1écby. V této studii dostalo celkem 59 PTP > 12let (54 dospélych a 5
dospivajicich) IDELVION jako profylaxi a/nebo jako 1écbu krvacivych epizod na zakladé
potieby.

Pacienti, ktefi dostali profylaktickou 1é¢bu, pokracovali nebo zacali s davkou 35-50 [U/kg jednou
tydné. Podskupina pacientl piesla na prodlouzené lécebné intervaly (kazdych 10, 14 nebo 21 dni)
s doporucenou davkou 75 IU/kg (10 nebo 14 dni) nebo 100 IU/kg (21 dni). Na konci studie 14
PTP (24 %) bylo na sedmidennim intervalu profylaxe, a celkem 11 (19 %), 25 (42 %) resp. 9

(15 %) PTP zistalo na prodlouzeném intervalu profylaxe 10, 14 resp. 21 dnd. V priibéhu studie se
2 PTP (18 %) ve 21dennim rezimu vratili zpét k ¢astéjsimu davkovani z diivodu zvysenych
krvacivych komplikaci. Odhadovand primérma rocni mira krvaceni (ABRs — Annualised Bleeding
Rates) v 7., 14., resp. 21. den profylaxe IDELVIONEM pro vSechna krvaceni byla 1,3 (rozsah 0-
8); 0,9 (rozsah 0-13) resp. 0,3 (rozsah 0-5).



V soucasné dobé jsou k dispozici dostupné informace k podpote prodlouzeného intervalu 1écby,
u nekterych pacientl v§ak mohou byt spojeny se zvySenym rizikem krvaceni ve srovnani s rezimem
jednou tydné.

Profylaxe a kontrola krvaceni u PTP do 12 let

Uginnost ptipravku IDELVION byla hodnocena ve studii faze 3, ve které dostavalo celkem 27 PTP
muzského pohlavi ve véku od 1 do 10 let (median v€ku 6,0 let) s 12 pacienty <6 let ptipravek
IDELVION v ramci profylaxe a kontroly krvacivych pifihod. VSech 27 subjekti dostavalo tydenni
profylaktickou 1écbu pfipravkem IDELVION po primérmou dobu studie 13,1 mésict (9, 18 mésict).

Ze 106 krvacivych ptihod byla vétSina (94; 88,7 %) léCena jednou injekei, 103; 97,2 % bylo 1éceno
1-2 injekcemi. Hemostaticka uc¢innost pfi feSeni krvaceni byla hodnocena jako vyborna nebo dobra u
96 % vsech lécenych krvacivych piihod.

V oteviené prodlouzené studii trvajici az 5 let byla potvrzena dlouhodoba ti€innost a bezpecnost rutinni
profylaktické 1écby. V této studii dostalo celkem 24 PTP < 12let IDELVION jako profylaxi a/nebo jako
1écbu krvacivych epizod na zéklad¢ potieby.

Pacienti, ktefi dostali profylaktickou lécbu zacali s davkou 35-50 IU/kg jednou tydné. Podskupina
pacienti pfesla k prodlouzenym lécebnym intervalim (kazdych 10 nebo 14 dni) s doporucenou davkou
75 TU/kg. Na konci studie 17 PTP (71 %) bylo na sedmidennim intervalu profylaxe a celkoveé 3 (12 %)
resp. 4 (17 %) PTP zlstalo na prodlouzeném intervalu profylaxe 10 resp. 14 dn@. V prub¢chu studie se 4
PTP (50 %) ve 14dennim rezimu vratili zpét k CastéjSimu davkovani z diivodu zvySenych krvacivych
komplikaci. Odhadovana primérné ro¢ni mira krvaceni (ABRs) pifi 7dennim resp. 14dennim rezimu
profylaxe s IDELVIONEM pro vSechna krvaceni byla 2,0 (rozsah 0-14) resp. 5,6 (rozsah 0-8).

Perioperacni opatfeni

Bezpecnost a ti€innost v perioperacnim obdobi byly hodnoceny ve dvou hlavnich klinickych studiich
faze 3 a v dlouhodobé prodlouzené studii. "Per-protocol" analyza ucinnosti zahrnuje 30 operaci
provedenych u 21 pacienti ve v€ku od 5 do 58 let, kteti podstoupili vEtsi ¢i mensi chirurgické ¢i
stomatologické vykony nebo jiné chirurgické invazivni procedury. Davkovani bylo individualizované
na zakladé PK pacienta a klinické odpovédi na 1écbu. Jedna preoperacni bolusova injekce v rozsahu 14
az 163 1U/kg byla pouzita u 96,7 % (n = 29) operaci. Hemostaticka G¢innost byla hodnocena jako
vynikajici nebo dobra ve vSech hodnocenych vykonech. Béhem 14denniho postopera¢niho obdobi
pacienti dostali mezi 0 a 11 infuzemi a celkové davky byly v rozmezi od 0 do 444 [U/kg.

Diive nelé€eni pacienti (Previously untreated patients = PUP)

Bezpecnost a ucinnost ptipravku IDELVION byla hodnocena v multicentrické oteviené klinické studii
s 12 dfive neléCenymi détskymi pacienty (PUP) s hemofilii B (<2 % endogenni aktivity FIX), z nichz
11 bylo ve vé€kovém rozmezi 0 az 1 rok. Medidn poctu expozi¢nich dnd (ED) byl 50 (rozmezi 22 az
146 ED) a 8 PUP doséahlo >50 ED béhem obdobi 1é€by podle potieby, profylaxe, chirurgického zakroku
a PK.

Vsech 12 PUP dostavalo rutinni profylaxi, pficemz 11 z nich dostavalo 7denni rezim. Celkovy median
doby podavani profylaxe byl 11,5 mésice (rozmezi: 3,1 az 32,3 mésicti). U 9 PUP na 7dennim rezimu
profylaxe s > 6 mésici lécby byl medidn ro¢ni miry vyskytu krvaceni (ABR) 1,16 (rozmezi 0 az 3,1).
Pét z 9 PUP mélo ABR 0. Median mési¢ni davky byl 195,9 IU/kg (rozmezi 171,8 az 215,6 IU/kg) v
rezimu 7denni profylaxe (n=9).

Pé&t pacientil dostavalo pted profylaxi 1écbu podle potieby po rizn€ dlouhou dobu, pfi¢emz pocet ED se
pohyboval od 1 do 4.

Z 37 krvacivych ptihod pozorovanych u 10 PUP ve vSech obdobich studie bylo 94 % tspésné zvladnuto
1 nebo 2 infuzemi.

5.2 Farmakokinetické vlastnosti

Dospéla populace

Farmakokinetika ptipravku IDELVION byla hodnocena po intraven6zni injekci jednorazové davky
25, 50 a 75 IU/kg. Parametry PK po jednorazové injekci 50 a 75 1U/kg ptipravku IDELVION (viz
tabulka nize) byly zaloZeny na aktivité faktoru IX v plazmég, méfeno jednostupiiovym testem
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srazlivosti. Primérna aktivita faktoru IX v den 7 resp. den 14 byla 13,76 % resp. 6,10 % po
jednorazové davee 50 [U/kg ptipravku IDELVION. Opakovana hodnoceni PK po dobu az 30 tydnt
prokazala stabilni farmakokineticky profil a ptirtistkova recovery byla v pribéhu casu stala.

V cilenych klinickych studiich pro dosazeni kontroly nad krvacenim pfi profylaxi byly pozorovany
minimalni hladiny 5-10 %. PK simulace naznacuji, Ze ¢as k dosazeni 5 % aktivity FIX v plazmé po
jednorazové injekcei 50 [U/kg ptipravku IDELVION byl 12,5 dne pro dospélé.

Farmakokinetické parametry u pacienti s téZkou hemofilii (medidn (min, max)) po jedné injekci
50 IU/kg piipravku IDELVION u dospélych

PK parametry 5?nl=[21/21;g
%ﬁja/dl)/(IU/kg) LIS O86: 150
(CI?JH/X:ﬂ) 62,7 (40,5; 87,0)
3151(1:%) 6638 (2810; 9921)
I(Ehl)iminace tin 95,3 (51,5; 135,7)
(CH%Wkg) 0,875 (0,748; 1,294)

a= korigované na vychozi hodnoty

IR = pfirtstkova recovery; AUC = plocha pod kiivkou aktivity faktoru IX; CL = clearance upravena podle
télesné hmotnosti; Eliminace t;» = elimina¢ni polocas
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Pediatricka populace

Farmakokinetické parametry ptipravku IDELVION byly hodnoceny u dospivajicich (ve véku 12 az
<18 let) a kojencii a déti (ve véku 1 az <12 let) po intravendzni injekci jednorazové davky 50 IU/kg.
PK parametry (uvedené nize) byly odhadnuty na zéklad¢ aktivity faktoru IX v plazm¢ v prib&hu
casového profilu, méfené jednostupniovym testem srazlivosti.

Srovnani farmakokinetickych parametri pripravku IDELVION u déti (medidn (min, max)) po
jedné injekei 50 IU/kg pripravku IDELVION

1 az <6 let 6 az <12 let 12 az <18 let
PK Paramety (n=12) (n=15) (n=5)
IR
(TU/d1)/(TU/kg) 0,968 (0,660; 1,280) 1,07 (0,70; 1,47) 1,11 (0,84; 1,61)
Cmax 2
(IU/d1) 48,2 (33,0; 64,0) 50,5 (34,9; 73,6) 55,3 (40,5; 80,3)
AUCO»inf
(h*IU/dl) 4301 (2900; 8263) 4718 (3212; 7720) 4804 (2810; 9595)
Eliminace ti;
(h) 86,2 (72,6; 105,8) 89,3 (62,1; 123,0) 88,8 (51,5; 130,0)
CL
(ml/h/kg) 1,16 (0,61; 1,72) 1,06 (0,65; 1,56) 1,04 (0,52; 1,67)

a= korigované na vychozi hodnoty

IR = pfirtstkova recovery; AUC = plocha pod kiivkou aktivity faktoru IX; CL = clearance upravend podle
télesné hmotnosti; Eliminace t;» = elimina¢ni polocas

V cilenych klinickych studiich pro dosazeni kontroly nad krvacenim pfi profylaxi byly pozorovany
minimalni hladiny 5-10 %.

PK simulace naznacuje, ze ¢as k dosazeni 5 % aktivity FIX v plazmé po jednorazové injekci 50 IU/kg
ptipravku IDELVION je 7 dnti pro 1- <6 let, 9 dnil pro 6- <12 let a 11 dnti pro 12- <18 let véku).

5.3 Predklinické udaje vztahujici se k bezpe¢nosti

Predklinické idaje neodhalily zadné zvlastni riziko pro ¢loveka na zakladé konvenénich
farmakologickych studii bezpecnosti, toxicity po jednordzovém a opakovaném podani, genotoxicity,
trombogenicity a lokalni snasenlivosti.

Studie karcinogenity a reprodukéni toxicity nebyly provedeny.

6. FARMACEUTICKE UDAJE
6.1 Seznam pomocnych litek

PréaSek:
dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sacharéza, kyselina chlorovodikova (na upravu pH).

Rozpoustédlo:
Voda pro injekci

6.2 Inkompatibility
Vzhledem k absenci studii kompatibility, tento pfipravek nesmi byt smichén s jinymi léky.

Pouzivejte pouze dodané injekcni sady, protoze v diisledku adsorpce lidského koagulacniho faktoru IX
na vnitini povrchy nékterych injek¢nich zatizeni mize dojit k selhani 1écby.
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6.3 Doba pouZitelnosti

3 roky

Po rekonstituci byla prokazéna chemicka a fyzikalni stabilita pro pouziti béhem 8 hodin pfi 2 - 25 °C.
Z mikrobiologického hlediska ma byt ptipravek pouzit okamzité. Neni-li pouZzit okamzité, doba a
podminky uchovavani pted pouzitim jsou v odpovédnosti uzivatele.

6.4 Zv1astni opatieni pro uchovavani

Uchovavejte pfi teploté do 25 °C.

Chraiite pfed mrazem. Uchovavejte injek¢ni lahvicku v krabicce, aby byl pfipravek chranén pred
svétlem.

Podminky uchovéavani tohoto 1é¢ivého ptipravku po jeho rekonstituci jsou uvedeny v bodé¢ 6.3.
6.5 Druh obalu a obsah baleni

IDELVION 250 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Prasek (250 IU) v 6ml injek¢ni lahvicee (sklo tridy I) se zatkou (brombutylova pryz), vickem (plast) a
uzavérem (hlinik).

2,5 ml rozpoustédla v injekeni lahvicce (sklo tfidy I) se zatkou (brom- nebo chlorbutylova pryz),
vickem (plast) a uzavérem (hlinik).

IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Prasek (500 IU) v 6ml injek¢ni lahvicee (sklo tridy I) se zatkou (brombutylova pryz), vickem (plast) a
uzavérem (hlinik).

2,5 ml rozpoustédla v injekeni lahvicce (sklo tfidy I) se zatkou (brom- nebo chlorbutylova pryz),
vickem (plast) a uzaveérem (hlinik).

IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Prasek (1000 IU) v 6ml injek¢ni lahvicce (sklo tiidy 1) se zatkou (brombutylova pryz), vickem (plast)
a uzavérem (hlinik).

2,5 ml rozpoustédla v injek¢ni lahvicee (sklo tfidy I) se zatkou (brom- nebo chlorbutylova pryz),
vickem (plast) a uzaveérem (hlinik).

IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Prasek (2000 IU) v 10ml injek¢ni lahvicee (sklo tfidy I) se zatkou (brombutylova pryz), vickem (plast)
a uzavérem (hlinik).

5 ml rozpoustédla v injekeni lahvicce (sklo tfidy I) se zatkou (brom- nebo chlorbutylova pryz), vickem
(plast) a uzaveérem (hlinik).

IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Prasek (3500 IU) v 10ml injek¢ni lahvicee (sklo tfidy I) se zatkou (brombutylova pryz), vickem (plast)
a uzavérem (hlinik).

5 ml rozpoustédla v injekeni lahvicce (sklo tfidy I) se zatkou (brom- nebo chlorbutylova pryz), vickem
(plast) a uzaveérem (hlinik).
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Velikosti baleni
Jedno baleni obsahuje:

IDELVION 250 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeéni lahvicku s 2,5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeéni lahvicku s 2,5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni néplast

IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeéni lahvicku s 2,5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednordzovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeéni lahvicku s 5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeni lahvicku s 5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekenti stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

Na trhu nemusi byt vSechny velikosti baleni.
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6.6 Zvl1astni opatieni pro likvidaci pripravku a pro zachazeni s nim

VSeobecné pokyny

- Rekonstituovany roztok ma byt ¢iry nebo slabé opalizujici, zluty az bezbarvy. Po
filtraci/natahnuti (viz dale) ma byt rekonstituovany piipravek pred aplikaci vizualné
zkontrolovan, zda neobsahuje ¢astice nebo nezménil zbarveni.

- Nepouzivejte roztoky, které jsou zakalené nebo obsahuji usazeniny.

- Rekonstituce a natahnuti roztoku se musi provadét za aseptickych podminek.
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Rekonstituce

Ptived’te rozpoustédlo na pokojovou teplotu (pod 25 °C). Ujistéte se, ze vyklapéci uzavery injekénich
lahvicek s ptipravkem IDELVION a rozpoustédlem byly odstranény a zatky byly oSetfeny
antiseptickym roztokem a nechaly se vysusit pfed otevienim baleni Mix2 Vial.

1. Oteviete Mix2Vial sloupnutim vicka.
Nevytahujte Mix2Vial z blistru!

2. Postavte injek¢ni lahvicku s rozpoustédlem na
rovny a Cisty povrch a pevné ji drzte. Uchopte
Mix2Vial spolecné s blistrem a zatlacte hrot
konce modrého adaptéru primo doli ptes zatku
injekéni lahvicky s rozpoustédlem.

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

4. Postavte injekéni lahvi¢ku pripravku
IDELVION na rovny a pevny povrch. Otocte
injek¢ni lahvicku s rozpoustédlem a pfipojenym
setem Mix2Vial dnem nahoru a zatlacte hrot
priithledného konce adaptéru rovné doli pres
zatku injeke¢ni lahvicky ptipravku IDELVION.
Rozpoustédlo automaticky pretece do injekéni
lahvicky piipravku IDELVION.

5. Uchopte jednou rukou ¢ast setu Mix2Vial na
injekeéni lahviccee ptipravku IDELVION a druhou
rukou uchopte ¢ast setu na injekéni lahvicce

s rozpoustédlem a odSroubovanim proti sméru
hodinovych rucicek rozd¢€lte opatrné set na dvé
casti.

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

6. Injekeni lahvicku s pfipojenym prihlednym

& adaptérem jemné otacejte, dokud se piipravek

= IDELVION uplné nerozpusti. Injekéni lahvickou

L netfepejte.

6

‘ 7. Nasajte vzduch do prazdné sterilni injekéni
stiikacky. Zatimco je injek¢ni lahvicka ptipravku
IDELVION dnem dold, spojte injek¢ni stiikacku s

| koncovkou Luer Lock soupravy Mix2Vial

s Sroubovanim ve sméru hodinovych rucicek.
Vstiiknéte vzduch do injek¢ni lahvicky pfipravku

% IDELVION.
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Natazeni a podani

8. OtocCte systém dnem vzhtliru a soucasné drzte
pist injekeni stiikacky stlaceny. Natahnéte roztok
do injekeni stiikacky pomalym vytahovanim

pistu.

—
o0

uchopte pevné valec stiikacky (pist smétuje stale
doltt) a odpojte prihledny adaptér setu Mix2Vial
od injekénti stiikacky odSroubovanim proti sméru

Q hodinovych rugicek.
9

Je tfeba dbat na to, aby se Zadna krev nedostala do injekéni stiikacky s ptipravkem, protoze je zde
nebezpeci, Ze by se mohla srazet krev v injek¢ni stfikacce a srazenina fibrinu by mohla byt podana
pacientovi.

% 9. Po natdhnuti roztoku do injekéni stiikacky

Rekonstituovany roztok ptipravku IDELVION se nesmi fedit.

Rekonstituovany roztok se ma podavat pomalou intravendzni injekci. Rychlost podani mé byt urcena
komfortem pacienta, a to maximaln¢ do 5 ml/min.

Veskery nepouzity 1é¢ivy ptipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky.

7. DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Str. 76
35041 Marburg
Némecko

8.
REGISTRACNI CISLO(A)

EU/1/16/1095/001
EU/1/16/1095/002
EU/1/16/1095/003
EU/1/16/1095/004
EU/1/16/1095/009
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9. DATUM PRVNi REGISTRACE/PRODLOUZENI REGISTRACE

Datum prvni registrace: 11. kvétna 2016
Datum posledniho prodlouzeni registrace: 4. inora 2021

10. DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém ptipravku jsou k dispozici na webovych strankdch Evropské
agentury pro 1é¢ivé pripravky http://www.ema.europa.cu
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PRILOHA 11

VYROBCE BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCE
ODPOVEDNY ZA PROPOUSTENI SARZI

PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI
DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
PODMINKY NEBO OMEZENI S OHLEDEM NA

BEZPECNE A UCINNE POUZIVANI LECIVEHO
PRiPRAVKU
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A. VYROBCE BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCE ODPOVEDNY ZA
PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce biologické 1é¢ivé latky

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

Némecko

Nazev a adresa vyrobce odpovédného za propousténi Sarzi

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

Némecko

B. PODMINKY NEBO OMEZEN{ VYDEJE A POUZITI

Vydej [é¢ivého pripravku je vazan na Iékaisky pfedpis s omezenim (viz ptiloha I: Souhrn tidaji o
ptipravku, bod 4.2).

C. DALSi PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE

. Pravidelné aktualizované zpravy o bezpecnosti (PSUR)

Pozadavky pro predkladani PSUR pro tento 1éCivy ptipravek jsou uvedeny v seznamu

referencnich dat Unie (seznam EURD) stanoveném v ¢l. 107c odst. 7 smérnice 2001/83/ES a
jakekoli nésledné zmeény jsou zvetejnény na evropském webovém portalu pro 1é¢ivé pripravky.

D. PODMINKY NEBO OMEZENI S OHLEDEM NA BEZPECNE A UCINNE POUZIVANI
LECIVEHO PRIPRAVKU

. Plan Fizeni rizik (RMP)

Drzitel rozhodnuti o registraci (MAH) uskutecni pozadované ¢innosti a intervence v oblasti
farmakovigilance podrobné¢ popsané ve schvaleném RMP uvedeném v modulu 1.8.2 registrace a
ve veskerych schvéalenych naslednych aktualizacich RMP.

Aktualizovany RMP je tfeba predlozit:
¢ na zadost Evropské agentury pro 1é¢ivé ptipravky,
e pii kazdé zmeéné systému fizeni rizik, zejména v disledku obdrzeni novych informaci, které
mohou vést k vyznamnym zméndm poméru piinost a rizik, nebo z diivodu dosazeni
vyzna¢ného milniku (v rdmci farmakovigilance nebo minimalizace rizik).
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PRILOHA 111

OZNACENI NA OBALU A PRIBALOVA INFORMACE
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A. OZNACENI NA OBALU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka 250 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

IDELVION 250 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagulacni faktor IX)

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Albutrepenonacogum alfa 250 IU (100 IU/ml po rekonstituci)

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpoustédlo: voda pro injekci

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

prasek a rozpoustédlo pro injekeni roztok

1 injekeéni lahvicka s praskem: albutrepenonacogum alfa 250 U
1 injekeni lahvicka s 2,5 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouZitim si prectcte piibalovou informaci.
Intravenozni podani.

6. ZVLASTNi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte pfi teploté do 25 °C. Chraiite pred mrazem.
Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl ptipravek chranén pred svétlem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/001

13. CiISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

IDELVION 250 IU

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC
SN
NN
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s praskem 250 TU

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

IDELVION 250 IU prések pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa
Intraven6zni podani

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s rozpousStédlem 2,5 ml

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda pro injekci

| 2. ZPUSOB PODANI

|3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

2,5 ml

6. JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka 500 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

IDELVION 500 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagulacni faktor IX)

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Albutrepenonacogum alfa 500 IU (200 IU/ml po rekonstituci)

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpoustédlo: voda pro injekci

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

1 injekeni lahvicka s praskem: albutrepenonacogum alfa 500 IU
1 injekeni lahvicka s 2,5 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunkéni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouZitim si prectcte piibalovou informaci.
Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte pfi teploté do 25 °C. Chraiite pred mrazem.
Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl ptipravek chranén pred svétlem.

10. ZVLASTNi OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/002

13. CiISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

IDELVION 500 IU

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC
SN
NN
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s praskem 500 1U

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

IDELVION 500 IU prések pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa
Intraven6zni podani

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s rozpoustédlem 2,5 ml

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda pro injekci

| 2. ZPUSOB PODANI

|3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

2,5 ml

6. JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka 1000 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

IDELVION 1000 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagulacni faktor IX)

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Albutrepenonacogum alfa 1000 IU (400 IU/ml po rekonstituci)

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpoustédlo: voda pro injekci

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

prasek a rozpoustédlo pro injekeni roztok

1 injeke¢ni lahvicka s praskem: albutrepenonacogum alfa 1000 [U
1 injekeni lahvicka s 2,5 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pted pouZitim si prectéte piibalovou informaci.
Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNi UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST
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EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte pfi teploté do 25 °C. Chraiite pred mrazem.
Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl ptipravek chranén pred svétlem.

10. ZVLASTNi OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/003

13. CiISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

IDELVION 1000 TU

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC
SN
NN
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s praskem 1000 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

IDELVION 1000 IU prasek pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa
Intraven6zni podani

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s rozpoustédlem 2,5 ml

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda pro injekci

| 2. ZPUSOB PODANI

|3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

2,5 ml

6. JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka 2000 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

IDELVION 2000 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagulacni faktor IX)

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Albutrepenonacogum alfa 2000 IU (400 IU/ml po rekonstituci)

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpoustédlo: voda pro injekci

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

prasek a rozpoustédlo pro injekeni roztok

1 injeke¢ni lahvicka s praskem: albutrepenonacogum alfa 2000 [U
1 injekeni lahvicka s 5 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pted pouZitim si prectéte piibalovou informaci.
Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNi UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte pii teploté do 25 °C. Chraiite pred mrazem.
Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl ptipravek chranén pred svétlem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/004

13. CiISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

IDELVION 2000 TU

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC
SN
NN
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s praskem 2000 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

IDELVION 2000 IU prasek pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa
Intraven6zni podani

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

| 4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s rozpoustédlem S ml

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda pro injekci

| 2. ZPUSOB PODANI

|3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

5 ml

6. JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka 3500 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

IDELVION 3500 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekeni roztok
albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagula¢ni faktor IX)

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Albutrepenonacogum alfa 3500 IU (700 IU/ml po rekonstituci)

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpoustédlo: voda pro injekcei

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

1 injeke¢ni lahvicka s praskem: albutrepenonacogum alfa 3500 TU
1 injeke¢ni lahvicka s 5 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pted pouzitim si prectéte ptibalovou informaci.
Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

7.  DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

39




8. POUZITELNOST

EXP

9.  ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte pfi teploté do 25 °C. Chraiite pred mrazem.
Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl ptipravek chranén pred svétlem.

10. ZVLASTNiI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/009

13. CiISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16.  INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

IDELVION 3500 TU

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC
SN
NN
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s praskem 3500 IU

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

IDELVION 3500 IU prasek pro injekéni roztok
albutrepenonacogum alfa
Intraven6zni podani

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

Injekéni lahvicka s rozpoustédlem S ml

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda pro injekci

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

5 ml

6. JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka s aplika¢ni soupravou (vniti'ni krabi¢ka)

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Aplikacni souprava

| 2. ZPUSOB PODANI

3.  POUZITELNOST

EXP

4. CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6. JINE

CSL Behring
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B. PRIBALOVA INFORMACE
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Pribalova informace: informace pro uzZivatele

IDELVION 250 IU prasSek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
IDELVION 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekcéni roztok
IDELVION 1000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
IDELVION 2000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
IDELVION 3500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

albutrepenonacogum alfa (rekombinantni koagulacni factor 1X)

Prectéte si pozorné celou pribalovou informaci dfive, nezZ za¢nete tento pripravek pouZivat,

protoZe obsahuje pro Vis dilezité udaje.

. Ponechte si ptibalovou informaci pro ptipad, ze si ji budete pottebovat ptecist znovu.

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

. Tento ptipravek byl pfedepsan 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 Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich uc¢inkd, sdélte to svému lékafi, 1€karnikovi
nebo zdravotni sestfe. Stejn¢ postupujte v piipadé jakychkoli nezaddoucich ucinki, které nejsou
uvedeny v této piibalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této piibalové informaci

Co je ptipravek IDELVION a k ¢emu se pouziva

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

Mozné nezadouci ucinky

Jak ptipravek IDELVION uchovavat

Obsah baleni a dalsi informace

A e

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

Ptipravek IDELVION je l1éCivy pripravek k 1é€bé hemofilie, ktery nahrazuje pfirozeny (koagulacni)
faktor IX na srdZeni krve. Léciva latka piipravku IDELVION je albutrepenonakog alfa
(rekombinantni fuzni 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, Ze jejich krev neni srazena tak rychle, jak je tteba a zvySuje se sklon ke krvaceni. Pfipravek
IDELVION funguje jako néhrada faktoru IX u pacienttl s hemofilii B, ktera umozni srazeni jejich
krve.

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

pacientil vSech v€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 p¥ipravek IDELVION pouzZivat

Nepouzivejte pripravek IDELVION

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

e Jestlize jste alergicky(d) na kfecci proteiny.

Upozornéni a opatieni

Dtrazné se doporucuje zaznamenat ndzev a ¢islo Sarze pii kazdém pouziti ptipravku IDELVION, aby
byla zajisténa sledovatelnost pouzitych ptipravki a jejich Sarzi.
Pted pouzitim ptipravku IDELVION se porad’te se svym lékafem, Iékarnikem nebo zdravotni sestrou.

. Jsou mozné alergické reakce (precitlivélost). Pripravek obsahuje stopy kiecCich proteini (viz
také "Nepouzivejte IDELVION"). Objevi-li se pfiznaky alergickych reakci, okamzité
prestaiite pouZivat tento pripravek a kontaktujte svého lékare nebo zdravotnické zafizeni,
kde jste 1é¢eni. Lékar Vas ma informovat o ¢asnych znamkach hypersenzitivnich reakei.
Patfi mezi né vyrazka, generalizovand kozni vyrazka, pocit tize na hrudi, duSnost, nizky krevni
tlak (hypotenze) a anafylaxe (zdvazna alergicka reakce, kterd zptisobuje zdvazné potize s
dychanim, nebo zavrat).

. Vzhledem k riziku alergickych reakci s faktorem IX, Vase prvni podéni ptipravku IDELVION
ma byt provedeno pod Iékatskym dohledem, kde je mozno poskytnout fadnou lékatskou péci
pro alergické reakce.

. Tvorba inhibitori (neutralizacnich protilatek) je znamou komplikaci, ktera byla hlaSena béhem
1écby piipravkem IDELVION. Inhibitory zastavi spravné fungujici 1é¢bu. Pokud krvaceni s
ptipravkem IDELVION neni kontrolovéno, ihned informujte svého 1ékate. Mate byt pravidelné
monitorovan(a) na rozvoj inhibitort.

. Pokud trpite onemocnénim jater nebo srdecnim onemocnénim nebo pokud jste v nedavné dobé
mél(a) velky chirurgicky vykon, informujte svého 1ékate, protoze je zde zvySené riziko
komplikaci srazeni krve (koagulace).

. Pokud potiebujete centralni Zilni ptistup (CVAD) pro injekcei ptipravku IDELVION, ma byt
lékatem zvazeno riziko komplikaci v€etné mistnich infekci, bakterii v krvi (bakteriemie) a
vytvateni krevnich sraZenin v cévach (trombdza) v mist¢ zavedeni katétru.

DalSi 1é¢ivé pripravky a pripravek IDELVION
. Informujte svého 1ékate nebo 1ékarnika o vSech lécich, které uzivate, které jste v nedavné dobé
uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Téhotenstvi, kojeni a plodnost

. Pokud jste t€hotna nebo kojite, domnivate se, ze mizete byt t€hotna, nebo planujete otehotnét,
porad’te se se svym lékatem nebo 1ekarnikem diive, nez zacnete tento ptipravek pouzivat.

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

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

Piipravek IDELVION obsahuje sodik

Tento pripravek obsahuje az 8,6 mg sodiku (hlavni slozka kuchyniské soli) v jedné injek¢ni lahvicce.
To dopovida 0,4 % doporuceného maximalniho denniho ptijmu sodiku potravou pro dospélého.
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3. Jak se pripravek IDELVION pouziva

Vase 1écba ma byt zahdjena a sledovéna lékatem, ktery ma zkuSenosti s 1é€bou poruch krevni
srazlivosti. Vzdy pouzivejte tento pripravek presné podle pokynt svého lékare. Pokud si nejste
jisty(4), porad’te se se svym lékafem.

Lékar vypocte davku piipravku IDELVION, kterou potiebujete. Mnozstvi ptipravku IDELVION,
které musite dostat, a délka lécby zavisi na:

o zavaznosti onemocnéni

. misté a intenzité krvaceni

. Vasem zdravotnim stavu a reakci
. Vasi télesné hmotnosti

IDELVION se podava jako injekce do Zily (intravendzné, i.v.) po rekonstituci prasku v poskytnutém
rozpoustédle lékafem nebo zdravotni sestrou. Vy nebo n€kdo jiny mtize také podavat IDELVION jako
1.v. injekci, ale pouze po fadném proskoleni.

Jestlize jste pouzil(a) vice pfipravku IDELVION, nez jste mél(a)
Prosim, kontaktujte okamzité svého 1ékate, pokud jste si aplikoval(a) vice ptipravku IDELVION nez
Vam doporucil 1ékafr.

Jestlize jste prestal(a) pouzivat ptipravek IDELVION
Nepftestavejte pouzivat ptipravek IDELVION bez konzultace s 1ékatem.

Rekonstituce a podani

VSeobecné pokyny:

. Prasek se musi rozpustit v rozpoustédle (tekuting) a natdhnout z injek¢ni lahvicky, pticemz 1é€ivy
pripravek musi zlstat sterilni (bez choroboplodnych zarodki). Lékai Vam ukaze, jak ptipravit
roztok a jak spravné natdhnout roztok z injek¢ni lahvicky.

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

. Roztok mé byt Ciry nebo slabé opalizujici, Zluty az bezbarvy, to znamend, Ze mize drobnymi
casteCkami rozptylovat svétlo, ale nesmi obsahovat zddné viditelné castice. Po filtraci nebo
natazeni (viz déle) se roztok pied pouzitim zkontroluje zrakem. NepouZivejte zakaleny roztok,
nebo roztok obsahujici vlocky nebo ¢astice.

. Veskery nepouzity 1é¢ivy ptipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky a podle pokynt l¢kafte.

Rekonstituce

Privéd’te neoteviené injekeni lahvicky s praskem piipravku IDELVION a rozpoustédlem na
pokojovou nebo télesnou teplotu. Toto miiZzete udé€lat bud’ ponechanim injekénich lahvicek pii
pokojové teploté piiblizn€ 1 hodinu, nebo zahfatim injekcnich lahvicek v rukach po dobu nékolika
minut. Injekéni lahvicky NESMITE vystavit pfimému zdroji tepla. Injekéni lahvicky nesmi byt ohiaté
na teplotu prevysujici teplotu lidského téla (37 °C).

Opatrné odstraiite ochranna vicka z injek¢nich lahvicek, ocistéte odkryté gumové zatky tamponem

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

2. Postavte injekéni lahvicku s rozpoustédlem
na rovny a Cisty povrch a pevné ji drzte. Uchopte
Mix2Vial spolecné s blistrem a zatlacte hrot
konce modrého adaptéru primo doli ptes zatku
injekéni lahvicky s rozpoustédlem.

3. Opatmné odstraiite blistr ze soupravy Mix2Vial
tak, Ze ho drzite za okraj a tdhnete svisle nahoru.
Presvédcte se, Ze jste vytahli jen blistrovy obal,
nikoli soupravu Mix2 Vial.

4. Postavte injeké¢ni lahvicku pripravku
IDELVION na rovny a pevny povrch. Otocte
injekeéni lahvicku s rozpoustédlem a pfipojenym
setem Mix2Vial dnem nahoru a zatlacte hrot
priihledného konce adaptéru rovné doli pres
zatku injekeni lahvicky ptipravku IDELVION.
Rozpoustédlo automaticky pretece do injekéni
lahvicky piipravku IDELVION.

5. Uchopte jednou rukou ¢ast setu Mix2Vial
uchycenou na injekéni lahvicee piipravku
IDELVION a druhou rukou uchopte cast setu
uchycenou na injek¢ni lahvicce s rozpoustédlem
a odsroubovanim proti sméru hodinovych rucicek
rozdélte opatrné set na dvé ¢asti.

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

6. Injekeni lahvicku s pfipojenym prihlednym
adaptérem jemné otacejte, dokud se piipravek
IDELVION uplné nerozpusti. Injek¢ni lahvickou
netfepejte.

)

7. Nasajte vzduch do prazdné sterilni injekéni
stiikacky. Zatimco je injek¢ni lahvicka ptipravku
IDELVION dnem dold, spojte injek¢ni stitkacku s
koncovkou Luer Lock soupravy Mix2Vial
Sroubovanim ve sméru hodinovych rucicek.
Vstiiknéte vzduch do injek¢ni lahvicky ptipravku
IDELVION.
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Natazeni a podani

8. OtocCte systém dnem vzhtiru a soucasné drzte
pist injekeni stiikacky stlateny. Natahnéte roztok
do injekeni stiikacky pomalym vytahovanim

pistu.

—
o0

uchopte pevné valec stiikacky (pist smétuje stale
doltr) a odpojte prihledny adaptér setu Mix2Vial
od injekénti stiikacky odSroubovanim proti sméru

Q hodinovych rugicek.
9

Pouzijte venepunkéni set (set pro injekcei do zily) dodavany spolu s ptipravkem, zaved'te jehlu do zily.
Nechte protékat krev zpét na konec hadicky. Pfipojte stiikacku na uzavieny konec venepunkcni
soupravy se zavitem. Podadvejte rekonstituovany roztok pomalu (jak je to pohodlné pro Vis,
maximalné do 5 ml/min) do Zily podle pokynt ziskanych od lékafe. Dévejte pozor, aby se do naplnéné
injekeni stiikacky nedostala zadna krev.

% 9. Po natazeni roztoku do injekéni stiikacky

Pozorujte se, zda se u Vas nevyskytnou jakékoli nezddouci ucinky. Pokud se vyskytnou jakékoli
nezadouci uc€inky, které mohou souviset s poddnim piipravku IDELVION, injekci musite pterusit (viz
téz body 2 a 4).

Mate-li jakékoli dalsi otazky, tykajici se pouzivani tohoto ptipravku, zeptejte se svého lékare,
lékarnika nebo zdravotni sestry.

4.  Mozné nezadouci ucinky

Podobné jako vSechny léky miiZze mit i tento piipravek nezaddouci ucinky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Kontaktujte prosim ihned svého lékare:
. pokud si vS§imnete priznaki alergickych reakci (viz niZe uvedenych)
. pokud si vS§imnete, Ze 1é¢ivy pripravek prestane spravné uc¢inkovat

Nésledujici nezaddouci ucinky byly pozorovany u ptipravki s faktorem IX:

° Hypersenzitivni reakce alergického typu jsou mozné (¢asté) a mohou zahrnovat nasledujici
ptiznaky: koptivka, kozni vyrazky (generalizovana kopftivka), tlak na hrudi, sipot, nizky krevni
tlak (hypotenze) a anafylaxe (zdvazna reakce, ktera zptsobuje vazné potize s dychanim a
zavrat’). Pokud k tomu dojde, okamzit€ piestaiite pouzivat tento 1¢k a kontaktujte svého lékarte.

. Inhibitory: 1€k pfestane spravné fungovat (pokracujici krvaceni). Mlize se vyvinout inhibitor
(neutralizacni protilatka) proti faktoru IX (frekvence neni znama), v takovém piipad¢ nebude
faktor IX spravné fungovat. Pokud se toto stane, prestatite pouzivat tento 1€k a kontaktujte
svého lékare.
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Nésledujici nezddouci ucinky byly €éasto pozorovany u ptipravku IDELVION (mohou postihnout az
1 z 10 pacientl):

. Bolest hlavy

. Reakce v misté vpichu
. Zavrat

. Vyréazka

Nésledujici nezddouci ucinky se objevily méné ¢asto (mohou postihnout az 1 ze 100 pacienti):
. Ekzém

. NeZadouci ucinky u déti a dospivajicich
Ocekavané nezadouci t€inky u déti budou stejné jako u dospélych.

Hl4Seni nezadoucich ucinki

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich t€inkd, sdélte to svému lékati, zdravotni sestfe nebo
I¢karnikovi. Stejn€ postupujte v piipadé jakychkoli nezadoucich u¢inkda, které nejsou uvedeny v této
ptibalové informaci. Nezddouci Gi€inky miiZete hlésit také pfimo prostfednictvim nérodniho systému
hlaseni nezadoucich u¢inkd uvedeného v Dodatku V. NahlaSenim nezadoucich uc¢inkli mizete prispet
k ziskani vice informaci o bezpec¢nosti tohoto piipravku.

5. Jak pripravek IDELVION uchovavat

Uchovavejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

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

Chrarite pfed mrazem.

Uchovavejte injekeéni lahvicku v krabicce, aby byl pfipravek chranén pred svétlem.
Rekonstituovany ptipravek je nutné prednostné pouzit okamzite.

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

6. Obsah baleni a dalsi informace
Co pripravek IDELVION obsahuje

Lécivou latkou je:

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

500 IU v injekeni lahviccee, po rekonstituci s 2,5 ml vody pro injekci roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 200 [U/ml.

1000 IU v injekeni lahvicee, po rekonstituci s 2,5 ml vody pro injekei roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 400 [U/ml.

2000 IU v injekéni lahvicee, po rekonstituci s 5 ml vody pro injekci roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 400 [U/ml.

3500 IU v injekeni lahvicee, po rekonstituci s 5 ml vody pro injekci roztok obsahuje
albutrepenonacogum alfa 700 IU/ml.

Dal$imi pomocnymi latkami jsou:

dihydrat natrium-citratu, polysorbat 80, mannitol, sachardéza a kyselina chlorovodikova (na upravu pH)
Viz posledni odstavec bodu 2.

Rozpoustédlo: voda pro injekcei
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Jak pripravek IDELVION vypada a co obsahuje toto baleni

Ptipravek IDELVION je svétle zluty az bily prasek a je dodavan s vodou pro injekei jako
rozpoustédlem.

Rekonstituovany roztok ma byt ¢iry az lehce opalizujici, Zluty az bezbarvy, to znamena, Ze mize
drobnymi ¢asteCkami rozptylovat svétlo, ale nesmi obsahovat zadné viditelné ¢éstice.

Velikosti baleni

Jedno baleni s 250 U, 500 IU nebo 1000 IU obsahuje:
1 injekeni lahvicku s praSkem

1 injekeéni lahvicku s 2,5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 5 ml k jednorazovému pouziti

1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

Jedno baleni s 2000 IU nebo 3500 IU obsahuje:

1 injekeni lahvicku s praskem

1 injekeéni lahvicku s 5 ml vody pro injekei

1 pfepoustéci adaptér s filtrem 20/20

Jedna vnitini krabicka obsahuje:

1 injekeni stiikacku 10 ml k jednorazovému pouziti
1 venepunkeni set

2 tampony s alkoholem

1 nesterilni naplast

Na trhu nemusi byt vSechny velikosti baleni.

DrZitel rozhodnuti o registraci a vyrobce

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

Némecko

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

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva
CSL Behring NV CentralPharma Communications UAB
Tél/Tel: +32 15 28 89 20 Tel: +370 5 243 0444
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Bbarapus
Marna®apwm bearapus EAJ]
Tem: +359 2 810 3949

Ceska republika
CSL Behring s.r.0.
Tel: + 420 702 137 233

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

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84810

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: 43726015540

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 6190 75 84700

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
CentralPharma Communications SIA
Tel: +371 6 7450497
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Luxembourg/Luxemburg
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Magyarorszag
CSL Behring Kft.
Tel.: +36 1 213 4290

Malta
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 1040

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 Healthcare srl
Tel: +40 21 322 0171

Slovenija

Emmes Biopharma Global s.r.o.-podruznica v
Sloveniji

Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring Slovakia s.r.0.
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



Tato pribalova informace byla naposledy revidovana.

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankdch Evropské
agentury pro lécivé pfipravky http://www.ema.europa.cu

Nasledujici informace jsou uréeny pouze pro zdravotnické pracovniky:

Davkovani
Davka a délka substitucni 1écby zavisi na zavaznosti nedostatku faktoru IX, na misté a rozsahu
krvaceni a na klinickém stavu pacienta.

Pocet jednotek podaného faktoru IX se vyjadfuje v IU, které jsou vztazeny k aktuadlnimu standardu
WHO pro piipravky s faktorem IX. Aktivita faktoru IX v plazmé se vyjadiuje bud’ v procentech
(vzhledem k normalni lidské plazm¢) nebo v mezinarodnich jednotkéach (vzhledem k mezinarodnimu
standardu pro faktor IX v plazmg).

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 zji§téni, ze pti podéni 1 mezinarodni
jednotky (IU) faktoru IX na kg t€lesné hmotnosti se zvysi plazmaticka aktivita faktoru IX v priméru o
1,3 TU/dI (1,3 % normalni aktivity) u pacienti ve véku > 12 let a o 1,0 IU/dI (1,0 % normalni aktivity)
u pacientli ve véku <12 let. PoZzadovana davka se uruje pomoci nasledujiciho vzorce:

Pozadovana davka (IU) = télesnd hmotnost (kg) x pozadovany vzestup faktoru IX (% normalu nebo
[U/dl) x {ptevracena hodnota pozorované recovery (IU/kg na IU/dl)}

Ocekévané zvyseni hladiny faktoru IX (IU/dl nebo % normalni hladiny) = davka (IU) x Recovery
(IU/d] na IU/kg)/télesna hmotnost (kg)

Mnozstvi, které ma byt podano a frekvence podévani ma byt vzdy orientovana na klinickou ti€¢innost v
konkrétnim piipade.

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

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

2. Davka 1000 IU ptipravku IDELVION podana 25 kg pacientovi bude mit o¢ekavany vysledek

zvySeni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 1000 IU/25kg, x 1,0 (IU/dl na IU/kg)
=40 1U/dl (40 % normalni hodnoty).
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Pacienti ve veku > 12 let
Pro pfiristkovou recovery 1,3 IU/dl na 1 IU/kg se davka vypocte takto:
Pozadovana davka (IU) = télesnd hmotnost (kg) x pozadované zvyseni faktoru IX (IU/dl) x 0,77 dl/kg
Priklad
3. U pacienta s télesnou hmotnosti 80 kg s t¢zkou hemofilii B se poZaduje maximalni hladina 50
%
normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 IU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Déavka 2000 IU ptipravku IDELVION podana 80 kg pacientovi bude mit o¢ekavany vysledek
zvySeni maximalni hladiny po injekci faktoru IX 2000 IU x 1,3 (IU/dl na IU/kg)/80 kg = 32,5
1U/dl (32,5 % normalni hodnoty).

V ptipadé nasledujicich krvacivych piihod by aktivita faktoru IX neméla v daném obdobi klesnout pod
ur¢enou hladinu plazmatické aktivity (v % normalu nebo [U/dl). Tuto tabulku 1ze pouzit jako ukazatel
v ptipad¢ krvaceni nebo operace:

Stuperii krvaceni/typ PoZadovana hladina Frekvence davkovani
chirurgického vykonu faktoru IX (%) (IU/d]) (hodiny)/délka trvani lécby
(dny)
Krvaceni 30 - 60 Jedna davka je dostate¢na pro
Zacinajici nebo mirny hemartros, vétsinu krvaceni. UdrZzovaci
krvaceni do svalt (s vyjimkou m. davka po 24 - 72 hodinach, v
iliopsoas) nebo Ustni dutiny pripadé, ze krvaceni
pokracuje.
Intenzivnéjsi krvaceni 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72
Zivot ohrozujici krvaceni, hodin, béhem prvniho tydne a
krvaceni do hlubokych svali, poté udrzovaci davka kazdy
véetné m. iliopsoas tyden az do zastaveni
krvaceni a zahojeni.
Mensi chirurgicky vykon 50—-80 Jedna davka je dostacujici
vcetné nekomplikované extrakce (pted- a pooperacni) pro vétSinu mensich operaci.
zubu V ptipad¢ potieby udrzovaci
davka mutize byt za 24 - 72
hodin, az do zastaveni
krvaceni a zahojeni.
Velké chirurgické vykony 60 - 100 Opakovat kazdych 24 - 72
(pted- a pooperacni) hodin béhem prvniho tydne a
poté udrzovaci davka 1 - 2
krat tydné, dokud se krvaceni
nezastavi a do zahojeni.

Profylaxe
Pro dlouhodobou profylaxi krvaceni u pacientt s t¢zkou hemofilii B jsou obvyklé davky 35 az

50 IU/kg jednou tydné.

Neékteti pacienti, ktefi jsou dobie kontrolovéni v jednotydennim rezimu, mohou byt lé¢eni davkou az
75 IU/kg v intervalu 10 az 14 dnt. U pacient >18 let miize byt zvazeno dalsi prodlouzeni 1é¢ebného
intervalu.

V nékterych piipadech, zejména u mladsich pacientli, mohou byt nutné kratsi intervaly davek nebo
vyssi davky.

Po vyskytu krvacivé piihody béhem profylaxe maji pacienti co nejptisnéji dodrzovat svij
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
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Pro dlouhodobou profylaxi pediatrickych pacientt je doporuceny rezim davkovani 35 az 50 IU/kg
jednou tydné. U dospivajici ve véku od 12 let jsou doporucené davky stejné jako u dospélych (viz
vyse).

Zv1astni upozornéni a opatieni pro pouZiti

Inhibitory

Po opakované 1écbé lidskym koagulacnim faktorem IX maji byt pacienti sledovéni s ohledem na vyvoj
neutralizujicich protilatek (inhibitorit), které maji byt kvantifikovany v jednotkdch Bethesda (BU)
pomoci vhodného biologického testovani.

Zpravy z literatury ukazuji korelaci mezi vyskytem inhibitoru faktoru IX a alergickymi reakcemi. Proto
pacienti trpici alergickymi reakcemi musi byt vySetieni na pfitomnost inhibitoru. Je tfeba poznamenat,
ze u pacientll s inhibitory faktoru IX muze byt ve zvySené riziko anafylaxe s naslednou stimulaci
faktorem IX.

Monitoring 1é¢by

Béhem 1écby se doporucuje vhodné stanoveni hladin faktoru IX jako voditko pro davky, které maji byt
podavany, a frekvenci opakovanych infuzi. Jednotlivi pacienti se mohou liit v odpovédich na faktor
IX, coz demonstruji rizné polocasy a recovery. Davka vychazi z t€lesné hmotnosti a mtize vyzadovat
upravu u pacientli s podvyzivou nebo nadvédhou. Zejména v ptipade velkych chirurgickych vykont je
nezbytné presné monitorovani prib&hu substituéni terapie pomoci koagulacni analyzy (aktivity
plazmatického faktoru IX).

Pti pouziti in vitro tromboplastinového Casu (aPTT) zaloZeného na jednostupiiovém testu srazeni krve
pro stanoveni aktivity faktoru IX ve vzorcich krve pacienti, vysledky aktivity faktoru IX v plazmé
mohou byt vyznamné ovlivnény typem aPTT ¢inidla i referencnim standardem pouzivanym v testu.
Mcéfeni jednofazovym testem sraZeni s pouzitim na kaolinu zaloZzeném aPTT c¢inidlu nebo aktin FS
aPTT c¢inidlu, bude pravdépodobné mit za nasledek podcenéni urovné aktivity. To je dilezité zejména
pfi zmén¢ laboratote a/nebo Cinidel pouzitych v testu.
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