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1. NAZEV PRIPRAVKU

Nonafact 100 IU/ml prasek pro pfipravu injekcniho roztoku s rozpoustédlem.

2. KVALITATIVNI A KVANTITATIVNI SLOZENI

Nonafact obsahuje 100 IU/ml (500 IU/5ml nebo 1000 [U/10ml) Factor coagulationis humanus IX
po rekonstituci s 5 ml resp. 10 ml vody na injekci .

Jedna lahvicka obsahuje 500 IU nebo 1000 IU lidského koagula¢niho faktoru IX.

Aktivita (IU) je ur¢ena metodou ekvivalentni se zkuSebnimi metodami popsanymi v Evropském
1ékopise. Specificka aktivita pfipravku Nonafact je nejméné 200 IU/mg proteinu.

Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1. ‘@Q

3. LEKOVA FORMA . é&

NS
Prasek pro pripravu injek¢éniho roztoku s rozpoustédlem. Bily pr@

'
Q
4. KLINICKE UDAJE %)
RN

4.1 Terapeutické indikace .‘<\/

Lécba a profylaxe krvaceni u pacientd s hem@k B (vrozeny nedostatek faktoru 1X).

4.2 Davkovani a zptusob podani K@'
8

Davkovani
'
Lécba by méla byt zah3j ql@ dohledem lékate, ktery ma zkuSenosti s [é¢bou hemofilie.
)\

. roy . ! vy c e roos . . -
Davkovani a délka trvi ubstitucni terapie zavisi na zdvaznosti deficitu faktoru IX. Dal§imi
uréujicimi faktory Mmisto a rozsah krvaceni a klinicky stav pacienta.

Mnozstvi podanych jednotek faktoru IX je vyjadieno v mezinarodnich jednotkach (IU), které se
vztahuji k sou¢asnému mezindrodnimu standardu pro koncentrat faktoru IX, ktery byl schvalen WHO.
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 souvisi s mnoZzstvim faktoru IX v lidské plazmé
uvedeném v mezinarodnim standardu pro faktor II, VII, IX a X (schvaleno WHO), coz ptiblizné
odpovida mnozstvi faktoru IX v 1 ml normalni lidské plazmy. Vypocet pozadované davky faktoru IX
je stanoven na zakladé empirického zjisténi, ze 1 mezinarodni jednotka (IU) faktoru IX na kg télesné
hmotnosti zvysi plazmatickou aktivitu faktoru IX o 1,1 % normalni aktivity. Pozadovana davka je
urcena pomoci nasledujiciho vzorce:

Pozadovana davka = télesna hmotnost (kg) x poZadovany vzestup faktoru IX (%) (IU/dl) x 0,9

Podané mnozstvi a frekvence 1é€by by mély byt vzdy stanoveny na zaklad¢ klinické G¢innosti u
konkrétniho pacienta. Vyjimecné je tieba podavat ptipravky faktoru IX vice nez jednou denné.
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V ptipadé€ nasledujicich krvacivych ptipadi by aktivita faktoru IX v odpovidajicim obdobi neméla
klesnout pod danou plazmatickou hladinu aktivity (v % normalu nebo 1U/dl). Jako navod k davkovani
u krvacivych piihod a chirurgickych vykont lze pouzit nasledujici tabulku:

Zavaznost krvaceni / Druh Pozadovana Frekvence davek (hodiny)/Délka
chirurgického vykonu hladina faktoru trvani 1écby (dny)
IX (%) (IU/dl)
Krvaceni
Casné krvaceni do kloubt &i svalti 20-40 Opakujte infuzi kazdych 24 hodin.
nebo do dutiny stni Nejméné 1 den, dokud nedojde

k zastave krvaceni a odeznéni
bolesti, nebo dokud nedojde ke
zhojeni rany.

Rozsahlejsi krvaceni do kloubt ¢i 30-60 Opakujte infazi kazdych 24 hodin

svalii nebo hematom po dobu 3-4 dni nebo vice, dokud
neodezni bolest a akut Q
neschopnost. A

Zivot ohrozujici krvaceni 60-100 Opakujte infuzj ych 8-24 hodin
do té doby, estane ohrozeni
Zivota.
Zivota ,(@

Chirurgické vykony '\\

Drobné 30-60 J@ za 24 hodin, alesponi 1 den,

vcetné extrakce zubu do uplného zhojeni.

o
80-100§ Opakujte infuzi kazdych 8-24 hodin

Velké . o .

. az do uspokojivého zhojeni rany,

(pted ci R AN
Q ) potom po nejméné 7 dni udrzujte
1écbu tak, aby aktivita faktoru IX
_ 0
B 0& byla 30 — 60 % (IU/dI).

Jako voditko ke stanoveni pg 'Qé davky a frekvence opakovanych injekci je doporuc¢eno béhem
lé¢ebné kiiry pfiméfené urg i hladin faktoru IX. Zvlasté v ptipad¢ velkych chirurgickych
intervenci je nezbytné monitorovani substitucni terapie pomoci koagula¢niho vySeteni
(plazmaticka aktivita ru [X). Jednotlivi pacienti se mohou lisit ve své odpovédi na faktor IX, coz

se projevi dosaienmwlzn}'lch hladin pfi in vivo recovery a vykazanim riznych poloc¢asi.

U pacientt s tézkou hemofilii B je k dlouhodobé profylaxi krvaceni mozno podavat davky 20-40 [U
faktoru IX na kilogram télesné hmotnosti v intervalu 3-4 dny.

V nékterych ptipadech, zvlasté u mladsich pacientil, mize byt nezbytné zkratit davkovaci intervaly
nebo zvysit davky.

Pediatricka populace

Bezpecnost a uc¢innost Nonafactu u déti ve veku do 6 let nebyla jeste stanovena
Pouziti Nonafactu u déti mladsich 6 let se nedoporucuje pro nedostatek udaji.

Pacienti by méli byt sledovani s ohledem na vyvoj inhibitor( faktoru IX. Pokud nejsou dosazeny
ocekavané plazmatické hladiny faktoru IX nebo pokud krvaceni nebylo zvladnuto vhodnou davkou,
mélo by byt provedeno vySetfeni, které urci, zda je pfitomen inhibitor faktoru IX. U pacient

s vysokou hladinou inhibitoru mtize byt 1écba faktorem IX neucinna a mély by byt zvazeny zvazit
dalsi lécebné moznosti.



Lécba takovych pacientll by méla byt vedena 1ékaiem se zkuSenostmi v péci o pacienty s hemofilii, viz
také 4.4.

Zpusob podani

Ptipravek se podava intravendzné. Doporucuje se neaplikovat vice nez 2 ml/min. Navod k rekonstituci
l1écivého pripravku pied jeho podanim je uveden v bod¢ 6.6.

4.3 Kontraindikace

- Hypersensitivita na 1é¢ivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku;
- Hypersensitivita na mysi bilkoviny.

4.4 Zvlastni upozornéni a opati‘eni pro pouZiti

Stejné jako u vSech intravendznich bilkovinnych pfipravkl je mozny vyskyt hypersenzitivni reakce
alergického typu. Ptipravek obsahuje stopy mySich bilkovin. Pacienti by méli byt informovani o
¢asnych ptiznacich hypersenzitivnich reakci véetné koptivky, pocitu tize na hrudi, sipotu, hypotenze a
anafylaxe. Pacientim by mélo byt doporuceno, aby v ptipadé vyskytu téchto p@(ﬁ okamzité
prerusili uzivani tohoto ptipravku a kontaktovali svého lékate.

V piipad¢ Soku by mély byt dodrzeny soucasné Iékarské standardy pro lé\'{@éoku.

tromboembolickych komplikaci, pficemz toto riziko je vyssi u nj Sténych preparatl. Pouziti
pripravki obsahujicich faktor IX tak mtize byt potencialné rigiKqy€ u pacientil s ptfiznaky fibrinolyzy
a u pacientl s diseminovanou intravaskularni koagulaci (D \MPii podavani tohoto piipravku
pacientiim s onemocnénim jater, pacientim po operaci, r&)zen}?m détem nebo pacientiim s rizikem
trombozy ¢i DIC by z divodu mozného rizika tronlpoé%olickych komplikaci mél byt zahajen dohled
nad ¢asnymi piiznaky trombotické a konsumpcni 6lgulopatie s pfiméfenym biologickym vySetienim.
V kazdé z téchto situaci by mél byt piinos 1éé%§ravek Nonafact zvazen oproti riziku téchto
komplikaci. @

V minulosti bylo podavani komplexnich koncentratt faktoru IX ff&ﬁ s rozvojem

Mezi standardni opatieni k prevenci i zpisobenych pouzivanim lé¢ivych piipravkl vyrobenych
z lidské krve nebo plazmy patii Vx'b“ ct, kontrola jednotlivych odbérii krve a smésné plazmy na
specifické ukazatele infekce a za, }n fektivnich krokt do vyrobnich postupti k inaktivaci/odstranéni
viru. Pfes vSechna tato opatig i,&-li podavany Iéky pripravené z lidské krve nebo plazmy, nelze
zcela vyloucit moznost pienQsWinfekénich agens. Toto se vztahuje rovné€z na jakékoli nezndmé nebo
nove vznikajici viry ¢i j togeny.

Ptijata opatie u povazovana za ucinna u obalenych virti, jako je HIV, HBV a HCV, au
neobalenych vird, Mje HAYV a parvovirus B19.

U pacientd pravidelné/opakované ptijimajicich koncentraty faktoru IX, které jsou pfipravené
z plazmy, je tfeba zvazit vhodnou vakcinaci (hepatitida A a B).

Diirazné doporucujeme, aby po kazdém podani ptipravku Nonafact pacientovi byl zaznamendn nazev
a Cislo Sarze pripravku, aby bylo mozné udrzet vazbu mezi pacientem a Sarzi pripravku.

Po opakované 1é¢bé ptipravkem Nonafact by mél byt vhodnym biologickym vySetfenim u pacientil
sledovan vyvoj neutralizujicich protilatek (inhibitorti). Toto by mélo byt kvantifikovano v jednotkach
BU (Bethesda Units).

Zpravy z literatury ukazuji na korelaci mezi vyskytem inhibitoru faktoru IX a alergickymi reakcemi.
Pacienti, kteti prod¢laji alergické reakce, by proto méli byt vySetfeni na pfitomnost inhibitoru. Je tieba
poznamenat, Ze pacienti s inhibitory faktoru IX mohou mit zvysené riziko anafylaxe s naslednym
nedostatkem faktoru IX.



Z duvodu rizika alergickych reakei na koncentraty s faktorem IX by mélo byt prvni podani faktoru IX,
podle posouzeni osetfujiciho 1ékate, provedeno pod 1ékarskym dohledem, aby bylo mozné poskytnout
fadnou lécebnou péci pti alergické reakei.

Tento 1é¢ivy ptipravek obsahuje méné nez 1 mmol sodiku (23 mg) v jedné davce, to znamena, Ze je
v podstaté bez sodiku

4.5 Interakce s jinymi léCivymi pripravky a jiné formy interakce
Nejsou znamy zadné interakce ptipravku Nonafact s ostatnimi 1é¢ivymi ptipravky.
4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

S faktorem IX nebyly provadény zadné studie na zvitatech zamétené na reprodukci. Vzhledem
k fidkému vyskytu hemofilie B u Zen neni dostatek zkuSenosti s pouzitim faktoru IX béhem
tehotenstvi a kojeni. Z tohoto diivodu by mél byt béhem tehotenstvi a kojeni faktor IX uzivan pouze

tehdy, je-li jasn€ indikovan.

O
4.7 Utinky na schopnost Fidit a obsluhovat stroje AQ'
Nonafact nema zadny vliv na schopnost fidit a obsluhovat stroje. é\,

N\

4.8 Nezadouci ucinky KQQ
\

Vzacné byla u pacientli 1éCenych ptipravky s obsahem fak@IX pozorovana hypersenzitivita nebo
alergické reakce (napt. angioedém, paleni a bodava boles@ isté aplikace infize, zimnice, zarudnuti
ktize, generalizovand koptivka, bolest hlavy, Vyréil;a, otenze, apatie, nevolnost, neklid,
tachykardie, pocit tisn€ na hrudi, brnéni, zvracenisgpgat). V nekterych pripadech tyto reakce
progredovaly do tézké anafylaxe a nastaly v t@g’: sové souvislosti s vyvojem inhibitort faktoru IX

(viz také 4.4).
AG

Byl hlasen nefroticky syndrom nasled @)0 pokusu o navozeni imunitni tolerance u pacientd s
hemofilii B, kteti méli inhibitory ja@ IX a v minulosti vyskyt alergické reakce.

V tidkych ptipadech byla pog@na horecka.

U pacientt s hemofilii B SARazou vyvinout protilatky (inhibitory) proti faktoru IX. Pokud se takové
inhibitory Vyskytnou,‘ klinicky stav se sam projevi jako nedostate¢na klinicka odpovéd.

V takovych pﬁpadé\hge doporuceno kontaktovat centra specializovana na 1écbu hemofilie. Béhem
klinickych studii s ptipravkem Nonafact, provadénych u pacientd jiz diive lécenych, vyvoj inhibitort
nebyl hlaseny.

Neni zkusenost s podavanim ptipravku Nonafact u pacienti piivodné nelécenych.

Po podani piipravka faktoru IX existuje potencidlni riziko tromboembolickych ptihod, které je vyssim
rizikem u nizko ¢isténych preparati. UZiti nizko ¢isténych piipravki s faktorem IX bylo spojeno

s pfipady infarktu myokardu, diseminovan¢ intravaskularni koagulace, zZilni trombdzy a plicni
embolizace. Uziti vysoce ¢isténého faktoru IX je s takovymi nezddoucimi G¢inky spojeno vzacné.

Nonafact obsahuje stopova mnozstvi mysich monoklonalnich protilatek, uzitych k jeho purifikaci (<
0,1 ng mysiho IgG/IU faktoru IX). Teoreticky proto mtize uziti ptipravku Nonafact zplisobit tvorbu
protilatek proti mySimu proteinu. Klinicky vyznam protilatek proti mysimu proteinu, pokud tyto
skute¢n€ vzniknou, neni znam.

Bezpecnost vzhledem k pienosnym agens viz bod 4.4.



4.9 Predavkovani

Nebyl hlasen zadny ptipad predavkovani lidskym koagula¢nim faktorem IX.

5.  FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI
5.1 Farmakodynamické vlastnosti
Farmakoterapeuticka skupina: antihemoragika, koagula¢ni faktor IX. ATC kod: B02BD04.

Faktor IX je glykoprotein s jednim fetézcem a molekularni hmotnosti okolo 68 000 Daltond. Je to
koagula¢ni faktor zavisly na vitaminu K, ktery je syntetizovan v jatrech. Faktor IX je aktivovan
faktorem Xla ve vnitinim koagula¢nim systému a faktorem VII/faktorem tkanového komplexu

v zevnim koagula¢nim systému. Aktivovany faktor IX v kombinaci s aktivovanym faktorem VIII
aktivuje faktor X. Aktivovany faktor X pfemeénuje protrombin na trombin. Trombin potom preménuje
fibrinogen na fibrin a je utvofena krevni srazenina. Hemofilie B je pohlavné podminéné dédic¢né
onemocnéni krevni srazlivosti zpisobené snizenymi hladinami faktoru IX. Disledkem tohoto
onemocnéni jsou silna krvaceni do kloubd, svalti a vnitinich organt, ktera Vznlé'gud’ spontanné
nebo jako dasledek nahodného ¢i chirurgického traumatu. Substitucni 1é¢bo lazmatické hladiny
faktoru IX zvys$i, a tim umozni doc¢asnou upravu deficitu faktoru IX a ﬁ{;g@s lonu ke krvaceni.

Pouziti Nonafactu u déti mladsich 6 let se nedoporucuje pro nedost@dajﬁ.
5.2 Farmakokinetické vlastnosti ‘\KQ

In vivo narust hladin faktoru IX dosazeny podanim pfipre@? Nonafact je 1,1 IU/dl na IU podanou na
kg télesné hmotnosti, coZ odpovida in vivo zotavenj o 2. Nonafact ma polocas piiblizn€ 19 (17-21)

hodin. 5%
N
5.3 Predklinické udaje vztahujici se k b%nosti

Plazmaticky koagulacni faktor IX je n ni slozkou lidské plazmy. Faktor IX, obsazeny v tomto
ptipravku, se proto chova jako enjlo i faktor IX. Konvencni studie toxicity na zvifatech a studie
mutagenniho u¢inku nebyly s pl 1tkym koagula¢nim faktorem IX provedeny. Ve

farmakodynamickych studiigh ndralicich a morcatech vykazoval ptipravek Nonafact minimalni
trombogenni u¢inek. | A
e\

‘
6. FARMACE KE UDAJE
6.1 Seznam pomocnych latek
Prasek:
Chlorid sodny
Sachar6za
Histidin.

Rozpoustedlo:
Voda na injekci.

6.2 Inkompatibility

Studie kompatibility nejsou k dispozici, a proto tento 1écCivy piipravek nesmi byt misen s zadnymi
dalSimi 1écivymi pfipravky.

6.3 Doba pouZzitelnosti



2 roky

Po rekonstituci:

Chemické a fyzikalni zkousky stability byly prokazany pro 3 hodiny pfi teploté 21 °C.

Z mikrobiologického hlediska by ptipravek mél byt okamzité aplikovan. Neni-li pouzit okamzit€,
uzivatel zodpovida za podminky a dobu uchovavani ptipravku, ktera by neméla ptesahnout 24 hodin
pii teploté 2 — 8°C, pokud rekonstituce/roziedéni neprobéhly za kontrolovanych a validovanych
aseptickych podminek.

6.4 Zvlastni opatieni pro uchovavani

Uchovavejte v chladnicce (pii 2 °C — 8 °C). Chraite pted mrazem. Uchovavejte lahvicky ve vnéj$im
obalu, aby byl pfipravek chranén pted sveétlem. Podminky uchovavani rekonstituovaného 1é¢ivého
pripravku viz bod 6.3.

6.5 Druh obalu a velikost baleni

500 IU: 1 lahvicka (sklo typu I) s praskem + 1 lahvicka (sklo typu I) s 5 ml roZ@édla se zatkami
(bromobutyl)

1000 IU: 1 lahvicka (sklo typu I) s praSkem + 1 lahvicka (sklo typu I) %’é‘ml rozpoustédla se zatkami
(bromobutyl) Q\

6.6 Zvlastni opatieni pro likvidaci pFipravku a pro zachzi'se 1S nim
\
%

4, O

Zahtejte ob¢ lahvicky na teplotu mezi 15°C25°C.
Odstraiite z lahvicek umélohmotné vicko
Dezinfikujte povrch zatek u obou lahvggek gazou namocenou v 70 % alkoholu.

Odstrante ochranny kryt z jednoho JeajCe piepoustéci jehly a vpichnéte do zatky lahvicky

s vodou na injekci. Odstrante oc v kryt z druhého konce prepoustéci jehly. Obrat'te
lahvicku s rozpoustédlem a J;g ¢te do zatky lahvicky s praskem.

Rekonstituce

b S

5. Piipfelévani rozpoustédla onte lahvicku pripravku tak, aby mohlo rozpoustédlo stékat po
stén¢ lahvicky. '

6. Odstrante prazdnou b&%ﬁku a prepoustéci jehlu.

7. Pomalu kruzte la ou tak, aby se prasek béhem 5 minut zcela rozpustil. Vysledny roztok je
ciry, bezbar\@%vétle zluty a ma neutralni pH.

Rekonstituovany piipravek je ¢iry nebo lehce opalescentni roztok. Pfed podanim musi byt vizualné
zkontrolovana nepiitomnost ¢astic a barviva. Nepouzivejte roztoky, které jsou zakalené nebo maji
usazeniny.

Vsechny nepouzité ptipravky nebo odpadovy material by mély byt odstranény v souladu s mistnimi
pozadavky.

7.  DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI

Sanquin

Plesmanlaan 125

NL-1066 CX Amsterdam
Nizozemi

8. REGISTRACNI CiSLO(A)



EU/1/01/186/001 (500 IU)
EU/1/01/186/002 (1000 1U)

9. DATUM PRVNIi REGISTRACE/PRODLOUZENI REGISTRACE

Datum prvni registrace: 3. cervence 2001
Prodlouzeni registrace: 3. ¢ervence 2006

10. DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto ptipravku jsou uvetejnény na webovych strankach Evropské
1ékové agentury (EMA) http://www.ema.europa.eu/.
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A. VYROBCE BIOLOGICKE LECIVEAXRTKY A VYROBCE
ODPOVEDNY ZA PROPOUSTE RZI

, ")
B. PODMINKY REGISTRAC,F\/‘/



A VYROBCE BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCE ODPOVEDNY ZA
PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce biologické 1é¢ivé latky

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdam

Nizozemsko

Nazev a adresa vyrobce odpovédného za propousténi Sarzi

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdam
Nizozemsko
B PODMINKY REGISTRACE ‘é\
. PODMINKY NEBO OMEZENi VYDEJE A POUZITI, KLA NA DRZITELE
ROZHODNUTI O REGISTRACI . \
o
Vydej 1€¢ivého pripravku je vazan na 1ékarsky predpis (viz Cast hrn udaji o ptipravku, odstavec
4.2).

4

\

. PODMjN}(\( NEBO OMEZENi SOHLEE\é\ NA BEZPECNE A UCINNE
POUZIVANI LECIVEHO PRIPRAVKU J’\/

Neuplatiiuje se. \ l \

. DALSI PODMINKY 46

>

Utedni propousténi $arzi: podle éﬁh@l 14 smérnice 2001/83/ES bude ufedni propousténi Sarzi
provadét néktera statni laboratof, aboratot k tomuto i¢elu urcena.
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU A NA VNITRNIM OBALU

SKLADACKA PRO LAHVICKU S PRASKEM 500 I1U
SKLADACKA PRO LAHVICKU S PRASKEM 1000 1U

1.  NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

Nonafact 100 IU/ml prasek a rozpoustédlo pro pfipravu injekéniho roztoku.
Lidsky koagula¢ni faktor I1X.

2.  OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Factor coagulationis humanus IX 500 IU (100 IU/ml po rekonstituci).
Factor coagulationis humanus 1X1000 IU (100 IU/ml po rekonstituci).

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK R\
KU
Obsahuje: Chlorid sodny, histidin, sacharoza. . é\'
>
Rozpousteédlo: voda na injekci. KQ
'
N\
— )
| 4.  LEKOVA FORMA A VELIKOST BALENI O
0 N
Prasek a rozpoustédlo pro pripravu injekéniho roﬁé&a
Obsahuje: < :

1 lahvicka s praskem pro pfipravu inj ekfigk roztoku
1 lahvicka s 5 ml vody na injekci K
1 lahvicka s 10 ml vody na inj ekc.i{\Q

Q

'
| 5. ZPUSOB A CESFAMLISTY PODANI
‘ C DS
Proved'te rekonstit cigﬂ ml vody na injekeci.
Proved'te rekonstitucy¥s 10 ml vody na injekci.
Ptipravek by mél byt okamzité aplikovan.
Pouze pro jednorazové podani.

k intravendzni aplikaci.

Pied pouzitim si prectéte piibalovou informaci.

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

Uchovéavejte mimo dosah a dohled déti.
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| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

Nepouzivejte, pokud neni roztok zcela ¢iry a prasek zcela rozpustén.

| 8. POUZITELNOST

EXP:

| 9.  ZVLASTNIi PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte v chladnicce (pti 2 °C—8 °C), chraiite pfed mrazem
Uchovavejte lahvicku ve vnéj$im obalu, aby byl pfipravek chranén pied svétlem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVXCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z TAKOVYCH LECIVYCH PRIPRAVKU, PO JE TO VHODNE

A°
O

| 11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O RE Cl1

-
Sanquin, Plesmanlaan 125, NL-1066 CX Amsterdam, Nizozem{@
'

Q

| 12. REGISTRACNI CISLO/CISLA P\

S, N
EU/1/01/186/001 \<"
EU/1/01/186/002 6{.

\V

| 13. CISLO SARZE

e
4&\\<

PO AAQ

C.§. {¢islo}

| 14. KLASIFIKACERRO VYDEJ

\
Vydej 1é¢ivého priprdvku vazan na lékatsky predpis.

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16.  INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

14



MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

LAHVICKA S PRASKEM 500 IU
LAHVICKA S PRASKEM 1000 IU

1.  NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Nonafact 100 IU/ml prasek pro ptipravu injek¢éniho roztoku.
Lidsky koagula¢ni faktor I1X.
k intravendzni aplikaci.

| 2. ZPUSOB PODANI

Proved’te rekonstituci s 5 ml vody na injekci.
Proved'te rekonstituci s 10 ml vody na injekci.

Aplikujte okamzité. ‘@Q
Pied pouzitim si prectéte piibalovou informaci. A
QO
A
3. POUZITELNOST Ny
&~
) '
EXP: Q\
~Q
| 4.  CISLO SARZE AN
¢ V
C3.: {¢islo} \&\
AQ’

| 5.  OBSAH UDANY JAKO HMQ(NE)ST OBJEM NEBO POCET

500 IU (100 IU/ml po rekonstltlQ
1000 IU (100 IU/ml po reko

O
N4
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

LAHVICKA S ROZPOUSTEDLEM 5 ml
LAHVICKA S ROZPOUSTEDLEM 10 ml

1.  NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA/CESTY PODANI

Voda na injekci.

| 2. ZPUSOB PODANI

Pro rekonstituci ptipravku Nonafact.
Pted pouzitim si ptectéte ptibalovou informaci.

Na
| 3.  POUZITELNOST R \N
QV
EXP: (O\SO
e\
| 4. CISLO SARZE N xd
t\\
C.§.: {¢islo}
3
U
| 5.  OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, QRWM NEBO POCET
)
5 ml. @
10 ml. 3
4
)
J&\
'%Q
.nc’)\A
1
%)
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PRIBALOVA INFORMACE: INFORMACE PRO UZIVATELE

Nonafact 100 IU/ml prasek pro pripravu injekéniho roztoku s rozpoustédlem
Lidsky koagula¢ni faktor IX

Piectéte si pozorné celou pribalovou informaci diive, nezZ za¢nete tento pripravek uZivat.
Ponechte si piibalovou informaci pro pripad, ze si ji budete potifebovat piecist znovu.

Mate-li ptipadné dal$i otazky, zeptejte se, prosim, svého Iékate nebo 1¢karnika.

Pokud se kterykoli z nezadoucich t¢inkl vyskytne v zavazné mire, nebo pokud si vSimnete
jakychkoli nezadoucich ucinkd, které nejsou uvedeny v této pribalové informaci, prosim, sdélte
to svému lékati nebo lékarnikovi

Prasek

Lécivou latkou je lidsky koagulacni faktor IX.

Po rekonstituci s 5 ml nebo 10 ml vody na injekci pfipravek obsahuje 100 mezinarodnich jednotek
(IU) na ml (500 IU/5 ml, resp. 1000 IU/10 ml) lidského koagulacniho faktoru IX.

Pomocné latky jsou chlorid sodny, sachardza a histidin.
"0(\
Rozpoustédlo A
Voda na injekci. \SO
V piibalové informaci naleznete: q\%
1.  Coje Nonafact a k cemu se pouziva
2. Cemu musite vénovat pozornost, nez za¢énete Nonafactyzvat
3. Jak se Nonafact uziva (\
4. Mozné nezadouci Géinky %)
5. Jak Nonafact uchovavat ) Q
6.  Dalsi informace “<\/

X
1. CO JENONAFACT AK CEM@ POUZIVA

Nonafact miize byt podavan k pr a 1écbe krvaceni u pacientl trpicich hemofilii B (vrozeny
nedostatek uc¢inného faktoru IX tor IX je normalni slozkou lidské plazmy. Nedostatek faktoru IX
je pti¢inou poruch krevni sraZivoSti, coz mize vést ke krvaceni do kloubtl, svald nebo vnitinich
organt. Podavani prlprg’v@ afact mize tento nedostatek nahradit.

‘QO

2. CEMU MUSNE VENOVAT POZORNOST, NEZ ZACNETE NONAFACT UZIVAT
Neuzivejte Nonafact:

- jestlize jste precitliveély(a) (alergicky(a)) na 1é¢ivou latku, lidsky koagula¢ni faktor IX.
- jestlize jste precitlivély(a) (alergicky(a)) na kteroukoli z dalSich sloZzek nebo na mysi bilkoviny.

Zvlastni opatrnosti pii pouZiti piipravku Nonafact je zapotiebi:

Pokud krvaceni proti ocekavani neustane, okamzité¢ navstivte svého 1ékare.

Po rozpusténi v poskytnuté vode na injekci by ptipravek mél byt Ciry. Toto zkontrolujte bezprostiedné
pted aplikaci. Pfipravek nesmi byt aplikovan, je-li viditelné jakékoliv zkaleni, hrudky nebo ¢astecky

hmoty.

Ve vzacnych piipadech miize Nonafact zptisobit vznik tézké alergické reakce (anafylakticky Sok).
Pokud se po aplikaci u Vas vyvine reakce precitlivélosti (napt. koptivka, svédéni a vyrazka, pocit tisné
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na hrudi, sipot a mirna zavrat’), okamzité navstivte svého 1ékare. Pokud jste prodé€lal v minulosti reakci
ptecitlivélosti v odpovédi na aplikaci krve nebo krevnich ptipravkt, mél by Vam byt Nonafact podan,
pouze je-li to zcela nezbytné (v Zivot ohrozujicich stavech). Toto je nezbytné vykonat v nemocnici
nebo za peclivého dohledu Iékare.

Jedinci s hemofilii B, kteti dostavaji pripravky faktoru IX, by m¢li byt sledovani s ohledem na vyvoj
neutralizujicich protilatek proti faktoru IX (inhibitory) (viz MOZNE NEZADOUCI UCINKY). Va3
1¢kat Vam bude pravidelné provadét kontroly krve, zaméfené na piitomnost téchto protilatek; zv1aste
pak, pokud jste prodélal t€zkou alergickou reakci pii predchozim uzivani pripravku faktoru IX.

U pacientt jiz diive léCenych ptipravky s obsahem faktoru IX je nalez aktivitu-neutralizujicich
protilatek (inhibitorti) velmi vzacny.

Vyssi davky piipravku Nonafact mirn¢ zvysuji riziko tvorby sraZenin v krevnich cévach, coz mtize
vést ke vzniku trombozy. Riziko koagula¢nich komplikaci je zvySené, trpite-li onemocnénim jater
nebo srdce, nebo pokud u Vas byl v nedavné dobé proveden chirurgicky vykon. To se vztahuje téz
na novorozené déti a pacienty se zvySenym rizikem trombo6zy nebo ,,DIC*, diseminovanou
intravaskularni koagulaci, coz je nemoc, u které je naruSen systém krevni srazlivosti. Vas lékat zvazi,
zda u Vas podavani ptipravku Nonafact piedstavuje riziko koagulacnich komp‘lil(&j.

Pti vyrobé 1éCivych pripravki z lidské krve nebo plazmy se pfijimaji uréit@Atreni pro prevenci
prenosu infekci na pacienty. Mezi takova opatieni patii peclivy vy V& ct krve a plazmy, aby se
zajistilo vylouceni rizikovych darca, kteti jsou moznymi prenasSegGmYekei, a testovani kazdého
odbéru a smeésné plazmy na specifické znamky pfitomnosti Vir@,ekce. Vyrobci téchto pripravkl
zahrnuji do vyrobnich postupi také kroky, které pii zpraco e nebo plazmy mohou
inaktivovat nebo odstranit viry. Pies tato opatfeni, jsou-llpodavany 1éky vyrobené z lidské krve
nebo plazmy, nelze zcela vyloucit moznost prenosu i ¢. Toto plati rovnéz pro neznamé nebo
nove vznikajici viry ¢i jiné typy infekci.

Pfijata opatfeni jsou povazovana za u€inna u 0§ le:g'ch virt, jako je virus lidského imunodeficitu
(HIV), virus hepatitidy B a virus hepatitidy \a’neobalen}'/ch virt, jako je virus hepatitidy A a

parvovirus B19.
"

Pokud patfite mezi pacienty pravidel akované pfijimajici koagulacni faktor IX, ktery je
pripraven z lidské plazmy, n}° zZxvam Iékat doporucit ockovani proti hepatitidé A a B.

N

Dtirazné doporucujeme, aby po érn podani davky piipravku Nonafact pacientovi byl zaznamenan
nazev a Cislo Sarze ptiprayku, aby bylo mozné udrzet vazbu mezi pacientem a pouZzitou Sarzi
produktu.

*

)
SO
Neni zkusenost s dz@nim pripravku Nonafact u pacientli ptivodné nelécenych.
Pouziti u déti
Pro pouziti ptipravku Nonafact u déti mladsich nez 6 let neni dostatek udajt.
Vzajemné piisobeni s dal§imi 1é¢ivymi pripravky
Interakce mezi ptipravkem Nonafact a dal§imi léCivymi pfipravky nejsou znamy.
Prosim, informujte svého 1ékatre nebo 1ékarnika o vSech lécich, které uzivate nebo jste uzival(a)
v nedavné dobé, a to i o lécich, které jsou dostupné bez lékaiského predpisu.
Téhotenstvi a kojeni:
Vzhledem k fidkému vyskytu hemofilie B u Zen neni dostatek zkuSenosti s pouzitim faktoru IX béhem
téhotenstvi a kojeni. Z tohoto diivodu by mél byt béhem téhotenstvi a kojeni faktor IX uzivan pouze

tehdy, je-li jasné indikovan.
Porad’te se se svym lékafem nebo lékarnikem drive, nez za¢nete uzivat jakykoliv 1ék.
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Rizeni dopravnich prostiedki a obsluha strojii:

Nonafact neovlivituje schopnost fidit a obsluhovat stroje.

Diilezité informace o nékterych sloZkach pripravku Nonafact:

Tento 1éCivy pripravek obsahuje méné nez 1 mmol sodiku (23 mg) v jedné davce, to znamena, Ze je

v podstaté bez sodiku.

3. JAK SE NONAFACT UZIVA

Davkovani:

Vas lékat rozhodne, jakou davku ptipravku Nonafact potfebujete. Pfesna davka zavisi na zavaznosti

klinického stavu, Vasi télesné hmotnosti a mnozstvi faktoru IX ve Vasi krvi. Musite-li podstoupit

chirurgicky vykon nebo vytrzeni zubu, informujte Vaseho 1ékafe nebo stomatologg, Ze trpite

nedostatkem faktoru IX. Ukéze-li se to nezbytné, 1€kat nebo stomatolog poté z‘;ﬁ aby Vam byl

faktor IX aplikovan. O

Nonafact podava lékat nebo zdravotni sestra. Nonafact si miizete apli@ sam/sama, pokud je to ve
y

vasi zemi schvaleny postup a pokud jste byl(a) nalezité vyskolen(a uzivejte Nonafact presné
podle pokynti svého 1€kaie. Pokud si nejste jisty(a), porad’te se {@/ lékafem nebo 1ékarnikem.
‘

podana 1 IU na kg télesné hmotnosti, koncentrace fakt ve Vasi krvi vzroste o 1,1 % normalni

aktivity. <
0‘@
Pozadovana davka je urena pomoci nésleduj@@zorce:

Je dulezité, aby koncentrace faktoru IX ve Vasi krvi b}@delné kontrolovéana. Bude-li Vam

Pozadovana davka = télesna hmotnost { pozadovany vzestup faktoru IX (%) (IU/dl) x 0,9

Vas 1ékar urci potfebnou vysi a fe% ci davek pripravku Nonafact v zavislosti na situaci. Jako navod
k davkovani u krvacivych pf‘l;hOQ hirurgickych vykont lze pouzit nésledujici tabulku:

*

Zavaznost krvéce‘n@ruh Pozadovana Frekvence davek (hodiny)/Délka
chirurgického Y@iOnu hladina faktoru trvani 1é¢by (dny)
IX (%) (1U/dl)
Krvaceni
Casné znamky krvaceni do kloubu 20-40 Opakovat infazi kazdych 24 hodin.
¢i svalil nebo do dutiny ustni Nejméné 1 den, dokud nedojde

k zastave krvaceni a odeznéni
bolesti, nebo dokud nedojde ke
zhojeni rany.

Rozsahlejsi krvaceni do kloubt ¢i 30-60 Opakovat infuzi kazdych 24 hodin

svali nebo hematom po dobu 3-4 dni nebo vice, dokud
neodezni bolest a akutni
neschopnost.

Zivot ohrozujici krvaceni 60-100 Opakovat infuzi kazdych 8 — 24

hodin do té doby, nez ptestane
ohroZeni zivota.

Chirurgické vykony
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Drobné 30-60 Jednou za 24 hodin, alesponi 1 den,
vcéetné extrakce zubu az do uplného zhojeni.

80-100 Opakovat infuzi kazdych 8-24 hodin
az do uspokojivého zhojeni rany,
potom po nejméné 7 dni udrzovat
1écbu tak, aby aktivita faktoru IX
byla 30 — 60 % (1U/dl).

Velke
(pted operaci
a po ni)

Béhem lécebné kury se doporucuji pravidelné kontroly koncentrace faktoru IX ve Vasi krvi. Obzvlaste
u velkych chirurgickych vykont je dilezité pred a po operaci peclivé vySetiit koncentraci faktoru IX
ve Vasi krvi.

U pacientt s tézkou hemofilii B je k dlouhodobé profylaxi krvaceni mozno podavat davky 20 - 40 [U
faktoru IX na kilogram télesné hmotnosti v intervalu 3 — 4 dny. V nékterych ptfipadech, zvlasté u
mladsich pacientd, mlize byt nezbytné zkratit davkovaci intervaly nebo zvysit davky.

Mate-li dojem, Ze ucinek piipravku Nonafact je pfili$ silny nebo pfili$ slaby, sdélggtuto skutecnost
Vasemu Iékati. U jedinct s hemofilii B se mohou vyvinout protilatky (inhibit ¢ §oti faktoru IX.
Disledkem je inaktivace uZivaného piipravku faktoru IX (viz MOZNE NE@&UCi UCINKY).
Lécba tohoto zavazného stavu se doporucuje svefit do péce center pro I¢& emofilie, kde bude
uréena vhodna davka. Podavani faktoru IX miiZe tyto inhibitory potK@

Instrukce pro uZziti: @
\
N\

Rozpousteni prasku 00

Prasek by mél byt rozpustén v poskytnutém mnoiﬁo"/\/%y na injekci. Pfi aplikaci by roztok nemél byt
prilis chladny. Kromég toho se prasek lehce rozpo’u§, pokud nejprve obé lahvicky dosahnou pokojové

teploty (15°C — 25°C). N~
<&

Vyjméte z chladnicky a nechte o vicky dosahnout pokojovou teplotu (15°C — 25°C).

Odstrarite z lahvicek umélohy@ﬁ vicko.

Dezinfikujte povrch zatek o lahvic¢ek gdzou namocenou v 70 % alkoholu.

Odstraiite ochranny kryt zﬁénoho konce prepoustéci jehly a vpichnéte do zatky lahvicky

s vodou na injekci. O¢sQarite ochranny kryt z druhého konce piepoustéci jehly. Obrat'te

lahvicku s rozpo a vpichnéte do zatky lahvicky s praskem.

5.  Pfiprelévani ro tédla naklonte lahvicku piipravku tak, aby mohlo rozpoustédlo stékat po
sténé lahviélgy

6.  Odstraite prazdnou lahvicku a piepoustéci jehlu.

7. Pomalu kruzte lahvickou tak, aby se prasek zcela rozpustil. Netfepejte! Prasek se béhem 5 minut

rozpusti a vytvori ¢iry, bezbarvy az svétle zluty roztok.

bl ol e

Bezprostiedné pted aplikaci je tieba roztok zkontrolovat: roztok by mél byt Ciry a nesmi obsahovat
hrudky. Jakmile je pfipravek rozpustén, mél by byt okamzité pouzit (nejméné béhem 3 hodin).

Nonafact by nikdy nemél byt michan s dal$imi lé¢ivymi ptipravky.

Podani:

1. Rozpustény pripravek natahnéte z lahvicky pomoci podkozni jehly a stiikacky.
2. Nonafact by mél byt vstiiknut do zily (nitrozilni podani).

3. Velice pozvolna vsttikujte rozpustény ptipravek (pfiblizné 2 ml za minutu).

Likvidace
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S veskerymi nepouzitymi piipravky nebo odpadovym materidlem musi byt naloZzeno podle instrukce
Vaseho lékaie nebo 1ékarnika.

Trvani lécby:

Hemofilie B je chronické onemocnéni a proto nezbytna 1écba piipravkem faktoru IX mize byt
dlouhodoba.

Jestlize jste uzil(a) vice pripravku Nonafact, nez jste mél(a):

Nebyly hlaseny zadné znamky predavkovani lidskym koagula¢nim faktorem IX.

4. MOZNE NEZADOUCI UCINKY

Podobn¢ jako vSechny 1éCivé piipravky ziskané z lidské krve, miize i Nonafact zptlisobit alergické
reakce, které mohou zahrnovat napt. otok hrtanu, paleni a bodani v misté aplikace infiize, zimnici,
z¢ervenani, koptivku, svédéni a vyrazku, bolest hlavy, unavu, nevolnost, neklid, gxchly srdecni tep,
pocit tisné na hrudi, brnéni, zvraceni, sipot. y 'a&

O moznych nezadoucich ucincich byste si mél promluvit s Vasim 1ékafem, ab& ¢ védel jak je
rozpoznat a co d¢lat, pokud nastanou. Je-1i to nezbytné, 1ze mirnou alergi Ql reakci, jako napf.
kopftivku, 1éCit antihistaminiky (1é¢ivé piipravky plsobici proti alergii %f pripadé tézké alergické
reakce (anafylakticky Sok) okamzité zastavte uzivani ptipravku a il@ vyhledejte svého 1ékare.

Nonafact je spojen s velice mirnym rizikem vzniku srazenin ‘\l(ébvnich cévach, vedoucich k tromboze.
Ve vzacnych ptipadech mize uzivani ptipravku Nonafac%@t e zvyseni télesné teploty.

Ve Vasem téle mohou vzniknout protilatky (inhibj ﬁoti faktoru IX, které Nonafact inaktivuji.
Vas lékat bude pravidelné kontrolovat Vasi krev* méfenim na pfitomnost téchto protilatek.
Kontaktujte svého 1ékare okamzité, jakmile b it podezieni, Ze se ptipravek stava postupné

méné ucinny. To se samo projevi zv§1§en}’la®onem ke krvaceni.

Budete-li potiebovat 1é¢bu zaméfer‘lo otlac¢eni protilatek (inhibitort), méla by tato péce byt
svéfena centru pro 1écbu hemofili em lécby bude u Vas pecliveé sledovan vyskyt moznych
nezadoucich G¢inki. Q

'
Pokud byste mél zkuSengt SKter}'/m z téchto nezadoucich ucinki, kontaktujte svého Iékatre. Pokud
zpozorujete jakékoliv ouci Gc¢inky, které nejsou uvedeny v této ptibalové informaci, informujte,
prosim, Vaseho 1¢ bo 1¢karnika.

5.  JAK NONAFACT UCHOVAVAT

Uchovavejte mimo dosah a dohled déti.

Nepouzivejte po uplynuti doby pouzitelnosti vyznacené na Stitku a na krabicce.
Uchovavejte v chladnicce (pti 2 °C — 8 °C).

Uchovavejte lahvicky ve vnéj§im obalu, aby byl pfipravek chranén pred svétlem.
Z mikrobiologického hlediska by jednou rozpustény piipravek mél byt aplikovan okamzité, nejpozdéji

vSak do 3 hodin po rekonstituci.

Pted aplikaci zkontrolujte, zda je roztok Ciry. Piipravek nesmi byt aplikovan, je-li viditelné jakékoliv
zkaleni, hrudky nebo ¢astecky hmoty.
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6. DALSI INFORMACE
Nonafact 100 IU/ml lidsky koagulaéni faktor IX

Co Nonafact obsahuje:

- Lécivou latkou je factor coagulationis humanus IX. Kazda lahvicka obsahuje 500 IU nebo 1000
IU lidského koagula¢niho faktoru IX.

- Pomocnymi latkami jsou chlorid sodny, sacharéza, histidin a voda na injekci.

Jak Nonafact vypada a co obsahuje toto baleni:

Nonafact je ve formé prasku pro ptipravu injekéniho roztoku s rozpoustédlem (lahvicka obsahujici
Sml nebo 10 ml).

Nonafact sestava z krabi¢ky obsahujici:

o Lahvicku s ptipravkem Nonafact obsahujici 500 IU nebo 1000 IU faktoru IX

J Lahvicku s vodou na injekci obsahujici 5 ml nebo 10 ml Q
%

Drzitel rozhodnuti o registraci a vyrobce A

Sanquin, Plesmanlaan 125 NL-1066 CX Amsterdam, Nizozemsko é\'

N\
Tato pribalova informace byla naposledy schvalena KQ

Podrobné informace o tomto ptipravku jsou uvetrejnény na@ov;’rch strankach Evropské 1ékové
agentury (EMA): http://www.ema.europa.eu/.
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