I PIELIKUMS

ZALU APRAKSTS



1. ZALU NOSAUKUMS

Voncento 250 SV FVIII/600 SV VWF (5 ml skidinataja) pulveris un skidinatajs injekciju/infiiziju
Skiduma pagatavoSanai

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (10 ml skidinataja) pulveris un skidinatajs injekciju/infiziju
Skiduma pagatavosSanai

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (5 ml skidinataja) pulveris un skidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavosSanai

Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF (10 ml skidinataja) pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavosanai

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Voncento 250 SV FVIII/600 IU VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju Skiduma pagatavoSanai
Viens flakons pulvera nominali satur:

- 250 SV* cilveka koagulacijas faktora VIII** (human coagulation factor VIII**) (FVIII).

- 600 SV*** cilveka Vilebranda faktora** (human von Willebrand factor** ) (VWF)

P&c izskidinasanas 5 ml iepakojuma esos$aja tidenT injekcijam skidums satur 50 SV/ml F-VIII un 120
SV/ml VWF.

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju Skiduma
pagatavoSanai

Viens flakons pulvera nominali satur:

- 500 SV* cilveka koagulacijas faktora VIII** (human coagulation factor VIII**) (FVIII).

- 1200 SV*** cilveka Vilebranda faktora** (human von Willebrand factor**) (VWF).

P&c izskidinasanas 10 ml iepakojuma eso$aja tideni injekcijam $kidums satur 50 SV/ml F-VIII un 120
SV/ml VWF.

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju Skiduma
pagatavoSanai

Viens flakons pulvera nominali satur:

- 500 SV* cilveka koagulacijas faktora VIII** (human coagulation factor VIII**) (FVIII).

- 1200 SV*** cilveka Vilebranda faktora** (human von Willebrand factor**) (VWF).

P&c izskidinasanas 5 ml iepakojuma eso$aja idenT injekcijam skidums satur 100 SV/ml F-VIII un 240
SV/ml VWF.

Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infliziju Skiduma
pagatavoSanai

Viens flakons pulvera nominali satur:

- 1000 SV* cilveka koagulacijas faktora VIII** (human coagulation factor VIII**) (FVIII).
- 2400 SV*** cilveka Vilebranda faktora** (human von Willebrand factor**) (VWF).

* FVIII iedarbibas stiprumu (SV) nosaka, lietojot Eiropas farmakopejas hromogenitates testu.
Voncento FVIII specifiska aktivitate pirms stabilizetaja pievienoSanas ir aptuveni 70 SV FVIII/mg
proteina.

** jzgatavots no cilvéku donoru plazmas

*#% VWF aktivitati nosaka, piemérojot PVO apstiprinato VWF standartu. Voncento VWF specifiska
aktivitate pirms stabilizétaja pievienoSanas ir aptuveni 100 SV VWF/mg proteina.



P&c izskidinasanas 10 ml iepakojuma esosaja tident injekcijam $kidums satur 100 SV/ml F-VIII un
240 SV/ml VWF.

Paligviela ar zinamu iedarbibu:

Voncento sastava ir aptuveni 128,2 mmol/l (2,95 mg/ml) natrija.

Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apakSpunkta.

3. ZALUFORMA

Pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju skiduma pagatavoSanai.

Balts pulveris un dzidrs, bezkrasains $kidinatajs injekciju/infuiziju skiduma pagatavoSanai.
4. KLINISKA INFORMACIJA

4.1. Terapeitiskas indikacijas

Voncento var lietot visu vecumu pacientiem.

Vilebranda slimiba (VWD)

Asinosanas profilakse un arst€Sana vai ar kirurgiskam operacijam saistitas asino$anas arstéSana
pacientiem ar VWD, ja arstéSana tikai ar desmopresinu (DDAVP) vienu paSu nav efektiva vai ir
kontrindicéta.

A hemofilija (iedzimts FVIII deficits)

Asinosanas profilakse un arst€Sana A hemofilijas pacientiem.
4.2. Devas un lietoSanas veids

VWD un A hemofilijas arst€$ana jauzrauga arstam, kuram ir pieredze hemostatisko traucgjumu
arst€Sana.

Lémums par zalu lietoSanu majas attieciba uz pacientiem ar VWD un A hemofiliju japienem
arst€joSam arstam, nodrosinot, ka tiek veikta pienaciga apmaciba un regularas parbaudes.

FVII:C un VWF:RCo attieciba flakona ir aptuveni 1:2,4.

Arst€Sanas novérosana

Arstesanas kursa laika ieteicams pienacigi noteikt faktora VIII Iimeni, lai izvéletos ievaddamo devu un
atkartotu infuziju biezumu. Pacientu reakcija uz faktoru VIII var individuali atskirties, demonstrgjot
atSkirigus pusperiodus un atjaunoSanas ltmeni. Devu, pamatojoties uz kermena masu, nepiecieSams
korigét pacientiem ar nepietickamu kermena masu vai palielinatu kermena masu. Seviski lielu
kirurgisko operaciju gadijumos obligati javeic preciza aizstajterapijas novérosana, analizgjot
koagulacijas sp€jas (plazmas faktora VIII aktivitati).

Devas

Vilebranda slimiba
Svarigi ir aprekinat devu, pamatojoties uz noradito VWF:RCo SV skaitu. Visparigi 1 SV/kg
VWEF:RCo palielina cirkulgjosa VWF:RCo Iimeni par 0,02 SV/ml (2 %).




Jasasniedz VWF:RCo Iimenis > 0,6 SV/ml (60 %) un FVIIIL:C Iimenis > 0,4 SV/ml (40 %).

Arstésana péc pieprasijuma
Lai sasniegtu hemostazi, parasti iesaka lietot 40 - 80 SV/kg Vilebranda faktora (VWF:RCo), kas
atbilst 20 - 40 SV FVIIIL:C/kg kermena masas (KM).

Sakotngji var bt nepiecieSsama 80 SV/kg VWF:RCo deva, 1pasi 3. tipa VWD pacientiem, kuriem
adekvata Itmena uzturéSanai var biit nepiecieSamas lielakas devas neka citu VWD tipu pacientiem.

AsinoSanas profilakse kirurgisku operaciju gadijuma
Lai noverstu parmerigu asinoSanu operacijas laika vai péc tas, lietoSana jasak
1 - 2 stundas pirms operacijas sakSanas.

Atbilstosa deva jaievada atkartoti ik pec 12 - 24 stundam. Arst&Sanas deva un ilgums ir atkarigs no
pacienta kliniska stavokla, asinoSanas veida un smaguma, ka art VWF:RCo un FVIIIL:C limena.

Lietojot FVIII saturosu VWF produktu, arst€joSam arstam jaapzinas, ka ilgstosa lietoSana var izraistt
parmérigu FVIIL:C paaugstinasSanos. Pec 24 - 48 stundu arst€Sanas, lai izvairitos no parmerigas
FVIII:C paaugstina$anas, samaziniet devas un/vai pagariniet intervalu starp devam, vai jaapsver tada
VWF produkta lietoSana, kurs satur mazaku FVIII koncentraciju (skatit 5.2. apakSpunktu).

Profilaktiska arstesana

Pacientiem ar VWD ilglaicigai profilaksei jaapsver VWF:RCo deva 25 - 40 SV/kg kermena masas 1
lidz 3 reizes ned€la. Pacientiem ar kunga - zarnu trakta asinoSanu vai menoragiju var biit nepiecieSami
1saki devas intervali vai lielakas devas. ArstéSanas deva un ilgums ir atkarigs no pacienta kliniska
stavokla, ka art VWF:RCo un FVIIIL:C [imena plazma.

VWD pediatriska populdcija

Asinosanas arst€Sana

Parasti pediatriskas populacijas pacientiem asinoSanas arstéSanai iesaka lietot 40 - 80 SV/kg
Vilebranda faktora (VWF:RCo), kas atbilst 20 - 40 SV FVIII:C/kg kermena masas (KM).

Profilaktiska arstesana

Pacienti vecuma no 12 Iidz 18 gadiem: dozesanas ieteikumi ir tadi pasi ka pieaugusajiem.

Pacienti vecuma Iidz 12 gadiem: pamatojoties uz klinisko p&tijumu, kura pediatrijas pacientiem
vecuma I1dz 12 gadiem konstatgja zemaku VWF iedarbibas Itmeni, jaapsver profilaktiska deva 40 - 80
SV VWF:RCo/kg kermena masas 1 1idz 3 reizes nedéla (skatit 5.2. apakSpunktu). ArstéSanas deva un
ilgums ir atkarigs no pacienta kliniska stavokla, ka arT VWF:RCo un FVIII:C Iimena plazma.

A tipa hemolfilija

Svarigi ir aprékinat devu, pamatojoties uz noradito FVIII:C SV skaitu. Aizstajterapijas devas un
ilgums ir atkarigs no VIII fakatora deficita smaguma, asinoSanas vietas un intensitates, un pacienta
klmiska stavokla.

Lietoto VIII faktora vienibu skaitu izsaka Starptautiskajas vienibas (SV), kuras atbilst jaunakajam
PVO koncentracijas standartam attieciba uz VIII faktora produktiem. VIII faktora aktivitati plazma
izsaka procentos (attieciba pret normalu cilvéka plazmu) vai starptautiskas vienibas (attieciba pret
Starptautisko VIII faktora plazma standartu).

1 SV VIII faktora aktivitate atbilst VIII faktora daudzumam 1 ml normalas cilvéka plazmas.

Arstésana péc pieprasijuma

NepiecieSsamas VIII faktora devas aprékinaSana balstas uz empiriskiem datiem, ka 1 starptautiska
vieniba (SV) VIII faktora uz kg kermena masas paaugstina VIII faktora aktivitati plazma par aptuveni
2% normalas aktivitates (in vivo atSkaidijuma 2 SV/dl). NepiecieSamas devas nosaka p&c Sadas
formulas:



NepiecieSamas vienibas = kermena masa [kg] x vélama VIII faktora paaugstinasana [% vai SV/dl] x
0,5.

levadamais daudzums un ievadiSanas biezums ikreiz janosaka atbilstosi individualajam
iedarbigumam.

VIII faktora aktivitate nedrikst pazeminaties zem noradita aktivitates l[imena plazma (% no normala
SV/dl) attiecigaja perioda $adu hemoragijas notikumu gadijumos. Turpmako tabulu var izmantot,
nosakot devas asinoSanas un kirurgisko operaciju gadijumos:

Asinosanas pakape/Kirurgiskas | NepiecieSamais VIII Devu lietosanas biezums

procediiras veids faktora ltmenis (% vai (stundas)/ArstéSanas ilgums
Sv/dl) (dienas)

Asinosana

Agrina hemartroze, asinoSana | 20 - 40 Atkartot infuziju ik péc 12 -

muskulos vai mutes dobuma 24 stundam vismaz 1 dienu,

lidz asinoSana, par kuru
liecina sapes, izbeidzas vai ir
panakta sadziSana.

Plasaka hemartroze, asinoSana |30 - 60 Atkartot infuziju ik p&c
muskulos vai hematoma 12 - 24 stundam 3 - 4 dienas
vai ilgak, lidz izzid sapes vai
akiita nespgja.

Dzivibu apdraudosas 60 - 100 Atkartot infuziju ik pec
asinoSanas 8 - 24 stundam, lidz
apdraud&jums ir noversts.
Kirurgiska procedira
Neliela kirurgiska procediira, 30-60 Atkartot infuziju ik pec 24
ietverot zobu rausanu stundam vismaz 1 dienu, lidz
panakta sadziSana.
Liela kirurgiska procediira 80 - 100 Atkartot infuziju ik p&c
(pirms un 8 - 24 stundam, I1dz briice
pec operacijas) normali sadzist, p&c tam

turpinat arstéSanu vel vismaz
7 dienas, lai uzturétu VIII
faktora aktivitati 30 % - 60 %
(SV/dl) Itmeni.

Profilaktiska arstesana

Pacientiem ar smagu A hemofiliju ilglaicigai profilaksei parasta VIII faktora deva ir 20 Iidz 40 SV uz
kg kermena masas 2 11dz 3 dienu perioda. DaZzos gadijumos, 1pasi jaunakiem pacientiem, var biit
nepiecieSami Tsaki devas ievadiSanas intervali vai lielakas devas.

Pediatriska A tipa hemofilijas populacija

Bérniem un pusaudziem vecuma lidz 18 gadiem ar A hemofiliju devas nosaka, pamatojoties uz
kermena masu, tadg] visparigi ta noteikta, pamatojoties uz tiem pasSiem ieteikumiem ka pieaugusajiem.
DaZos gadijumos var biit nepiecieSami 1saki devas ievadiSanas intervali vai lielakas devas. levadiSanas
biezums vienméer janosaka ta, lai katra gadijuma sasniegtu klinisko iedarbigumu.

Pasreiz pieejamie dati ir aprakstiti 4.8. un 5.2. apakSpunkta.

Vecaki cilvéki



Gados vecakiem pacientiem devu pielagoSana nav nepiecieSama.

LietoSanas veids

Intravenozai lietoSanai.

Noradijumi par zalu atSkaidiSanu pirms to lietoSanas ir aprakstiti 6.6. apakSpunkta. Atskaiditais
preparats jaievada [€nas intravenozas injekcijas/infiizijas veida pacientam pienemama atruma.
Injekcijas/infuzijas atrums nedrikst parsniegt 6 ml miniit€. Janovero pacienta tiilitja reakcija. Ja
reakcija rodas, ta var bt saistita ar Voncento ievadiSanu, injekcijas atrums jasamazina vai ievadiSana
japartrauc atkariba no pacienta kliniska stavokla (skatit arT 4.4. apakSpunktu).

4.3. Kontrindikacijas

Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apakSpunkta uzskaititajam paligvielam.

4.4. Tpasibridinajumi un piesardziba lieto§ana

Izsekojamiba

Loti ieteicams katru reizi, ievadot Voncento pacientam, pierakstit zalu nosaukumu un s&rijas numuru,

lai saglabatu saikni starp pacientu un zalu seriju.

Paaugstinata jutiba

Ir iesp&jamas alergiskas paaugstinatas jutibas reakcijas. Ja paradas paaugstinatas jutibas simptomi,
pacientiem jaiesaka nekav€joties partraukt So zalu lietoSanu un sazinaties ar savu arstu. Pacients
jainform@ par paaugstinatas jutibas agrinajam pazimem, kas ietver natreni, vispargjus izsitumus,
spiedou sajiitu kriitis, seksanu, hipotensiju un anafilaksi. Soka gadijuma japieméro jaunakie
medicinas standarti Soka arstesSanai.

Virusu droSums

Lai noverstu infekciju rasanos, ko izraisa no cilveka asinim vai plazmas gatavotu zalu lietoSana,
standarta pasakumi ietver donoru atlasi, individuali nodoto asinu un apkopotas plazmas skriningu, lai
noteiktu infekcijai specifiskos markierus, ka arT efektivas razoSanas procesa darbibas virusu
inaktivacijai/likvidéSanai. Neraugoties uz Siem pasakumiem, no cilvéka asinim vai plazmas
pagatavotu zalu lietoSana pilniba neizslédz infekciju izraisitaju parneSanas iesp&ju.. Tas pats attiecas
ar1 uz nezinamu vai nesen raduSos virusu un citu patogénu gadijumiem.

Sie pasakumi ir uzskatami par efektiviem attieciba uz apvalkotiem virusiem, tadiem ka cilveka
imiindefictta viruss (HIV), B hepatita viruss (HBV) un C hepatita viruss (HCV), ka ar1 uz
"neapvalkoto" A hepatita virusu (HAV).

So pasakumu efektivitate var biit ierobeZota attieciba pret neapvalkotiem virusiem, tadiem ka
parvoviruss B19.

Parvovirusa B19 infekcija var biit bistama griitniecém (augla infekcija) un personam ar imindeficitu
vai paaugstinatu eritropo€zi (piem., hemolitisko anémiju).

Pacientiem, kuri regulari/atkartoti lieto no cilvéka plazmas izdalitu VIII/'VWF faktoru saturosas zales,
jaapsver pieméerota vakcinacija (A un B hepatits).

Vilebranda slimiba




Pastav trombotisku notikumu rasanas risks, 1pasi pacientiem ar zinamiem kliniskiem vai laboratoriski
nosakamiem riska faktoriem. Tade] janovero, vai riska grupas pacientiem neparadas agrinas trombozes
pazimes. Atbilstosi aktualakajiem ieteikumiem javeic profilakses pasakumi pret vénu trombemboliju.

Ja tiek lietotas VWF zales, kas satur FVIII, arst§joSam arstam jazina, ka ilgstoSa arst€Sana var izraisit
parmérigu FVIII:C paaugstinaSanos. Janovero pacienti, kuri lieto VWF zales, kas satur FVIII, lai
noverstu noturigi paaugstinatu FVIII:C Iimeni plazma, jo tas var radit trombotisku notikumu risku,
jaapsver ar1 antitrombotisku pasakumu veikSana (skatit art 5.2. apakSpunktu).

Pacientiem ar VWD, 1pasi 3. tipa slimibu, var izstradaties neitraliz€joSas antivielas (inhibitori) pret
VWEF. Ja paredzeéta VWF:RCo aktivitate plazma netiek sasniegta vai asinosana nav kontrolgjama ar
piemérotu devu, javeic tests, kurd nosaka, vai pacientam ir VWF inhibitori. Pacientiem ar augstu
inhibitoru [imeni arste€Sana var biit ne tikai neefektiva, bet art izraisit anafilaktoidas reakcijas, tadel
jaapsver citi arsteSanas veidi.

A tipa hemofilija

Inhibitori

Neitraliz&josu antivielu (inhibitoru) veidoSanas pret VIII faktoru ir labi zinama A hemofilijas pacientu
arstesanas komplikacija. Sie inhibitori parasti ir IgG imiinglobulini, kas darbojas pret VIII faktora
prokoagulanta aktivitati un kuru daudzums tiek izteikts Betesda vienibas (BV) mililitra plazmas,
izmantojot modific€tu testu. Inhibitoru veidoSanas risks ir savstarpgji saistits ar slimibas smagumu, ka
ar1 ar VIII faktora iedarbibu, §is risks ir vislielakais pirmajas 50 terapijas dienas, bet turpina pastavet
visu dzivi, kaut arf Sis risks ir retak sastopams.

Inhibitoru veidoSanas kliniska nozimiba ir atkariga no inhibitora titra, jo zema titra inhibitori rada
mazaku nepietickamas klmiskas atbildes reakcijas risku neka augsta titra inhibitori.

Kopuma visiem ar VIII asinsreces faktora produktu arstetajiem pacientiem uzmanigi jakontrole
inhibitoru veidoS$anas, izmantojot atbilstosu klinisko novérosanu un laboratoriskos testus. Ja netiek
sasniegts gaiditais VIII asinsreces faktora aktivitates Iimenis plazma vai ja asinoSanu nav iesp&jams
kontrol@t ar atbilstoSu VIII faktora devu, japarbauda VIII asinsreces faktora inhibitoru klatbiitne.
Pacientiem ar augstu inhibitoru Itmeni VIII faktora terapija var nebut efektiva un, iesp&jams, bis
jaapsver citas arstésanas iespgjas. Sadu pacientu arsteiana javada arstiem, kam ir pieredze hemofilijas
arstéSana un arsteSana VIII faktora inhibitoru veidoSanas gadijuma.

Kardiovaskularie notikumi
Pacientiem ar pastavosiem kardiovaskulariem riska faktoriem aizstajterapija ar FVIII var palielinat ar
kardiovaskularo notikunu risku.

Ar katetru saistitas komplikacijas

Ja nepiecieSama centralas venozas piekluves ierice (CVPI), jaapsver ar CVPI saistitas komplikacijas,
to skaita lokalas infekcijas, bakterémija un katetra vietas tromboze.

Natrija saturs

Iepakojumi ar 250 SV FVIII/600 SV VWF (5 ml $kidinataja) un 500 SV FVIII/1200 VWF SV (5 ml
Skidinataja): satur Iidz 14,75 mg (0,64 mmol) natrija viena flakona, kas atbilst 0,74% no PVO
rekomendetas maksimalas 2 g natrija diennakts devas pieaugusam cilvékam.

Iepakojumi ar 500 SV FVIII/1200 SV VWF (10 ml skidinataja) un 1000 SV FVIII/2400 VWF SV
(10 ml skidinataja): satur Iidz 29,50 mg (1,28 mmol) natrija viena flakona, kas atbilst 1,48% no PVO

rekomend@tas maksimalas 2 g natrija diennakts devas pieaugusam cilvékam.

Pediatriska populacija




Uzskaititie bridinajumi un piesardzibas pasakumi attiecas gan uz pieaugusajiem, gan berniem.
4.5. Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi

Nav pétita mijiedarbiba starp VWF un F-VIII, un citam zalem.

4.6. Fertilitate, griitnieciba un baroSana ar kriti

Petijumi ar dzivniekiem, lietojot Voncento, nav veikti.

Vilebranda slimiba

Nav pieredzes So zalu lietoSana sievieteém griitniecibas perioda vai kriits baro$anas perioda. Sievietem,
kuram ir VWF deficits, griitniecibas perioda vai perioda, kad baro ar kriti, Voncento bitu jalieto tikai
tad, ja tam ir skaidras indikacijas, ieverojot to, ka dzemdibas palielina asinoSanas epizozu risku STm
pacientem.

A tipa hemofilija

Ta ka sievietem A hemofilija ir reti, nav pieredzes tas arstéSanai griitniecibas perioda un perioda, kad
baro ar kriiti.

Tadg] griitniecibas perioda un perioda, kad baro ar kriiti, Voncento biitu jalieto tikai tad, ja ir skaidras
indikacijas.

Fertilitate

Nav datu par ietekmi uz fertilitati.

4.7. Ietekme uz speju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

Voncento neietekme sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.

4.8. Nevelamas blakusparadibas

DroSuma profila kopsavilkums

ArstéSanas ar Voncento laika var rasties $adas nevélamas reakcijas: paaugstinata jutiba vai alergiskas

reakcijas, tromboembolijas gadijumi, drudzis, galvassapes, disgeizija un aknu funkcionalo raditaju
novirzes. Turklat pacientiem var izstradaties inhibitori pret FVIII un VWF.

Nevéelamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Turpmakaja tabula miné€tas nevelamas reakcijas atbilstosi MedDRA organu sisteému klasifikacijai.
Biezuma vertesana tika lietotas $adas biezuma iedalfjuma standarta kategorijas: loti biezi(> 1/10);
biezi(>1/100 Iidz <1/10); retak (=1/1 000 Iidz <1/100); reti (=1/10 000 lidz <1/1 000); loti reti (<1/10
000); nav zinami (biezumu nevar noteikt péc pieejamiem datiem).

Katra biezuma sadala nevélamas reakcijas ir noraditas, sakot no augstakas Iidz zemakajai nopietnibas
pakapei.



MedDRA organu sistemu Nevelamas reakcijas* BieZums
standarta klase

Asins un limfatiskas sistémas VIII faktora nomaksana Retak (IeAP)**
traucgjumi Loti biezi (IeNP)**

VWF inhibicija Nav zinami***
Imunas sistémas traucgjumi Paaugstinata jutiba (ieskaitot Biezi

tahikardiju, sapes kriskurvi,
diskomforta sajiitu kruSkurvi un
muguras sapes)

Nervu sisteémas traucgjumi Disgeizija (garSas sajutas Retak
traucgjumi)

Asinsvadu sist€émas traucgjumi | Trombembolijas gadijumi Retak

Vispargji trauc&jumi un Drudzis Biezi

reakcijas ievadiSanas vieta Galvassapes Loti biezi

[zmekl&jumi Patologiskas novirzes aknu Retak

funkcionalajos testos

* Nevelamas blakusparadibas, kas saistitas ar Voncento ievadiSanu
** Biezums ir balstits uz FVIII produktu p&tijumiem, kuros tika ieklauti pacienti ar smagu A
hemofiliju. leAP = ieprieks arstéti pacienti, [eNP = ieprieks nearsteti pacienti.

*** Noverotas pecregistracijas uzraudzibas perioda; nav novérotas kliniskajos p&tijjumos.

AtseviSku nevélamo blakusparadibu apraksts

Paaugstinata jutiba (alergiskas reakcijas

Ir nov@rota paaugstinata jutiba jeb alergiskas reakcijas (var ietvert angioedému, dedzinasanas un
durstiSanas sajutu infuzijas vieta, drebulus, karstuma vilnus, generalizétu natreni, galvassapes, natreni,
hipotensiju, letargiju, nelabumu, nemieru, tahikardiju, spiedosu sajatu kraSukurvi (ietverot sapes un
diskomforta sajttu kriiSukurvi), muguras sapes, tirpSanu, vemsanu, sékSanu), un dazos gadijumos ta
var progreset par smagu anafilaksi (ietverot Soku).

FVII inhibicija

A hemofilijas pacientiem, kuri tiek arsteti ar VIII faktoru, tostarp Voncento, var veidoties
neitraliz€josas antivielas (inhibitori). Ja $adi inhibitori veidojas, tie var izpausties ka nepietickama
kliniska atbildes reakcija. Sados gadijumos ieteicams sazinaties ar specializétu hemofilijas centru.

VWEF inhibicija

Pacientiem ar VWD, 1pasi ar 3. tipa slimibu, var izstradaties neitraliz€joSas antivielas (inhibitori) pret
VWF. Ja $adi inhibitori izveidojas, $is stavoklis izpaudisies ka neadekvata kliniska reakcija. Sadas
antivielas nogulsné&jas, un tas var notikt vienlaikus ar anafilaktiskam reakcijam. Tadgel, ja pacientam ir
anafilaktiska reakcija, janosaka, vai vinam ir inhibitori. Visos $ajos gadijumos ieteicams sazinaties ar
specializétu hemofilijas centru.

Trombembolijas notikumi

VWD pacientiem ir trombotisku notikumu rasanas risks, 1pasi pacientiem ar zinamiem kliniskiem vai
laboratoriski nosakamiem riska faktoriem. Pacientiem, kuri lieto FVIII saturoSas VWD zales, noturigi
paaugstinats plazmas FVIII:C Iimenis var palielinat trombembolijas gadfjumu risku (skatit arT 4.4.
apakspunktu).

Par droSumu attieciba uz parnésajamiem infekcijas agentiem skatit 4.4. apak$punkta.

Pediatriska populacija




Nevelamo reakciju biezums, veids un smagums beérniem tiek paredzets tads pats ka pieaugusajiem.
DroSums, lietojot Voncento, berniem vecuma lidz 12 gadiem nav pieradits. Dati nav pieejami.

ZinoS$ana par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iespgjamam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek lugti zinot par
jebkadam iespg€jamam nev€lamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma mingto nacionalas
zinoSanas sisteémas kontaktinformaciju.

4.9. Pardozésana

Kliniskajos p&tijumos zinots par pieciem pardozésanas gadijumiem. Sie zinojumi nebija saistiti ar
blakusparadibam.

Tomeér lielas pardozesanas gadijuma, TpasSi VWD pacientiem, nevar izslégt trombembolisku notikumu
risku.

5.  FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1 Farmakodinamiskas ipaSibas

Farmakoterapeitiska grupa: antihemoragijas lidzekli: asins koagulacijas faktori, Vilebranda faktora un
koagulacijas faktora VIII kombinacija, ATK kods: B02BD06

Vilebranda slimiba

Eksogena no cilveka plazmas pagatavota VWF lietosana neatSkiras no endogéna VWF lietosanas.

VWEF lietosana lauj korig€t hemostatiskas anomalijas, kuras izpauZzas pacientiem, kuri cie§ no VWF

deficita (VWD), divos limenos:

- VWEF atjauno trombocttu adhgziju asinsvadu subendotélijam asinsvada bojajuma vieta (jo tas
saistas gan pie asinsvada subendotélija, gan trombocita membranas), nodro§inot primaro
hemostazi, par ko liecina asinosanas ilguma samazinasanas. Sis efekts paradas nekavgjoties, un
ir zinams, ka tas liela méra ir atkarigs no proteina polimerizacijas Iimena.

- VWEF rada novelotu asociéta FVIII deficita korekciju. levadot intravenozi, VWF saistas pie
endogeéna FVIII (kur§ normali rodas pacienta kermenT) un, stabilizgjot So faktoru, novers ta atru
degeneraciju.

Siiemesla dél ka sekundars efekts p&c pirmas infiizijas mazliet aizkavéta tira VWF ievadisana
(VWEF zales ar zemu FVIII limeni) atjauno FVIII:C limeni lidz normalam.

- FVIII:C saturoSu VWF preparata ievadiSana atjauno FVIII:C Iimeni lidz normalam uzreiz p&c

pirmas infuzijas.

A tipa hemofilija

Eksogena no cilveka plazmas pagatavota FVIII lietoSana neatSkiras no endogéna FVIII lietoSanas.

FVIII/'VWF komplekss sastav no divam molekulam (FVIII un VWF), kuram ir atskirigas fiziologiskas
funkcijas. Ievadot infuzijas veida hemofilijas pacientiem, pacienta asinsriteé FVIII saistas pie VWF.
Aktivets FVIII iedarbojas ka aktiveta faktora IX kofaktors, paatrinot faktora X parvérSanos par
aktivetu faktoru X. Aktivétais faktors X protrombinu parvers trombina. PEc tam trombins parvers
fibrinogénu fibrina, un var veidoties asins receklis. A hemofilija ir ar dzimumu saistits iedzimts asins
rec€Sanas traucgjums, kurd ir pazeminats FVIII Iimenis, kas izpauzas ka spontana vai nejausas, vai
kirurgiskas traumas rezultata radusies plasa asinoSana locitavas, muskulos vai iek$gjos organos Ar


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

aizstajterapiju FVIII limenis plazma tiek paaugstinats, laujot islaicigi korigét faktora deficitu un
asinoSanas tendences.

Janem vera, ka nevar salidzinat asinoSanas gadijumu skaitu gada (4BR-annualized bleeding rate) ar
atSkirigu faktora koncentraciju un dazados kliiskajos p&tijumos.

5.2. Farmakokinétiskas ipasibas

Vilebranda slimiba

Vincento farmakokin&tiku novertéja VWD pacientiem neasinoSanas stavokli.

Balstoties uz farmakokinétikas petijumu ar 12 VWD personam vecuma no 12 gadiem, tika noveroti
VWF:RCo, VWF:Ag, VWF:CB un FVIII:C farmakokingtiskie raditaji:

VWEF:RCo VWEF:Ag VWEF:CB FVIII:C
parametrs N | mediana | diapazons | N | mediana | diapazons | N | mediana |diapazons| N | mediana | diapazons
Atjaunosanas 12| 0,017 0,012- |12| 0,018 |0,013-0,022|12| 0,022 0,015- 12 | 0,027 |0,016-0,036
pieaugums 0,021 0,025
(SV/ml)/(SV/kg)

Pusperiods 8 11,53 [6,05-35,10(12| 18,39 |11,41-27,01|12| 14,54 |9,36-25,10| 10 | 23,65 | 7,69-57,48
(h)

AUCo-72 12| 14,46 |8,56-37,99|12| 33,10 |[22,65-64,68|12| 24,32 14,83- 11 27,85 |13,15-66,82
(h*SV/ml) 41,14

MRT 8 13,25 |8,59-2545|12| 24,57 |15,28-33,60|12| 18,74 11,61- 10 | 36,57 |15,62-85,14
(h) 28,57

Cinax 12| 1,48 0,93-3,36 (12| 2,04 1,52-3,66 |12 1,60 1,04-2,66 | 12 1,00 0,57-1,32
(SV/ml)

Tmax 12| 0,25 0,25-1,03 (12| 0,25 0,25-1,00 | 12| 0,25 0,25-1,00 | 12 1,00 0,25-30,00
(h)

Cinin 12| 0,02 0,00-0,03 (12| 0,10 0,02-0,17 | 12| 0,05 0,02-0,09 | 12 0,14 0,03-0,59
(SV/ml)

Kopgjais klirenss| 12| 6,16 3,06-9,32 | 12| 3,74 2,61-4,78 | 12| 3,20 |2,32-4,77| 11 1,28 0,62-2,47
(ml/(h*kg) )

Vs 8 68,3 [44,7-158,0(12| 74,0 64,5-128,4 | 12| 71,0 |47,5-93,7| 10 47,5 24,8-72,9
(ml/kg)

AUC = laukums zem liknes; Cmax = maksimala koncentracija plazma; Cmin = minimala koncentracija plazma; SV =

starptautiska vieniba; MRT = vidg&jais cirkul&Sanas laiks; N = personu skaits; tmax = laiks 1idz maksimalajai koncentracijai;
Vss = izkliedes tilpums stabila stavokll; VWEF:Ag = Vilebranda faktors: antigéns; VWF:CB = Vilebranda faktors: kolagéna
saistiSana; VWF:RCo = Vilebranda faktors: ristocetina kofaktors, FVIII:C = faktors VIII: koagulants.

Salidzinajuma ar normalu cilvéka plazmu (normal human plasma, NHP) relativais lielmolekularas
masas (high molecular weight, HMW) VWF multiméru saturs Voncento ir vidgji 86%.

A tipa hemofilija

Vincento farmakokiné&tiku novertéja A hemofilijas pacientiem neasinoSanas stavokli.

Balstoties uz farmakokingtikas petijumu ar 16 A hemofilijas personam vecuma no > 12 gadiem, tika
noveroti $§adi farmakokingtikas raditaji:

FVIII:C
parametrs N mediana diapazons
Atjaunosanas pieaugums (SV/ml)/(SV/kg) 16 0,021 0,011-0,032
Pusperiods (h) 16 13,74 8,78-18,51
AUCo.48 (h*SV/ml) 16 13,09 7,04-21,79
MRT (h) 16 16,62 11,29-26,31
Crax (SV/ml) 16 1,07 0,57-1,57
Tmax (h) 16 0,50 0,42-4,03
Chin (SV/ml) 16 0,06 0,02-0,11




Kopgjais klirenss (ml/(h*kg)

16

3,82

2,30-7,11

Vss (ml/ kg)

16

61,2

35,1-113,1

AUC = laukums zem liknes; Cmax = maksimala koncentracija plazma; Cmin = minimala koncentracija plazma; SV =

starptautiska vieniba; MRT = vidg&jais cirkul&Sanas laiks; N = personu skaits; tmax = laiks 1idz maksimalajai koncentracijai;

Vss = izkliedes tilpums stabila stavokli; FVIIL:C = faktors VIII: koagulants

Pediatriska populacija

Vilebranda slimiba

Farmakokingtikas dati pacientiem ar Vilebranda slimibu ir loti lidzigi pieauguso populacijas datiem.

Farmakokingtikas (FK) dati, lietojot vienu 80 SV/kg masas VWF:RCo devu, tika noverteti
pediatriskas populacijas pacientiem ar smagu VWD vecuma lidz 12 gadiem (skatit tabulu talak). Péc
infuzijas VWF markieru (VWF:RCo, VWF:Ag, un VWF:CB) un FVIIIL:C maksimala koncentracija

tika sasniegta nekav@gjoties ar vid€jo atjaunoSanas pieaugumu (internal recovery, IR) 0,012-0,016

(SV/ml)/(SV/kg) VWF markieru gadijuma un 0,018-0,020 (SV/ml)/(SV/kg) FVIIIL:C gadijuma.
Mediana eliminacija t1/2 VWF markieriem bija 10,00 Iidz 13,48 h, savukart FVIII:C gadijuma t1/2
bija garaks - no 11,40 lidz 19,54 h sakara ar plato efektu, kas varétu atspogulot neto efektu,
pazeminoties eksogéna FVIII Iimenim un paaugstinoties endogéna FVIII Iimenim. FK raditaji pec
atkartotas FK novertesanas lidzinajas sakotngjam FK veértgjumam. Voncento iedarbiba un izkliede
vecuma grupas l1dz 6 gadu vecumam un vecuma no 6 — 12 gadiem bija salidzinamas.

Sakumstavoklim pielagotie sakotngjie VWF un FVIII:C FK raditaji pacientiem vecuma lidz 6 gadiem

(N=9) un 6 - 12 gadu vecuma (N=5)

VWEF:RCo VWF:Ag VWEF:CB FVIII:C
parametrs N | mediana | N | mediana | N | mediana | N | mediana mediana | N | mediana | N | mediana | N | mediana
(diapazo (diapazo (diapazo (diapazo (diapazo (diapazo (diapazo (diapazo
ns) ns) ns) ns) ns) ns) ns) ns)
<6 gadi 6-12 gadi <6 gadi 6-12 gadi <6 gadi 6-12 gadi <6 gadi 6-12 gadi
Atjaunosanas 91 0012 |5 0016 [9]| 0,014 |5 | 0,015 0,014 | 5| 0,014 | 8| 0,018 |5 0,020
pieaugums (0,009- (0,009- (0,007- (0,014- (0,009- (0,010- (0,012- (0,008-
(SV/ml)/(SV/kg) 0,017) 0,017) 0,016) 0,022) 0,017) 0,016) 0,048) 0,026)
Pusperiods 5 1348 |3 11,20 | 8 11,15 | 5 11,00 10,53 | 5 10,00 | 4 19,54 | 3 11,40
(h) (4,13- (8,55- (7,72- (8,61- (6,08- (7,20- (17,96~ (7,05-
22,44) 11,59) 22,36) 12,14) 15,44) 12,11) 20,70) 32,61)
AUCy.7 9 7,40 5 10,44 | 9 19,41 51 21,75 1549 | 5 16,46 | 8 1545 |5 19,81
(h*SV/ml) (4,26- (3,11- (11,71- (18,72- (11,10- (12,84~ (8,25- (1,47-
17,71) 15,85) 34,55) 27,77) 25,30) 19,63) 32,36) 34,82)
MRT 5 16,68 | 3 12,99 | 8 13,31 5 13,26 12,87 | 5 11,70 |4 | 25,78 | 3 15,92
(h) (4,36- (8,48- (9,03- (11,06~ (7,17- (9,19- (23,87- (6,63-
32,74) 13,03) 31,68) 15,72) 20,96) 15,22) 28,42) 44,40)
Crnax 9 1,06 5 1,30 9 1,66 5 1,79 1,44 5 1,28 8 0,71 5 0,57
(SV/ml) (0,69- (0,71- (1,22- (1,44- (1,13- (1,23- (0,46- (0,33-
1,35) 1,34) 1,92) 2,50) 1,93) 1,83) 1,46) 0,96)
Tnax 9 0,55 5 0,58 9 0,55 5 0,58 0,55 5 0,58 8 0,58 5 0,58
(h) (0,50- (0,50- (0,50- (0,50- (0,50- (0,50- (0,50- (0,50-
0,62) 0,60) 0,62) 0,60) 0,62) 0,60) 22,52) 0,60)
Kopgjais klirenss | 5 7,30 3 7,22 8 5,63 5 4,93 7,03 5 6,22 4 2,46 3 4,81
(ml/(h*kg)) (2,82- (6,14- (2,24- (4,48- (3,66- (5,25- (1,29- (0,96-
17,32) 8,62) 13,13) 5,10) 11,74) 7,14) 3,87) 26,07)
Vi 5 112,1 3 80,1 8 76,8 5 67,5 84,4 5 79,7 4 67,5 3 76,6
(ml/kg) (52,3- (73,1- (70,3- (54,6- (67,1- (54,7- (33,1- (42,6-
135,3) 93,8) 133,5) 70,4) 113,8) 95,9) 92,5) 172,9)

AUC = laukums zem liknes; Cmax = maksimala koncentracija plazma; SV = starptautiska vieniba; MRT = vidgjais

cirkulésanas laiks; N = personu skaits; tmax = laiks 1idz maksimalajai koncentracijai; Vs = izkliedes tilpums stabila stavokli;
VWEF:Ag = Vilebranda faktors: antigéns; VWF:CB = Vilebranda faktors: kolagéna saistisana; VWF:RCo = Vilebranda
faktors: ristocetina kofaktors, FVIII:C = faktors VIII: koagulants
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A tipa hemolfilija

31 pediatrijas pacientiem ar A tipa hemofiliju, kuri bija jaunaki par 12 gadiem, veica FK analizi p&c 50
SV FVIIl/kg kermena masas vienas devas lietoSanas (skatit tabulu zemak). P&c infiizijas maksimala
FVII: C koncentracija tika sasniegta nekavéjoties, ar FVIII: C mediano IR aptuveni 0,016
(SV/ml)/(SV/kg). Medianais FVIIIL:C eliminacijas t1/2 bija aptuveni 10 stundas. P&c atkartotas FK
izverteSanas, FK raditaji bija lidzigi sakotn&jiem FK raditajiem.

Voncento iedarbiba un sadaliSanas pacientiem < 6 un 6-12 gadu vecuma bija lidziga.

Sakumstavoklim pielagotie sakotngjie FVIII:C FK raditaji pacientiem < 6 gadu (N=15) un 6-12 gadu
vecuma (N=16).

FVIII:C
parametrs N | mediana | diapazons N | mediana | diapazons
<6 years 6-12 years
Atjaunosanas pieaugums (SV/ml)/(SV/kg) 15 0,015 0,009-0,019 16 0,016 0,010-0,026
Pusperiods (h) 15 9,62 7,75-18,20 16 10,00 8,89-12,50
AUCo.48 (h*SV/ml) 15 8,23 3,96-11,04 16 9,90 6,17-17,62
MRT (h) 15 13,51 7,95-17,38 16 13,89 12,11-17,07
Crax (SV/ml) 15 0,75 0,46-0,94 16 0,84 0,51-1,21
Tmax (h) 15 0,58 0,53-0,58 16 0,58 0,50-1,00
Kopgjais klirenss (ml/(h*kg)) 15 6,22 4,22-11,34 16 4,88 2,54-7,74
Vs (ml/kg) 15 75,3 63,8-197,2 16 71,9 42,1-109,3

AUC = laukums zem liknes; Cmax = maksimala koncentracija plazma; Cmin = minimala koncentracija plazma; SV =
starptautiska vieniba; MRT = vidg&jais cirkul&Sanas laiks; N = personu skaits; tmax = laiks lidz maksimalajai koncentracijai;
Vss = izkliedes tilpums stabila stavoklt; FVIIL:C = faktors VIII: koagulants

5.3. Prekliniskie dati par droSumu

Voncento ka aktivas sastavdalas satur FVIII un VWF, kurus iegiist no cilvéka plazmas un kuri
darbojas lidzigi endogénam plazmas sastavdalam. Prekltniskajos petijumus ar atkarotu devu lietoSanu
(hroniska toksicitate, kancerogen&ze un mutagen&ze) nav iesp&jams pienemami veikt ar parastiem
dzivnieku modeliem, jo tiem izstradajas antivielas pec heterogénu cilvéka proteinu ievadiSanas.

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA
6.1 Paligvielu saraksts

Pulveris

Kalcija hlorids
Cilveka albumins
Natrija hlorids
Natrija citrats
Saharoze
Trometamols

Skidinatajs
Udens injekcijam
6.2 Nesaderiba

Saderibas pétijumu trikuma de| §ts zales nedrikst sajaukt (lietot maisijuma) kopa ar citam zalem,
atSkaiditajiem vai $kidinatajiem, iznemot tos, kas minéti 6.1. apakSpunkta.

6.3 Uzglabasanas laiks



3 gadi.

Kimiska un fizikala stabilitate lietoSanas laika ir pieradita 8 stundas istabas temperattira (zem 25 °C).
No mikrobiologiska viedokla zales jaizlieto nekavgjoties. Ja zales neizlieto nekavgjoties, par
uzglabasanas laiku un apstakliem Iidz lietoSanai ir atbildigs lietotajs.

6.4 Ipasi uzglabasanas nosacijumi

Uzglabat temperatura lidz 25 °C.

Nesasaldét. Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

Uzglabasanas nosacijumus pec izSkidinasanas skatit 6.3. apakSpunkta.

6.5 Iepakojuma veids un saturs

Voncento 250 SV FVIII/600 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infiziju Skiduma

pagatavoSanai
Pulveris (250 SV/600 SV) flakona ( I klases stikls) ar aizbazni (gumijas), disku (plastmasas) un

vacinu (aluminija).
5 ml skidinataja flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumija), disku (plastmasas) un vacinu
(aluminija).

Viena iepakojuma ir:

1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 5 ml tidens injekcijam
1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:
1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infiiziju skiduma
pagatavoSanai

Pulveris (500 SV/1200 SV) flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumijas), disku (plastmasas) un
vacinu (aluminija).

10 ml skidinataja flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumija), disku (plastmasas) un vacinu
(aluminija).

Viena iepakojuma ir:

1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 10 ml Gidens injekcijam
1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:
1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju $kiduma

pagatavoSanai
Pulveris (500 SV/1200 SV) flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumijas), disku (plastmasas) un

vacinu (aluminija).




5 ml skidinataja flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumija), disku (plastmasas) un vacinu
(aluminija).

Viena iepakojuma ir:

1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 5 ml tidens injekcijam
1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:
1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF pulveris un $kidinatajs injekciju/infliziju Skiduma
pagatavoSanai

Pulveris (1000 SV/2400 SV) flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumijas), disku (plastmasas) un
vacinu (aluminija).

10 ml skidinataja flakona (I klases stikls) ar aizbazni (gumija), disku (plastmasas) un vacinu
(aluminija).

Viena iepakojuma ir:

1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 10 ml tidens injekcijam
1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:
1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

Visi iepakojuma lielumi tirghi var nebtt pieejami.
6.6  Ipasi noradijumi atkritumu likvidé$anai un citi noradijumi par riko$anos

Visparéjas instrukcijas

Skidumam jabit dzidram vai mazliet opalesc&josam. Péc izskidinatu zalu filtrésanas/izvilksanas no
flakona, tas vizuali japarbauda attieciba uz stkam dalinam un krasas mainu. Nelietot redzami
dulkainus Skidumus vai tadus, kas satur parslas vai dalinas.

IzskidinaSana un izvilkSana no flakona javeic aseptiskos apstaklos.

IzskidinaSana
Sasildiet §kidinataju Iidz istabas temperatiirai. Parliecinieties, ka pulvera un $kidinataja flakona vacini

ir nonemti no un aizbazni ir apstradati ar antiseptisku Skidumu. Laujiet tiem noziit pirms Mix2Vial
iepakojuma atveérSanas.

“F=s 1. Atveriet Mix2Vial iepakojumu, nonemot
vacinu. Neiznemiet Mix2Vial no
blisteriepakojuma!




______

tiras virsmas un cie$i turiet flakonu. Panemiet
Mix2Vial kopa ar blisteriepakojumu un duriet zila
adaptera gala smaili tieSi cauri $kidinataja flakona
aizbaznim.

3. Rupigi nonemiet blisteriepakojumu no
Mix2Vial komplekta, pieturot aiz apmales un
velkot vertikali augSup. Velciet nost tikai
blisteriepakojumu, nevis Mix2Vial komplektu.

4. Novietojiet zalu flakonu uz lidzenas un stingras
virsmas. Apversiet Skidinataja flakonu ar
piestiprinatu Mix2Vial komplektu un duriet
caurspidiga adaptera gala smaili tieSi lejup

cauri produkta flakona aizbaznim. Skidinatajs
automatiski iepliidis produkta flakona.

5. Ar vienu roku satveriet Mix2Vial komplektu aiz
zalu puses, bet ar otru roku satveriet aiz Skidinataja
puses un, lai, zalem $kistot, neveidotos parmerigas
putas, uzmanigi skriivgjot pret&ji pulkstenraditaja
virzienam, sadaliet komplektu divas dalas. Izmetiet
Skidinataja flakonu ar piestiprinatu zilo Mix2Vial
adapteri.

6. Leni groziet produkta flakonu ar piestiprinatu
caurspidigo adapteri lidz viela pilniba izskist.
Nekratiet.

R

—

\

7. levelciet tukSaja, sterilaja §lirc gaisu. Turot
zalu flakonu vertikali, pievienojiet §lirci Mix2Vial
lu@ra slegam, skriiv§jot pulkstenraditaja virziena.
Injicgjiet gaisu zalu flakona.




Izvilk$ana no flakona un lietoSana

8. Turot §lirces virzuli nospiestu, apgrieziet
sistému otradi un ievelciet Skidumu §lirc€, 1eni
atvelkot virzuli.

9. Tagad skidums ir parnests $lirce, stingri turot
Slirces korpusu (ar lejupverstu §lirces virzuli),
atvienojiet caurspidigo Mix2Vial adapteri no
Slirces, skravejot pretgji pulkstenraditaja
virzienam.

i — Y ) =

9

Voncento injicgsanai jalieto vienigi tam paredzétie ievadisanas komplekti. Arstesana var biit
neveiksmiga, jo FVIII var adsorbéties citu injekciju/infuziju aprikojumu iek§gjas virsmas.

Ja nepiecieSams lietot lielus Voncento tilpumus, var apvienot vairaku Voncento flakonu saturu
komerciali pieejama infuzijas komplekta (piem., Slirces stiknis zalu intravenozai lietoSanai). Tome&r

$ados gadijumos sakotngji izSkidinatu Voncento $kidumu nedrikst vél papildus atSkaidit.

Skidumu ievadiet Iénam intravenozi (skatit 4.2. apak$punktu), nodrosinot, ka ar zalem piepildita §lircé
neieklist asinis.

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi vietejam prasibam.

7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS

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

Vacija

8. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)
EU/1/13/857/001
EU/1/13/857/002
EU/1/13/857/003
EU/1/13/857/004

9. REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS

Registracijas datums: 2013. gada 12. augusts
Pedgja atjauninajuma datums: 2018. gada 26. aprilis
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10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par §im zalém pieejama Eiropas zalu agentiiras timekla vietné
http://www.ema.europa.eu



http://www.ema.europa.eu/

II PIELIKUMS

BIOLOGISKI AKTIVO VIELU RAZOTAJI UN RAZOTAJI,
KAS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS
NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS

NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ
DROSU UN EFEKTIVU ZALU LIETOSANU
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A.  BIOLOGISKI AKTIVAS(-O) VIELAS(-U) RAZOTAJS(-I) UN RAZOTAJS(-I), KAS
ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

Biologiski aktivo vielu razotaja(-u) nosaukums un adrese

CSL Behring AG
Wankdorfstrasse 10
3014 Bern

SVEICE

CSL Behring (Australia) Pty Ltd
189-209 Camp Road
Broadmeadows

Victoria 3047

AUSTRALIJA

Razotaja(-u), kas atbild par sérijas izlaidi, nosaukums un adrese

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

Vacija

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI
IEROBEZOJUMI

Specialu recepSu zales ar parakstiSanas ierobezojumiem (skatit I pielikumu: zalu apraksts, 4.2.

apakspunkts).

. Oficiala serijas izlaide

Saskana ar grozitas Direktivas 2001/83/EK 114. pantu oficialu sérijas izlaidi veiks valsts
laboratorija vai cita §im merkim apstiprinata laboratorija.

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS
. Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums

Registracijas apliecibas ipasniekam jaiesniedz $o zalu pirmais periodiski atjaunojamais droSuma
zinojums seSu menesu laika péc registracijas apliecibas pieskirSanas. Turpmak registracijas
apliecibas TpaSniekam jaiesniedz $o zalu periodiski atjaunojamie droSuma zinojumi atbilstosi Eiropas
Savienibas atsauces datumu un periodisko zinojumu iesniegSanas biezuma sarakstam (EURD
sarakstam), kas sagatavots saskana ar Direktivas 2001/83/EK 107.c panta 7. punktu un publicets
Eiropas Zalu agenttiras timekla vietné.

D. NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU UN EFEKTIVU ZALU
LIETOSANU

. Riska parvaldibas plans (RPP)
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Registracijas apliecibas ipa$nickam javeic nepiecieSamas farmakovigilances darbibas un pasakumi,
kas sikak aprakstiti registracijas pieteikuma 1.8.2. moduli ieklautaja apstiprinataja RPP un visos
turpmakajos atjaunotajos apstiprinatajos RPP.
Papildinats RPP jaiesniedz:

e péc Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;,

e jaieviesti grozijumi riska parvaldibas sist€éma, jo Ipasi gadijumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekm@t ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu
(farmakovigilances vai riska mazinasanas) rezultatu sasniegSanas gadijuma.

Ja PADZ un atjaunota RPP iesniegSanas termin$ sakrit, abus min€tos dokumentus var iesniegt
vienlaicigi.
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I PIELIKUMS

MARKEJUMA TEKSTS UN LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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A. MARKEJUMA TEKSTS
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA
Kartona karba 250 SV/600 SV

1. ZALU NOSAUKUMS

Voncento 250 SV FVIII/600 SV VWF (5 ml skidinataja) pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavoSanai
human coagulation factor VIII/human von Willebrand factor

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

cilvéka koagulacijas faktors VIII 250 SV
cilvéka Vilebranda faktors 600 SV

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Citas sastavdalas: kalcija hlorids, cilvéka albumins, natrija hlorids, natrijas citrats, saharoze,
trometamols. Sikaku informaciju skatit lietoSanas instrukcija.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju skiduma pagatavosanai
1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 5 ml tdens injekcijam

1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:

1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat berniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25 °C. Nesasaldgt.
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Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

‘ 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

| 12. REGISTRACIJAS NUMURS(-I)

EU/1/13/857/001

| 13.  SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Voncento 250 SV/600 SV

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS — 2D SVITRKODS

Ieklauts 2D svitrkods ar unikalo identifikatoru.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI CILVEKLASAMA FORMA

PC:
SN:
NN:
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Pulvera flakons 250 SV/600 SV

1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Voncento 250 SV FVIII/600 SV VWF
pulveris injekciju/infiziju $kiduma pagatavoSanai
i.v.lietoSanai

| 2. LIETOSANAS METODE

|3.  DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

Koagulacijas faktors VIII 250 SV
Vilebranda faktors 600 SV

6. CITA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Sl,ddinﬁtﬁja flakona markéjums S ml

‘ 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Udens injekcijam

| 2. LIETOSANAS METODE

|3.  DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

5 ml

6. CITA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA
Kartona karba 500 SV/1200 SV

1. ZALU NOSAUKUMS

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (10 ml skidinataja) pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavoSanai
human coagulation factor VIII/human von Willebrand factor

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

cilvéka koagulacijas faktors VIII 500 SV
cilvéka Vilebranda faktors 1200 SV

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Citas sastavdalas: kalcija hlorids, cilvéka albumins, natrija hlorids, natrijas citrats, saharoze,
trometamols. Sikaku informaciju skatit lietoSanas instrukcija.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju skiduma pagatavosanai
1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 10 ml @idens injekcijam

1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:

1 vienreiz lietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

|8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

|9.  TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [1dz 25 °C. Nesasaldgt.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

12. REGISTRACIJAS NUMURS(-I)

EU/1/13/857/002

13. SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Voncento 500 SV/1200 SV

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS — 2D SVITRKODS

Ieklauts 2D svitrkods ar unikalo identifikatoru.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI CILVEKLASAMA FORMA

PC:
SN:
NN:
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA 1ZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Pulvera flakons 500 SV/1200 SV

1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF
pulveris injekciju/infiziju $kiduma pagatavoSanai
i.v. lietoSanai

| 2. LIETOSANAS METODE

| 3. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

Koagulacijas faktors VIII 500 SV
Vilebranda faktors 1200 SV

6. CITA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Sl,ddinﬁtﬁja flakona markéjums 10 ml

‘ 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Udens injekcijam

| 2. LIETOSANAS METODE

| 3. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

4. SERIJAS NUMURS

5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

10 ml

6. CITA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA
Kartona karba 500 SV/1200 SV

1. ZALU NOSAUKUMS

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (5 ml skidinataja) pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavoSanai
human coagulation factor VIII/human von Willebrand factor

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

cilveka koagulacijas faktors VIII 500 SV
cilvéka Vilebranda faktors 1200 SV

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Citas sastavdalas: kalcija hlorids, cilvéka albumins, natrija hlorids, natrijas citrats, saharoze,
trometamols. Sikaku informaciju skatit lietoSanas instrukcija.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju skiduma pagatavosanai
1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 5 ml Gdens injekcijam

1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:

1 vienreizlietojama 10 ml §lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

9.  TIPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI
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Uzglabat temperatiira [1dz 25 °C. Nesasaldgt.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

‘ 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

| 12. REGISTRACIJAS NUMURS(-I)

EU/1/13/857/003

| 13.  SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Voncento 500 SV/1200 SV

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS — 2D SVITRKODS

Ieklauts 2D svitrkods ar unikalo identifikatoru.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI CILVEKLASAMA FORMA

PC:
SN:
NN:
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA 1ZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Pulvera flakons 500 SV/1200 SV

1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF
pulveris injekciju/infiziju $kiduma pagatavoSanai
1.v. lietoSanai

| 2. LIETOSANAS METODE

|3.  DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

Koagulacijas faktors VIII 500 SV
Vilebranda faktors 1200 SV

6. CITA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Sl,ddinﬁtﬁja flakona markéjums S ml

‘ 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Udens injekcijam

| 2. LIETOSANAS METODE

| 3. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

5 ml

6. CITA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA
Kartona karba 1000 SV/2400 SV

1. ZALU NOSAUKUMS

Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF (10 ml skidinataja) pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju
Skiduma pagatavoSanai
human coagulation factor VIII/human von Willebrand factor

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

cilvéka koagulacijas faktors VIII 1000 SV
cilvéka Vilebranda faktors 2400 SV

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Citas sastavdalas: kalcija hlorids, cilvéka albumins, natrija hlorids, natrijas citrats, saharoze,
trometamols. Sikaku informaciju skatit lietoSanas instrukcija.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs injekciju/infuziju skiduma pagatavosanai
1 flakons ar pulveri

1 flakons ar 10 ml @idens injekcijam

1 filtra parneses ierice 20/20

Viens ieksgjais iepakojums, kura ir:

1 vienreizlietojama 10 ml $lirce

1 venipunkttiras komplekts

2 spirtoti tamponi

1 nesterils plaksteris

5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

|8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

|9.  TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI
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Uzglabat temperatiira [1dz 25 °C. Nesasaldgt.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

‘ 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

| 12. REGISTRACIJAS NUMURS(-I)

EU/1/13/857/004

| 13.  SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Voncento 1000 SV/2400 SV

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS — 2D SVITRKODS

Ieklauts 2D svitrkods ar unikalo identifikatoru.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI CILVEKLASAMA FORMA

PC
SN:
NN:
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA 1ZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Pulvera flakons 1000 SV/2400 SV

1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF
pulveris injekciju/infiziju $kiduma pagatavoSanai
1.v. lietoSanai

| 2. LIETOSANAS METODE

| 3. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

Koagulacijas faktors VIII 1000 SV
Vilebranda faktors 2400 SV

6. CITA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA
Sl,ddinﬁtﬁja flakona markéjums 10 ml

‘ 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS (-I)

Udens injekcijam

| 2. LIETOSANAS METODE

|3.  DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

| 4. SERIJAS NUMURS

Ser.

‘ 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

10 ml

6. CITA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA
IevadiSanas komplekta kartona karba (iek$ejais iepakojums)

| 1. ZALUNOSAUKUMS

Ievadisanas komplekts

| 2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

-neattiecas-

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

- neattiecas -

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

- neattiecas -

‘ 5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

- neattiecas -

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

- neattiecas -

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

- neattiecas -

| 8.  DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

9.  TIPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

- neattiecas -

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

- neattiecas -

‘ 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

- neattiecas -

| 12. REGISTRACIJAS NUMURS(-I)
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- neattiecas -

| 13. SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

- neattiecas -

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

- neattiecas -

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

- neattiecas -
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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija lietotajam

Voncento 250 SV FVIII/600 SV VWF (5 ml Skidinataja) pulveris un Skidinatajs
injekciju/infuziju Skiduma pagatavoSanai
Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (10 ml $kidinataja) pulveris un Skidinatajs
injekciju/infuziju Skiduma pagatavoSanai
Voncento 500 SV FVIII/1200 SV VWF (5 ml $kidinataja) pulveris un $kidinatajs
injekciju/infuziju Skiduma pagatavoSanai
Voncento 1000 SV FVIII/2400 SV VWF (10 ml §kidinataja) pulveris un §kidinatajs

injekciju/infuziju Skiduma pagatavoSanai
human coagulation factor VIII,
human von Willebrand factor

Pirms zalu lietoSanas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

. Saglabajiet $o instrukciju! Iesp&jams, ka velak to vajadzes parlasit.

. Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam, medmasai vai farmaceitam.

. Sis zales ir parakstitas tikai Jums. Nedodiet tas citiem. Tas var nodarit Jaunumu pat tad, ja Siem
cilvékiem ir lidzigas slimibas pazimes.

. Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu, medmasu vai farmaceitu. Tas

attiecas ar1 uz iespgjamam blakusparadibam, kas nav min&tas $aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

aja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir Voncento un kadam noltkam tas lieto
Kas Jums jazina pirms Voncento lietoSanas
Ka lietot Voncento

Iesp&jamas blakusparadibas

Ka uzglabat Voncento

Iepakojuma saturs un cita informacija

U R W

1. Kas ir Voncento un kadam nolikam tas lieto

Zales ir pagatavotas no cilvéka plazmas (asins skidra dala) un satur aktivas vielas cilvéka koagulacijas
faktoru VIII (FVIII) un cilvéka Vilebranda faktoru (VWF).

Voncento lieto visu vecuma grupu pacientiem, lai noverstu vai apturétu asinoSanu, kas rodas VWF
trukuma, ja ir Vilebranda slimiba (VWD) un A hemofilija FVIII trikuma dg€l. Voncento lieto tikai tad,
kad arst€Sana ar citam zalem, desmopresinu, viena nav efektiva vai nevar tikt piemerota.

VWF un FVIII ir iesaistits asins recéSana. Abu faktoru triikums nozimé, ka asinis nesarec tik atri ka
vajadz€tu, tadel ir nosliece uz asinoSanu. VWF un FVIII ievadiSana Tslaicigi uzlabos asins rec€Sanas
mehanismus.

Ta ka Voncento satur gan FVIIL, gan VWF, ir svarigi zinat, kur§ faktors Jums visvairak nepiecieSams.

Ja Jums ir A hemofilija, arsts Jums izrakstis Voncento ar noteiktu FVIII vienibu skaitu. Ja Jums ir
VWD, arsts Jums izrakstis Voncento ar noteiktu VWF vienibu skaitu.

2. Kas jazina pirms Voncento lietoSanas
Nelietojiet Voncento $ados gadijumos
. Ja Jums ir alergija pret VWF vai F-VIII, vai kadu citu (6. punkta mingto) $o zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietoSana
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Izsekojamiba
Loti ieteicams katra Voncento lietoSanas reize pierakstit datumu, zalu s€rijas numuru un injicto

daudzumu sava arstéSanas dienasgramata.
Pirms Voncento lietoSanas konsultgjieties ar arstu, medmasu vai farmaceitu.

. Ir iesp&jamas alergiskas paaugstinatas jutibas reakcijas. Ja Jums paradas kads no
paaugstinatas jutibas simptomiem, nekavejoties partrauciet zalu lietoSanu un sazinieties
ar arstu. Pastastiet arstam, ja Jums paradas agrinas paaugstinatas jutibas pazimes. Tas ietver
natreni, generaliz&tus adas izsitumus, saspil&jumu krasukurvi, seksanu, asinsspiediena
pazeminasanos un anafilaksi (nopietna alergiska reakcija, kas izraisa elpoSanas gritibas vai
reiboni).

. Inhibitoru (antivielu) veidosanas ir zinama komplikacija, kas var rasties arst€Sanas laika ar
visam VIII faktora zalém. Sie inhibitori, it ipasi lielas koncentracijas, aptur pareizu arstésanas
darbibu, un Jus vai Jusu bérns tiks riipigi uzraudzits, lai noteiktu $o inhibitoru veidoSanos. Ja
Jasu vai Jusu berna asinoSana netiek kontroleta ar Voncento, nekavejoties pazinojiet arstam.

. Ja jums ir teikts, ka Jums ir sirds slimiba vai pastav sirds slimibas risks, informgjiet savu arstu
vai farmaceitu.
. Ja Voncento ievadiSanai jums nepiecieSama centralas venozas piekluves ierice (CVPI), arstam

jaapsver ar CVPI saistitas komplikacijas, to skaita lokalas infekcijas, bakteriju nokltGiSana asinis
(bakter@mija) un asins recekla veidoSanas asinsvada (tromboze) katetra ievietoSanas vieta.

. Vilebranda slimiba
Ja ir zinams, ka Jums ir asins receklu veidoSanas risks, Jis janovero, lai noteiktu agrinas
trombozes (asins rec€Sanas) pazimes. Arsts Jums nozimé&s trombozes profilakses arstéSanu.

Virusu droSums

leguistot zales no cilveka asinm vai plazmas, razotajs veic noteiktus pasakumus, lai novérstu infekciju
parnesi uz pacientiem. Sie pasakumi ietver:

. ripigu asins un plazmas donoru atlasi, lai izslegtu infekcijas esamibas risku,
. katras plazmas porcijas un apvienoto porciju test€Sanu, lai konstat€tu virusu/infekciju pazimes,
. virusu inaktivacijas vai aizvaksanas darbibu ieklauSanu asins vai plazmas apstrade.

Neraugoties uz Siem pasakumiem, no cilvéka asinim vai plazmas pagatavotu zalu lietoSana pilniba
neizslédz inaktivétu infekcijas agentu parnesi. Tas pats attiecinams ari uz vél nezinamiem vai nesen
apzinatiem virusiem vai citiem infekcijas agentiem.

Sie pasakumi ir uzskatami par efektiviem attieciba uz ta sauktajiem "apvalkotiem" virusiem, tadiem ka
cilveka imtindeficita viruss (HIV, AIDS viruss), B hepatita viruss un C hepatita viruss (kas izraisa
aknu iekaisumu), ka arT uz "neapvalkoto" A hepatita virusu (kas arT izraisa aknu iekaisumu).

So pasakumu efektivitate var biit ierobeZota attieciba pret neapvalkotiem virusiem, tadiem ka
parvoviruss B19.

Parvoviruss B19 infekcija var biit bistama
. griitniecém (jo pastav nedzimusa bérna infekcijas risks) un
. personam ar novajinatu imiino sist€tmu vai palielinatu sarkano asinskermeniSu veidoSanos dazu

anémiju gadijuma (piem., sirpjveida $tnu vai hemolitiska anémija).

Ja Jus regulari/atkartoti lietojat no cilvéka plazmas iegiitas zales, piemeram, Voncento , arsts var
ieteikt vakcingties pret A un B hepatitu.

Bérni un pusaudzi
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Uzskaititie bridinajumi un piesardzibas pasakumi attiecas uz berniem un pusaudziem.
Citas zales un Voncento

. Pastastiet arstam vai farmaceitam par visam zalém, kuras lietojat pedgja laika, esat lietojis vai
var€tu lietot.

Gritnieciba un baros$ana ar kriti

. Ja Jus esat griitniece vai barojat bernu ar kriiti, ja domajat, ka Jums var€tu biit griitnieciba vai
planojat griitniecibu, pirms So zalu lietoSanas konsultgjieties ar arstu.

. Griitniecibas un baroSanas ar kriiti laika Voncento biitu jalieto tikai tad, ja tas skaidri
nepiecieSams.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpoSana
Voncento neietekme sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.
Voncento satur natriju

Iepakojumos ar 250 SV FVIII/600 SV VWF (5 ml §kidinataja) un 500 SV FVIII/1200 SV VWF (5 ml
Skidinataja): satur I1dz 14,75 mg natrija viena flakona (galvena galda sals sastavdala). Tas atbilst
0,74% no ieteicamas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusam cilvekam.

Iepakojumos ar 500 SV FVIII/1200 SV VWF (10 ml skidinataja) un 1000 SV FVIII/2400 SV VWF
(10 ml skidinataja): satur Iidz 29,50 mg natrija viena flakona (galvena galda sals sastavdala). Tas
atbilst 1,48% no ieteicamas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusam cilvekam.

3. Ka lietot Voncento
Jiisu arst€Sanu jauzrauga arstam, kam ir pieredze asins rec€$anas traucgumu arstesana.

Ja arsts uzskata, ka Jus var€tu ievadit Voncento pats, arsts Jums sniegs attiecigas instrukcijas. Lietojiet
§Ts zales tiesi ta, ka arsts Jums stastijis. Ja neesat kaut ko sapratis, parjautajiet arstam.

Deva

VWEF un FVIII nepieciesamais lietoSanas daudzums un arst€Sanas ilgums ir atkarigs no:
slimibas smaguma

asinoSanas vietas un intensitates

klmiska stavokla

. kermena masas

(skattt arT punktu “Talak sniegta informacija paredzéta tikai veselibas apriipes specialistiem ™).
Ja Jums ir noteikta Voncento lietoSana majas, arsts nodrosinas, ka Jums tiek paradits, ka veikt
injekciju un cik daudz injicet.

leverojiet arsta noradijumus.

LietoSana bé&miem Un pusaudziem
Bérniem un pusaudziem Iidz < 18 gadu vecumam devas ir atkarigas no kermena masas, tadel, tas
nosakot, jaseko taddiem paSiem ieteikumiem ka pieaugusajiem.

Ja esat lietojis Voncento vairak neka noteikts
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Kliniskajos p&tijumos zinots par pieciem pardozésanas gadijumiem. Sie zinojumi nebija saistiti ar
blakusparadibam. Tomér loti lielas pardozeSanas gadijuma, pasi VWD pacientiem, nevar izslégt asins
receklu (tromboze) rasanas risku.

Ja esat aizmirsis lietot Voncento
. Ievadiet nakamo devu nekavgjoties un turpiniet lietoSanu arsta noteiktajos intervalos.
. Nelietojiet dubultu devu, lai aizvietotu aizmirsto devu.

Ja esat partraucis lietot Voncento
Nepartrauciet Voncento lietoSanu bez konsulteé$anas ar arstu.

Iz8kidinaSana un lietoSana

Visparéjas instrukcijas

. Pulveris jasajauc ar skidinataju (Skidrumu) un aseptiski jaizvelk no flakona.

. Voncento nedrikst sajaukt ar citam zalém, atSkaiditajiem vai $kidinatajiem, iznemot tos, kuri
minéti 6. punkta

. Skidumam jabiit dzidram vai mazliet dulkainam, proti, tas var vizulot, ja skatas pret gaismu, bet

tas nedrikst saturét acimredzamas dalinas. P&c filtréSanas jeb izvilkSanas (skatit turpmak), bet
pirms lietoSanas Skidums vizuali japarbauda. Nelietojiet Skidumu, ja tas ir redzami dulkains vai
satur parslas vai dalinas.

. Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilsto$i vietgjam prasibam un ta, ka
noradijis arsts.

Iz8kidinaSana

Neatverot flakonus, sasildiet Voncento pulveri un skidrumu Iidz istabas vai kermena temperattirai. To
var izdarit, vai nu atstajot flakonus istabas temperatiird aptuveni stundu, vai turot tos roka dazas
miniites.

NEPAKLAUJIET flakonus tieSai siltuma iedarbibai. Flakonus nedrikst sasildit vairak par kermena
temperattiru (37°C).

Riipigi nonemiet aizsargvacinus no flakoniem un notiriet redzamos gumijas aizbaznus ar spirtotajiem
tamponiem. Laujiet flakoniem noziit pirms Mix2Vial iepakojuma (kas ietver filtra parneses ierici)
atverSanas, pec tam ieverojiet turpmak sniegtos noradijumus.

F= 1. Atveriet Mix2Vial iepakojumu, nonemot
vacinu. Neiznemiet Mix2Vial no
blisteriepakojuma!

______

tiras virsmas un cie$i turiet flakonu. Panemiet
Mix2Vial kopa ar blisteriepakojumu un duriet zila
adaptera gala smaili tieSi lejup cauri skidinataja
flakona aizbaznim.

3. Rupigi nonemiet blisteriepakojumu no
Mix2Vial komplekta, pieturot aiz apmales un
velkot vertikali augSup. Velciet nost tikai
blisteriepakojumu, nevis Mix2Vial komplektu.
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4. Novietojiet zalu flakonu uz lidzenas un
stingras virsmas. Pagrieziet $kidinataja flakonu
otradak ar piestiprinatu Mix2Vial komplektu un
duriet caurspidiga adaptera gala smaili tiesi tieSi
lejup cauri produkta flakona aizbaznim.
Skidinatajs automatiski iepliidis produkta flakona.

5. Ar vienu roku satveriet Mix2Vial komplektu
aiz zalu puses. Ar otru roku satveriet aiz
Skidinataja puses un, lai, zalem Skistot, neveidotos
parmerigas putas, uzmanigi skriivgjot pretgji
pulkstenraditaja virzienam, sadaliet komplektu
divas dalas. [zmetiet $kidinataja flakonu ar
piestiprinatu zilo Mix2Vial adapteri.

6. Leni groziet produkta flakonu ar piestiprinatu
caurspidigo adapteri, l1dz viela pilniba izskist.

Nekratiet.
et
6
7. levelciet tuksaja, sterilaja $lirc€ gaisu. Turot
zalu flakonu vertikali, pievienojiet §lirci Mix2Vial
lu@ra slegam, skruvejot pulkstenraditaja virziena.
l Injicgjiet gaisu zalu flakona.
_
7

9. Tagad skidums ir parnests $lirce, stingri turot
Slirces korpusu (ar lejupverstu slirces virzuli),
atvienojiet caurspidigo Mix2Vial adapteri no
Slirces, skravejot pretgji pulkstenraditaja
virzienam.

8. Turot §lirces virzuli nospiestu, apgrieziet
sistému otradi un ievelciet Skidumu §lirc€, 1eni
atvelkot virzuli.

ly

Lietojiet ar zalem piegadato venipunktiiras komplektu, ieduriet adatu véna. Laujiet asintm ieplist
atpakal I1dz caurulites galam. Pievienojiet $lirci venipunktiiras komplekta vitnotajam slegam.
Ieteicams lietot vienreiz lietojamas plastmasas §lirces, jo §T veida Skidumiem ir tendence pielipt stikla
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Slircu slipeta stikla virsmam. Iz§kidinata Skiduma injiceSanu/infiiziju véna veiciet leni (ar atrumu
Iidz 6 ml miniite), ieverojot arsta noradijumus. Uzmanieties, lai asinis neieklist ar zaleém piepilditaja
Slirce.

Ja nepiecieSams lietot lielus Voncento tilpumus, var apvienot vairaku Voncento flakonu saturu
komerciali pieejama infuizijas komplekta (piem., §lirces siiknis zalu ievadiSanai véna). Tomer sados
gadijumos sakotngji izSkidinatu Voncento $kidumu nedrikst vél papildus atskaidit.

Pasi parbaudiet, vai uzreiz neparadas kadas blakusparadibas. Ja Jums paradas kadas blakusparadibas,
kas var biit saistitas ar Voncento ievadiSanu, injic€Sana vai inflizija japartrauc (skatit arT 2. punktu).

Ja Jums ir kadi jautajumi par So zalu lietoSanu, jautajiet arstam vai farmaceitam.

4. Iespéjamas blakusparadibas
Tapat ka visas zales, Voncento var izraisit blakusparadibas, kaut arT ne visiem tas izpauzas.

Ludzu, nekavejoties sazinieties ar arstu, ja:

. pamanat alergisku reakciju pazimes.

Dazos gadijumos var rasties nopietna alergiska reakcija (anafilakse), kas rada smagus elposanas
traucgjumus, reiboni vai Soku.Alergiskas reakcijas var ietvert $adus simptomus: uztiikusi méle,
mute vai rikle, elpoSanas un riSanas traucgjumi, natrene, s€ksana, dedzinasanas un durstiSanas
sajuta infuzijas vieta, drebuli, karstuma vilni, adas izsitumi pa visu kermeni, galvassapes,
asinsspiediena pazeminasanas, nemiers, paatrinata sirdsdarbiba, spiedosa sajita krasukurvi
(ietverot sapes krusukurvi un diskomfortu krtisukurvi), muguras sapes, nogurums (letargija),
nelabums, vemsana, tirpSana;

. novérojat, ka zales vairs neiedarbojas (asinoSana netiek apturéta).

Beérniem, kas ieprieks nav arstéti ar VIII faktora zalém, inhibitoru antivielas (skatit 2. punktu)
var veidoties loti biezi (vairak neka 1 no 10 pacientiem); tomér pacientiem, kuri ieprieks
sanémusi arstéSanu ar VIII faktoru (vairak neka 150 arsteésanas dienu laika), risks ir retak
sastopams (mazak neka 1 no 100 pacientiem). Ja ta notiek Jiisu vai Jiisu berna gadijuma, zales
var parstat darboties pareizi, un Jums vai Jisu be&rmam var rasties pastaviga asinosana.

Jums var izstradaties inhibitors (neitraliz&josa antiviela) pret VWF. Sada gadijuma VWF vairs
nedarbosies pareizi;

. pamanat ekstremitasu perfuzijas traucéjumu (piem., vésas un balas ekstremitates) vai
dzivibai svarigu organu perfiizijas traucéjumu (piem., stipras sapes krutis) simptomus.
Pastav asins receklu veidoSanas risks (tromboze), it Tpasi pacientiem ar zinamiem riska
faktoriem (skatit arT 2. punktu).

Sadas blakusparadibas ir novérotas Joti bieZi (var skart vairak neka 1 no 10 cilvékiem):
. galvassapes

Sadas blakusparadibas ir novérotas biezi (var skart lidz 1 no 10 cilvékiem):

. paaugstinata kermena temperatiira;

garSas sajlitas izmainas (disgeizija);

Sadas blakusparadibas ir novérotas retak (var skart Iidz 1 no 100 cilvékiem):
[ ]
. patologiskas izmainas aknu funkcionalajos testos.

Blakusparadibas bérniem un pusaudZiem
Blakusparadibas berniem un pusaudziem tiek paredzetas tadas pasas ka pieaugusajiem.

Zinosana par blakusparadibam
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Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu, farmaceitu vai medmasu. Tas attiecas
ar1 uz iesp&jamajam blakusparadibam, kas nav minétas Saja instrukcija. Jus varat zinot par
blakusparadibam arf tiesi, izmantojot V pielikuma min&to nacionalas zinoSanas sist€mas
kontaktinformaciju. Zinojot par blakusparadibam, Jiis varat palidz&t nodroSinat daudz plasaku
informaciju par $o zalu droSumu.

5. Ka uzglabat Voncento

Uzglabat §is zales bérniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot §1s zales pec deriguma termina beigdm, kas noradits uz mark&juma un kartona karbas.
Uzglabat temperatura lidz 25 °C.

Nesasaldet.

Voncento nesatur konservantus, tapec sagatavotas zales jaizlieto nekavejoties.

Ja sagatavotas zalesa netiek ievaditas uzreiz, par uzglabasanas laiku un apstakliem lidz
lietoSanai ir atbildigs lietotajs.

Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

. Neizmest zales kanalizacija vai sadzives atkritumos. Vaicajiet farmaceitam, ka izmest zales,
kuras vairs nelietojat. Sie pasakumi palidzes aizsargat apkartgjo vidi.

6. Iepakojuma saturs un cita informacija
Ko Voncento satur

Aktiva viela ir:
250 SV FVIII un 600 SV VWEF katra flakona; péc izSkidinaSanas 5 ml tidens injekcijam satur aptuveni
50 SV/ml FVIII un 120 SV/ml VWF.

500 SV FVIII un 1200 SV VWF katra flakona; pec izSkidinasanas 10 ml tidens injekcijam satur
aptuveni 50 SV/ml FVIII un 120 SV/ml VWF.

500 SV FVII un 1200 SV VWF katra flakona; pec izskidinaSanas 5 ml tidens injekcijam satur
aptuveni 100 SV/ml FVIII un 240 SV/ml VWEF.

1000 SV FVIII un 2400 SV VWF katra flakona; péc izskidinaSanas 10 ml @idens injekcijam satur
aptuveni 100 SV/ml FVIII un 240 SV/ml VWEF.

Sikaku informaciju skatit sadala “7Talak sniegtd informdcija paredzéta tikai veselibas apriipes
specialistiem”.

Citas sastavdalas ir:

kalcija hlorids, cilvéka albumins, natrija hlorids, natrija citrats, saharoze, trometamols.
Skatit 2. sadalu “Voncento satur natriju”.

Skidinatajs. fdens injekcijam

Voncento aréjais izskats un iepakojums

Voncento tiek piegadats ka balts pulveris un $kidinatajs injekciju/infiiziju skiduma pagatavoSanai.
Pagatavotam Skidumam jabiit dzidram vai mazliet opalescgjoSam, proti, tas var vizulot, ja skatas pret
gaismu, bet tas nedrikst saturét acimredzamas dalinas.

Pulvera primarais iepakojums un §kidinataja flakons sastav no stikla flakona ar gumijas aizbazni,
plastmasas disku un aluminija vacinu.

Iepakojumi
Viens iepakojums ar 250 SV/600 SV vai 500 SV/1200 SV satur:

- 1 flakonu ar pulveri
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- 1 flakonu ar 5 ml @idens injekcijam
- 1 filtra parneses ierici 20/20

- Viens iek$€jais iepakojums satur:

1 vienreizlietojamu 10 ml §lirci

1 venipunkttiras komplektu

2 spirtotus tamponus

1 nesterilu plaksteri

Viens iepakojums ar 500 SV/1200 SV vai 1000 SV/2400 SV satur:

- 1 flakonu ar pulveri

- 1 flakonu ar 10 ml Gidens injekcijam

- 1 filtra parneses ierici 20/20

- Viens iek$€jais iepakojums satur:
1 vienreizlietojamu 10 ml §lirci

1 venipunkttiras komplektu

2 spirtotus tamponus

1 nesterilu plaksteri

Visi iepakojuma lielumi tirgd var nebtt pieejami.

Registracijas apliecibas ipaSnieks un razZotajs

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

Vacija

Lai sanemtu papildu informaciju par $im zalém, lidzam sazinaties ar registracijas apliecibas Ipasnieka

vietgjo parstavniecibu:

Belgié/Belgique/Belgien
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Bbarapus
Marna®apwm boarapus EAJ]
Tem: +359 2 810 3949

Ceska republika
CSL Behring s.r.o.
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
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Lietuva
CentralPharma Communications UAB
Tel: +370 5 243 0444

Luxembourg/Luxemburg
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20 (BE)

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



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

Si lietoSanas instrukcija pedejo reizi parskatita

Tel: +43 1 80101 1040

Polska
CSL Behring sp. z 0.0.
Tel: +48 22 213 22 65

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

Romania
Prisum Healthcare S.R.L.
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

Sikaku informaciju par §Im zalém varat atrast Eiropas Zalu agentiiras timekla vietng:

http://www.ema.europa.eu.

Talak sniegta informacija paredzeta tikai veselibas aprupes specialistiem:

Devas

Vilebranda slimiba

Svarigi ir aprékinat devu, pamatojoties uz noradito VWF:RCo SV skaitu. Visparigi 1 SV/kg
VWEF:RCo palielina cirkulgjosa VWF:RCo Iimeni par 0,02 SV/ml (2 %).


http://www.ema.europa.eu/

Jasasniedz VWF:RCo Itmenis > 0,6 SV/ml (60 %) un FVIIIL:C Iimenis > 0,4 SV/ml (40 %).

Arstésana péc pieprasijuma
Lai sasniegtu hemostazi, parasti iesaka lietot 40 - 80 SV/kg VWF (VWEF:RCo), kas atbilst 20 - 40 SV
FVII:C/kg kermena masas (KM).

Sakotngji var bt nepiecieSama 80 SV/kg VWF:RCo deva, pasi 3. tipa VWD pacientiem, kuriem
adekvata Itmena uzturéSanai var biit nepiecieSamas lielakas devas neka citu VWD tipu pacientiem.

Hemoragijas profilakse kirurgisku operaciju gadijuma.
Lai noverstu parmerigu asinoSanu operacijas laika vai p&c tas, lietoSana jasak
1 - 2 stundas pirms operacijas sakSanas.

Piemérota deva jaievada atkartoti ik p&c 12 - 24 stundam. ArstéSanas deva un ilgums ir atkarigs no
pacienta kliniska stavokla, asinoSanas veida un smaguma, ka ari VWF:RCo un FVIIIL:C limena.

Lietojot FVIII saturoSu VWF produktu, arstgjoSam arstam jaapzinas, ka ilgstosa lietoSana var izraistt
parmérigu FVIIL:C paaugstinasSanos. Pec 24 - 48 stundu arsteSanas, lai izvairitos no parmerigas
FVIII:C paaugstina$anas, samaziniet devas un/vai pagariniet intervalu starp devam, vai jaapsver VWF
produkta lietosana, kurs satur mazaku FVIII koncentraciju.

Profilaktiska arstesana

Pacientiem ar VWD ilglaicigai profilaksei jaapsver VWF:RCo deva 25 - 40 SV/kg kermena masas 1
lidz 3 reizes ned€la. Pacientiem ar kunga - zarnu trakta asinoSanu vai menoragiju var biit nepiecieSami
1saki devas intervali vai lielakas devas. ArstéSanas deva un ilgums ir atkarigs no pacienta kliniska
stavokla, ka art VWF:RCo un FVIIIL:C [imena plazma.

VWD pediatriska populacija

Asinosanas arst€Sana

Parasti pediatriskas populacijas pacientiem asinoSanas arstéSanai iesaka lietot 40 - 80 SV/kg
Vilebranda faktora (VWF:RCo), kas atbilst 20 - 40 SV FVIII:C/kg kermena masas (KM).

Profilaktiska arsteSana

Pacienti vecuma no 12 Iidz 18 gadiem: dozesanas ieteikumi ir tadi pasi ka pieaugusajiem.

Pacienti vecuma Iidz 12 gadiem: pamatojoties uz klinisko p&tijumu, kura pediatrijas pacientiem
vecuma Iidz 12 gadiem konstatgja zemaku VWF iedarbibas Itmeni, jaapsver profilaktiska deva 40 - 80
SV VWF:RCo/kg kermena masas 1 1idz 3 reizes nedéela.

Arstesanas deva un ilgums ir atkarigs no pacienta kliniska stavokla, ka art VWF:RCo un FVIIIL:C
Iimena plazma.

A tipa hemofilija

Svarigi ir aprékinat devu, pamatojoties uz noradito FVIII:C SV skaitu. Aizstajterapijas devas un
ilgums ir atkarigs no FVIII deficita smaguma, asinoSanas vietas un intensitates un pacienta kltniska
stavokla.

Lietoto VIII faktora vienibu skaitu izsaka Starptautiskajas vienibas (SV), kuras atbilst jaunakajam
PVO koncentracijas standartam attieciba uz VIII faktora produktiem. VIII faktora aktivitati plazma
izsaka procentos (attieciba pret normalu cilvéka plazmu) vai starptautiskas vienibas (attieciba pret
Starptautisko standartu FVIII plazma).

1 SV FVIII aktivitate ir ekvivalenta VIII faktora daudzumam 1 ml normalas cilvéka plazmas.

Arstésana péc pieprasijuma
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NepiecieSsamas VIII faktora devas aprékinaSana balstas uz empiriskiem datiem, ka 1 SV VIII faktora
uz kg kermena masas paaugstina VIII faktora aktivitati plazma par aptuveni 2% normalas aktivitates
(in vivo atSkaidijuma 2 SV/dl). NepiecieSamas devas nosaka pec $§adas formulas:

NepiecieSamas vienibas = kermena masa [kg] x vélama VIII faktora paaugstinasana [% vai SV/dl] x

0,5.

Ievadamais daudzums un ievadiSanas biezums vienmér janosaka individuali, atbilsto$i kliniskai

efektivitatel.

VIII faktora aktivitate nedrikst pazeminaties zem noradita aktivitates [imena plazma (% no normala
SV/dl) attiecigaja perioda $adu hemoragijas notikumu gadijumos. Turpmako tabulu var izmantot,
nosakot devas asinoSanas un kirurgisko operaciju gadijumos:

Asinosanas pakape/Kirurgiskas

Nepieciesamais VIII faktora

Devu lietoSanas biezums

pE&c operacijas)

procediiras veids Itmenis (% vai SV/dl) (stundas)/ArstéSanas ilgums
(dienas)

AsinoSana

Agrina hemartroze, asinoSana 20 - 40 Atkartot infuziju ik péc 12 - 24

muskulos vai mutes dobuma stundam vismaz 1 dienu, lidz
asinoSana, par kuru liecina
sapes, izbeidzas vai ir panakta
sadziSana.

Plasaka hemartroze, asinoSana | 30 - 60 Atkartot infuziju ik péc 12 - 24

muskulos vai hematoma stundam 3 - 4 dienas vai ilgak,
11dz izziid sapes vai akiita
nevariba.

Dzivibu apdraudosas 60 - 100 Atkartot infuziju ik péc 8 - 24

asinoSanas: stundam, 11dz apdraud€jums ir
noversts.

Kirurgiska procedira

Neliela kirurgiska procediira, 30-60 Atkartot infuziju ik pec 24

ietverot zobu rausanu stundam vismaz 1 dienu, lidz
panakta sadziSana.

Liela kirurgiska procedaira 80 - 100 Atkartot infuziju ik péc 8-24

(pirms un stundam, 11dz panakta adekvata

briices dziSana, p&c tam turpiniet
arstéSanu vel vismaz 7 dienas,
lai uzturétu 30% - 60% (SV/dl)
FVIII aktivitates.

ArstgSanas novéro$ana

Arstesanas kursa laika ieteicams pienacigi noteikt faktora VIII Iimeni, lai izvéletos ievaddmo devu un
atkartotu infuziju biezumu. Pacientu reakcija uz faktoru VIII var individuali atskirties, demonstrgjot
atSkirigus pusperiodus un atjaunoSanas ltmeni. Devu, pamatojoties uz kermena masu, nepiecieSams
korigét pacientiem ar nepietickamu kermena masu vai palielinatu kermena masu. Seviski lielu
kirurgisko operaciju gadijumos obligati javeic preciza aizstajterapijas novérosana, analizgjot
koagulacijas spg€jas (plazmas faktora VIII aktivitati).

Profilaktiska arstesana

Pacientiem ar smagu A hemofiliju ilglaicigai profilaksei parasta FVIII deva ir 20 1idz 40 SV uz kg
kermena masas 2 Iidz 3 dienu perioda. Dazos gadijumos, Tpasi jaunakiem pacientiem, var bit
nepiecieSami 1saki devas ievadiSanas intervali vai lielakas devas.
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PediatriskaA tipa hemofilijas populdcija

Bérniem un pusaudZziem Iidz 18 gadu vecumam ar A hemofiliju devas nosaka, pamatojoties uz
kermena masu, tadg] visparigi ta noteikta, pamatojoties uz tiem paSiem ieteikumiem ka pieaugusajiem.
DaZos gadijumos var biit nepieciesami 1saki devas ievadiSanas intervali vai lielakas devas. levadiSanas
biezums vienmér janosaka ta, lai katra gadijuma sasniegtu klinisko iedarbigumu.

Vecaki pacienti
Gados vecakiem pacientiem devu pielagoSana nav nepiecieSama.
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