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CHARAKTERYSTYKA PRODUKTU LECZNICZEGO

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 250 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 500 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 1000 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 2000 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

IDELVION 3500 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

2. SKLAD JAKOSCIOWY I ILOSCIOWY

IDELVION 250 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Kazda fiolka zawiera nominalnie 250 j.m. rekombinowanego biatka fuzyjnego wigzacego czynnik
krzepnigcia IX z albuming (RIX-FP), (albutrepenonakogu alfa). Po rozpuszczeniu w 2,5 ml wody do
wstrzykiwan roztwor zawiera 100 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa.

IDELVION 500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Kazda fiolka zawiera nominalnie 500 j.m. rekombinowanego biatka fuzyjnego wigzacego czynnik
krzepnigcia IX z albuming (RIX-FP), (albutrepenonakogu alfa). Po rozpuszczeniu w 2,5 ml wody do
wstrzykiwan roztwor zawiera 200 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa.

IDELVION 1000 j.m. proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Kazda fiolka zawiera nominalnie 1000 j.m. rekombinowanego biatka fuzyjnego wigzacego czynnik
krzepnigcia IX z albuming (RIX-FP), (albutrepenonakogu alfa). Po rozpuszczeniu w 2,5 ml wody do
wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa.

IDELVION 2000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Kazda fiolka zawiera nominalnie 2000 j.m. rekombinowanego biatka fuzyjnego wigzacego czynnik
krzepnigcia [X z albuming (RIX-FP), (albutrepenonakogu alfa). Po rozpuszczeniu w 5 ml wody do
wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa.

IDELVION 3500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Kazda fiolka zawiera nominalnie 3500 j.m. rekombinowanego biatka fuzyjnego wigzacego czynnik
krzepnigcia IX z albuming (RIX-FP), (albutrepenonakogu alfa). Po rozpuszczeniu w 5 ml wody do
wstrzykiwan roztwor zawiera 700 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa.

Aktywno$¢ (j.m.) jest okreslana przy uzyciu zgodnie z Farmakopeg Europejska jednostopniowego
testu wykrzepiania Swoista aktywno$¢ produktu leczniczego IDELVION wynosi okoto 54-85 j.m./mg
biatka.

Albutrepenonakog alfa jest oczyszczonym biatkiem wytwarzanym z zastosowaniem technologii
rekombinowanego DNA opartej na genetycznym potaczeniu rekombinowanej albuminy

z rekombinowanym czynnikiem IX. Genetyczna fuzja cDNA ludzkiej albuminy z cDNA ludzkiego
czynnika krzepnigcia IX umozliwia produkcje pojedynczych rekombinowanych biatek i zapewnia
jednorodno$¢ produktu poprzez uniknigcie chemicznej koniugacji. Porcja rekombinowanego czynnika
IX jest identyczna z formga alleliczng Thr148 czynnika IX pochodzacego z osocza. Rozszczepialny



facznik pomigdzy rekombinowanym czynnikiem IX a czasteczkami albuminy pochodzi
z endogennego ,,peptydu aktywujgcego” w natywnym czynniku IX.

Substancja pomocnicza o znanym dziataniu

Kazda fiolka 250 j.m., 500 j.m. lub 1000 j.m. po rekonstytucji zawiera 4,3 mg sodu.

Kazda fiolka 2000 j.m. lub 3500 j.m. po rekonstytucji zawiera 8,6 mg sodu (patrz punkt 4.4).
Pelny wykaz substancji pomocniczych, patrz punkt 6.1.

3. POSTAC FARMACEUTYCZNA

Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan.

Proszek o zabarwieniu bladozottym do biatego i przezroczysty, bezbarwny rozpuszczalnik do
sporzadzania roztworu do wstrzykiwan.

pH: 6,6-7,2

Osmolalnos¢:

IDELVION 250 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
175 - 215 mOsm / kg.

IDELVION 500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
260 - 300 mOsm / kg.

IDELVION 1000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
260 - 300 mOsm / kg.

IDELVION 2000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
260 - 300 mOsm / kg.

IDELVION 3500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
260 - 300 mOsm / kg.

4. SZCZEGOLOWE DANE KLINICZNE

4.1. 'Wskazania do stosowania

Leczenie i profilaktyka krwawienia u pacjentow z hemofiliag B (wrodzonym niedoborem czynnika IX).
IDELVION moze by¢ stosowanych we wszystkich grupach wiekowych.

4.2. Dawkowanie i sposob podawania

Leczenie powinno by¢ prowadzone pod nadzorem lekarza do§wiadczonego w terapii hemofilii B.
Monitorowanie leczenia

Podczas leczenia zaleca si¢ wiasciwe oznaczanie poziomu IX czynnika, w celu ustalenia wielkos$ci
podawanej dawki oraz czestosci powtarzania wlewow. U poszczegdlnych pacjentoéw moga wystapic
roznice w odpowiedzi na podanie IX czynnika krzepnigcia, co przejawia si¢ roznymi okresami

pottrwania oraz roznicami w odzysku. Dawka ustalana na podstawie masy ciata moze wymagac
dostosowania u pacjentow z niedowaga lub nadwagg. Podczas duzych zabiegéw chirurgicznych




niezbgdne jest precyzyjne monitorowanie terapii substytucyjnej poprzez kontrole procesu krzepnigcia
(poziomu aktywnosci IX czynnika w osoczu).

W przypadku stosowania jednostopniowego testu wykrzepiania in vitro opartego na czasie czgsciowej
tromboplastyny po aktywacji (aPTT) w celu okreslenia aktywnosci czynnika IX w probkach krwi
pacjentow, na wyniki aktywnosci czynnika IX w osoczu mogg istotnie wplywaé zaré6wno rodzaj
odczynnika aPTT uzytego w tescie, jak i przyjete dla tego testu standardowe wartos$ci referencyjne.
Oznaczenie za pomocg jednostopniowego testu wykrzepiania przy uzyciu kaolinowego odczynnika
aPTT lub odczynnika Acitin FS aPTT prawdopodobnie spowoduje niedoszacowanie poziomu
aktywnosci. Jest to szczego6lnie wazne w przypadku zmiany laboratorium i/lub odczynnikow
stosowanych w tescie.

Dawkowanie
Dawkowanie i czas trwania terapii zast¢pczej zaleza od stopnia ci¢zkos$ci niedoboru IX czynnika
krzepnigcia krwi, umiejscowienia i intensywnosci krwawienia oraz od stanu klinicznego pacjenta.

Liczba podawanych pacjentowi jednostek IX czynnika wyrazona jest w jednostkach
mi¢dzynarodowych (j.m.), ktore odnoszg si¢ do aktualnych standardow WHO dla produktow
IX czynnika. Aktywnos¢ IX czynnika w osoczu jest wyrazana jako odsetek (w odniesieniu do
normalnego osocza ludzkiego) lub w jednostkach miedzynarodowych (w odniesieniu do
Migdzynarodowego Standardu zawarto$ci IX czynnika w osoczu).

Jedna jednostka migdzynarodowa (j.m.) aktywnosci czynnika IX jest rOwnowazna zawartos$ci
czynnika [X w jednym ml normalnego osocza ludzkiego.

Leczenie na zadanie

Obliczenie wymaganej dawki czynnika IX opiera si¢ na empirycznym stwierdzeniu, ze 1 j.m.
czynnika IX na kg masy ciata zwigksza aktywnos¢ czynnika IX w osoczu $rednio o 1,3 j.m./dl (1,3%
normalnej aktywnosci) u pacjentow w wieku >12 lat oraz o 1,0 j.m./dl (1,0% normalnej aktywnosci) u
pacjentow w wieku <12 lat. Wymagana dawke oblicza si¢ przy uzyciu nastgpujacego wzoru:

Wymagana dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (% normalne;j
aktywnosci lub j.m./dl) x {odwrotno$¢ obserwowanego odzysku (j.m./kg na j.m./dl)}

Spodziewany wzrost czynnika IX (j.m./dl lub % normalnej aktywnosci) = dawka (j.m.) x odzysk
(j.m./dl na j.m./kg)/masa ciata (kg)

Dawka i czgsto$¢ podawania powinny zawsze by¢ indywidualnie dobrane w zaleznosci od
skutecznosci klinicznej u poszczegdlnych pacjentow.

Pacjenci w wieku ponizej 12 lat
Dla odzysku przyrostowego o wartosci 1 j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza si¢ w nastepujacy sposob:
Wymagana dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 1 dl/kg

Przyktad
1. U pacjenta o masie 20 kg z cigzka hemofilia B wymagana jest szczytowa warto$¢ wynoszaca
50% wartosci prawidlowej . Odpowiednia dawka wynositaby 20 kg x 50 j.m./dl x 1 dl/kg =
1000 j.m.
2. Dawka IDELVION wynoszaca 1000 j.m. podana pacjentowi o masie 25 kg powinna po
wstrzyknigciu spowodowac szczytowy wzrost poziomu czynnika IX wynoszacy 1000 j.m./25
kg x 1,0 (j.m./d]l na j.m./kg) = 40 j.m./dl (40% aktywnoS$ci prawidtowej ).

Pacjenci w wieku powyzej 12 lat




Dla odzysku przyrostowego o wartosci 1,3 j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza si¢ w nastepujacy

Sposob:

Wymagana dawka (j.m.) = masa ciala (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 0,77

dl/kg
Przyktad

3. U pacjenta o masie 80 kg z cigzkg hemofilia B wymagana jest szczytowa warto$¢ wynoszaca
50% wartosci prawidlowej . Odpowiednia dawka wynositaby 80 kg x 50 j.m./dl x 0,77 dl/kg

=3080 j.m.

4. Dawka IDELVION wynoszaca 2000 j.m. podana pacjentowi o masie 80 kg powinna po
wstrzyknigciu spowodowac szczytowy wzrost poziomu czynnika IX wynoszacy 2000 j.m. x
1,3 (j.m./d]l na j.m./kg)/80 kg = 32,5 j.m./dl (32,5% aktywnoS$ci prawidtowej ).

W razie wystapienia nastgpujacych przypadkoéw krwawienia, aktywno$¢ czynnika IX nie powinna
zmniejszy¢ si¢ ponizej podanych poziomoéw aktywnosci w osoczu (w % aktywnosci prawidtowej lub
w j.m./dl) w danym okresie czasu. Ponizsza tabela moze by¢ wykorzystywana jako zrodto wskazowek
dotyczacych dawkowania w przypadkach krwawien i po zabiegach chirurgicznych:

Nasilenie krwawienia / rodzaj
zabiegu chirurgicznego

Wymagany poziom czynnika
IX (% lub j.m./dl)

Czestotliwos¢ dawkowania
(godziny)/czas trwania leczenia
(dni)

Krwawienia zagrazajgce zyciu,
lkrwawienie do migsni glebokich,
wiacznie z migsniem biodrowo-
ledzwiowym

Krwotok 30-60 Pojedyncza dawka powinna by¢

Niewielkie lub umiarkowane wystarczajaca w przypadku

krwawienie do stawow, migsni ( z wiekszosci krwawien. Podanie

wyjatkiem mig¢$nia biodrowo- dawki podtrzymujacej po 24-72

ledzwiowego) lub z jamy ustnej godzinach moze by¢ potrzebne
przy utrzymujacym si¢
krwawieniu.

Znaczny krwotok 60-100 Powtarza¢ przez pierwszy tydzien

co 24-72 godziny, a nastgpnie
stosowac raz w tygodniu dawke
podtrzymujaca, do ustapienia
lkrwawienia i zagojenia rany.

Matle zabiegi chirurgiczne
(Wlaczajac nieskomplikowang
ekstrakcje zgba)

50-80 (poziom przed- i
[pooperacyjny)

Pojedyncza dawka powinna by¢
wystarczajaca w przypadku
wigkszosci malych zabiegow
chirurgicznych. W razie potrzeby
mozna poda¢ po 24-72 godzinach
dawke podtrzymujaca, do
ustapienia krwawienia i zagojenia
rany.

Duze zabiegi chirurgiczne

60-100 (poziom przed- i
[pooperacyjny)

Powtarza¢ co 24-72 godziny przez
pierwszy tydzien, a nastgpnie 1-2
razy w tygodniu podawac¢ dawke
podtrzymujacg, do ustapienia
[krwawienia i zagojenia rany.

Profilaktyka

Dla dlugotrwatej profilaktyki krwawien u pacjentow z cigzka postacig hemofilii B, zazwyczaj
stosowane sg dawki od 35 do 50 j.m. / kg raz w tygodniu.




Niektorzy pacjenci, ktorzy sa dobrze kontrolowani w schemacie raz w tygodniu moga by¢ leczeni
dawka do 75 j.m./kg w odstepach 10-14 dniowych. U pacjentow powyzej 18 roku zycia mozna
rozwazy¢ dalsze wydluzanie przerw w leczeniu (patrz punkt 5.1).

W niektorych przypadkach, szczegoélnie u mtodszych pacjentow, konieczne moga by¢ krotsze odstepy
pomigdzy dawkami lub wyzsze dawki.

Po wystapieniu epizodéw krwawienia w trakcie profilaktyki, pacjenci powinni jak tylko mozliwe
trzymac¢ si¢ dawkowania zalecanego w profilaktyce z dwiema dawkami IDELVIONU podanymi
w odstgpie co najmniej 24 godzin, ale dluzszym jesli jest uznawany za odpowiedni dla pacjenta.

Dzieci i mlodziez

W przypadku dlugofalowej profilaktyki zalecany schemat dawkowania to 35 do 50 j.m./kg raz w
tygodniu (patrz punkty 5.1 1 5.2). W przypadku mtodziezy w wieku 12 lat i powyzej zalecenia
dotyczace dawkowania sa takie same, jak dla dorostych (patrz powyzej).

Sposéb podawania
Do stosowania dozylnego.

Produkt po rekonstytucji powinien by¢ wstrzyknigty powoli dozylnie, z szybko$cia zapewniajaca
komfort pacjenta, wynoszaca maksymalnie 5 ml/min.

Instrukcja dotyczaca rekonstytucji produktu leczniczego przed podaniem, patrz punkt 6.6.
4.3. Przeciwwskazania

Nadwrazliwos$¢ na substancje czynng lub na ktorgkolwiek substancje pomocniczg wymieniong w
punkcie 6.1.

Stwierdzona alergia na biatko chomika.
4.4. Specjalne ostrzezenia i §rodki ostroznosci dotyczace stosowania
Identyfikowalno$¢

W celu poprawy identyfikowalnosci biologicznych produktow leczniczych nalezy wyraznie
odnotowaé nazwe i numer serii podanego produktu.

Nadwrazliwo$¢

Podczas stosowania produktu leczniczego IDELVION mozliwe jest wystapienie reakcji
nadwrazliwosci typu alergicznego. Produkt zawiera sladowe ilo$ci biatka chomika. W przypadku
wystgpienia objawow nadwrazliwosci nalezy zaleci¢ pacjentom natychmiastowe przerwanie
stosowania produktu i kontakt z lekarzem. Pacjentow nalezy poinformowac¢ o wczesnych objawach
reakcji nadwrazliwosci, takich jak pokrzywka, uogdélniona pokrzywka, ucisk w klatce piersiowej,
$wiszczacy oddech, niedocis$nienie tetnicze i anafilaksja. W przypadku wystapienia wstrzasu nalezy
zastosowac standardowe postepowanie medyczne w terapii wstrzgsu.

Inhibitory

Po wielokrotnym podawaniu produktow ludzkiego czynnika krzepnigcie IX, nalezy u pacjentow
monitorowaé powstawanie przeciwcial neutralizujgcych (inhibitoréw), ktore powinny by¢ oznaczane
w jednostkach Bethesda (BU, ang. Bethesda Units), za pomocg odpowiednich testow biologicznych.
W czasie stosowania produktu leczniczego IDELVION w terapii zast¢pczej w leczeniu hemofilii B
odnotowano wytwarzanie si¢ inhibitorow czynnika IX.



W literaturze zgltaszano przypadki wskazujace na korelacj¢ pomigdzy pojawieniem si¢ inhibitora
czynnika IX, a wystgpieniem reakcji alergicznych. Z tego wzgledu pacjentow, u ktorych wystapity
reakcje alergiczne nalezy kontrolowac na obecnos¢ inhibitora. Nalezy wzia¢ pod uwagg, iz

u pacjentow, u ktorych stwierdzono obecno$¢ inhibitorow czynnika IX moze wystapi¢ zwigkszone
ryzyko reakcji anafilaktycznej po kolejnym podaniu czynnika IX.

Z uwagi na ryzyko wystapienia reakcji alergicznych po zastosowaniu produktéw czynnika IX,
rozpoczecie podawania czynnika IX powinno si¢ odbywac, w zaleznosci od oceny lekarza
prowadzacego, pod nadzorem medycznym, w warunkach umozliwiajacych odpowiednie leczenie
reakcji alergicznych.

Zatorowos¢

Ze wzgledu na potencjalne ryzyko powiktan zakrzepowych, podczas stosowania tego produktu

u pacjentdw z chorobami watroby, pacjentéw po zabiegach chirurgicznych, noworodkéw oraz
pacjentow z grup ryzyka wystapienia zdarzen zakrzepowych lub rozsianego wykrzepiania
wewnatrznaczyniowego (DIC) nalezy prowadzi¢ nadzor kliniczny w kierunku wystapienia wezesnych
oznak wykrzepiania i koagulopatii ze zuzycia, stosujagc odpowiednie proby biologiczne. W kazdej

z powyzszych sytuacji nalezy zbadac, czy korzysSci z zastosowania produktu leczniczego IDELVION
przewyzszaja ryzyko zwiazane z powyzszymi komplikacjami.

Zdarzenia sercowo-naczyniowe
U pacjentow, u ktorych istniejg czynniki ryzyka wystgpienia zaburzen sercowo-naczyniowych terapia
substytucyjna za pomocg czynnika IX moze zwigkszac to ryzyko.

Powiklania zwiazane z zastosowaniem cewnika

W przypadkach, gdy wymagane jest zastosowanie urzadzenia do centralnego dostepu zylnego (ang.
central venous access device, CVAD), nalezy uwzgledni¢ ryzyko wystapienia powiklan zwigzanych
z CVAD, w tym zakazen miejscowych, bakteriemii i zakrzepicy w miejscu wprowadzenia cewnika.

Pacjenci w podeszltym wieku

W badaniach klinicznych produktu leczniczego IDELVION nie uczestniczyli pacjenci w wieku 65 lub
wigcej lat. Nie sg dostegpne informacje, czy pacjenci w podesztym wieku reaguja na lek inaczej niz
pacjenci miodsi.

Indukcja tolerancji immunologicznej
Skutecznos¢ i bezpieczenstwo stosowania IDELVION w indukcji tolerancji immunologicznej nie
zostaty okreslone.

Zawarto$¢ sodu
Ten produkt leczniczy zawiera do 8,6 mg sodu na fiolke, coodpowiada 0,4% maksymalnego
zalecanego przez WHO dziennego spozycia, ktore wynosi 2 g sodu dla osoby doroste;.

Dzieci i mtodziez
Wymienione ostrzezenia i §rodki ostroznos$ci dotyczacg zardwno dorostych, jak i dzieci.

4.5. Interakcje z innymi produktami leczniczymi i inne rodzaje interakcji

Nie zglaszano zadnych interakcji produktow zawierajacych ludzki czynnik krzepnigcia IX (rDNA)
z innymi produktami leczniczymi.

4.6. Wplyw na plodnosé, ciaze i laktacje

Ciaza i karmienie piersia
Nie przeprowadzono badan wptywu czynnika IX na reprodukcje u zwierzat. Ze wzgledu na rzadkie




wystgpowanie hemofilii B u kobiet nie sa dostgpne dane dotyczace stosowania czynnika IX w czasie
cigzy i karmienia piersia.

Dlatego tez czynnik IX nalezy podawac kobietom w cigzy i w okresie karmienia piersia wylacznie
w przypadku wyraznych wskazan.

Plodnosé
Brak informacji o wptywie czynnika IX na ptodnos¢.

4.7. Wplyw na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow i obslugiwania maszyn

IDELVION nie ma wplywu lub wywiera nieistotny wptyw na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow
1 obstugiwania maszyn.

4.8. Dzialania niepozadane

Podsumowanie profilu bezpieczenstwa

Rzadko obserwowano reakcje nadwrazliwosci lub reakcje alergiczne (mogace obejmowac obrzgk
naczynioruchowy, pieczenie i ktucie w miejscu infuzji, dreszcze, zaczerwienienie, pokrzywke
uogo6lniona, bol glowy, pokrzywke, niedocisnienie tgtnicze, sennosé, nudnosci, niepokoj, tachykardie,
uczucie ucisku w klatce piersiowej, mrowienie, wymioty, §wiszczacy oddech), ktore w niektorych
przypadkach moga ulega¢ progresji do cigzkiej anafilaksji (acznie z wstrzgsem anafilaktycznym).

W niektorych przypadkach dochodzito do progresji tych reakcji do cigzkiej anafilaksji; zdarzenia te
mialy miejsce w §cistym zwigzku czasowym z wytworzeniem inhibitorow czynnika IX (patrz rowniez
punkt 4.4). Zgtaszano przypadki zespolu nerczycowego po probach indukcji tolerancji
immunologicznej u pacjentow z hemofilia B i obecnoscig inhibitorow czynnika IX oraz reakcjami
alergicznymi w wywiadzie.

Bardzo rzadko obserwowano wytworzenie przeciwcial przeciwko biatku chomika, powigzane z
reakcjami nadwrazliwosci.

U pacjentéw z hemofiliag B moze doj$¢ do wytworzenia przeciwciat neutralizujacych czynnik IX
(inhibitorow). Objawem $wiadczacym o obecno$ci inhibitorow jest niewystarczajaca

odpowiedz kliniczna na leczenie. W takich przypadkach zaleca si¢ skontaktowanie ze
specjalistycznym centrum leczenia hemofilii. Jeden przypadek wysokiego miana inhibitora
zaobserwowano w badaniu klinicznym gdzie oceniano wczesniej nieleczonych pacjentow. Rozwoj
inhibitorow zaobserwowano u wczesniej leczonych pacjentow po wprowadzeniu do obrotu produktu
leczniczego IDELVION.

Istnieje potencjalne ryzyko wystapienia epizodéw zakrzepowo-zatorowych po podaniu produktow
zawierajacych czynnik IX; ryzyko to jest wigksze w przypadku preparatow niskooczyszczonych.
Stosowanie niskooczyszczonych produktéw zawierajacych czynnik IX wigzato si¢ z przypadkami
zawalu serca, rozsianego wykrzepiania wewnatrznaczyniowego, zakrzepicy zylnej i zatoru ptucnego.
Stosowanie wysokooczyszczonego czynnika IX rzadko wigze si¢ z dziataniami niepozadanymi tego
rodzaju.

Tabelaryczna lista dzialan niepozadanych

W ponizszej tabeli wymieniono dziatania niepozadane zgodnie z klasyfikacjg uktadow

i narzadow i terminami preferowanymi MedDRA, zgloszone w badaniach klinicznych i (lub)
zidentyfikowane po wprowadzeniu produktu do obrotu.

Czestosci zdarzen okre$lano wedtug nastepujacej konwencji: bardzo czgsto (> 1/10); czesto (= 1/100
do < 1/10); niezbyt czgsto (> 1/1 000 do < 1/100) ; rzadko (= 1/10 000 do < 1/1 000); bardzo rzadko (<
1/10 000); nie znana (cze¢sto$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych).



W obrebie kazdej grupy o okreslonej czgstosci wystgpowania dzialania niepozadane sg wymienione
zgodnie ze zmniejszajacym si¢ nasileniem.

Standardowa Czesto$¢ wystepowania na
klasyfikacja ukladéw i | Dzialania niepozadane .
narzadow MedDRA pacjenta
Zaburzenia krwi i Zahamowanie czynnika X/ Nieznana
uktadu chlonnego rozwoj inhibitora
Zaburzema v kladu Nadwrazliwo$¢ Czgsto
immunologicznego
Zaburzenia ukladu Bol glowy Czesto
nerwowego

Zawroty glowy Czesto
Zaburzenia skory i Wysypka Czesto
tkanki podskornej Wyprysk Niezbyt czgsto
Zaburzenia ogolne i Odczyny w miejscu Czesto
stany w miejscu wstrzykniecia
podania

Opis wybranych dziatan niepozadanych

W badaniu klinicznym z udzialem wcze$niej nieleczonych pacjentow (PUP) zgtoszono jeden
przypadek z wysokim mianem inhibitora (patrz punkt 5.1). Ze wzgledu na zawezong baz¢ danych nie
podano czestosci wystegpowania incydentéw inhibitorowych.

Dzieci i mtodziez
Czgstose, rodzaj i stopien cigzkos$ci dziatan niepozadanych u dzieci i mlodziezy sg takie same, jak
u pacjentow dorostych.

Zglaszanie podejrzewanych dzialan niepozadanych

Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest zglaszanie podejrzewanych dzialan
niepozadanych. Umozliwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku korzysci do ryzyka stosowania
produktu leczniczego. Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego powinny zgtaszac
wszelkie podejrzewane dziatania niepozadane za posrednictwem krajowego systemu zglaszania
wymienionego w zataczniku V.

4.9. Przedawkowanie

Nie zgtaszano objawow przedawkowania produktu leczniczego IDELVION.

5. WLASCIWOSCI FARMAKOLOGICZNE
5.1. Wlasciwosci farmakodynamiczne

Grupa farmakoterapeutyczna: leki przeciwkrwotoczne, czynnik krzepnigcia krwi IX,
kod ATC: B02BD04

Mechanizm dziatania

Czynnik krzepnigcia krwi IX to jednotancuchowa glikoproteina o masie czasteczkowej okoto 68.000
daltonow. Jest to czynnik krzepnigcia zalezny od witaminy K i jest syntetyzowany w watrobie.
Czynnik IX jest aktywowany przez czynnik Xla w wewnetrznym szlaku krzepnigcia oraz przez
kompleks czynnik VII/czynnik tkankowy w zewngtrznym szlaku krzepnigcia. Aktywowany czynnik
IX w polaczeniu z aktywowanym czynnikiem VIII aktywuje czynnik X. Aktywowany czynnik X



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

przeksztatca protrombing w trombing. Nast¢pnie trombina przeksztalca fibrynogen w fibryne, co
prowadzi do powstania skrzepu. Hemofilia B jest dziedzicznym, zwigzanym z plcig zaburzeniem
krzepnigcia krwi, spowodowanym obnizeniem poziomu czynnika IX, w wyniku czego dochodzi do
obfitych krwawien do stawow, mig$ni lub narzagdéw wewngtrznych, wystgpujacych samoistnie lub
wskutek przypadkowych badz chirurgicznych urazow. Terapia zastgpcza powoduje podwyzszenie
poziomu czynnika IX w osoczu, umozliwiajagc w ten sposob czasowe wyréwnanie niedoboru czynnika
1 zmniejszenie sktonnosci do krwawien.

Nalezy zwroci¢ uwage ze ABR (roczna czgsto$¢ krwawien) jest nieporownywalna pomigdzy réznymi
stezeniami czynnika i réznymi badaniami klinicznymi.

Albutrepenonakog alfa jest rekombinowanym czynnikiem krzepnigcia IX. Wydtuzenie okresu
pottrwania substancji albutrepenonakog alfa i zwigkszong ekspozycje ogdlnoustrojowa (patrz punkt
5.2) osiagnigto poprzez polaczenie z rekombinowang albuming. Albumina jest naturalnym, obojetnym
no$nikiem biatkowym w osoczu, z okresem poltrwania wynoszacym okoto 20 dni.

Albutrepenonakog alfa pozostaje w krazeniu w stanie niezmienionym do czasu aktywacji czynnika IX,
po czym albumina si¢ odigcza, uwalniajac czynnik IX (FIXa), ktory potrzebny jest do procesu
krzepnigcia.

Ogdlne informacje o skutecznosci klinicznej 1 bezpieczenstwie

W fazie 1/2 badan oceniano skuteczno$¢ leczenia i zapobiegania epizodom krwawienia

z zastosowaniem 1IX-FP u 17 pacjentow (w wieku 13-46 lat), 13 pacjentéw w ramieniu
profilaktycznym otrzymywato cotygodniowa profilaktyk lekiem IDELVION przez okoto 11 miesiecy,
a 4 osoby w ramieniu leczenia na zadanie otrzymywaty IDELVION po wystapieniu przypadkoéw
krwawienia. Leczenie wszystkich 85 epizodow krwawienia zakonczone zostato sukcesem po
zastosowaniu 1 lub 2 dawek IDELVION.

Skuteczno$¢ IDELVION zostata oceniona w otwartej nickontrolowanej czgsci fazy 2/3 badan,

w ktorej tgcznie 63 uprzednio leczonych mezczyzn pomigdzy 12 a 61 rokiem Zycia otrzymywato
IDELVION albo w profilaktyce stosowanej razna 7-, 10-i/lub 14 dni i/lub w leczeniu epizodéw
krwawienia w oparciu o zasad¢ na zadanie. Wszyscy uczestnicy mieli cigzka (poziom FIX < 1%) lub
umiarkowanie ci¢zka ( poziom FIX < 2%) hemofili¢ typu B. Czterdziestu uprzednio leczonych
pacjentow otrzymywato IDELVION w profilaktyce.

Pacjenci, ktorzy otrzymali leczenie profilaktyczne rozpoczynali od dawkowania 35-50 j.m./kg raz

w tygodniu. Podgrupa pacjentow byla przestawiona na wydluzone 10- lub 14-dniowe przerwy

w leczeniu z zalecana, indywidualnie dostosowywana dawka 75 j.m./kg. 21 uprzednio leczonych
pacjentow (PTPs) w profilaktyce z 14 dniowymi przerwami pozostawato w dodatkowym okresie
leczenia przez 98 do 575 (mediana 386) dni. Sposrod tych pacjentow, 8 (38%) doswiadczyto
przynajmniej jednego krwawienia podczas profilaktyki z przerwami 14 dniowymi, podczas gdy nie
mieli oni zadnych krwawien w profilaktyce z przerwami 7 dniowymi. Mediana rocznej czgstosci
krwawien (ABR) w profilaktyce z przerwami 7 dniowymi z produktem leczniczym IDELVION dla
wszystkich krwawien wynosifa 0,0 ( zakres 0-6) i w profilaktyce z przerwami 14 dniowymi wynosita
1,08 (zakres 0-9,1).

Dhugoterminowa skuteczno$¢ i bezpieczenstwo rutynowego leczenia profilaktycznego przez okres do
5 lat zostata potwierdzona w otwartym badaniu rozszerzonym. W badaniu tym tacznie 59 PTPs > 12
roku zycia ( 54 dorostych i 5 nastolatkow) otrzymywato IDELVION profilaktycznie i/lub na zadanie,
w celu leczenia epizodow krwawienia.

Pacjenci, ktorzy otrzymywali leczenie profilaktyczne, kontynuowali lub rozpoczeli leczenie od 35-

50 j.m./kg raz w tygodniu. Podgrupa pacjentow przeszla na wydtuzone przerwy w leczeniu (10, 14 lub
21 dni) z zalecang dawka 75 j.m./kg (co 10 lub 14 dni) lub 100 j.m./kg (co 21 dni). Pod koniec badania
14 PTPs (24%) stosowalo 7 dniowe przerwy, a 11 (19%), 25 (42%) 1 9 (15%) pozostato na
wydtuzonych przerwach w leczeniu profilaktycznym, wynoszacych odpowiednio 10, 141 21 dni.



Podczas badania 2 PTPs (18%) pozostajacych w schemacie 21-dniowym przeszto z powrotem na
czestsze dawkowanie, ze wzgledu na nasilone powiktania krwotoczne. Szacowana mediana rocznych
czestosci krwawien (ABR) w profilaktyce 7-, 14- 1 21-dniowej z zastosowaniem produktu leczniczego
IDELVION, dla wszystkich krwawien, wynosita odpowiednio 1,3 (zakres 0-8), 0,9 (zakres 0-13)1 0,3
(zakres 0-5).

Obecnie dostepne informacje uzasadniajg wydluzenie przerw w leczeniu dla niektorych pacjentow
pomimo potencjalnie zwigkszonego ryzyka krwawien w porownaniu do schematu z przerwami 1
tygodniowymi.

Profilaktyka i kontrola krwawien u PTPs ponizej 12 roku zycia.

Skuteczno$¢ produktu IDELVION zostala oceniona w badaniach fazy 3, u 27 uprzednio leczonych
chtopcoéw w wieku 1 do 10 lat (mediana wieku 6 lat) w tym 12 pacjentow < 6 lat, ktorzy otrzymywali
IDELVION w profilaktyce i kontroli epizodow krwawien. Wszystkie 27 0sob otrzymato leczenie
otrzymywalo leczenie profilaktyczne produktem leczniczym IDELVION w odst¢pach tygodniowych
przez $redni czas trwania badania 13,1 miesigcy (9, 18 miesigey).

Ze 106 epizodoéw krwawienia, wigkszos$¢ (94; 88,7%) bylto leczonych pojedynczym wstrzyknigciem,
103; 97,2% bylo leczonych 1-2 wstrzyknigciami. Skuteczno$¢ hemostatyczna w opanowaniu
krwawien zostata oceniona jako znakomita lub dobra w 96% wszystkich leczonych epizodéw
krwawienia.

Dhugoterminowa skutecznos$¢ i bezpieczenstwo rutynowego leczenia profilaktycznego przez okres do
5 lat zostata potwierdzona w otwartym badaniu dodatkowym.. W badaniu tagcznie 24 PTP <12 lat PTP
otrzymato IDELVION profilaktycznie i/lub na zadanie, w celu leczenia epizodéw krwawienia.
Pacjenci otrzymujacy leczenie profilaktyczne kontynuowali dawke 35-50 j.m./kg raz w tygodniu.
Podgrupa pacjentow przeszta na wydtuzone przerwy w leczeniu (10 lub 14 dni) z zalecang dawka

75 j.m./kg. Pod koniec badania 17 PTPs (71%) stosowato 7 dniowe przerwy, a tacznie 3 (12%) 14
(17%) PTPs pozostato na wydluzonych przerwach w leczeniu profilaktycznym, wynoszacych
odpowiednio 10 i 14 dni . Podczas badania 4 PTPs (50%) pozostajacych w schemacie 14-dniowym
przeszto z powrotem na czestsze dawkowanie, ze wzgledu na nasilone powiktania krwotoczne.
Szacowana mediana rocznych czgsto$ci krwawien (ABR) w profilaktyce 7- i 14-dniowej z
zastosowaniem produktu leczniczego IDELVION, dla wszystkich krwawien, wynosita odpowiednio
2,0 (zakres 0-14) 1 5,6 (zakres 0-8).

Postepowanie okotooperacyjne

Bezpieczenstwo i skuteczno$¢ w okresie okotooperacyjnym oceniano w dwodch gtownych badaniach
fazy 3 i dlugoterminowym badaniu dodatkowym. Analiz¢ skutecznos$ci przeprowadzono w oparciu o
protokoty z 30 operacji przeprowadzonych u 21 pacjentow w wieku od 5 do 58 lat poddawanych
duzym lub niewielkim zabiegom chirurgicznym, stomatologicznym lub innym inwazyjnym
procedurom chirurgicznym. Dawkowanie zostato zindywidualizowane na podstawie PK pacjenta i
odpowiedzi klinicznej na leczenie. Pojedynczy bolus przedoperacyjny w zakresie od 14 do 163 j.m./kg
zastosowano w przypadku 96,7% (n = 29) operacji. Skuteczno$¢ hemostazy oceniono jako doskonala
lub dobrg we wszystkich ocenianych procedurach. W 14-dniowym okresie pooperacyjnym pacjenci
otrzymywali od 0 do 11 infuzji i taczne dawki w zakresie od 0 do 444 j.m./kg.

Pacjenci uprzednio niepoddawani leczeniu (PUPs, ang. previously untreated patients)
Bezpieczenstwo i skutecznos$¢ produktu IDELVION oceniano w wieloosrodkowym otwartym badaniu
klinicznym z udzialem 12 wcze$niej nieleczonych pacjentow pediatrycznych (PUPs) z hemofiliag B
(2% endogennej aktywnosci FIX), z ktorych 11 byto w wieku od 0 do 1 lat. Srednia liczba dni
ekspozycji (EDs ang exposure days) wyniosta 50 (zakres od 22 do 146 ED), oraz >50 EDs u 8 PUP
w okresach leczenia na zadanie, profilaktycznego, chirurgicznego i PK.




Kazdy z 12 PUPs poddany zostat rutynowemu leczeniu profilaktycznemu a 11 pacjentéw otrzymato
7-dniowy schemat. Catkowita mediana czasu stosowania profilaktyki wyniosta 11,5 miesigca

(zakres od 3,1 do 32,3 miesiaca).

U 9 PUPs w 7-dniowym schemacie leczenia profilaktycznego trwajacym > 6 miesi¢cy mediana
rocznej czestosci krwawien (ABR) wyniosta 1,16 (zakres od 0 do 3,1). U pieciu z 9 PUPs ABR byto
rowne 0.

Mediana miesigcznej dawki w schemacie 7-o dniowej profilaktyki (N = 9) wyniosta 195,9 j.m./kg
(zakres 171,8 to 215,6 j.m./kg).

Pigciu pacjentéw otrzymywalo leczenie na zadanie w réznych okresach poprzedzajacych profilaktyke,
z liczba EDs w zakresie od 1 do 4.

Sposrod 37 krwawien zaobserwowanych u 10 PUPs we wszystkich okresach badania, u 94% udato si¢
je opanowac za pomocg 1 lub 2 infuzji.

5.2. Wiasciwosci farmakokinetyczne

Doroéli

Farmakokinetyke (PK) produktu IDELVION oceniano po dozylnym wstrzyknieciu pojedynczej
dawki wynoszacej 25, 50 1 75 j.m./kg. Parametry farmakokinetyczne po pojedynczym wstrzyknigciu
dawki IDELVION wynoszacej 50 j.m./kg (patrz tabela ponizej) oparto na aktywnosci czynnika IX
W 0s0czu oznaczanej za pomoca jednostopniowego testu wykrzepiania. Srednia aktywno$é czynnika
IX w dniu 7 1 w dniu 14 po podaniu pojedynczej dawki IDELVIONU- 50 j.m./kg wynosita
odpowiednio 13,76% i 6,10%. Powtorne oceny parametréw PK wykonywane w czasie do 30 tygodni
wykazaly stabilny profil farmakokinetyczny, a odzysk przyrostowy pozostat stalty w czasie.

W badaniach klinicznych uzyskiwano minimalne poziomy 5-10% pozwalajace osiagna¢ kontrolg
krwawien w profilaktyce. Symulacje PK sugerujg Ze czas potrzebny do osiggnigcia 5% aktywnosci
FIX w osoczu po pojedynczym wstrzyknigciu 50 j.m. / kg produktu leczniczego IDELVION wynosi
odpowiednio 12,5 dnia u dorostych.

Parametry farmakokinetyczne dla pacjentow z ciezka hemofilia (mediana, (minimum,
maksimum)) po pojedynczym wstrzyknieciu IDELVION u dorostych

50 j.m./kg
parametry PK (N=22)
IR? .
(IU/d1)/(1U/kg) 1,18 (0,86; 1,86)
Cmaxa )
U/d1) 62,7 (40,5; 87,0)
AUC.ins '
(h*IU/dD) 6638 (2810; 9921)
Eliminacja ti 95.3(51.5: 135.7)
(h)
CL .
(ml/h/kg) 0,875 (0,748; 1,294)

a = skorygowane o poziomy wyj$ciowe

IR = odzysk przyrostowy; AUC = pole powierzchni pod krzywa na wykresie aktywnosci czynnika IX w
zaleznosci od czasu; CL = klirens przeliczany na mas¢ ciata; Eliminacja (t12) = okres poitrwania w fazie
eliminacji

Dzieci i mtodziez
Parametry farmakokinetyczne produktu IDELVION oceniano u mtodziezy (w wieku od 12 do mniej
niz 18 lat) oraz u niemowlat i dzieci (w wieku od 1 roku do mniej niz 12 lat), po dozylnym
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wstrzyknigciu pojedynczej dawki wynoszacej 50 j.m./kg. Parametry PK (przedstawione ponizej)
oceniano na podstawie osoczowej aktywnos$ci czynnika IX w czasie, oznaczanej za pomoca
jednostopniowego testu wykrzepiania.

Porownanie parametréw farmakokinetycznych IDELVION u dzieci (mediana (minimum,
maksimum)) po pojedynczym wstrzykni¢ciu IDELVION (50 j.m./kg)

Parametry PK 1 do <6 lat 6 do <12 lat 12 do <18 lat

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

a = skorygowane o poziomy wyj$ciowe

IR = odzysk przyrostowy; AUC = pole powierzchni pod krzywa na wykresie aktywnosci czynnika IX w
zaleznosci od czasu; CL = klirens przeliczany na mas¢ ciata; Eliminacja (t12) = okres poltrwania w fazie
eliminacji

W badaniach klinicznych uzyskiwano minimalne poziomy 5-10% pozwalajace osiagnac kontrole
krwawien w profilaktyce. Symulacje PK sugeruja, ze czas potrzebny do osiaggni¢cia 5% aktywnosci
FIX w osoczu po pojedynczym wstrzyknigciu 50 j.m. / kg wynosi 7 dni dla 1- <6 lat, 9 dni dla 6- <12
lati 11 dni dla 12- <18 lat po zastosowaniu produktu leczniczego IDELVION.

5.3. Przedkliniczne dane o bezpieczenstwie

Dane niekliniczne, uzyskane na podstawie konwencjonalnych badan farmakologicznych dotyczacych
bezpieczenstwa stosowania, toksycznosci po podaniu wielokrotnym i genotoksycznosci,
trombogeniczno$ci i tolerancji miejscowej nie ujawniajg szczegolnego zagrozenia dla ludzi.

Nie przeprowadzono badan dotyczacych dzialania rakotworczego i toksycznego wptywu na
reprodukcje.

6. DANE FARMACEUTYCZNE
6.1. Wykaz substancji pomocniczych

Proszek:

Sodu cytrynian,

Polisorbat 80,

Mannitol,

Sacharoza,

Chlorowodorowy kwas (do ustalania pH)

Rozpuszczalnik:
Woda do wstrzykiwan




6.2. NiezgodnoSci farmaceutyczne

Nie miesza¢ produktu leczniczego z innymi produktami leczniczymi.

Nalezy uzywac tylko zatgczonych zestawow do iniekcji, poniewaz adsorpcja ludzkiego czynnika
krzepnigcia IX do wewngtrznych powierzchni niektorych zestawow do wstrzykiwan moze prowadzi¢
do niepowodzenia terapii.

6.3. Okres waznoSci

3 lata

Po rekonstytucji stabilno$¢ fizyczna i chemiczna utrzymuje si¢ w temperaturze 2-25°C przez 8 godzin.
Z mikrobiologicznego punktu widzenia, produkt powinien zosta¢ zuzyty natychmiast. Jesli produkt
nie zostanie natychmiast zuzyty, odpowiedzialno$¢ za czas przechowywania produktu
rekonstytuowanego i warunki w jakich to przechowywania si¢ odbywa wraz z tego konsekwencjami
ponosi uzytkownik.

6.4. Specjalne Srodki ostroznos$ci podczas przechowywania

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.

Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed $wiattem.

Warunki przechowywania produktu leczniczego po rekonstytucji, patrz punkt 6.3.

6.5. Rodzaj i zawarto$¢ opakowania

IDELVION 250 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Proszek (250 j.m.) w fiolce 6 ml (szklo typu I), z korkiem (guma bromobutylowa), wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

2,5 ml rozpuszczalnika w fiolce (szklo typu I), z korkiem (guma bromo- lub chlorobutylowa),
wieczkiem zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadka (aluminium).

IDELVION 500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
Proszek (500 j.m.) w fiolce 6 ml (szklo typu I), z korkiem (guma bromobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

2,5 ml rozpuszczalnika w fiolce (szkto typu I), z korkiem (guma bromo- lub
chlorobutylowa),wieczkiem zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadka (aluminium).

IDELVION 1000 j.m. proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
Proszek (1000 j.m.) w fiolce 6 ml (szklo typu I), z korkiem (guma bromobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

2,5 ml rozpuszczalnika w fiolce (szkto typu I), z korkiem (guma bromo- lub
chlorobutylowa),wieczkiem zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

IDELVION 2000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Proszek (2000 j.m.) w fiolce 10 ml (szkto typu I) 10, z korkiem (guma bromobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

5 ml rozpuszczalnika w fiolce (szkto typu I), z korkiem (guma bromo- lub chlorobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).




IDELVION 3500 j.m. proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Proszek (3500 j.m.) w fiolce 10 ml (szkto typu I) 10, z korkiem (guma bromobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadka (aluminium).

5 ml rozpuszczalnika w fiolce (szkto typu I), z korkiem (guma bromo- lub chlorobutylowa),wieczkiem
zabezpieczajacym (tworzywo sztuczne) i nasadkg (aluminium).

Opakowania

Kazde opakowanie zawiera:

IDELVION 250 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 5 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

IDELVION 500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 5 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

IDELVION 1000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 5 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

IDELVION 2000 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z 5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 10 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster



IDELVION 3500 j.m. proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z 5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 10 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

Nie wszystkie wielko$ci opakowan mogg znajdowac si¢ w obrocie.

6.6. Specjalne Srodki ostroznosci dotyczace usuwania i przygotowania produktu leczniczego do
stosowania

Informacje ogélne

-Roztwor po rekonstytucji powinien by¢ przezroczysty lub lekko opalizujacy, o zabarwieniu
z6ltym do bezbarwnego. Produkt po rekonstytucji

-Nalezy bardzo doktadnie obejrze¢ po przefiltrowaniu / wprowadzeniu do strzykawki (patrz
nizej), oraz przed podaniem pod wzgledem obecnosci czastek stalych i zmiany zabarwienia.

-Nie uzywac roztwordow, ktore s metne lub zawieraja osad.

- Proces rekonstytucji oraz pobierania produktu powinien si¢ odbywac¢ w warunkach
aseptycznych.

Rekonstytucja

Doprowadzi¢ rozpuszczalnik do temperatury pokojowej (ponizej 25°C). Upewni¢ sig, ze wieczka

z fiolek produktu IDELVION i rozpuszczalnika zostaty usunigte, przetrze¢ powierzchni¢ gumowych
korkow roztworem antyseptycznym i zostawi¢ do wyschnigcia przed otwarciem opakowania
Mix2Vial

1. Otworzy¢ Mix2Vial przez usuni¢cie wieczka. Nie wyjmowaé Mix2Vial
z opakowania blistrowego!

B 2. Umiesci¢ fiolke z rozpuszczalnikiem na rownej i czystej powierzchni

— 1 mocno przytrzymac. Nie wyjmowac zestawu Mix2Vial z blistra.

[ J Naciskajac koncowke niebieskiego tacznika pionowo w dél przebic korek
Y fiolki z rozpuszczalnikiem.




3. Ostroznie zdja¢ blister z zestawu Mix2Vial przytrzymujac krawedz i
pociagajac pionowo do gory. Nalezy zwroci¢ uwage, aby zdjac jedynie
blister, a nie caty zestaw Mix2Vial.

4. Umiesci¢ fiolke z IDELVION na gtadkiej réwnej i twardej powierzchni.
Odwrdci¢ do gory dnem fiolke z rozpuszczalnikiem

i dotgczonym do niej zestawem Mix2Vial i naciskajac koncowke
przezroczystego tacznika pionowo w dét przebi¢ korek fiolki

z IDELVION. Rozpuszczalnik samoczynnie sptynie do fiolki

z IDELVION.

5. Jedna r¢ka chwycié fiolke z IDELVION przylaczong do zestawu
Mix2Vial, drugg za$ r¢ka uchwycic fiolke po rozpuszczalniku takze
przytaczona do zestawu Mix2Vial i ostroznie rozkreci¢ zestaw na dwie
czg$ci, przekrecajac przeciwnie do ruchu wskazowek zegara.

Usuna¢ fiolke po rozpuszczalniku z przytaczonym do niej niebieskim
facznikiem zestawu Mix2Vial.

6. Doprowadzi¢ do pelnego rozpuszczenia substancji delikatnie poruszajac
ruchem obrotowym fiolk¢ z IDELVION z przylagczonym przezroczystym
facznikiem. Nie wstrzasac.

6
. 7. Nabra¢ powietrza do pustej, jatowej strzykawki. Utrzymujac fiolke
‘::Tf z IDELVION w pozycji pionowej, przylaczy¢ strzykawke do potaczenia
= Luer Lock zestawu Mix2Vial, przekrecajac zgodnie z ruchem wskazowek
1 zegara. Wstrzykna¢ powietrze do fiolki z IDELVION.
s
7
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8. Przytrzymujac ttok strzykawki odwrécic¢ strzykawka caty zestaw do gory
dnem i napei¢ strzykawke roztworem, powoli odciggajac ttok strzykawki.

9. Roztwor znajduje si¢ teraz w strzykawce. Mocno trzymajac cylinder
strzykawki (z ttokiem strzykawki skierowanym ku dotowi), odlaczy¢
przezroczysty tacznik zestawu Mix2Vial od strzykawki, przekrecajac
przeciwnie do ruchu wskazowek zegara.

<R[S —
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Nalezy uwazac, by krew nie przedostata si¢ do strzykawki wypelionej produktem, poniewaz istnieje
ryzyko, ze moglaby zakrzepnaé w strzykawce, a skrzepy fibryny zostang podane pacjentowi.

Odtworzonego roztworu IDELVION nie wolno rozcienczac.

Roztwor po rekonstytucji powinien by¢ wstrzykiwany powoli dozylnie Szybkos$¢ podawania nalezy
okresli¢ bioragc pod uwage komfort pacjenta, maksymalnie do 5 ml / min.

Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usuna¢ zgodnie
z lokalnymi przepisami.

7. PODMIOT ODPOWIEDZIALNY POSIADAJACY POZWOLENIE NA DOPUSZCZENIE
DO OBROTU

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

Niemcy

8. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/001
EU/1/16/1095/002
EU/1/16/1095/003
EU/1/16/1095/004
EU/1/16/1095/009

9. DATA WYDANIA PIERWSZEGO POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
1 DATA PRZEDLUZENIA POZWOLENIA



Data wydania pierwszego pozwolenia na dopuszczenie do obrotu: 11 Maj 2016
Data ostatniego przedtuzenia pozwolenia: 4 luty 2021

10. DATA ZATWIERDZENIA LUB CZESCIOWEJ ZMIANY TEKSTU
CHARAKTERYSTYKI PRODUKTU LECZNICZEGO

Szczegotowe informacje o tym produkcie sg dostgpne na stronie internetowej Europejskiej Agencji
Lekow http:/www.ema.europa.eu



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

ANEKS IT

WYTWORCA BIOLOGICZNEJ SUBSTANCJI CZYNNEJ
ORAZ WYTWORCA ODPOWIEDZIALNY ZA
ZWOLNIENIE SERII

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE
ZAOPATRZENIA I STOSOWANIA

INNE WARUNKI I WYMAGANIA DOTYCZACE
DOPUSZCZENIA DO OBROTU

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE

BEZPIECZNEGO I SKUTECZNEGO STOSOWANIA
PRODUKTU LECZNICZEGO
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A.  WYTWORCA BIOLOGICZNEJ SUBSTANCJI CZYNNEJ ORAZ WYTWORCA
ODPOWIEDZIALNY ZA ZWOLNIENIE SERII

Nazwa i adres wytworcy biologicznej substancji czynnej

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

Niemcy

Nazwa i adres wytworcy odpowiedzialnego za zwolnienie serii

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

Niemcy

B. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE ZAOPATRZENIA I STOSOWANIA

Produkt leczniczy wydawany z przepisu lekarza do zastrzezonego stosowania (patrz aneks
I:Charakterystyka Produktu Leczniczego, punkt 4.2).

C. INNE WARUNKI LUB WYMAGANIA DOTYCZACE DOPUSZCZENIA DO OBROTU

. Okresowy raport o bezpieczenstwie stosowania (ang. Periodic Safety Update Report,
PSUR)

Wymagania do przediozenia PSUR tego produktu sa okreslone w wykazie unijnych dat
referencyjnych (wykaz EURD), o ktérym mowa w art. 107c ust. 7 dyrektywy 2001/83/WE i jego
kolejnych aktualizacjach ogtaszanych na europejskiej stronie internetowej dotyczacej lekow.

D. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE BEZPIECZNEGO 1
SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO

. Plan zarzadzania ryzykiem (ang. Risk Management Plan, RMP)

Podmiot odpowiedzialny (ang. Marketing Authorization Holder, MAH) podejmie wymagane dziatania i
interwencje z zakresu nadzoru nad bezpieczenstwem farmakoterapii wyszczegélnione w RMP,
przedstawionym w module 1.8.2 dokumentacji do pozwolenia na dopuszczenie do obrotu, 1 wszelkich
jego kolejnych aktualizacjach.

Uaktualniony RMP nalezy przedstawiac:

e na zadanie Europejskiej Agencji Lekow; w razie zmiany systemu zarzadzania ryzykiem,
zwlaszcza w wyniku uzyskania nowych informacji, ktore mogg istotnie wptyng¢ na stosunek
ryzyka do korzysci, lub w wyniku uzyskania istotnych informacji, dotyczacych bezpieczenstwa
stosowania produktu leczniczego lub odnoszacych si¢ do minimalizacji ryzyka
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ANEKS III

OZNAKOWANIE OPAKOWAN I ULOTKA DLA PACJENTA
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A. OZNAKOWANIE OPAKOWAN
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

PUDELKO KARTONOWE 250 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 250 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia I1X)

| 2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Albutrepenonakog alfa 250 j.m. (100 j.m./ml po rekonstytuc;ji)

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Pozostate sktadniki to:
Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, HCI
Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
1 fiolka z proszkiem : 250 j.m. albutrepenonakogu alfa

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewnetrzne zawiera:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 5 ml
1 zestaw do wktlucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

[5.  SPOSOB I DROGAPODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
Do stosowania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

[8.  TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci(EXP):
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9.

WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.
Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed $wiattem.

10.

SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZIJ'ZYTEG,O
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

[11.

NAZWA I ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

[12.

NUMER POZWOLENIANA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/001

[13.

NUMER SERIT

Numer serii (Lot):

| 14.

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

15.

INSTRUKCJA UZYCIA

| 16.

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

IDELVION 250 j.m.

‘ 17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

‘ 18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 250 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

IDELVION 250 j.m.

proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa

Do stosowania dozylnego

(2. SPOSOB PODAWANIA

(3. TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

ETYKIETA FIOLKI Z ROZPUSZCZALNIKIEM 2,5 ML

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

Woda do wstrzykiwan

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3.  TERMIN WAZNOSCI

4.  NUMER SERII

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

2,5 ml

6. INNE
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

PUDELKO KARTONOWE 500 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 500 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia IX)

| 2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Albutrepenonakog alfa 500 j.m. (200 j.m./ml po rekonstytuc;ji)

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Pozostale sktadniki to:
Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, HCI
Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
1 fiolka z proszkiem: 500 j.m. albutrepenonakogu alfa

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewnetrzne zawiera:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnos$ci 5 ml
1 zestaw do wktlucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

[5.  SPOSOB I DROGAPODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
Do stosowania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

[8.  TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP):
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| 9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.
Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed $wiattem.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZIJ,ZYTEG,O
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

| 11. NAZWA 1 ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

| 12. NUMER POZWOLENIANA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/002

[13. NUMER SERII

Numer serii (Lot):

| 14. OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

[15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

IDELVION 500 j.m.

‘ 17. IEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

‘ 18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 500 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

IDELVION 500 j.m.

proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa

Do stosowania dozylnego

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3. TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

SOLVENT VIAL LABEL 2,5 ML

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

Woda do wstrzykiwan

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3.  TERMIN WAZNOSCI

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

2,5 ml

6. INNE
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

PUDELKO KARTONOWE 1000 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 1000 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia I1X)

| 2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Albutrepenonakog alfa 1000 j.m. (400 j.m./ml po rekonstytucji)

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Pozostate sktadniki to:
Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, HCI
Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
1 fiolka z proszkiem: 1000 j.m. albutrepenonakogu alfa

1 fiolka z 2,5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewnetrzne zawiera:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnos$ci 5 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

(5. SPOSOB I DROGAPODANIA

Nalezy zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
Do stosowania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

[8.  TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP):
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| 9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.
Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed $wiattem.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZQZYTEQO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

[11. NAZWA I ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

| 12. NUMER POZWOLENIANA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/003

[13. NUMER SERII

Numer serii (Lot):

| 14. OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

[15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

IDELVION 1000 j.m.

‘ 17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

‘ 18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 1000 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

IDELVION 1000 j.m.

proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa

Do stosowania dozylnego

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3. TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

ETYKIETA FIOLKI Z ROZPUSZCZALNIKIEM 2,5 ML

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

Woda do wstrzykiwan

(2. SPOSOB PODAWANIA

(3. TERMIN WAZNOSCI

4. NUMER SERII

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

2,5 ml

6. INNE
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

PUDELKO KARTONOWE 2000 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 2000 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia IX)

| 2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Albutrepenonakog alfa 2000 j.m. (400 j.m./ml po rekonstytucji)

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Pozostale sktadniki to:
Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, HCI
Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
1 fiolka z proszkiem: 2000 j.m. albutrepenonakogu alfa

1 fiolka z 5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawiera:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemno$ci 10 ml
1 zestaw do wktlucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

(5. SPOSOB I DROGAPODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
Do stosowania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

[8.  TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP):
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| 9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.
Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed $wiattem.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZIJ,ZYTEG,O
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

| 11. NAZWA 1 ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

| 12. NUMER POZWOLENIANA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/004

[13. NUMER SERII

Numer serii (Lot):

| 14. OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

[15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

IDELVION 2000 j.m.

‘ 17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

‘ 18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 2000 J.M.

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

IDELVION 2000 j.m.

proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa

Do stosowania dozylnego

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3. TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

ETYKIETA FIOLKI Z ROZPUSZCZALNIKIEM 5 ML

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGA PODANIA

Woda do wstrzykiwan

(2. SPOSOB PODAWANIA

(3. TERMIN WAZNOSCI

4. NUMER SERII

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

5 ml

6. INNE
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

PUDELKO KARTONOWE 3500 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

IDELVION 3500 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia I1X)

| 2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Albutrepenonakog alfa 3500 j.m. (700 j.m./ml po rekonstytucji)

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Pozostate sktadniki to:
Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, HCI
Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
1 fiolka z proszkiem: 3500 j.m. albutrepenonakogu alfa

1 fiolka z 5 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawiera:

1 strzykawka jednorazowego uzytku o pojemnosci 10 ml
1 zestaw do wklucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

(5. SPOSOB I DROGAPODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
Do stosowania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

[8.  TERMIN WAZNOSCI

Termin wazno$ci (EXP):
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| 9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.
Nie zamraza¢. Przechowywaé w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed $wiattem.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZIJ,ZYTEG,O
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

| 11. NAZWA 1 ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

| 12. NUMER POZWOLENIANA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/16/1095/009

[13. NUMER SERII

Numer serii (Lot):

| 14. OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

[15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

IDELVION 3500 j.m.

‘ 19. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nos$nikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

‘ 20. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZEL.OWIEKA

PC
SN
NN
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 3500 J.M.

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGAPODANIA

IDELVION 3500 j.m.

proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
albutrepenonakog alfa

Do stosowania dozylnego

(2. SPOSOB PODAWANIA

[3.  TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

ETYKIETA FIOLKI Z ROZPUSZCZALNIKIEM 5 ML

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGA PODANIA

Woda do wstrzykiwan

(2. SPOSOB PODAWANIA

(3. TERMIN WAZNOSCI

4. NUMER SERII

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

5 ml

6. INNE
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

PUDELKO KARTONOWE Z ZESTAWEM DO PODAWANIA (OPAKOWANIE
WEWNETRZNE)

‘ 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGA PODANIA

Zestaw do podawania

| 2. SPOSOB PODAWANIA

| 3. TERMIN WAZNOSCI

EXP:

4.  NUMER SERII

Lot.:

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK

6. INNE

CSL Behring
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B. ULOTKA DLA PACJENTA

45



Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

IDELVION 250 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 500 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 1000 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 2000 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
IDELVION 3500 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

albutrepenonakog alfa (rekombinowany czynnik krzepnigcia I1X)

Nalezy uwaznie zapozna¢ sie¢ z tre§cia ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

Nalezy zachowac t¢ ulotke, aby w razie potrzeby moc jg ponownie przeczytac.

W razie jakichkolwiek watpliwo$ci nalezy zwrocic si¢ do lekarza, farmaceuty lub pielegniarki.

Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywa¢ innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sg takie same.

Jesli u pacjenta wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi, farmaceucie lub
pielegniarce. Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki

Co to jest lek IDELVION i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku IDELVION
Jak stosowac lek IDELVION

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac lek IDELVION

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

A

1. Co to jest lek IDELVION i w jakim celu si¢ go stosuje

Co to jest lek IDELVION?

IDELVION jest lekiem stosowanym w leczeniu hemofilii, zastgpujacym naturalny czynnik
krzepnigcial X. Substancja czynng leku IDELVION jest albutrepenonakog alfa (rekombinowane biatko
fuzyjne wiazace ludzki IX czynnik krzepnigcia z albuming (rIX-FP)).

Czynnik IX bierze udzial w procesie krzepnigcia krwi. Pacjenci z hemofiliag B maja niedobor tego
czynnika, co oznacza, ze ich krew nie krzepnie tak szybko jak powinna, co powoduje zwigkszona
sktonno$¢ do krwawien. Dzialanie leku IDELVION polega na uzupeieniu czynnika IX u pacjentow
z hemofilig B, aby umozliwi¢ krzepnigcie krwi.

W jakim celu stosuje si¢ lek IDELVION

IDELVION jest stosowany w celu prewencji lub zatrzymywania krwawienia spowodowanego
niewystarczajaca ilo$cig czynnika IX u wszystkich grup wiekowych pacjentow z hemofilia B
(nazywang roéwniez wrodzonym niedoborem czynnikiem IX lub chorobg Christmasa).

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku IDELVION

Kiedy nie stosowac leku IDELVION
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- jesli pacjent ma uczulenie na substancj¢ czynng (albutrepenonakog alfa) lub ktorykolwiek
z pozostatych sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6).
- jesli pacjent ma uczulenie na biatka chomika.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Zdecydowanie zaleca si¢, aby po kazdym uzyciu IDELVION zanotowa¢ nazw¢ i numer serii
podanego produktu, tak aby umozliwi¢ identyfikacj¢ zastosowanego produktu i numeru jego serii.

Przed rozpoczgciem stosowania IDELVION nalezy omowic to z lekarzem, farmaceutg lub
pielegniarka.

e Mozliwe jest wystapienie reakcji alergicznych (nadwrazliwosci). Produkt zawiera sladowe ilo$ci
biatek chomika (patrz réwniez ,,Kiedy nie stosowa¢ leku IDELVION”. W przypadku
wystapienia objawdéw reakcji alergicznych nalezy natychmiast przerwa¢ stosowanie
produktu i skontaktowa¢ sie z lekarzem lub wlasciwym dla pacjenta oSrodkiem leczenia.
Lekarz powinien poinformowac pacjenta o wezesnych objawach reakeji nadwrazliwosci, takich
jak pokrzywka, uogdlniona wysypka, ucisk w klatce piersiowej, $wiszczacy oddech, niskie
ci$nienie krwi (niedoci$nienie) i anafilaksja (cigzka reakcja alergiczna, ktora powoduje powazne
problemy z oddychaniem lub zawroty glowy).

e Ze wzgledu na ryzyko wystapienia reakcji alergicznych na czynnik IX, rozpoczgcie podawania
czynnika IX powinno si¢ odbywac¢ pod nadzorem medycznym, w warunkach umozliwiajacych
odpowiednie leczenie reakcji alergicznych.

e Tworzenie inhibitoréw (przeciwcial neutralizujacych) jest znanym powiktaniem, ktore byto
obserwowane podczas leczenia produktem leczniczym IDELVION. Inhibitory powoduja
zmniejszenie skuteczno$ci produktu IDELVION. W przypadku, gdy krwawienie nie jest
kontrolowane za pomocga IDELVION, nalezy natychmiast skontaktowac si¢ z lekarzem.
Wytwarzanie inhibitoréw u pacjenta powinno by¢ regularnie monitorowane.

o Jesli u pacjenta wystepuje choroba watroby lub serca lub jesli pacjent niedawno przebyl
duzy zabieg chirurgiczny, nalezy poinformowac o tym lekarza, poniewaz istnieje zwigkszone
ryzyko powiklan krzepniecia krwi.

e Jezeli przy podawaniu leku IDELVION konieczne jest uzycie kaniuli do cewnikowania zyt
centralnych, nalezy rozwazy¢ ryzyko zwiazane z ich stosowaniem, takie jak miejscowe
zakazenie, wystepowanie bakterii we krwi (bakteriemia) oraz utworzenie skrzepu w naczyniu
krwiono$nym ( zakrzepica) w miejscu umieszczenia cewnika.

Lek IDELVION a inne leki
e Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach przyjmowanych przez pacjenta
obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje przyjmowac.

Ciaza i karmienie piersia

e Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w cigzy lub gdy planuje
mie¢ dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

e W czasie cigzy i w okresie karmienia piersig IDELVION nalezy podawa¢ wytacznie
w przypadku wyraznych wskazan.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn
IDELVION nie ma wptywu na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow i obslugiwania maszyn.
Lek IDELVION zawiera séd

Ten lek zawiera do 8,6 mg sodu (gtéwnego sktadnika soli kuchennej) w kazdej fiolce. Odpowiada to
0,4 % maksymalnego zalecanego dziennego spozycia sodu dla osoby doroste;j.
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3. Jak stosowa¢ lek IDELVION

Leczenie powinno by¢ rozpoczete i prowadzone pod nadzorem lekarza doswiadczonego w terapii
zaburzen krzepnigcia krwi.

Ten lek nalezy zawsze stosowac¢ zgodnie z zaleceniami lekarza. W razie watpliwos$ci nalezy zwroci¢
si¢ do lekarza.

Lekarz obliczy potrzebna dawke leku IDELVION. Podana ilos¢ leku IDELVION oraz czas trwania
leczenia zalezy od:

e zaawansowania choroby

e miejsca i intensywnos$ci krwawienia

e stanu klinicznego pacjenta i odpowiedzi na leczenie

e masy ciala

IDELVION podaje si¢ we wstrzyknigciu do zyly (dozylnie, iv.), po rozpuszczeniu proszku przez
lekarza lub pielegniarke w dostarczonym rozpuszczalniku. Pacjent lub inna osoba rowniez moze
podawa¢ IDELVION jako zastrzyk dozylny, ale tylko po odpowiednim przeszkoleniu.

Zastosowanie wigkszej niz zalecana dawki IDELVION
Po wstrzyknigciu wigkszej ilosci IDELVION niz zalecana przez lekarza, nalezy si¢ z nim natychmiast
skontaktowac.

Przerwanie stosowania IDELVION
Nie nalezy przerywac leczenia lekiem IDELVION bez konsultacji z lekarzem.

Rekonstytucja i sposéb podawania

Informacje ogélne

. Proszek nalezy wymiesza¢ z rozpuszczalnikiem (plynem) i pobra¢ z fiolki, zachowujac
sterylnos¢ leku (bez zarazkow). Lekarz pokaze, jak nalezy przygotowac roztwor i jak
prawidlowo pobra¢ roztwor z fiolki.

. Leku IDELVION nie wolno miesza¢ z innymi lekami lub rozpuszczalnikami, oprocz
wymienionych w punkcie 6.
. Roztwor powinien by¢ przezroczysty lub lekko opalizujacy, o zabarwieniu zottym do

bezbarwnego, tj. moze potyskiwac, gdy jest obserwowany pod §wiatto, ale nie moze zawierac
wyraznych czastek. Przed podaniem roztwor nalezy obejrze¢ po przefiltrowaniu /
wprowadzeniu do strzykawki (patrz nizej). Nie uzywac roztworu, ktory jest metny lub zawiera
ktaczki lub czastki.

. Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usuna¢ zgodnie
z lokalnymi przepisami.

Rekonstytucja
Doprowadzi¢ fiolki z produktem IDELVION i rozpuszczalnikiem do temperatury pokojowej lub do

temperatury ciata, bez ich otwierania. Moze to by¢ wykonane poprzez pozostawienie fiolek

w temperaturze pokojowej na okoto godzing lub przez ogrzanie ich w r¢kach przez kilka minut.
NIE wystawia¢ fiolek na bezposrednie dzialanie goraca. Fiolki nie powinny by¢ ogrzewane powyzej
temperatury ciata (37°C).

Ostroznie usung¢ wieczka zabezpieczajace z fiolek i przetrze¢ gumowe korki wacikiem nasgczonym

alkoholem. Pozwoli¢ by fiolki wyschty przed otwarciem opakowania Mix2Vial (zawierajace system
do transferu z filtrem) ), a nastgpnie postgpowac zgodnie z ponizszymi instrukcjami.
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1. Otworzy¢ Mix2Vial przez usunigcie wieczka
Nie wyjmowa¢ Mix2Vial z opakowania blistrowego!

2. Umiesci¢ fiolke z rozpuszcezalnikiem na rownej i czystej powierzchni
i mocno przytrzymaé. Nie wyjmowac zestawu Mix2Vial z blistra.
Naciskajac koncowke niebieskiego tacznika pionowo w dél przebi¢ korek
fiolki z rozpuszczalnikiem.

3. Ostroznie zdja¢ blister z zestawu Mix2Vial przytrzymujac krawedz i
pociagajac pionowo do gory. Nalezy zwroci¢ uwage, aby zdjac jedynie
blister, a nie caty zestaw Mix2Vial.

4. Umiesci¢ fiolke z proszkiem IDELVION na gladkiej roéwnej

i twardej powierzchni. Odwréci¢ do gory dnem fiolke

z rozpuszczalnikiem i dotgczonym do niej zestawem Mix2Vial i naciskajac
koncoéwke przezroczystego tacznika pionowo w dél przebic korek fiolki

z IDELVION.

Rozpuszczalnik samoczynnie sptynie do fiolki z IDELVION.

5. Jedna r¢ka chwycié fiolke z IDELVION przylaczong do zestawu
Mix2Vial, drugg za$ r¢ka uchwyci¢ fiolke po rozpuszczalniku takze
przytaczona do zestawu Mix2Vial i ostroznie rozkreci¢ zestaw na dwie
czesci, przekrecajac przeciwnie do ruchu wskazoéwek zegara.

Usung¢ fiolke po rozpuszczalniku z przylaczonym do niej niebieskim
facznikiem zestawu Mix2Vial.

6. Doprowadzi¢ do pelnego rozpuszczenia substancji delikatnie poruszajac
ruchem obrotowym fiolk¢ z IDELVION z przylaczonym przezroczystym
facznikiem. Nie wstrzasac.

=0

7. Nabra¢ powietrza do pustej, jatowej strzykawki. Utrzymujac fiolke z
IDELVION w pozycji pionowej, przytaczy¢ strzykawke do polaczenia
Luer Lock zestawu Mix2Vial, przekrecajac zgodnie z ruchem wskazowek
zegara.

Wstrzykna¢ powietrze do fiolki z IDELVION.
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Pobieranie 1 sposdb podawania

9. Roztwor znajduje si¢ teraz w strzykawce. Mocno trzymajac cylinder
strzykawki (z ttokiem strzykawki skierowanym ku dotowi), odlaczy¢
przezroczysty tacznik zestawu Mix2Vial od strzykawki, przekrecajac
przeciwnie do ruchu wskazowek zegara.

8. Przytrzymujac ttok strzykawki odwroci¢ strzykawka caty zestaw do gory
dnem i napehi¢ strzykawke roztworem, powoli odciggajac ttok strzykawki.
ks

Zatozy¢ wktucie dozylne uzywajac zalaczonego zestawu do wktué¢ dozylnych. Pozwoli¢ by krew
wplyneta do konca rurki. Polaczy¢ strzykawke z gwintowang, zamykajacg koncowka zestawu do
wktu¢ dozylnych. Wstrzyknaé rekonstytuowany roztwér powoli dozylnie (w tempie
komfortowym dla pacjenta, maksymalnie do 5 ml/min zgodnie z instrukcjami lekarza.

Nalezy uwazaé, by krew nie przedostata si¢ do strzykawki wypetnionej produktem.

Nalezy obserwowac, czy bezposrednio po podaniu leku nie wystepuja dziatania niepozadane.
W przypadku wystgpienia jakichkolwiek reakcji niepozadanych, ktére moga by¢ zwigzane z podaniem
IDELVION, wstrzykiwanie nalezy przerwac (patrz rowniez punkty 2 i 4).

W razie pytan nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza, farmaceuty lub pielegniarki.
4. Mozliwe dzialania niepozadane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowa¢ dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Nalezy natychmiast skontaktowac si¢ z lekarzem:
- Przy wystapieniu objawéw reakcji alergicznych (patrz nizej)
- Gdy lek przestaje dziala¢ we wlasciwy sposéb

Po podaniu lekéw zawierajacych czynnik IX obserwowano nast¢pujace dziatania niepozadane:

- Woystapienie rekacji nadwrazliwosci typu alergicznego jest mozliwe (czgsto) i moze
obejmowac nastgpujace objawy: pokrzywka, wysypka skorna (uogoélniona pokrzywka), ucisk
w klatce piersiowej, §wiszczacy oddech, niskie ci$nienie krwi (niedoci$nienie) oraz
anafilaksja (powazna reakcja, ktéra powoduje powazne trudnosci w oddychaniu lub zawroty
glowy). Gdy takie objawy wystapia, nalezy natychmiast przerwa¢ stosowanie leku i
skontaktowac si¢ z lekarzem.

- Wytworzenie inhibitorow: lek przestaje dziata¢ we wlasciwy sposob (ciagle krwawienie).
Istnieje mozliwo§¢ wytworzenia inhibitora (przeciwcial neutralizujacych) dla czynnika IX
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(czestos¢ nieznana), co moze powodowac, ze lek przestaje dziata¢ we wiasciwy sposob. Gdy
to wystapi nalezy natychmiast przerwa¢ stosowanie leku i skontaktowac¢ si¢ z lekarzem.

W przypadku leku IDELVION czesto obserwowano wystgpowanie nastgpujacych dziatan
niepozadanych (moga wystapi¢ nie czesciej niz u 1 na 10 pacjentow):

- Bol glowy

- Odczyny w miejscu wstrzyknigcia

- Zawroty glowy

- Wysypka

Nastepujace objawy niepozadane pojawiaty si¢ niezbyt czesto (moga wystapi¢ nie czgéciej niz u 1 na
100 pacjentow):
- Wyprysk

Dodatkowe dzialania niepozadane u dzieci i mlodziezy
Oczekuje sig, ze dziatania niepozadane u dzieci i mtodziezy sg takie same, jak u pacjentow dorostych.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi,farmaceucie lub pielegniarce. Dziatania niepozadane
mozna zgtasza¢ bezposrednio do ,,krajowego systemu zglaszania” wymienionego w zataczniku V.

Dzigki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna be¢dzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywa¢ lek IDELVION

- Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

- Nie stosowac tego leku po uptywie terminu waznosci zamieszczonego na etykiecie i pudetku.

- Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C.

- Nie zamrazac.

- Przechowywac fiolk¢ w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed $wiatlem.

- Zrekonstytuowany produkt powinien by¢ zuzyty natychmiast.

- Jesli produkt po rekonstytucji nie zostanie podany natychmiast, okres i warunki
przechowywania pozostaja odpowiedzialnoscia uzytkownika.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje
Co zawiera lek IDELVION

Substancja czynna jest:

250 j.m. na fiolke; po rekonstytucji w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 100 j.m./ml
albutrepenonakogu alfa

500 j.m. na fiolke; po rekonstytucji w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 200 j.m./ml
albutrepenonakogu alfa

1000 j.m. na fiolke; po rekonstytucji w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m./ml
albutrepenonakogu alfa

2000 j.m. na fiolke; po rekonstytucji w 5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m./ml
albutrepenonakogu alfa.

3500 j.m. na fiolkg; po rekonstytucji w 5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 700 j.m./ml
albutrepenonakogu alfa.
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Pozostate sktadniki to:

Sodu cytrynian, polisorbat 80, mannitol, sacharoza, kwas chlorowodorowy (do ustalania pH)
Patrz ostatni akapit punktu 2.

Rozpuszczalnik: Woda do wstrzykiwan

Jak wyglada lek IDELVION i co zawiera opakowanie

IDELVION jest dostarczany jako proszek o zabarwieniu bladozottym do biatego i woda do
wstrzykiwan jako rozpuszczalnik.

Zrekonstytuowany roztwor powinien by¢ przezroczysty lub lekko opalizujacy, o zabarwieniu zottym
do bezbarwnego, tj. moze potyskiwac, gdy jest obserwowany pod §wiatto, ale nie moze zawiera¢
wyraznych czastek.

Dostepne opakowania

Jedno opakowanie z produktem w dawce 250, 500 lub 1000 j.m. zawierajace:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z woda do wstrzykiwan po 2,5 ml

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawke jednorazowego uzytku o pojemnosci 5 ml
1 zestaw do wktucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

Jedno opakowanie z produktem w dawce 2000 lub 3500 j.m. zawierajace:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z woda do wstrzykiwan po 5 ml

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Jedno opakowanie wewngtrzne zawierajace:

1 strzykawke jednorazowego uzytku o pojemnosci 10 ml
1 zestaw do wktucia

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

Nie wszytskie wielko$ci opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.
Podmiot odpowiedzialny i wytwérca

CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Str.76

35041 Marburg

Niemcy

W celu uzyskania jakichkolwiek informacji na temat tego produktu leczniczego nalezy zwréci¢ si¢ do
miejscowego przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

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

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

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

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84810

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: 43726015540

E)\rGda
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Espaiia
CSL Behring S.A.
Tel: +34 933 67 1870

France
CSL Behring S.A.
Tél: + 33 —(0)-1 53 58 54 00

Hrvatska
Marti Farm d.o.o.
Tel: +385 1 5588297

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84700

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

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

Kvnpog
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Luxembourg/Luxemburg
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 1528 89 20

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

Malta
AM Mangion Ltd.
Tel: +356 2397 6333

Nederland
CSL Behring BV
Tel: +31 8511196 00

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

Osterreich
CSL Behring GmbH
Tel: +43 1 80101 1040

Polska
CSL Behring Sp.z o.0.
Tel: +48 22 213 22 65

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

Romania
Prisum Healthcare srl
Tel: +40 21 322 0171

Slovenija

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

Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring Slovakia s.r.0.
Tel: +421 911 653 862

Suomi/Finland
CSL Behring AB
Puh/Tel: +46 8 544 966 70

Sverige
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70
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Latvija
CentralPharma Communications SIA
Tel: +371 6 7450497

Data ostatniej aktualizacji ulotki:

Inne zrédla informacji

Szczegotowa informacja o tym leku jest dostepna na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow
http://www.ema.europa.eu

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego:

Dawkowanie
Dawkowanie i czas trwania terapii zastgpczej zalezy od stopnia niedoboru czynnika IX,
umiejscowienia i intensywnos$ci krwawienia oraz od stanu klinicznego pacjenta.

Liczba podawanych pacjentowi jednostek IX czynnika wyrazona jest w jednostkach
mi¢dzynarodowych (j.m.), ktére odnosza si¢ do aktualnych standardow WHO dla produktow
IX czynnika. Aktywnos¢ IX czynnika krzepnigcia w osoczu jest wyrazana jako odsetek

(w odniesieniu do normalnego osocza ludzkiego) lub w jednostkach migdzynarodowych (w
odniesieniu do Migdzynarodowego Standardu zawartosci IX czynnika w osoczu).

Jedna jednostka migdzynarodowa (j.m.) aktywnosci czynnika IX jest rtOwnowazna zawartosci
czynnika [X w jednym ml normalnego osocza ludzkiego.

Leczenie na Zgdanie

Obliczenie wymaganej dawki czynnika IX opiera si¢ na empirycznym stwierdzeniu ze, 1 j. m.
czynnika IX na kg masy ciata zwigksza aktywno$¢ czynnika IX w osoczu $rednio o 1,3 j.m./dl (1,3%
normalnej aktywnosci ) u pacjentoéw w wieku > 12 lat oraz o 1,0 j.m./dl (1,0% normalnej aktywnos$ci)
u pacjentow w wieku <12 lat. Wymagana dawke oblicza si¢ przy uzyciu nastgpujacego wzoru:

Wymagana dawka (j.m.) = masa ciala (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (% normalnej
aktywnosci lub j.m./dl) x {odwrotno$¢ obserwowanego odzysku (j.m./kg na j.m./dl)}

Spodziewany wzrost czynnika IX (j.m./dl lub % normalnej aktywnosci ) = dawka (j.m.) x odzysk
(j.m./dl na j.m./kg)/masa ciata (kg)

Dawka i czgsto$¢ podawania powinny zawsze by¢ indywidualnie dobrane w zaleznosci od
skutecznosci klinicznej u poszczegdlnych pacjentow.

Pacjenci w wieku ponizej 12 lat
Dla odzysku przyrostowego o wartosci 1 j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza si¢ w nastepujacy sposob:
Wymagana dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 1 dl/kg

Przyktad
1. U pacjenta o masie 20 kg z cigzkg hemofilia B wymagana jest szczytowa wartos$¢
wynoszaca 50% warto$ci prawidtowej. Odpowiednia dawka wynositaby 20 kg x 50 j.m./dl
x 1 dl/kg = 1000 j.m.

54


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

2. Dawka IDELVION wynoszaca 1000 j.m. podana pacjentowi o masie 25 kg powinna po
wstrzyknigciu spowodowac szczytowy wzrost poziomu czynnika [X wynoszacy 1000
j-m./25 kg x 1,0 (j.m./dl na j.m./kg) = 40 j.m./dl (40% aktywno$ci prawidlowej ).

Pacjenci w wieku powyzej 12 lat

Dla odzysku przyrostowego o wartosci 1,3 j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza si¢ w nastepujacy

Sposob:

Wymagana dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 0,77

dl/kg

Przyktad

3. U pacjenta o masie 80 kg z cigzka hemofilia B wymagana jest szczytowa wartos$¢
wynoszaca 50% normalnej wartosci . Odpowiednia dawka wynositaby 80 kg x 50 j.m./dl x

0,77 dl/kg = 3080 j.m.

4. Dawka IDELVION wynoszaca 2000 j.m. podana pacjentowi o masie 80 kg powinna po
wstrzyknigciu spowodowac szczytowy wzrost poziomu czynnika IX wynoszacy 2000 j.m.
x 1,3 (j.m./dl na j.m./kg)/80 kg = 32,5 j.m./dl (32,5% aktywnosci prawidlowe;j ).

W razie wystapienia nastgpujacych przypadkoéw krwawienia, aktywno$¢ czynnika IX nie powinna
zmniejszy¢ si¢ ponizej podanych poziomow aktywnosci w osoczu (w % normalnej aktywnos$ci lub
j-m./dl) w danym okresie czasu. Ponizsza tabela moze by¢ wykorzystywana jako zrodto wskazowek
dotyczacych dawkowania w przypadkach krwawien i po zabiegach chirurgicznych:

Nasilenie krwawienia / rodzaj
zabiegu chirurgicznego

Wymagany poziom czynnika
IX (% lub j.m./dl)

Czestotliwos¢ dawkowania
(godziny)/czas trwania leczenia
(dni)

Krwawienia zagrazajgce zyciu,
lkrwawienie do migséni glebokich,
wiacznie z migsniem biodrowo-
ledzwiowym

Krwotok 30-60 Pojedyncza dawka powinna by¢

Niewielkie lub umiarkowane wystarczajaca w przypadku

krwawienie do stawow, migsni ( z wiekszosci krwawien. Podanie

wyjatkiem mig¢$nia biodrowo- dawki podtrzymujacej po 24-72

ledzwiowego) lub z jamy ustnej godzinach moze by¢ potrzebne
przy utrzymujacym si¢
krwawieniu.

Znaczny krwotok 60-100 Powtarza¢ przez pierwszy

tydzien co 24-72 godziny, a
nastepnie stosowac raz w
tygodniu dawke podtrzymujaca,
do ustgpienia

krwawienia i zagojenia rany.

Mate zabiegi chirurgiczne
(Wlaczajac nieskomplikowang
ekstrakcje zgba)

50-80 (poziom przed- i
pooperacyjny)

Pojedyncza dawka powinna by¢
wystarczajaca w przypadku
wigkszosci malych zabiegow
chirurgicznych. W razie
potrzeby mozna podac po 24-72
godzinach dawke
podtrzymujaca, do ustapienia
krwawienia i zagojenia rany.

Duze zabiegi chirurgiczne

60-100 (poziom przed- i
pooperacyjny)

Powtarza¢ co 24-72 godziny
przez pierwszy tydzien, a
nastegpnie 1-2 razy w tygodniu
podawa¢ dawke podtrzymujaca,
do ustgpienia
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| | | krwawienia i zagojenia rany.

Profilaktyka
Dla dlugotrwatej profilaktyki krwawien u pacjentéw z cigzka postacig hemofilii B, zazwyczaj

stosowane sg dawki od 35 do 50 j.m. / kg raz w tygodniu.

Niektorzy pacjenci, ktorzy sa dobrze kontrolowani w schemacie raz w tygodniu mogg by¢ leczeni
dawka do 75 j.m./kg w odstepach 10-14 dniowych. U pacjentow > 18 roku zycia mozna rozwazy¢
dalsze wydtuzanie przerw w leczeniu (patrz punkt 5.1).

W niektorych przypadkach, zwlaszcza u mtodszych pacjentdow konieczne moze by¢ stosowanie
kroétszych odstgpow migedzy dawkami lub wyzszych dawek.

Po wystapieniu epizodow krwawienia w trakcie profilaktyki, pacjenci powinni jak tylko mozliwe
trzymac¢ si¢ dawkowania zalecanego w profilaktyce z dwiema dawkami IDELVIONU podanymi w
odstepie co najmniej 24 godzin, ale dtuzszym jesli jest uznawany za odpowiedni dla pacjenta.

Dzieci i mlodziez

W przypadku dtugofalowej profilaktyki zalecany jest schemat dawkowania od 35 do 50 j.m /kg raz na
tydzien. W przypadku mtodziezy w wieku 12 lat i powyzej zalecenia dotyczace dawkowania sg takie
same, jak dla dorostych (patrz powyze;j).

Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznosci dotyczace stosowania

Inhibitory

Po powtornym leczeniu produktami zawierajacymi ludzki czynnik krzepnigcia IX pacjentow

nalezy monitorowa¢ pod katem wytwarzania przeciwcial neutralizujacych (inhibitoréw), ktore nalezy
oznaczy¢ ilosciowo w jednostkach Bethesda (j.B.) przy uzyciu odpowiednich testow biologicznych.

W literaturze pojawialy si¢ doniesienia wykazujace istnienie korelacji pomi¢dzy obecnoscia inhibitora
czynnika IX a reakcjami alergicznymi. Wobec powyzszego, wszystkich pacjentow z reakcjami
alergicznymi nalezy podda¢ badaniu na obecno$¢ inhibitora. Nalezy mie¢ na uwadze, ze u pacjentow
z inhibitorami czynnika X moze istnie¢ zwigkszone ryzyko anafilaksji przy kolejnej prowokacji
czynnikiem IX.

Kontrola leczenia

Zaleca sig, aby w trakcie leczenia wykonywac odpowiednie oznaczenia poziomu czynnika IX w celu
dobrania wielko$ci dawki oraz czgstosci wielokrotnych infuzji. Odpowiedz na leczenie czynnikiem IX
moze by¢ zréznicowana u poszczegolnych pacjentow, co przejawia si¢ roznymi okresami pottrwania

i poziomami odzysku. Dawka okreslona na podstawie masy ciala moze wymagac skorygowania

u pacjentow z niedowagg lub nadwaga. Zwlaszcza w przypadku powaznych zabiegéw chirurgicznych
niezbgdne jest §ciste monitorowanie terapii zastgpczej za pomocg badan uktadu krzepnigcia
(aktywnos¢ czynnika IX w osoczu).

W przypadku stosowania jednostopniowego testu wykrzepiania in vitro opartego na czasie czgsciowej
tromboplastyny po aktywacji (aPTT) w celu okreslenia aktywnos$ci czynnika IX w probkach krwi
pacjentow, na wyniki aktywnosci czynnika IX w osoczu mogg istotnie wplywaé zaré6wno rodzaj
odczynnika aPTT uzytego w tescie, jak i przyjete dla tego testu standardowe wartos$ci referencyjne.
Oznaczenie za pomocg jednostopniowego testu wykrzepiania przy uzyciu kaolinowego odczynnika
aPTT lub odczynnika Acitin FS aPTT prawdopodobnie spowoduje niedoszacowanie poziomu
aktywnosci. Jest to szczeg6lnie wazne w przypadku zmiany laboratorium i/lub odczynnikow
stosowanych w tescie.
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