SKROCONA INFORMACJA O PRODUKCIE LECZNICZYM - IDELVION®

? Niniejszy produkt leczniczy bedzie dodatkowo monitorowany. Umozliwi to szybkie zidentyfikowanie nowych
informacji o bezpieczenstwie. Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego powinny zgtasza¢ wszelkie
podejrzewane dziatania niepozadane. Aby dowiedzie¢ sie, jak zgtaszaC dziatania niepozadane - patrz punkt 4.8
charakterystyki produktu leczniczego (CHPL). Nazwa produktu leczniczego: IDELVION 250 j.m. /500 j.m./
1000j.m./ 2000 j.m., proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan. Sktad jakosciowy i
iloSciowy: kazda fiolka zawiera nominalnie: 250 j.m./ 500 j.m./ 1000 j.m./ 2000 j.m rekombinowanego biatka
fuzyjnego wiazacego czynnik krzepniecia IX z albuming (RX-FP), (INN-albutrepenonakog alfa). Po rozpuszczeniu
IDELVION 250 jm w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 100 j.m. / ml albutrepenonakogu alfa. Po
rozpuszczeniu IDELVION 500 j.m. w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwér zawiera 200 j.m. / ml albutrepenonakogu
alfa. Po rozpuszczeniu IDELVION 1000 jm. w 2,5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m. / ml
albutrepenonakogu alfa. Po rozpuszczeniu IDELVION 2000j.m.w 5 ml wody do wstrzykiwan roztwor zawiera 400 j.m.
I ml albutrepenonakogu alfa. Aktywno$¢ (w jednostkach miedzynarodowych [j.m.]) jest okreslana przy uzyciu
jednostopniowego testu wykrzepiania in vitro opartego na czasie czesciowej tromboplastyny po aktywacii,
kalibrowanego wobec miedzynarodowego wzorca WHO dla koncentratu czynnika IX. Substancja pomocnicza o
znanym dziataniu: do 25,8 mg (1,13mmol) sodu na dawke (m.c. 70kg). Posta¢ farmaceutyczna: Proszek i
rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan. Proszek o zabarwieniu bladozéttym do biatego i
przezroczysty, bezbarwny rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan. PH: 6,6-7,2. Osmolalnos¢:
IDELVION 250 j.m.- 175-215 mOsm /kg; IDELVION 500j.m.- 260-300 mOsm /kg. IDELVION 1000 j.m. - 260-300
mOsm /kg. IDELVION 2000j.m. -260-300 mOsm /kg. Wskazania do stosowania: Leczenie i profilaktyka krwawienia
u pacjentdw z hemofilig B (wrodzonym niedoborem czynnika 1X). Moze by¢ stosowany we wszystkich grupach
wiekowych. Dawkowanie i sposob podawania: Leczenie powinno by¢ prowadzone pod nadzorem lekarza
doswiadczonego w terapii hemofili B. Bezpieczenistwo i skutecznos¢ stosowania u pacjentow wczesniej
nieleczonych nie zostaty jak dotad potwierdzone. Monitorowanie leczenia: Podczas leczenia zaleca sie wtasciwe
oznaczanie poziomu IX czynnika, w celu ustalenia wielkoci podawanej dawki oraz czestosci powtarzania wlewdw.
U poszczegblnych pacjentow moga wystapi¢ réznice w odpowiedzi na podanie IX czynnika krzepnigcia, co
przejawia sie réznymi okresami pottrwania oraz réznicami w odzysku. Dawka ustalana na podstawie masy ciata
moze wymaga¢ dostosowania u pacjentéw z niedowagg lub nadwaga. Podczas duzych zabiegdw chirurgicznych
niezbedne jest precyzyjne monitorowanie terapii substytucyjnej poprzez kontrole procesu krzepniecia (poziomu
aktywnosci IX czynnika w osoczu). Dawkowanie: Dawkowanie i czas trwania terapii zastepczej zalezg od stopnia
ciezkosci niedoboru IX czynnika krzepnigcia krwi, umiejscowienia i intensywno$ci krwawienia oraz od stanu
klinicznego pacjenta. Liczba podawanych pacjentowi jednostek IX czynnika wyrazona jest w jednostkach
miedzynarodowych (j.m.), ktdre odnosza sie do aktualnych standardéw WHO dla produktow IX czynnika. Aktywno$¢
IX czynnika w osoczu jest wyrazana jako odsetek (w odniesieniu do normalnego osocza ludzkiego) lub w
jednostkach miedzynarodowych (w odniesieniu do Miedzynarodowego Standardu zawartoéci IX czynnika w
osoczu).Jedna jednostka migdzynarodowa (j.m.) aktywnosci czynnika IX jest rbwnowazna zawarto$ci czynnika IX w
jednym ml normalnego osocza ludzkiego. Leczenie na zgdanie: Obliczenie wymaganej dawki czynnika IX opiera sig
na empirycznym stwierdzeniu, ze 1 jednostka migdzynarodowa (j.m.) czynnika IX na kg masy ciata powinna
podwyzszyC poziom krazacego czynnika IX w osoczu $rednio o 1,3 j.m./dl (1,3% normalnej aktywno$ci ) u
pacjentow w wieku =12 lat oraz 0 1,0 j.m./dl (1,0% normalnej aktywno$ci ) u pacjentéw w wieku <12 lat. Wymagang
dawke oblicza sig przy uzyciu nastepujacego wzoru: wymagana dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost
poziomu czynnika IX (% normalnej aktywnosci lub j.m./dl) x {odwrotno$¢ obserwowanego odzysku (j.m./kg na
j.m./dI)}. 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 czesto$¢ podawania powinny zawsze by¢ indywidualnie dobrane w zalezno$ci od
skutecznosci klinicznej u poszczegdlnych pacjentow. Pacjenci w wieku <12 lat: Dla odzysku przyrostowego o
warto$ci 1 j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza sie w nastepujacy sposéb: Dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany
wzrost poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 1 dI/kg. Pacjenci w wieku >12 lat: Dla odzysku przyrostowego o wartosci 1,3
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j.m./dl na 1 j.m./kg, dawke oblicza sie w nastepujacy sposob: Dawka (j.m.) = masa ciata (kg) x pozadany wzrost
poziomu czynnika IX (j.m./dl) x 0,77 dl/kg. W razie wystapienia przypadkéw krwawienia, aktywno$¢ czynnika IX nie
powinna zmniejszy¢ sie ponizej podanych w tabeli (patrz punkt 4.2 CHPL) pozioméw aktywno$ci w osoczu (W %
aktywnosci prawidtowej lub w j.m./dl) w danym okresie czasu. Tabela moze by¢é wykorzystywana jako Zrodto
wskazowek dotyczacych dawkowania w przypadkach krwawien i po zabiegach chirurgicznych. Profilaktyka: Dla
dtugotrwatej profilaktyki krwawien u pacjentéw z ciezka postacig hemofilii B, zazwyczaj stosowane sg dawki od 35
do 50 j.m. / kg raz w tyg. Wydtuzenie przerw w leczeniu dawka 75 j.m. / kg do 14 dni moze by¢ mozliwe pod
pewnymi warunkami. Niektorzy pacjenci, ktérzy sg dobrze kontrolowani w schemacie raz w tygodniu mogg by¢
leczeni dawkg do 75 j.m./kg w odstepach 10-14 dniowych. U pacjentéw powyzej 18 roku zycia mozna rozwazy¢
dalsze wydtuzanie przerw w leczeniu (patrz punkt 5.1 CHPL). W niektorych przypadkach, szczegdlnie u mtodszych
pacjentéw, konieczne mogg by¢ krotsze odstepy pomiedzy dawkami lub wyzsze dawki. Po wystapieniu epizodéw
krwawienia w trakcie profilaktyki, pacjenci powinni jak tylko mozliwe trzymaC sie dawkowania zalecanego w
profilaktyce z dwiema dawkami IDELVIONU podanymi w odstepie co najmniej 24 godzin, ale dtuzszym niz
uznawany za odpowiedni dla pacjenta. Dzieci i mtodziez: W rutynowej profilaktyce zalecany schemat dawkowania u
dzieci i mtodziezy to 35 do 50 j.m. / kg raz w tygodniu. Sposéb podawania: Do stosowania dozylnego. Instrukcja
dotyczaca rekonstytucji produktu leczniczego przed podaniem, patrz punkt 6.6 ChPL. Produkt po rekonstytucii
powinien by¢ wstrzykniety powoli dozylnie, z szybkoscig zapewniajaca komfort pacjenta, wynoszacgq maksymalnie 5
ml/min. Przeciwwskazania: NadwraZzliwos¢ na substancje czynng (rekombinowane biatko fuzyjne faczace czynnik
krzepniecia 1X z albuming (rIX-FP) lub na ktérakolwiek substancje pomocniczg wymieniong w punkcie 6.1 ChPL.
Stwierdzona alergia na biatko chomika. Specjalne ostrzezenia i $rodki ostroznosci dotyczace stosowania. W
celu poprawy identyfikowalnosci biologicznych produktow leczniczych nalezy wyraznie odnotowa¢ nazwe i numer
serii podanego produktu. Nadwrazliwo$é. Podczas stosowania leku IDELVION mozliwe jest wystapienie reakcji
nadwrazliwosci typu alergicznego. Produkt zawiera $ladowe ilosci biatka chomika. W przypadku wystapienia
objawdw nadwrazliwosci nalezy zaleci¢ natychmiastowe przerwanie stosowania produktu i kontakt z lekarzem.
Pacjentow nalezy poinformowaé o wczesnych objawach reakcji nadwrazliwosci, takich jak pokrzywka, uogélniona
pokrzywka, ucisk w klatce piersiowej, $wiszczacy oddech, niedociénienie tetnicze i anafilaksja. Zaleca sie
rozpoczecie podawania czynnika IX, w zaleznosci od oceny lekarza prowadzacego, pod nadzorem medycznym, w
warunkach umozliwiajgcych odpowiednie leczenie reakciji alergicznych. W przypadku wystapienia wstrzasu nalezy
zastosowaé standardowe postepowanie medyczne w terapii wstrzasu. Inhibitory. Po wielokrotnym podawaniu
produktéw ludzkiego czynnika IX, nalezy u pacjentébw monitorowaC powstawanie przeciwciat neutralizujgcych
(inhibitoréw), ktére powinny by¢ oznaczane w jednostkach Bethesda (BU), za pomocq odpowiednich testow
biologicznych. W literaturze zgtaszano przypadki wskazujgce na korelacje pomiedzy pojawieniem sig¢ inhibitora
czynnika IX, a wystapieniem reakciji alergicznych. Z tego wzgledu pacjentdw, u ktorych wystapity reakcje alergiczne
nalezy kontrolowa¢ na obecno$¢ inhibitora. Nalezy wzigé pod uwage, iz u pacjentéw, u ktérych stwierdzono
obecnos¢ inhibitorow czynnika IX moze wystapi¢ zwigkszone ryzyko reakcji anafilaktycznej po kolejnym podaniu
czynnika IX. Z uwagi na ryzyko wystapienia reakcji alergicznych po zastosowaniu produktow czynnika IX,
rozpoczecie podawania czynnika IX powinno sie odbywaé, w zalezno$ci od oceny lekarza prowadzacego, pod
nadzorem medycznym, w warunkach umozliwiajacych odpowiednie leczenie reakcji alergicznych. Zatorowos¢. Ze
wzgledu na potencjalne ryzyko powiklan zakrzepowych, podczas stosowania tego produktu u pacjentow z
chorobami watroby, pacjentéw po zabiegach chirurgicznych, noworodkdw oraz pacjentéw z grup ryzyka wystapienia
zdarzen zakrzepowych lub rozsianego wykrzepiania wewnatrznaczyniowego (DIC) nalezy prowadzi¢ nadzor
kliniczny w kierunku wystapienia wczesnych oznak wykrzepiania i koagulopatii ze zuzycia, stosujgc odpowiednie
proby biologiczne. W kazdej z powyzszych sytuacji nalezy zbadaé, czy korzysci z zastosowania leku IDELVION
przewyzszajg ryzyko zwigzane z powyzszymi komplikacjami. Zdarzenia sercowo-naczyniowe. U pacjentow, u ktorych
istniejg czynniki ryzyka wystapienia zaburzen sercowo-naczyniowych terapia substytucyjna za pomocg czynnika IX
moze zwigkszac to ryzyko. Powiktania zwiazane z zastosowaniem cewnika. W przypadkach, gdy wymagane jest
zastosowanie urzadzenia do centralnego dostepu zylnego (CVAD), nalezy uwzgledni¢ ryzyko wystapienia powiktan
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zwigzanych z CVAD, w tym zakazen miejscowych, bakteriemii i zakrzepicy w miejscu wprowadzenia cewnika.
Wymienione ostrzezenia i Srodki ostrozno$ci dotyczacg zaréwno dorostych, jak i dzieci. Nie sg dostepne informacje,
czy pacjenci w podesztym wieku reagujg na lek inaczej niz pacjenci miodsi. Skutecznos¢ i bezpieczenstwo
stosowania w indukcji tolerancji immunologicznej nie zostaty okre$lone. Nie przeprowadzono badan wptywu
czynnika IX na reprodukcje u zwierzat. Ze wzgledu na rzadkie wystepowanie hemofilii B u kobiet nie sg dostepne
dane dotyczace stosowania czynnika IX w czasie cigzy i karmienia piersig. Dlatego tez czynnik IX nalezy podawac
kobietom w cigzy i w okresie karmienia piersig wytacznie w przypadku wyraznych wskazan. Brak informacji o
wptywie czynnika IX na ptodno$¢. IDELVION nie ma wptywu lub wywiera nieistotny wptyw na zdolno$¢ prowadzenia
pojazdow i obstugiwania maszyn. Dziatania niepozadane. Rzadko obserwowano reakcje nadwrazliwosci lub
reakcje alergiczne (mogace obejmowac obrzek naczynioruchowy, pieczenie i kiucie w miejscu infuzji, dreszcze,
zaczerwienienie, pokrzywke uogolniong, bdl gtowy, pokrzywke, niedoci$nienie tetnicze, senno$é¢, nudnosci,
niepokdj, tachykardie, uczucie ucisku w klatce piersiowej, mrowienie, wymioty, Swiszczacy oddech), ktére w
niektorych przypadkach moga ulega¢ progresji do ciezkiej anafilaksiji (tacznie z wstrzasem anafilaktycznym). W
niektorych przypadkach dochodzito do progresji tych reakcji do ciezkiej anafilaksji; zdarzenia te miaty miejsce w
Scistym zwigzku czasowym z wytworzeniem inhibitoréw czynnika X (patrz réwniez punkt 4.4 CHPL). Zgtaszano
przypadki zespotu nerczycowego po prébach indukcji tolerancji immunologicznej u pacjentow z hemofilig B i
obecnoscig inhibitordw czynnika IX oraz reakcjami alergicznymi w wywiadzie. Po zastosowaniu produktéw czynnika
IX pochodzacych z komorek CHO bardzo rzadko obserwowano wytworzenie przeciwciat przeciwko biatku chomika.
U pacjentéw z hemofilig B moze doj$¢ do wytworzenia przeciwciat neutralizujgcych czynnik X (inhibitorow).
Objawem $wiadczacym o obecnosci inhibitoréw jest niewystarczajaca odpowiedz kliniczna na leczenie. W takich
przypadkach zaleca sie skontaktowanie ze specjalistycznym centrum leczenia hemofilii. Rozwéj inhibitoréw
zaobserwowano w trwajacym badaniu klinicznym z udziatem wcze$niej nieleczonych pacjentéw. Rozwdj inhibitorow
zaobserwowano u wczeéniej leczonych pacjentdw po wprowadzeniu do obrotu produktu IDELVION. Istnieje
potencjalne ryzyko wystapienia epizodéw zakrzepowo-zatorowych po podaniu produktéw zawierajacych czynnik 1X;
ryzyko to jest wieksze w przypadku preparatow niskooczyszczonych. Stosowanie niskooczyszczonych produktow
zawierajacych  czynnik IX wigzato sie z przypadkami zawalu serca, rozsianego wykrzepiania
wewnatrznaczyniowego, zakrzepicy zylnej i zatoru ptucnego. Stosowanie wysokooczyszczonego czynnika IX rzadko
wigze sie z dziataniami niepozadanymi tego rodzaju.. W 5 otwartych badaniach klinicznych obejmujacych 114
pacjentow z przynajmniej jedna ekspozycjg na IDELVION odnotowano 14 dziatan niepozadanych u 8 pacjentow.
Czesto$¢ wystepowania zdarzen niepozadanych na pacjenta: czesto (= 1/100 do < 1/10) — odczyny w miejscu
wstrzykniecia, bol glowy, zawroty gtowy; niezbyt czesto (> 1/1 000 do < 1/100) - nadwrazliwos¢, wysypka, wyprysk,
czesto$C nieznana zahamowanie czynnika IX / rozw¢j inhibitora. W trwajgcym badaniu klinicznym zgtoszono
wystgpienie inhibitora przeciw czynnikowi IX o niskim mianie u jednego z pacjentéw wczesniej nieleczonych (PUP).
Dane dotyczace czestosci wystepowania inhibitora u pacjentéw wczesniej nieleczonych sg niewystarczajace.
Czestos¢, rodzaj i stopien ciezkosci dziatan niepozadanych u dzieci i mtodziezy sq podobne, jak u pacjentow
dorostych. Nie zgtaszano objawéw przedawkowania leku IDELVION. Specjalne Srodki ostroznosci podczas
przechowywania. Nie przechowywa¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazaé. Przechowywaé w opakowaniu
zewnetrznym w celu ochrony przed Swiattem. Warunki przechowywania produktu leczniczego po rekonstytucji, patrz
punkt 6.3 ChPL. Podmiot odpowiedzialny: CSL Behring GmbH Emil-von-Behring-Str.76, 35041 Marburg, Niemcy.
Numery pozwolefi na dopuszczenie do obrotu: EU/1/16/1095/001, EU/1/16/1095/002, EU/1/16/1095/003,
EU/1/16/1095/004. Kategoria dostepnosci: Produkt leczniczy wydawany z przepisu lekarza do zastrzezonego
stosowania. Uwaga: Przed zastosowaniem leku nalezy zapozna¢ si¢ z aktualng charakterystyka produktu
leczniczego, dostepng na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekéw: www.ema.europa.eu lub u
przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego: CSL Behring sp. z 0.0., ul. A. Branickiego 17, 02-972 Warszawa, tel..
+48 22 213 22 65, faks.: +48 22 213 22 69; www.cslbehring.pl
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