PRILOHA 1

SUHRN CHARAKTERISTICKYCH VLASTNOSTI LIEKU



1. NAZOV LIEKU

IDELVION 250 IU préasok a rozpustadlo na injekény roztok
IDELVION 500 IU préasok a rozpustadlo na injekény roztok
IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
IDELVION 2000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

IDELVION 3500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

2. KVALITATIVNE A KVANTITATIVNE ZLOZENIE

IDELVION 250 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Kazda injek¢na liekovka nominalne obsahuje 250 IU rekombinantného fuzneho proteinu spajajticeho
Pudsky koagulacny faktor IX s albuminom (rIX-FP), (albutrepenonakog alfa). Po rekonstitacii s 2,5 ml
vody na injekcie roztok obsahuje 100 IU/ml albutrepenonakog alfa.

IDELVION 500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Kazda injekéna liekovka nomindlne obsahuje 500 IU rekombinantného fizneho proteinu spéajajuceho
Pudsky koagulacny faktor IX s albuminom (rIX-FP), (albutrepenonakog alfa). Po rekonstitucii s 2,5 ml
vody na injekcie roztok obsahuje 200 IU/ml albutrepenonakog alfa.

IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Kazda injek¢éna lieckovka nominalne obsahuje 1000 IU rekombinantného fizneho proteinu spéajajuceho
Pudsky koagula¢ny faktor IX s albuminom (rIX-FP), (albutrepenonakog alfa). Po rekonstitucii s 2,5 ml
vody na injekcie roztok obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa.

IDELVION 2000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Kazda injek¢éna lieckovka nominalne obsahuje 2000 IU rekombinantného fizneho proteinu spéjajaceho
Pudsky koagulacny faktor IX s albuminom (rIX-FP), (albutrepenonakog alfa). Po rekonstitacii s 5 ml
vody na injekcie roztok obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa.

IDELVION 3500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Kazda injek¢na liekovka nominalne obsahuje 3500 IU rekombinantného fiizneho proteinu spajajuceho
Pudsky koagulaény faktor IX s albuminom (rIX-FP), (albutrepenonakog alfa). Po rekonstitacii s 5 ml
vody na injekcie roztok obsahuje 700 [U/ml albutrepenonakog alfa.

Utinnost (IU) uréuje eurdpsky liekopisny jednostupiiovy test zrazanlivosti. Specifické aktivita
IDELVIONu je priblizne 54 - 85 IU/mg proteinu.

Albutrepenonakog alfa je purifikovany protein vyrobeny rekombinantnou technoldogiou DNA,
generovany genetickou fuziou rekombinantného albuminu s rekombinantnym koagulacnym
faktorom IX. Geneticka fuzia cDNA l'udského albuminu s cDNA l'udského koagulacného
faktora IX umoziuje vytvorenie proteinu ako jediného rekombinantného proteinu a
zabezpeduje homogénnost’ produktu tym, e zabrani chemickej konjugécii. Cast
rekombinantného faktora IX je totozna s alelickou formou Thr148 faktora IX odvodeného z
plazmy. Stiepny linker medzi rekombinantnym faktorom IX a molekulami albuminu je
odvodeny od endogénneho "aktivaéného peptidu" v nativnom faktore IX.



Pomocné latky so zndmym ucéinkom

Kazda rekonstituovana 250 IU, 500 IU alebo 1000 IU injekéna liekovka obsahuje 4,3 mg sodika.
Kazda rekonstituovana 2000 IU alebo 3500 IU injekcna liekovka obsahuje 8,6 mg sodika (pozri Cast’
4.4).

Uplny zoznam pomocnych latok pozri ast’ 6.1.

3. LIEKOVA FORMA

Prasok a rozpustadlo na injekény roztok.
Svetlozlty az biely prasok a cire, bezfarebné rozpust'adlo na injekény roztok.

pH: 6,6 — 7,2

Osmolalita:

IDELVION 250 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
175- 215 mOsm/kg.

IDELVION 500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
260 — 300 mOsm/kg.

IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
260 — 300 mOsm/kg.

IDELVION 2000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
260 — 300 mOsm/kg.

IDELVION 3500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
260 — 300 mOsm/kg.

4.  KLINICKE UDAJE

4.1 Terapeutické indikacie

Liecba a profylaxia krvacania u pacientov s hemofiliou B (vrodeny nedostatok faktora IX).
IDELVION je indikovany u pacientov vSetkych vekovych skupin.

4.2 Davkovanie a sposob podavania

Liecba musi byt pod dohl'adom lekara, ktory ma skusenosti s liecbou hemofilie B.

Predtym nelieéeni pacienti (PNP)
Bezpecnost’ a ucinnost’ IDELVIONU u predtym nelieCenych pacientov nebola stanovena.

Monitorovanie lieCby

V priebehu liecby sa odportca prislusné stanovenie hladin faktora IX za ucelom tpravy davky, ktora
ma byt podavana a frekvencie opakovanych infazii. Odpovede jednotlivych pacientov na faktor IX sa
mozu lisit’, o demonstruju rézne polcasy a obnovy (recovery). U pacientov s podvahou alebo
nadvahou moze davka zaloZzend na telesnej hmotnosti vyzadovat’ Gpravu. V pripade chirurgickych
zakrokov velkého rozsahu je nevyhnutné dékladné monitorovanie priebehu substituc¢nej liecby
pomocou koagulacnej analyzy (aktivita plazmatického faktora IX).

Pri pouziti in vitro jednostupiiového testu zrazanlivosti zalozené¢ho na tromboplastinovom case (aPTT)
na stanovenie aktivity faktora IX z krvnych vzoriek pacientov mézu byt’ vysledky testovania
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plazmovej aktivity faktora IX vyznamne ovplyvnené druhom ¢inidla aPTT a referencného Standardu
pouzitého v teste. Meranie pomocou jednostupniového testu zrazania pouzitim aPTT cinidla
zalozeného na kaoline alebo aktine FS bude mat’ pravdepodobne za nasledok prili§ nizky odhad
urovne aktivity. Tato skutoCnost’ je dolezitd najmé vtedy, ak sa zmeni laboratorium, ktoré test
vykonava, alebo sa zmenia ¢inidla pouzité v teste.

Davkovanie
Davka a dlzka substitucnej lieCby zavisi od zavaznosti nedostatku faktora IX, miesta a rozsahu
krvacania a od klinického stavu pacienta.

Pocet podanych jednotiek faktora IX sa vyjadruje v medzinarodnych jednotkach (IU), ktoré
zodpovedajl aktudlnemu Standardu WHO pre produkty obsahujuce faktor IX. Plazmatick4 aktivita
faktora IX sa vyjadruje v percentach (v pomere k norméalnej I'udskej plazme) alebo v IU (v pomere k
medzinarodnej norme pre faktor IX v plazme).

Jedna medzindrodna jednotka (IU) aktivity faktora IX zodpoveda mnozstvu faktora IX v jednom ml
normalnej l'udskej plazmy.

Pozadovand liecha

Vypocet pozadovanej davky faktora IX je zalozeny na empirickom zisteni, ze 1 IU faktora IX na kg
telesnej hmotnosti zvysi plazmaticku aktivitu faktora IX o priemerne 1,3 [U/dl (1,3% normaélnej
aktivity) u pacientov starsich ako 12 rokov a o 1,0 IU/dI (1,0% normalnej aktivity) u pacientov
mladsich ako 12 rokov. Pozadovana davka sa urcuje podl’a tohto vzorca:

Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvysSenie faktora IX (% normalu alebo
[U/dl) x {prevratena hodnota pozorovanej recovery (IU/kg na IU/dl)}

Ocakévané zvysenie faktora IX (IU/dl alebo % normalu) = davka (IU) x recovery (IU/dl na
IU/kg)/telesnd hmotnost’ (kg)

Mnozstvo lieku, ktoré sa ma pouzit’ a frekvencia podavania sa maju vzdy riadit’ podl’a zakladne;
klinickej G¢innosti u kazdého pacienta.

Pacienti mladsi ako 12 rokov
Pre postupné zotavenie 1 [U/dl na 1 IU/kg sa davka vypocita nasledovne:
Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x poZzadované zvysSenie faktora IX (IU/dl) x 1 dl/kg

Priklad
1. U pacienta s hmotnost'ou 20 kg so zavaznou hemofiliou B sa poZaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 20 kg x 50 IU/dl x 1 dl/kg = 1000 IU.

2. Davka 1000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 25 kg bude mat’ za nasledok
maximalne zvysenie faktora IX po injekcii 1000 IU/25 kg x 1,0 (IU/dI na IU/kg) = 40 TU/dl
(40 % normalu).

Pacienti star$i alebo 12 rocni

Pre postupné zotavenie 1,3 [U/dl na 1 [U/kg sa ddvka vypocita nasledovne:

Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvySenie faktora IX (IU/dI) x
0,77 dl/kg

Priklad
3. U pacienta s hmotnost'ou 80 kg so zavaznou hemofiliou B sa pozaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 IU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Davka 2000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 80 kg bude mat’ za nasledok
maximalny narast faktora IX po injekcii 2000 IU x 1,3 (IU/dl na [U/kg) /80 kg = 32,5 TU/dl
(32,5 % normalu).



V pripade nasledujucich krvacavych prihod by aktivita faktora IX nemala v danom obdobi klesnut’
pod urcent hladinu plazmatickej aktivity (v % normalu alebo v [U/dl). Nasledujucu tabulku mozno
pouzit’ ako ukazovatel’ v pripade krvécania alebo operacie:

Stupeii krvacania / Pozadovana hladina Frekvencia davkovania
typ chirurgického zakroku faktora IX (%) (IU / (hodiny) / diZka trvania

dl) lieCby (dni)
Krvécanie 30 - 60 Jedna davka je dostatocna pre
Slaba alebo mierna hemartroza, vacsinu krvacani.
krvacanie do svalov (s vynimkou Udrziavacia davka po 24 - 72
iliopsoas) alebo tstnej dutiny hodinach, ak je d’al$i dokaz

krvéacania.

Silné krvacanie 60 - 100 Pocas prvého tyzdna
Zivot ohrozujuce krvéacanie, hlboké opakovat kazdych 24 - 72
krvacanie do svalov vratane hodin a potom udrziavacia
iliopsoas davka kazdy tyzden, az kym

sa krvacanie nezastavi alebo
do zahojenia.

Mensi chirurgicky vykon 50—-80 Jedna davka je dostatoCna pre
vratane nekomplikovaného trhania (pred - a pooperacne) vicsinu operacii menSieho
zubov rozsahu. V pripade potreby

moze byt udrziavacia davka
podané po 24 - 72 hodinach,
az kym sa krvacanie
nezastavi alebo do zahojenia.
Vel'ké chirurgické vykony 60 - 100 Pocas prvého tyzdna

(pred - a pooperacne) opakovat kazdych 24 - 72
hodin a potom udrziavacia
davka 1 - 2 krat za tyzden, az
kym sa krvécanie nezastavi
alebo do zahojenia.

Profylaxia

U pacientov s tazkou hemofiliou B je dlhodoba profylaxia krvacania davkami 35 az 50 IU raz za
tyzden.

Niektori pacienti, ktori st starostlivo sledovani v rezime dadvkovania raz za tyzden, mozu byt lieCeni
davkou az 75 IU/kg v intervale 10 az 14 dni. U pacientov > 18 rokov sa mdze zvazit' d’alsie predizenie
liecebného intervalu (pozri Cast’ 5.1).

V niektorych pripadoch, najmé u mladsich pacientov, mozu byt potrebné kratSie davkovacie intervaly
alebo vyssie davky.

Po vyskyte krvacavej prihody pocas profylaxie pacienti musia co najprisnejsie dodrziavat’ svoj
profylakticky rezim s 2 davkami IDELVIONU podanymi v intervale aspoil 24 hodin, alebo dlhsie, ak
sa to povazuje za vhodné pre pacienta.

Pediatricka populacia

Pri dlhodobej profylaxii je odporicany davkovaci rezim 35 az 50 [U/kg raz za tyzden (pozri Casti 5.1 a
5.2). U dospievajucich vo veku 12 rokov a starSich st odporacané davky rovnaké ako pre dospelych
(pozri vyssie).

Spdsob podania
Na intraven6zne pouZitie.

Rekonstituovany liek sa ma podavat’ pomaly intravenozne, rychlost'ou, ktora vyhovuje pacientovi, ale
maximalne 5 ml/min.



Pre pokyny v suvislosti s rekonstituciou lieku pred podanim pozri Cast’ 6.6.

4.3 Kontraindikacie

Precitlivenost’ na lieCivo alebo na ktorukol'vek z pomocnych latok uvedenych v casti 6.1.
Znama alergicka reakcia na Skreci protein.

4.4 Osobitné upozornenia a opatrenia pri pouZzivani

Vysledovatel'nost

S ciel'om zlepsit’ vysledovatel'nost’ biologickych liekov je potrebné jasne zaznamenat’ nadzov a ¢islo
Sarze podaného lieku.

Precitlivenost’

Pri uzivani IDELVIONU sa mézu objavit’ alergické reakcie z precitlivenosti. Liek obsahuje stopy
Skrecieho proteinu. Ak sa objavia priznaky precitlivenosti, pacient by mal okamzite prerusit’
pouzivanie tohto lieku a kontaktovat’ svojho lekara. Pacienti musia byt informovani o prvotnych
prejavoch reakcie z precitlivenosti vratane Zihl'avky, generalizovanej koznej vyrazky,

pocitu tiesne na hrudniku, sipotu, hypotenzie a anafylaxie.

V pripade Soku sa ma pouzit’ bezna medikamentdzna liecba Soku.

Inhibitory

Po opakovanej liecbe liekmi obsahujiicimi 'udsky koagula¢ny faktor IX pacienti maju byt sledovani
s ohl'adom na vyvoj neutralizujticich protilatok (inhibitorov), ktoré maji byt kvantifikované v
jednotkach Bethesda (BU) pomocou vhodného biologického testovania. Pocas substitucnej lieCby
koagula¢nym faktorom u hemofilie B liekom IDELVION bola hlasena tvorba inhibitora faktora IX.

V literature sa vyskytujl spravy o suvislosti medzi vyskytom inhibitora faktora IX a alergickymi
reakciami. U pacientov s alergickymi reakciami je teda nutné zistit’ pritomnost’ inhibitora. Je potrebné
poznamenat’, Ze pacienti s inhibitormi faktora IX mozu mat’ zvySené riziko anafylaxie s naslednou
stimulaciou faktora IX.

Z ddvodu rizika alergickych reakcii pri uzivani produktov obsahujucich faktor IX by sa pociatocné
podavanie faktora IX, podl'a usudku oSetrujuceho lekara, malo vykonavat’ pod lekarskym dohl'adom,
aby v pripade alergickej reakcie mohla byt’ poskytnuta nalezita zdravotna starostlivost’.

Tromboembolizmus

Vzhl'adom na potencialne riziko trombotickych komplikacii sa musi poskytnut’ klinicky dohl'ad nad
v€asnymi prejavmi trombozy a konzumpcnej koagulopatie spolu s vhodnym biologickym testovanim
pri podévani tohto lieku pacientom s ochorenim pecene, pacientom po operacii, novorodencom alebo
pacientom s rizikom trombotickych prihod alebo DIC. V pripade kazdej z tychto situécii je potrebné
zvazit pomer prinosu z liecby IDELVIONOM a moZného rizika tychto komplikacii.

Kardiovaskularne prihody
U pacientov s rizikovymi faktormi kardiovaskularnych prihod méze substitucna liecba s faktorom IX
toto riziko zvysit.

Komplikécie suvisiace so zavedenym katétrom
Ak je nutné pouzit’ zariadenie na pristup do centralnej zily (CVAD), je nutné zvazit' vsetky s tym
suvisiace rizika vratane lokalnych infekcii, bakteriémie a trombozy na mieste zavedenia katétru.

Stars$i pacienti
Klinické skusania IDELVIONU nezahfiiaji pacientov starSich ako 65 rokov. Nie je zndme, ¢i na liek

reaguju odliSne od mladsich pacientov.



Indukcia imunitnej tolerancie
Bezpecnost’ a ucinnost’ pouzitia IDELVIONU pri indukcii imunitnej tolerancie nebola stanovena.

Obsah sodika
Tento liek obsahuje maximalne 8,6 mg sodika v jednej injekcnej liekovke, ¢o zodpoveda 0,4% WHO
odporucaného maximalneho denného prijmu 2g sodika pre dospelt osobu.

Pediatricka populacia
Uvedené¢ upozornenia a opatrenia sa vztahuju na dospelych a deti.

4.5 Liekové a iné interakcie

Neboli hlasené Ziadne interakcie lieckov obsahujucich 'udsky koagulacny faktor IX (rDNA) s inymi
liekmi.

4.6 Fertilita, gravidita a lakticia

S faktorom IX sa neuskuto¢nili ziadne Studie tykajlice sa zvieracej reprodukcie. Vzhl'adom na
neobvyklost’ vyskytu hemofilie B u zien nie st k dispozicii Ziadne poznatky o pouzivani faktoru IX
pocas gravidity a laktacie.

Faktor IX sa ma preto pocas gravidity a laktacie pouzivat, len ak je to absolitne nevyhnutné.

Nie st k dispozicii ziadne informacie o t€inkoch faktoru IX na plodnost.

4.7 Ovplyvnenie schopnosti viest’ vozidla a obsluhovat’ stroje
IDELVION nema ziadny vplyv na schopnost’ viest’ vozidla a obsluhovat’ stroje.
4.8 NezZiaduce ucinky

Suhrn bezpecnostného profilu

Precitlivenost alebo alergické reakcie (ktoré¢ mozu zahfiiat’ angioedém, palenie a pichanie v mieste
infuzie, zimnicu, navaly horti¢avy, generalizovanu zihl'avku, bolest’ hlavy, vyrazky, hypotenziu,
letargiu, nevol'nost’, nepokoj, tachykardiu, tlak na hrudniku, mravencenie, vracanie, sipot) boli
pozorované len vynimoc¢ne a v niektorych pripadoch moézu viest’ az k vaznej anafylaxii (vratane Soku).
V niektorych pripadoch tieto reakcie viedli az k vaznej anafylaxii a vyskytli sa kratko po vytvoreni
inhibitorov faktora IX (pozri tiez 4.4). Nefroticky syndrom bol hlaseny pri pokusoch o navodenie
imunitnej tolerancie u pacientov s hemofiliou B s inhibitormi faktora IX a so sklonom k alergickym
reakciam.

Vel'mi zriedkavo sa pozoroval vyvoj protilatok proti bielkovine Skrecka so stivisiacimi reakciami z
precitlivenosti.

U pacientov s hemofiliou B sa mozu vytvarat’ neutralizujuce protilatky (inhibitory) faktora IX. Ak sa
vytvoria takéto inhibitory, stav sa prejavi nedostatocnou klinickou odpoved’ou. V takom pripade sa
odportca obratit’ sa na Specializované centrum hemofilie. Tvorba inhibitorov bola hlasena v
prebichajucej klinickej stadii s predtym nelieCenymi pacientmi. Tvorba inhibitorov bola pozorovana
u predtym liecenych pacientov v postmarketingovych §tadiach s IDELVIONom.

Existuje potencialne riziko tromboembolickych prihod po podani produktov obsahujtcich faktor IX s
vy$§im rizikom u pripravkov s nizSou Cistotou. PouZitie produktov obsahujucich faktor IX s nizSou
Cistotou je spojené s rizikom infarktu myokardu, diseminovanej intravaskularnej koagulacie, venoznej
trombozy a plicnej embolie. Pouzitie faktora IX s vySSou Cistotou je zriedkavo spojené s takymi
neziaducimi uc¢inkami.



Tabulkovy zoznam neziaducich reakcii

Tabul’ka uvedena nizSie je podl'a MedDRA klasifikacie organovych systémov (SOC a podl'a
uprednostiiovaného nazvu). V tabulke s uvedené neziaduce reakcie, ktoré boli hlasené v klinickych
Studiach a/alebo boli zistené po uvedeni lieku na trh.

Frekvencie boli hodnotené podl'a nasledujucej konvencie: vel'mi Casté (>1/10), casté (>1/100 az
<1/10), menej Casté (>1/1 000 az <1/100), zriedkavé (=1/10 000 az <1/1 000), veI'mi zriedkavé (<1/
10 000), nezname (nemozno vyhodnotit’ na zaklade dostupnych tidajov).

V kazdej skupine frekvencii su neziaduce u€inky prezentované v poradi klesajucej zdvaznosti.

MedDRA S$tandardny systém NeZiaduce ucinky Frekvencia na pacienta

organovych tried

Poruchy krvy a lymfatického systému FIX inhibicia / Nezname
Tvorba inhibitorov

Poruchy imunitného systému Hypersenzitivita Mene;j Casté

Poruchy nervového systému Bolest’ hlavy Casté
Zavrat Casté

Poruchy koze a podkozného tkaniva Vyrazka Mene;j Casté
Ekzém Mene;j Casté

Celkové poruchy a reakcie v mieste Reakcie v mieste Casté

podania vpichu

Popis vybranych neziaducich reakcii
U jedného predtym nelieceného pacienta (PNP) z prebiehajucej klinickej Studie sa vytvoril inhibitor
proti faktoru IX s vysokym titrom. Nie je k dispozicii dostatok tidajov o vyskyte inhibitora u PNP.

Pediatricka populécia
Frekvencia, druh a zavaznost’ neziaducich reakcii sa u deti ocakava rovnaka ako u dospelych.

Hlasenie podozreni na neziaduce reakcie

Hlasenie podozreni na neziaduce reakcie po registracii lieku je dolezité. Umoziiuje priebezné
monitorovanie pomeru prinosu a rizika lieku. Od zdravotnickych pracovnikov sa vyzaduje, aby hlasili
akékol'vek podozrenia na neziaduce reakcie na narodné centrum hldsenia uvedené v Prilohe V.

4.9 Predavkovanie

Neboli hlasené priznaky predavkovania IDELVIONOM.

5. FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI
5.1 Farmakodynamické vlastnosti

Farmakoterapeuticka skupina: Antihemoragika: koagulacné faktory, koagulac¢ny faktor IX.
Kod ATC: B02BD04

Mechanizmus uéinku



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

Faktor IX je jednoretazcovy glykoprotein s molekulovou hmotnostou priblizne 68 000 Daltonov. Je to
koagulacny faktor zavisly od vitaminu K a je syntetizovany v peceni. Faktor IX je aktivovany
faktorom XIa vo vnutornej koagulacnej dréhe a komplexom faktora VIl/tkanivovy faktor vo vonkajsej
drahe. Aktivovany faktor IX v kombindcii s aktivovanym faktorom VIII aktivuje faktor X. Aktivovany
faktor X prevadza protrombin na trombin. Trombin potom prevadza fibrinogén na fibrin a vytvara sa
zrazenina. Hemofilia B je dedi¢né od pohlavia zavisla porucha zrazania krvi v dosledku zniZenych
hladin faktora IX veduca k intenzivnemu krvacaniu do kibov, svalov alebo vnatornych organov, a to
bud’ spontanne alebo v désledku tirazu alebo chirurgického zakroku. Substitu¢nou liecbou sa zvySuju
plazmatické hladiny faktora IX, ¢o umoziiuje doCasnu korekciu nedostatku faktora a korekciu
krvacania.

Je potrebné poznamenat’, ze ABR (rocné miera krvacania) nie je porovnatelnd medzi r6znymi
koncentratmi faktorov a roznymi klinickymi §tadiami.

Albutrepenonakog alfa je rekombinantny koagulaény faktor IX. PrediZenie pol¢asu albutrepenonakog
alfa a zvySend systémova expozicia (pozri Cast’ 5.2) su dosiahnuté fuziou s rekombinantnym
albuminom. Albumin je prirodny, inertny prenasaci protein v plazme s pol¢asom priblizne 20 dni.
Albutrepenonakog alfa zostava neporuseny v obehu, pokial’ ned6jde k aktivacii faktora IX, naco sa
Stiepi albumin a uvol'ni sa aktivovany faktor IX (FIXa), ked’ je to potrebné pre koaguléciu.

VSeobecné informacie o klinickej uéinnosti a bezpe€nosti

Stadia fazy1/2 hodnotila Gi¢innost’ lie¢by a prevencie krvacavych prihod pre rIX-FP u 17 subjektov
(vo veku 13 - 46 rokov), 13 subjektov v profylaktickej skupine dostavalo tyzdennu profylaxiu s
IDELVIONOM po dobu asi 11 mesiacov a 4 subjekty v skupine pouzitia lieku podla potreby
dostavali IDELVION po vyskyte krvacavych prihod. Vsetkych 85 krvacavych prihod bolo uspesne
liecenych 1 alebo 2 ddvkami IDELVIONU.

Uginnost’ IDELVIONU bola hodnotena v otvorenej nekontrolovanej asti §tidie fazy 2/3, v ktorej
dostéavalo celkovo 63 predtym liecenych pacientov (PLP) muzského pohlavia vo veku od 12 do 61
rokov IDELVION raz za 7, 10 a/alebo 14 dni v ramci profylaxie a/alebo podla potreby v ramci
liecby krvacavych prihod. Vsetky subjekty mali tazku (hladina FIX <1%) alebo stredne tazka
(hladina FIX < 2%) hemofiliu B. Styridsat’ PLP dostdvalo IDELVION v ramci profylaxie.

Pacienti, ktori dostavali profylakticku liecbu, zacinali s 35-50 IU/kg raz za tyzden. Podskupiny
pacientov s individudlnym nastavenim presli na predizené intervaly lie¢by (kazdych 10 alebo 14
dni) s odporacanou davkou 75 IU/kg. 21 PLP zostalo na predizenom intervale kazdych 14 dni
profylaxie po celu dobu liecby 98 az 575 (median 386) dni. Z tychto subjektov, sa vyskytlo aspon
jedno krvécanie pocas 14 diiovej profylaxie u 8 (38%), zatial’ Co pri profylaxii raz za tyzdei.nemali
krvacavll prihodu. Priemerna celkova rocnd miera krvacania (ABR) na 7. den profylaxie s
IDELVIONOM bola 0,0 (rozmedzie 0-6) pre vSetky krvacania a pri 14 dnovej profylaxii bola 1,08
(rozmedzie 0 - 9,1).

V otvorenej predizenej $tudii trvajicej az 5 rokov sa potvrdila dlhodoba u¢innost’ a bezpeénost’
rutinnej profylaktickej liecby. V tejto studii dostalo celkom 59 PLP > 12 rokov (54 dospelych a 5
dospievajucich) IDELVION bud’ na profylaxiu a/alebo na lieCenie epizdd krvacania na zaklade
potreby. Pacienti, ktori dostavali profylakticku liecbu, pokracovali alebo zacinali s davkou 35-50
IU/kg raz za tyzdeii. Podskupiny pacientov s individulnym nastavenim presli na predizené
intervaly liecby (kazdych 10, 14 alebo 21 dni) s odporuc¢anou davkou 75 1U/kg (10 alebo 14 dni)
alebo 100 IU/kg (21 dni). Na konci stadie bolo 14 PLP (24%) v 7-diiovom intervale profylaxie a
celkovo 11 (19%), 25 (42%) a 9 (15%) PLP zostalo na prediienom intervale profylaxie 10, 14 a 21
dni. Pocas studie sa 2 PLP (18%) v 21-ditlovom rezime vratili spat’ na CastejSie davkovanie kvoli
komplikaciam so zvysenym krvacanim. Odhadovana ro¢nd miera krvacania (ABRs) v 7., 14. a 21.
den profylaxie s IDELVIONom pre vSetky krvacania bola 1,3 (rozsah 0-8), 0,9 (rozsah 0-13) a 0,3
(rozsah 0-5).



V sucasnosti st dostupné informécie na podporu predlZzené¢ho intervalu liecby, u niektorych
pacientov vSak mozu byt spojené so zvySenym rizikom krvdcania v porovnani s reZzimom
davkovania raz za tyzden.

Profylaxia a kontrola krvacania u PLP do 12 rokov

Utinnost IDELVIONU bola zhodnotena v $tidii fizy 3, v ktorej dostavalo celkovo 27 PLP
muzského pohlavia vo veku od 1 do 10 rokov (stredny vek 6,0 rokov) s 12 pacientmi <6 rokov
IDELVION v ramci profylaxie a kontroly krvacavych prihod. Vsetkych 27 subjektov dostévalo
tyzdennu profylakticka liecbu IDELVIONOM po priemernti dobu $tidie 13,1 mesiacov (9, 18
mesiacov).

Zo 106 krvacavych prihod bola vacsina (94; 88,7 %) lieCena jednou injekciou, 103; 97,2 % bolo
liecenych 1-2 injekciami. Hemostatickd G€innost’ pri rieSeni krvacania bola hodnotena ako vyborna
alebo dobra u 96% vsetkych liecenych krvacavych prihod.

V otvorenej predizenej $tadii trvajicej az 5 rokov sa potvrdila dlhodoba u¢innost’ a bezpeénost’
rutinnej profylaktickej liecby. V studii dostalo celkovo 24 PLP <12 rokov IDELVION bud’ na
profylaxiu a/alebo na lieCenie epizod krvacania na zdklade potreby. Pacienti, ktori dostali
profylaktickt liecbu, pokracovali davkou 35-50 IU/kg raz za tyzden. Podskupiny pacientov s
individulnym nastavenim presli na predizené intervaly lie¢by (kazdych 10 alebo 14 dni) s
odporucanou davkou 75 IU/kg. Na konci studie bolo 17 PLP (71%) v 7-diiovom intervale profylaxie
a celkovo 3 (12%) a 4 (17%) PLP zostalo v prediZenom intervale profylaxie 10 a 14 dni. Pocas
Stidie sa 4 PLP (50%) v 14-diiovom rezime vratili spét’ na CastejSie davkovanie kvoli komplikaciam
so zvySenym krvacanim. Odhadovand stredna rocna miera krvacania (ABR) pre 7- a 14-dnovua
profylaxiu s IDELVIONom pre vSetky krvacania bola 2,0 (rozmedzie 0-14) a 5,6 (rozmedzie 0-8).

Perioperacné riadenie:

Bezpecnost’ a ucinnost’ v perioperacnom prostredi bola zhodnotena v dvoch hlavnych klinickych
stadiach fazy 3 a dlhodobej predizenej $tadii. ,,Per-protocol® analyza u&innosti zahfiia 30
chirurgickych zédkrokov vykonanych u 21 pacientov vo veku 5 az 58 rokov, ktori podstipili vicsie
¢i menSie chirurgické, stomatologické alebo iné chirurgické invazivne zakroky. Davkovanie bolo
individualizované na zdklade PK subjektu a klinickej odpovede na liecbu. Jedna predoperacna
bolusova injekcia v rozmedzi od 14 do 163 IU/kg sa pouzila v 96,7% (n = 29) operacii.
Hemostaticka ucinnost’ bola hodnotena ako vynikajuca alebo dobra vo vsetkych hodnotenych
zakrokoch. Pocas 14-diiového pooperacného obdobia dostavali pacienti 0 az 11 inftzii a celkové
davky v rozsahu 0 az 444 [U/kg.

Pediatricka populécia

Eurdpska liekova agentura udelila odklad povinnosti predlozit’ vysledky studii s IDELVIONOM u
predtym nelieCenych pacientov v liecbe a profylaxii krvacania pri hemofilii B (pozri Cast’ 4.2 informacie
o pouziti u deti).

5.2 Farmakokinetické vlastnosti

Populécia dospelych

Farmakokinetika (PK) IDELVIONU bola hodnotena po intravenoznej injekcii jednej davky 25, 50 a
75 IU/kg. PK parametre po jednej injekcii 50 [U/kg IDELVIONU (pozri tabul'ku nizsie) boli zalozené
na plazmatickej aktivite faktora IX meranej jednostupfiovym testom zrdzania. Priemerna aktivita
faktora [X na 7. defi a 14. deni bola 13,76 % a 6,10 %, v danom poradi, po jednej davke 50 IU/kg
IDELVIONU. Opakované PK hodnotenie po dobu az 30 tyzdiov preukazalo stabilny
farmakokineticky profil a prirastkova obnova bola konzistentna v Case.

V cielenych klinickych Stiidiach pre dosiahnutie kontroly krvacania pri profylaxii boli pozorované
priemerné hladiny 5-10%. PK simulécie naznacuje, Ze ¢as na dosiahnutie 5 % plazmatickej aktivity
FIX po jednej injekcii 50 IU/kg IDELVIONU bol urceny ako12,5 dna pre dospelych.

Farmakokinetické parametre u pacientov s tazkou hemofiliou (median (min, max)) po jednej
injekcii IDELVIONU u dospelych
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PK parametre 5(0N1=I;/2k)g

IR?

(IU/d1)/(TU/kg) 1,18 (0,86, 1,86)
Cmaxa

(1U/dl1) 62,7 (40,5, 87,0)
AUCO»inf

(h*IU/dl) 6638 (2810, 9921)
Eliminacia ti; 95.3 (51,5, 135.7)
(h)

CL

(ml/h/kg) 0,875 (0,748, 1,294)

a = korigované na referencnt1 uroven

IR (incremental recovery) = ¢iastkové zotavenie; AUC = oblast’ pod ¢asovou krivkou aktivity faktora IX;
CL = klirens upraveny podl’a telesnej hmotnosti; Eliminacia t;, = pol€as eliminacie
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Pediatricka populacia

Farmakokinetické parametre IDELVIONU boli hodnotené u adolescentov (vo veku od 12 do 18
rokov) a dojciat a deti (vo veku od 1 do 12 rokov) po intravenoznej injekcii jednej davky 50 IU/kg. PK
parametre (uvedené nizsie) boli hodnotené na zaklade profilu plazmatickej aktivity faktora IX v Case

meranej jednostupiiovym testom zraZzania.

Porovnanie farmakokinetickych parametrov IDELVIONU u deti (median (min, max)) po jednej

davke 50 IU/kg IDELVIONU

star$i ako 12 a
PK parametr stars$i ako 1 a mladsi stars$i ako 6 a mladsi mladsi ako 18
p etre ako 6 rokov ako 12 rokov rokov
(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)
(:[l’lElXa
(IuU/dl) 48,2 (33,0, 64,0) 50,5 (34,9, 73,6) 55,3 (40,5, 80,3)
AUCO»inf
(h*1U/dl) 4301 (2900, 8263) 4718 (3212, 7720) 4804 (2810, 9595)
Eliminacia ty;
(h) 86,2 (72,6, 105,8) 89,3 (62,1, 123,0) 88,8 (51,5, 130,0)
CL
(ml/h/kg) 1,16 (0,61, 1,72) 1,06 (0,65, 1,56) 1,04 (0,52, 1,67)

a = korigované na referencnt uroven

IR (incremental recovery) = ¢iastkové zotavenie; AUC = oblast’ pod ¢asovou krivkou aktivity faktora IX;
CL = klirens upraveny podl’a telesnej hmotnosti; Eliminacia t;, = pol€as eliminacie

V cielenych klinickych Stiidiach pre dosiahnutie kontroly krvacania pri profylaxii boli pozorované
priemerné hladiny 5-10 %. PK simulécie naznacuje, Ze ¢as na dosiahnutie 5 % plazmatickej aktivity
FIX po jednej injekcii 50 [U/kg a 75 TU/kg IDELVIONU bol uréeny 7 dni pre 6-<12 rokov a 11 dni

pre 12-<18 rokov veku.

5.3 Predklinické udaje o bezpe¢nosti

Predklinické §tadie nenaznacuju ziadne osobitné riziko pre 'udi na zéklade obvyklych
farmakologickych $tudii bezpecnosti, toxicity po jednorazovom a opakovanom podéavani,
genotoxicity, trombogenicity a lokélnej tolerancie cloveka.

Stidie karcinogenity a reprodukéne;j toxikologie neboli vykonané.

6. FARMACEUTICKE INFORMACIE
6.1 Zoznam pomocnych latok

Prasok

Citrénan sodny

Polysorbat 80

Manitol

Sacharé6za

Kyselina chlorovodikova (na tpravu pH)

Rozpustadlo:
Voda na injekcie
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6.2 Inkompatibility
Nevykonali sa studie kompatibility, preto sa tento liek nesmie mieSat’ s inymi liekmi.

Mali by sa pouzivat’ iba dodavané injek¢né sady, pretoze k zlyhaniu liecby moze dojst’ v dosledku
adsorpcie l'udského koagulacného faktora IX na vnutorné povrchy niektorych injekénych zariadeni.

6.3 Cas pouZitelnosti

250 IU, 500 IU, 1000 IU a 2000 IU: 36 mesiacov
3500 IU: 30 mesiacov

Chemicka a fyzikalna stabilita pri pouziti bola preuk4dzana pocas 8 hodin pri teplote 2-25 °C.
Z mikrobiologického hl'adiska liek treba podat’ okamzite. Ak nie je podany okamzite, ¢as
pouzitel'nosti a podmienky uchovavania st na zodpovednosti uzivatela.

6.4 Specialne upozornenia na uchovavanie
Uchovavajte pri teplote neprevySujucej 25 °C.

Neuchovavajte v mraznicke. Uchovavajte injeként liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred
svetlom.

Podmienky na uchovavanie po rekonstitucii lieku, pozri ¢ast’ 6.3.
6.5 Druh obalu a obsah balenia

IDELVION 250 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Prasok (250 IU) v 6 ml injek¢nej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova guma), diskom
(plast) a uzaverom (hlinik).

2,5 ml rozpustadla v injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova alebo chlorbutylova
guma), diskom (plast) a uzaverom (hlinik).

IDELVION 500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Prasok (500 IU) v 6 ml injek¢nej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova guma), diskom
(plast) a uzaverom (hlinik).

2,5 ml rozpustadla v injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova alebo chlorbutylova
guma), diskom (plast) a uzaverom (hlinik).

IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Prasok (1000 IU) v 6 ml injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova guma), diskom
(plast) a uzaverom (hlinik).

2,5 ml rozpustadla v injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova alebo chlorbutylova
guma), diskom (plast) a uzaverom (hlinik).

IDELVION 2000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Prasok (2000 IU) v 10 ml injek¢nej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brémbutylova guma), diskom
(plast) a uzaverom (hlinik).

5 ml rozpustadla v injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova alebo chlorbutylova
guma), diskom (plast) a uzaverom (hlinik).

IDELVION 3500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Prasok (3500 IU) v 10 ml injek¢nej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brémbutylova guma), diskom
(plast) a uzaverom (hlinik).

5 ml rozpustadla v injekénej liekovke (sklo typu I) so zatkou (brombutylova alebo chlorbutylova
guma), diskom (plast) a uzaverom (hlinik).
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Vel'kosti balenia

Kazdé balenie obsahuje:

IDELVION 250 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok:
1 injek¢nu liekovku s praskom

1 injek¢nu liekovku s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢nu prenosovi supravu 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 5 ml injeként striekacku

1 supravu na podanie do Zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

IDELVION 500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok:
1 injek¢nu liekovku s praskom

1 injek¢nu liekovku s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢nu prenosovi supravu 20/20

Jedna vnitornd Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovll 5 ml injeként striekacku

1 supravu na podanie do Zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok:

1 injeként liekovku s praskom

1 injek¢na liekovku s 2,5 ml vody na injekciu
1 filtra¢nu prenosovi supravu 20/20

Jedna vnitornd Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovll 5 ml injeként striekacku

1 supravu na podanie do Zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

IDELVION 2000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok:

1 injek¢nu liekovku s praskom

1 injek¢nu liekovku s 5 ml vody na injekciu
1 filtra¢nu prenosovi supravu 20/20

Jedna vnitornd Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 10 ml injekénu striekacku

1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

IDELVION 3500 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok:

1 injek¢nt liekovku s praskom

1 injek¢nu liekovku s 5 ml vody na injekciu
1 filtra¢nu prenosovt supravu 20/20

Jedna vnitornd Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovt 10 ml injekénu striekacku

1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’
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Na trh nemusia byt’ uvedené vSetky velkosti balenia.

6.6 Specialne opatrenia na likvidaciu a iné zaobchadzanie s liekom

VSeobecné pokyny

- Roztok by mal byt ¢iry alebo mierne opaleskujici, ZIty az bezfarebny. Po filtracii/natiahnuti do
injek¢nej striekacky (vid’ niz$ie) musi byt’ rekonstituovany produkt pred podanim vizudlne

skontrolovany, ¢i neobsahuje ¢iastocky alebo zafarbenie.
- Nepouzivajte roztoky, ktoré su zakalené alebo obsahuju usadeniny.

- Rekonstitucia a natiahnutie do striekacky sa musi vykonavat’ za aseptickych podmienok.

Rekonstiticia

Nechajte rozpustadlo zohriat’ na izbov teplotu (do 25 °C). Uistite sa, Ze vyklapacie uzavery liekovky
s produktom a rozpustadlom boli odstranené a zatky boli oSetrené antiseptickym roztokom a nechali

sa vysusit’ pred otvorenim balenia Mix2Vial.

1. Otvorte Mix2Vial vyklopenim viecka.
Nevyt’ahujte Mix2Vial injek¢nu liekovku z
blistra!

2. Postavte injeként liekovku s rozpustadlom
na rovny a Cisty povrch a pevne ju drzte. Uchopte
Mix2Vial spolo¢ne s blistrom a zatlacte hrot
konca modrého adaptéru priamo dole cez zatku
injekénej liekovky s rozpustadlom.

3. Opatrne odstraiite blister zo stipravy Mix2Vial
tak, Ze ho drZite za okraj a tahate zvislo hore.
Presvedcte sa, Ze ste vytiahli iba blistrovy obal a
nie Mix2Vial supravu.

4. Postavte injek¢nu liekovku s praskom na
rovny a pevny povrch. Otocte injekénu liekovku s
rozpustadlom a pripojenym setom Mix2Vial a
zatlacte hrot priehP’adného konca adaptéra rovno
dole cez zatku injek¢énej liekovky s liekom.
Rozpuistadlo sa automaticky nasaje do injek¢nej
liekovky s liekom.

5. Uchopte jednou rukou cast’ setu Mix2Vial
uchytenu na injekcnej liekovke s praskom.
Druhou rukou uchopte ¢ast’ setu uchytenti na
injekénej liekovke s rozpustadlom a odskrutkujte
set proti smeru hodinovych ruciciek opatrne na
dve Casti.

Odstrarte injek¢nu liekovku s rozptstadlom a
pripojenym modrym adaptérom Mix2Vial setu.

s

i
(L
A

(C

6. Jemne otéacate injek¢nu liekovku s pripojenym
priehladnym adaptérom kym sa liek uplne
nerozpusti. Netrepte.
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7. Nasajte vzduch do prazdnej sterilnej injek¢nej
striekacky. Kym je injek¢na liekovka s liekom
postavena dnom dole, spojte injek¢nu striekacku s
| nastavcom Mix2Vial Luer Lock skrutkovanim v
smere hodinovych ruciciek a vstreknite vzduch do
liekovky s liekom.

Natiahnutie a aplikacia

8. Otocte systém hore dnom a sucasne drzte piest
injek¢ne;j striekacky stlaceny. Natiahnite roztok
pomaly do injek¢nej striekacky vyt'ahovanim
piestu.

9. Po natiahnuti roztoku do injek¢nej striekacky,
uchopte pevne valec injek¢nej striekacky (piest
smeruje stale dole) a odpojte prichl'adny adaptér
Mix2Vial setu od injek¢nej striekacky
odskrutkovanim proti smeru hodinovych ruciciek.

Je potrebné dbat’ na to, aby sa Ziadna krv nedostala do injek¢nej striekacky s lieckom, pretoze je tu
nebezpecenstvo, ze by sa krv mohla zrazat’ v injek¢nej striekacke a zrazenina fibrinu by mohla byt
podand pacientovi.

Rekonstituovany roztok IDELVIONU sa nesmie riedit’.

Rekonstituovany roztok sa ma podavat’ pomalou intravendznou injekciou. Rychlost’ podania mé byt
urcend komfortom pacienta, maximalne 5 ml/min.

Vsetok nepouzity liek alebo odpad vzniknuty z lieku sa mé zlikvidovat’ v stilade s narodnymi
poziadavkami.

7.  DRZITEL ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Str. 76

35041 Marburg

Nemecko

8.  REGISTRACNE CISLO/CISLA

EU/1/16/1095/001
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9.  DATUM PRVEJ REGISTRACIE/PREDI.ZENIA REGISTRACIE

Datum prvej registracie: 11. maj 2016
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10. DATUM REVIZIE TEXTU

Podrobné informacie o tomto lieku st dostupné na internetovej stranke Eurdpskej agentiry pre lieky
http://www.ema.europa.eu
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PRILOHA 11

VYROBCA BIOLOGICKEHO LIECIVA A VYROBCA
ZODPOVEDNY ZA UVOINENIE SARZE

PODMIENKY ALEBO OBMEDZENIA TYKAJUCE SA
VYDAJA A POUZITIA

DALSIE PODMIENKY A POZIADAVKY
REGISTRACIE

PODMIENKY ALEBO OBMEDZENIA TYKAJUCE SA
BEZPECNEHO A UCINNEHO POUZIVANIA LIEKU
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A.  VYROBCA BIOLOGICKEHO LIECIVA A VYROBCA ZODPOVEDNY
ZA UVODINENIE SARZE

Nazov a adresa vyrobcu biologického lie¢iva

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

Nemecko

Nazov a adresa vyrobcu zodpovedného za uvolnenie Sarze

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

Nemecko

B. PODMIENKY ALEBO OBMEDZENIA TYKAJUCE SA VYDAJA A POUZITIA
Vydaj lieku je viazany na lekarsky predpis s obmedzenim predpisovania (pozri Prilohu I: Stthrn

charakteristickych vlastnosti lieku, ¢ast’ 4.2).

C. DALSIE PODMIENKY A POZIADAVKY REGISTRACIE

. Periodicky aktualizované spravy o bezpecnosti (Periodic safety update reports, PSUR)

Poziadavky na predlozenie PSUR tohto lieku st stanovené v zozname referen¢nych ddtumov
Unie (zoznam EURD) v stlade s ¢lankom 107c ods. 7 smernice 2001/83/ES a vsetkych
naslednych aktualizacii uverejnenych na eurépskom internetovom portali pre lieky.

D. PODMIENKY ALEBO OBMEDZENIA TYKAJUCE SA BEZPECNEHO A UCINNEHO
POUZIVANIA LIEKU

. Plan riadenia rizik (RMP)

Drzitel’ rozhodnutia o registracii vykond pozadované ¢innosti a zasahy v ramci dohl'adu nad
liekmi, ktoré st podrobne opisané v odstihlasenom RMP predlozenom v module 1.8.2
registracnej dokumentacie a vo vSetkych d’alsich odstuhlasenych aktualizaciach RMP.

Aktualizovany RMP je potrebné predlozit’:
¢ na ziadost’ Europskej agentury pre lieky,
e vzdy v pripade zmeny systému riadenia rizik, predovsetkym v dosledku ziskania novych
informaécii, ktoré mozu viest’ k vyraznej zmene pomeru prinosu a rizika, alebo v désledku
dosiahnutia dolezitého medznika (v ramci dohl'adu nad liekmi alebo minimalizacie rizika).
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PRILOHA 111

OZNACENIE OBALU A PISOMNA INFORMACIA PRE POUZIVATELA
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A. OZNACENIE OBALU
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UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA VONKAJSOM OBALE

Skatul’ka 250 TU

1. NAZOV LIEKU

IDELVION 250 IU
prasok a rozpustadlo na injekEny roztok
albutrepenonakog alfa (rekombinantny koagula¢ny faktor IX)

\ 2.  LIECIVO (LIECIVA)

albutrepenonakog alfa 250 IU (100 IU/ml po rekonstitucii)

| 3. ZOZNAM POMOCNYCH LATOK

Pomocneé latky: citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachardza, kyselina chlorovodikova
Rozpuistadlo: Voda na injekcie

4. LIEKOVA FORMA A OBSAH

prasok a rozpustadlo na injekény roztok

1 injek¢na liekovka s praSkom: 250 IU albutrepenonakog alfa
1 injek¢na liekovka s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtracné prenosova stiprava 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovl 5 ml injeként striekacku
1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilntl naplast’

5. SPOSOB A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Pred pouzZitim si precitajte pisomntl informéaciu pre pouzivatela.
Na intraven6zne pouZitie

6. SPECIALNE UPOZORNENIE, ZE LIEK SA MUSi UCHOVAVAT MIMO DOHCADU
A DOSAHU DETI

Uchovéavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

\ 7.  INE SPECIALNE UPOZORNENIE (UPOZORNENIA), AK JE TO POTREBNE

| 8.  DATUM EXSPIRACIE

EXP
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9. SPECIALNE PODMIENKY NA UCHOVAVANIE

Uchovavajte pri teplote neprevySujucej 25 °C. Neuchovavajte v mraznicke.
Uchovavajte injekénu liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

10. SPECIALNE UPOZORNENIA NA LIKVIDACIU NEPOUZITYCH LIEKOV ALEBO
ODPADOV Z NICH VZNIKNUTYCH, AK JE TO VHODNE

11. NAZOV A ADRESA DRZITELCA ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Nemecko

\ 12. REGISTRACNE CIiSLO (CiSLA)

EU/1/16/1095/001

| 13. CiSLO VYROBNEJ SARZE

Lot

‘ 14. ZATRIEDENIE LIEKU PODI’A SPOSOBU VYDAJA

| 15. POKYNY NA POUZITIE

‘ 16. INFORMACIE V BRAILLOVOM PiSME

IDELVION 250 IU

| 17.  SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - DVOJROZMERNY CIAROVY KOD

Dvojrozmerny ciarovy kod so Specifickym identifikatorom.

18. SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - UDAJE CITATEENE CUDSKYM OKOM

PC
SN
NN

23



MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s praskom 250 IU

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

IDELVION 250 IU
prasok na injekény roztok
albutrepenonakog alfa
Na intraven6zne pouzitie

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

6. INE |
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s rozpustadlom 2,5 ml

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Voda na injekciu

| 2. SPOSOB PODAVANIA

| 3. DATUM EXSPIRACIE

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH

2,5 ml

6. INE
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UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA VONKAJSOM OBALE

Skatul’ka 500 TU

1. NAZOV LIEKU

IDELVION 500 IU
prasok a rozpustadlo na injekEny roztok
albutrepenonakog alfa (rekombinantny koagula¢ny faktor IX)

| 2. LIECIVO (LIECIVA)

albutrepenonakog alfa 500 IU (200 IU/ml po rekonstitucii)

| 3. ZOZNAM POMOCNYCH LATOK

Pomocné latky: citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozptistadlo: Voda na injekcie

4. LIEKOVA FORMA A OBSAH

préasok a rozpustadlo na injekény roztok

1 injek¢na liekovka s praSkom: 500 IU albutrepenonakog alfa
1 injek¢na liekovka s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢né prenosova stprava 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovl 5 ml injek¢nt striekacku
1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilntl naplast’

5. SPOSOB A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Pred pouZitim si precitajte pisomntl informéciu pre pouzivatela.
Na intraven6zne pouZitie

6. SPECIALNE UPOZORNENIE, ZE LIEK SA MUSI UCHOVAVAT MIMO DOHCADU
A DOSAHU DETI

Uchovéavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

\ 7.  INE SPECIALNE UPOZORNENIE (UPOZORNENIA), AK JE TO POTREBNE

| 8.  DATUM EXSPIRACIE

EXP
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9. SPECIALNE PODMIENKY NA UCHOVAVANIE

Uchovavajte pri teplote neprevySujucej 25 °C.
Neuchovévajte v mraznicke.
Uchovavajte injek¢énu liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

10. SPECIALNE UPOZORNENIA NA LIKVIDACIU NEPOUZITYCH LIEKOV ALEBO
ODPADOV Z NICH VZNIKNUTYCH, AK JE TO VHODNE

11. NAZOV A ADRESA DRZITELCA ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Nemecko

\ 12. REGISTRACNE CIiSLO (CiSLA)

EU/1/16/1095/002

| 13.  CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

‘ 14. ZATRIEDENIE LIEKU PODI’A SPOSOBU VYDAJA

| 15. POKYNY NA POUZITIE

‘ 16. INFORMACIE V BRAILLOVOM PiSME

IDELVION 500 IU

| 17.  SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - DVOJROZMERNY CIAROVY KOD

Dvojrozmerny ¢iarovy kod so Specifickym identifikatorom.

18. SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - UDAJE CITATEENE CUDSKYM OKOM

PC
SN
NN
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s praskom 500 IU

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

IDELVION 500 IU
prasok na injek&ny roztok
albutrepenonakog alfa
Na intraven6zne pouzitie

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

| 3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

6. INE |
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s rozpustadlom 2,5 ml

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Voda na injekciu

| 2. SPOSOB PODAVANIA

| 3. DATUM EXSPIRACIE

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH

2,5 ml

6. INE
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UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA VONKAJSOM OBALE

Skatul’ka 1000 TU

1. NAZOV LIEKU

IDELVION 1000 IU
prasok a rozpustadlo na injekény roztok
albutrepenonakog alfa (rekombinantny koagula¢ny faktor IX)

| 2. LIECIVO (LIECIVA)

albutrepenonakog alfa 1000 IU (400 IU/ml po rekonstiticii)

| 3. ZOZNAM POMOCNYCH LATOK

Pomocneé latky: citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachardza, kyselina chlorovodikova
Rozptistadlo: Voda na injekcie

4. LIEKOVA FORMA A OBSAH

prasok a rozpustadlo na injekény roztok

1 injek¢na liekovka s praSkom: 1000 IU albutrepenonakog alfa
1 injek¢na liekovka s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢né prenosova stprava 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovl 5 ml injekénu striekacku
1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilntl naplast’

5. SPOSOB A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Pred pouZitim si precitajte pisomntl informéciu pre pouzivatela.
Na intraven6zne pouZitie

6. SPECIALNE UPOZORNENIE, ZE LIEK SA MUSI UCHOVAVAT MIMO DOHCADU
A DOSAHU DETI

Uchovéavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

\ 7.  INE SPECIALNE UPOZORNENIE (UPOZORNENIA), AK JE TO POTREBNE

| 8.  DATUM EXSPIRACIE

EXP
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9. SPECIALNE PODMIENKY NA UCHOVAVANIE

Uchovévajte pri teplote do 25 °C. Neuchovavajte v mraznicke.
Uchovavajte injek¢énu liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

10. SPECIALNE UPOZORNENIA NA LIKVIDACIU NEPOUZITYCH LIEKOV ALEBO
ODPADOV Z NICH VZNIKNUTYCH, AK JE TO VHODNE

11. NAZOV A ADRESA DRZITELZA ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Nemecko

\ 12. REGISTRACNE CIiSLO (CiSLA)

EU/1/16/1095/003

| 13. CiSLO VYROBNEJ SARZE

Lot

‘ 14. ZATRIEDENIE LIEKU PODIA SPOSOBU VYDAJA

| 15. POKYNY NA POUZITIE

‘ 16. INFORMACIE V BRAILLOVOM PiSME

IDELVION 1000 TU

| 17.  SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - DVOJROZMERNY CIAROVY KOD

Dvojrozmerny ciarovy kod so Specifickym identifikatorom.

18. SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - UDAJE CITATEENE CUDSKYM OKOM

PC
SN
NN
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s praskom 1000 IU

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

IDELVION 1000 IU
prasok na injek&ny roztok
albutrepenonakog alfa
Na intraven6zne pouzitie

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

| 3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

6. INE |
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s rozpustadlom 2,5 ml

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Voda na injekciu

| 2. SPOSOB PODAVANIA

| 3. DATUM EXSPIRACIE

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH

2,5 ml

6. INE
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UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA VONKAJSOM OBALE

Skatul’ka 2000 TU

1. NAZOV LIEKU

IDELVION 2000 IU
prasok a rozpustadlo na injekEny roztok
albutrepenonakog alfa (rekombinantny koagula¢ny faktor IX)

| 2. LIECIVO (LIECIVA)

albutrepenonakog alfa 2000 IU (400 IU/ml po rekonstiticii)

| 3. ZOZNAM POMOCNYCH LATOK

Pomocneé latky: citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachardza, kyselina chlorovodikova
Rozptistadlo: Voda na injekcie

4. LIEKOVA FORMA A OBSAH

prasok a rozpustadlo na injekény roztok

1 injek¢na liekovka s praSkom: 2000 IU albutrepenonakog alfa
1 injek¢na liekovka s 5 ml vody na injekciu

1 filtracné prenosova stiprava 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 10 ml injeként striekacku
1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilntl naplast’

5. SPOSOB A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Pred pouzitim si precitajte pisomntl informéaciu pre pouzivatela.
Na intraven6zne pouZitie

6. SPECIALNE UPOZORNENIE, ZE LIEK SA MUSI UCHOVAVAT MIMO DOHCADU
A DOSAHU DETI

Uchovéavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

\ 7.  INE SPECIALNE UPOZORNENIE (UPOZORNENIA), AK JE TO POTREBNE

| 8.  DATUM EXSPIRACIE

EXP
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9. SPECIALNE PODMIENKY NA UCHOVAVANIE

Uchovavajte pri teplote neprevySujucej 25 °C. Neuchovavajte v mraznicke.
Uchovavajte injekénu liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

10. SPECIALNE UPOZORNENIA NA LIKVIDACIU NEPOUZITYCH LIEKOV ALEBO
ODPADOV Z NICH VZNIKNUTYCH, AK JE TO VHODNE

11. NAZOV A ADRESA DRZITELCA ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Nemecko

\ 12. REGISTRACNE CIiSLO (CiSLA)

EU/1/16/1095/004

| 13. CiSLO VYROBNEJ SARZE

Lot

‘ 14. ZATRIEDENIE LIEKU PODI’A SPOSOBU VYDAJA

| 15. POKYNY NA POUZITIE

‘ 16. INFORMACIE V BRAILLOVOM PiSME

IDELVION 2000 TU

| 17.  SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - DVOJROZMERNY CIAROVY KOD

Dvojrozmerny ciarovy kod so Specifickym identifikatorom.

18. SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - UDAJE CITATEENE CUDSKYM OKOM

PC
SN
NN
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s praskom 2000 IU

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

IDELVION 2000 IU
prasok na injekEny roztok
albutrepenonakog alfa
Na intraven6zne pouzitie

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

6. INE |
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s rozpustadlom 5 ml

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Voda na injekciu

| 2. SPOSOB PODAVANIA

| 3. DATUM EXSPIRACIE

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH

5 ml

6. INE
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UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA VONKAJSOM OBALE

Skatul’ka 3500 TU

1. NAZOV LIEKU

IDELVION 3500 IU
prasok a rozpustadlo na injekEny roztok
albutrepenonakog alfa (rekombinantny koagula¢ny faktor IX)

\ 2. LIECIVO (LIECIVA)

albutrepenonakog alfa 3500 IU (700 IU/ml po rekonstiticii)

| 3. ZOZNAM POMOCNYCH LATOK

Pomocné latky: citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachar6za, kyselina chlorovodikova
Rozpuistadlo: Voda na injekcie

4. LIEKOVA FORMA A OBSAH

prasok a rozpustadlo na injekény roztok

1 injek¢na liekovka s praSkom: 3500 IU albutrepenonakog alfa
1 injek¢na liekovka s 5 ml vody na injekciu

1 filtracné prenosova stiprava 20/20

Jedna vnutorna Skatul’ka obsahuje:

1 jednorazovti 10 ml injekénu striekacku
1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

5. SPOSOB A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Pred pouZitim si precitajte pisomntl informéaciu pre pouzivatela.
Na intraven6zne pouZitie

6. SPECIALNE UPOZORNENIE, ZE LIEK SA MUSI UCHOVAVAT MIMO DOHLCADU
A DOSAHU DETI

Uchovéavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

\ 7.  INE SPECIALNE UPOZORNENIE (UPOZORNENIA), AK JE TO POTREBNE

| 8.  DATUM EXSPIRACIE

EXP
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9. SPECIALNE PODMIENKY NA UCHOVAVANIE

Uchovévajte pri teplote neprevysujucej 25 °C. Neuchovavajte v mraznicke.
Uchovavajte injekénu liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

10. SPECIALNE UPOZORNENIA NA LIKVIDACIU NEPOUZITYCH LIEKOV ALEBO
ODPADOV Z NICH VZNIKNUTYCH, AK JE TO VHODNE

11. NAZOV A ADRESA DRZITELCA ROZHODNUTIA O REGISTRACII

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Nemecko

\ 12. REGISTRACNE CIiSLO (CiSLA)

EU/1/16/1095/009

| 13. CiSLO VYROBNEJ SARZE

Lot

‘ 14. ZATRIEDENIE LIEKU PODI’A SPOSOBU VYDAJA

| 15. POKYNY NA POUZITIE

‘ 16. INFORMACIE V BRAILLOVOM PiSME

IDELVION 3500 TU

| 17.  SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - DVOJROZMERNY CIAROVY KOD

Dvojrozmerny ciarovy kod so Specifickym identifikatorom.

18. SPECIFICKY IDENTIFIKATOR - UDAJE CITATEENE CUDSKYM OKOM

PC
SN
NN
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s praskom 3500 IU

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

IDELVION 3500 IU
prasok na injekény roztok
albutrepenonakog alfa
Na intraven6zne pouzitie

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

6. INE |
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Injekéna liekovka s rozpustadlom 5 ml

1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Voda na injekciu

| 2. SPOSOB PODAVANIA

| 3. DATUM EXSPIRACIE

EXP

4. CISLO VYROBNEJ SARZE

Lot

5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH

5 ml

6. INE
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MINIMALNE UDAJE, KTORE MAJU BYT UVEDENE NA MALOM VNUTORNOM OBALE

Skatulka s aplika¢nou stipravou (vniitorns $katul’ka)

| 1. NAZOV LIEKU A CESTA (CESTY) PODAVANIA

Administration set

| 2. SPOSOB PODAVANIA |

| 3. DATUM EXSPIRACIE |

EXP

| 4.  CISLO VYROBNEJ SARZE |

Lot

\ 5. OBSAH V HMOTNOSTNYCH, OBJEMOVYCH ALEBO KUSOVYCH JEDNOTKACH \

(6. INE |

CSL Behring
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B. PISOMNA INFORMACIA PRE POUZIVATELA
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Pisomn4 informécia pre pouZivatel’a

IDELVION 250 IU prasok a rozpust’adlo na injekény roztok
IDELVION 500 IU prasok a rozpist’adlo na injekény roztok
IDELVION 1000 IU prasok a rozpustadlo na injekény roztok
IDELVION 2000 IU prasok a rozpust'adlo na injekény roztok
IDELVION 3500 IU prasok a rozpust’adlo na injekény roztok

albutrepenonacog alfa (rekombinantny koagulacny faktor 1X)

Pozorne si precitajte celi pisomnu informaciu predtym, ako za¢nete pouZzivat’ tento liek, pretoze
obsahuje pre vas dolezité informacie.

. Tuto pisomntl informéaciu si uschovajte. Mozno bude potrebné, aby ste si ju znovu precitali.

. Ak mate akékol'vek d’alSie otazky, obratte sa na svojho lekara, lekarnika alebo zdravotnu sestru.

. Tento liek bol predpisany iba vam. Nedavajte ho nikomu inému. Méze mu uskodit’, dokonca aj
vtedy, ak ma rovnaké prejavy ochorenia ako vy.

. Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedlajsi uc¢inok, obrat'te sa na svojho lekéra, lekdrnika alebo

zdravotnu sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich ucinkov, ktoré nie st uvedené v tejto
pisomnej informécii. Pozri Cast 4.

V tejto pisomnej informacii sa dozviete:

Co je IDELVION a na ¢o sa pouziva

Co potrebujete vediet predtym, ako pouzijete IDELVION
Ako pouzivat’ IDELVION

Mozné vedlajsie ucinky

Ako uchovavat’ IDELVION

Obsah balenia a d’al$ie informécie

AN e

1. Co je IDELVION a na ¢o sa pouZiva

Co je IDELVION?

IDELVION je liek na hemofiliu, ktory nahradza prirodzeny (koagulacny) faktor IX na zraZanie krvi.
Lie¢ivom IDELVIONU je albutrepenonakog alfa (rekombinantny fzny protein, ktory spaja
koagulacny faktor IX s albuminom (rIX-FP)).

Faktor IX sa podiel'a na zrazani krvi. Pacienti s hemofiliou B maju nedostatok tohto faktora, ¢o

znamena, Ze sa krvna zrazenina nevytvara tak rychlo ako je potrebné a zvySuje sa sklon ku krvacaniu.
Néhrada faktora [X IDELVIONU naprava mechanizmus zrdZania krvi u pacientov s hemofiliou B.

Na ¢o sa IDELVION pouziva?
IDELVION sa pouziva na prevenciu alebo na zastavenie krvacania spdsobené nedostatkom faktora IX

u pacientov vsetkych vekovych skupin s hemofiliou B (tiez nazyvany vrodeny nedostatok faktora IX
alebo Christmasova choroba).
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2. Co potrebujete vediet’ predtym, ako pouZijete IDELVION

Nepouzivajte IDELVION

e ak ste alergicky na liecivo (albutrepenonakog alfa) alebo na ktorukol'vek z d’al§ich zloziek tohto
lieku (uvedenych v Casti 6).

e ak ste alergicky na proteiny Skrecka.

Upozornenia a opatrenia

Dorazne sa odporuca, aby ste pri kazdom pouziti IDELVIONU, zaznamenali nazov a Cislo Sarze
produktu, aby ste mali prehl’ad o pouzitych produktoch a Sarziach produktu.

Predtym, ako zacnete pouzivat’ IDELVION, obrat'te sa na svojho lekara, lekarnika alebo zdravotnu

sestru.

. Modzu sa vyskytnut’ alergické reakcie (precitlivenost’). Liek obsahuje stopy bielkovin skrecka
(pozri tiez "Nepouzivajte IDELVION"). Ak sa u vas vyskytnu priznaky alergickych reakcii,
preruste ihned’ pouZivanie lieku a kontaktujte vasho lekara alebo zdravotné centrum kde
ste sledovany. Vas lekar vas bude informovat’ o prvotnych prejavoch reakcii z
precitlivenosti. Patri medzi ne Zihl'avka, generalizovana kozna vyrazka, pocit tiesne na
hrudniku, sipot, nizky krvny tlak (hypotenzia) a anafylaxia (fazka alergicka reakcia, ktora
sposobuje vazne problémy s dychanim, alebo zavrat).

. Vzhl'adom na riziko alergickych reakcii s faktorom IX, vase pociato¢né podéavanie
IDELVIONU sa ma viest’ pod lekarskym dohl'adom, ktory moze poskytnut’ pri alergickej
reakcii pozadovant lekarsku starostlivost’.

. Tvorba inhibitorov (neutralizanych protilatok) je znamou komplikaciou, ktora bola hlasena
pocas liecby s IDELVIONom. Inhibitory zastavia spravne prebichajucu liecbu. Ak nie je vase
krvacanie regulované IDELVIONOM, ihned’ o tom informujte vasho lekara. Musite byt
pravidelne sledovany z dévodu tvorby inhibitorov.

. Ak trpite ochorenim pecene alebo ochorenim srdca alebo ste nedavno prekonali zavazna
operaciu, informujte svojho lekdra, pretoze je zvysené riziko komplikacii so zrazanim krvi
(koagulaciou).

. Ak budete potrebovat’ zariadenie na centralny pristup (CVAD) na injekéné podanie

IDELVIONU, vas lekar ma zvazit riziko komplikacii vratane lokalnych infekcii, baktérii v krvi
(bakterémia) a vytvorenia krvnej zrazeniny v cieve (trombdza) v mieste zavedenia katétra.

Iné lieky a IDELVION
. Ak teraz uzivate, alebo ste v poslednom Case uZzivali, ¢i prave budete uzivat’ d’alsie lieky,
povedzte to svojmu lekarovi alebo lekarnikovi.

Tehotenstvo a dojcenie

. Ak ste tehotna alebo dojcite, ak si myslite, Ze ste tehotna alebo ak planujete otehotniet’, porad’te
sa so svojim lekdrom alebo lekarnikom predtym, ako zacnete pouzivat tento liek.

. V priebehu tehotenstva a dojcenia moze byt IDELVION podany iba vtedy, ak je to nevyhnutne
potrebné.

Vedenie vozidiel a obsluha strojov
IDELVION nema vplyv na schopnost’ viest’ vozidla a obsluhovat’ stroje.

IDELVION obsahuje sodik

Tento liek obsahuje az 8,6 mg sodika (hlavnej zlozky kuchynskej soli) v kazdej injek¢nej liekovke.
To zodpoveda 0,4% odporacaného maximalneho denného prijmu sodika v potrave pre dospelého.
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3. Ako pouzivat’ IDELVION

Vasa liecba sa ma viest’ pod dohl'adom lekéra, ktory ma skusenosti s lie€bou poruch krvnej
zrazanlivosti. Vzdy pouZivajte tento liek presne tak, ako vam povedal vas lekar. Ak si nie ste niec¢im
isty, overte si to u svojho lekara.

Vas lekar vypocita davku IDELVIONU, ktora potrebujete. Mnozstvo IDELVIONU, ktoré¢ potrebujete
dostat’ a doba liecby zavisia na:

. zavaznosti vasej choroby

. mieste a intenzite krvacania

. vaSom klinickom stave a odpovedi
. vasej telesnej hmotnosti

IDELVION sa podéva ako injekcia do zily (intravendzne, i.v.) po rekonstitacii prasku v dodanom
rozpustadle lekdrom alebo zdravotnou sestrou. IDELVION ako i.v. injekciu si moZete tieZ podat’ Vy
alebo niekto iny, ale iba po absolvovani primeraného skolenia.

Ak pouzijete viac IDELVIONU, ako mate
Prosim, kontaktujte okamzite vaSho lekara, ak ste pouzili viac IDELVIONU, ako vam odporucil.

Ak prestanete pouZzivat’ IDELVION
Neprestavajte s pouzivanim IDELVIONU bez konzultacie s vasim lekarom.

Priprava (rekonstiticia) a podanie

VSeobecné pokyny:

. Prasok sa musi rozpustit’ v rozpustadle (tekutine) a natiahnut’ z injek¢nej liekovky pricom je
liek sterilny (bez choroboplodnych zarodkov). Vas lekar vam ukaze, ako pripravit’ roztok a ako
spravne natiahnut’ roztok z injek¢nej liekovky.

. IDELVION sa nesmie mieSat’ s inymi lieckmi alebo rozpustadlami okrem tych, ktoré st uvedené
v Casti 6.
. Roztok ma byt ¢iry alebo slabo opalizujici, to znamena, ze méze drobnymi ¢iastockami

rozptylit’ svetlo, ale nesmie obsahovat’ ziadne viditeI'né Castice. Po filtracii alebo natiahnuti
(pozri d’alej) sa roztok pred pouzitim vizualne skontroluje. Nepouzivajte roztok, ak je zakaleny
alebo obsahuje vlocky alebo castice.

. Nepouzity liek alebo odpadovy material sa musia zlikvidovat’ v stilade s miestnymi
poziadavkami a podl'a pokynov vasho lekara.

Priprava (rekonstitucia)

Zohrejte neotvorené injek¢né liekovky s praskom IDELVION a rozpustadlom na izbovu teplotu. Toto
mozete urobit’ bud’ udrziavanim injek¢énych liekoviek pri izbovej teplote priblizne 1 hodinu, alebo
podrzanim injek¢nych liekoviek v rukach na niekol’ko minnt.

Injekeéné lickovky NEVYSTAVUITE priamemu zdroju tepla. Injekéné liekovky nezohrejte na teplotu
prevysSujucu teplotu 'udského tela (37 °C).

Opatrne odstrafite ochranné viecka z injekénych liekoviek, ocistite odkryté gumové zatky tampdnom
napustenym alkoholom. Pred otvorenim balenia Mix2Vial (ktoré obsahuje prepust’aci adaptér s filtrom
20/20) nechajte injek¢né liekovky osusit’, potom postupujte podl'a pokynov nizsie.
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1. Otvorte Mix2Vial vyklopenim viecka.
Nevyt’ahujte Mix2Vial injek¢nu liekovku z
blistra!

2. Postavte injekénu liekovku s rozpustadlom
na rovny a Cisty povrch a pevne ju drzte. Uchopte
Mix2Vial spolo¢ne s blistrom a zatlacte hrot
konca modrého adaptéru priamo dole cez zatku
injekénej liekovky s rozpustadlom.

3. Opatre odstraiite blister zo stipravy Mix2Vial
tak, Ze ho drZite za okraj a tahate zvislo hore.
Presvedcte sa, Ze ste vytiahli iba blistrovy obal a
nie Mix2Vial supravu.

4. Postavte injek¢nu liekovku s praskom na
rovny a pevny povrch. Otocte injekénu liekovku s
rozpustadlom a pripojenym setom Mix2Vial hore
dnom a zatlacte hrot priehP’adného konca
adaptéra rovno dole cez zatku injekénej liekovky
s liekom. Rozpustadlo sa automaticky nasaje do
injekénej liekovky s liekom.

5. Uchopte jednou rukou cast’ setu Mix2Vial
uchytenu na injekcnej liekovke s praskom.
Druhou rukou uchopte ¢ast’ setu uchytenti na
injekénej liekovke s rozpustadlom a odskrutkujte
set proti smeru hodinovych ruciciek opatrne na
dve casti.

Odstrarte injek¢nu liekovku s rozpstadlom a
pripojenym modrym adaptérom Mix2Vial setu.

6. Jemne otécajte injek¢nu liekovku s pripojenym
priehladnym adaptérom kym sa liek uplne
nerozpusti. Netrepte.

)

7. Nasajte vzduch do prazdnej sterilnej injekcne;j
striekacky. Kym je injek¢na liekovka s liekom
postavena dnom dole, spojte injek¢nu striekacku s
nastavcom Mix2Vial Luer Lock skrutkovanim v
smere hodinovych ruciciek a vstreknite vzduch do
injekeénej liekovky s liekom.
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Natiahnutie a podanie

8. Otocte systém hore dnom a sucasne drzte piest
injek¢ne;j striekacky stlaCeny a natiahnite roztok
pomaly do injek¢nej striekacky vyt'ahovanim
piestu.

9. Po natiahnuti roztoku do injek¢nej striekacky,
uchopte pevne valec injek¢nej striekacky (piest
smeruje stale dole) a odpojte prichl'adny adaptér
Mix2Vial setu od injek¢nej striekacky
odskrutkovanim proti smeru hodinovych ruciciek.

Pouzite supravu na venepunkciu dodavant spolu s lieckom, zaved'te ihlu do zily. Nechajte pretekat’ krv
spat’ na koniec hadicky. Pripojte injeként striekacku so zavitom na uzavrety koniec venepunkénej
supravy. Rekonstituovany roztok podivajte pomaly (ako je to pohodIné pre vas, maximalne do 5
ml/min) do Zily v stilade s pokynmi, ktoré ste dostali od vasho lekara. Déavajte pozor, aby sa nedostala
ziadna krv do injek¢nej striekacky obsahujucej liek.

Pozorujte sa, ¢i sa u vas nevyskytne akakol'vek neziaduca reakcia. Ak sa vyskytne akakol'vek reakcia,
ktora mdze suvisiet’ s podanim IDELVIONU, injekciu musite prerusit’ (pozri tiez Casti 2 a 4).

Ak mate akékol'vek d’alSie otazky tykajuce sa pouzitia tohto lieku, opytajte sa svojho lekara, lekarnika
alebo zdravotnej sestry.

4. MozZné vedPajSie ucinky
Tak ako vSetky lieky, aj tento lick mdze sposobovat’ vedl'ajSie ucinky, hoci sa neprejavia u kazdého.

Kontaktujte, prosim, okamzite vasho lekara:
. ak spozorujete priznaky alergickych reakcii (pozri nizsie)
. ak spozorujete, Ze liek prestane spravne uc¢inkovat’

Nasledujuce vedl'ajsie ucinky boli zvycajne pozorované u liekov s faktorom IX:

. Hypersenzitivné reakcie alergického typu st mozné (menej ¢asto) a mézu mat’ nasledujtice
priznaky: zihl'avku, kozné vyrazky (generalizovanu zihl'avku), pocit tiesne na hrudi, sipot, nizky
krvny tlak (hypotenzia) a anafylaxia (fazka alergicka reakcia, ktord spdsobuje vazne tazkosti s
dychanim a zavraty). Ak k tomu ddjde, ihned’ preruste podavanie tohto licku a kontaktujte
vasho lekara.

. Inhibitory: liek prestane spravne ucinkovat’ (krvacanie sa nezastavi). MozZe sa vytvorit’ inhibitor
(neutralizacna protilatka) proti faktoru IX (frekvencia nezndma) a v takomto pripade faktor IX
nebude viac spravne ucinkovat’. Ak sa tak stane, prestaiite pouzivat’ tento liek a kontaktujte
vasho lekara.
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Nasledujuce vedlajsie tcinky boli ¢asto pozorované u IDELVIONU (mézu postihovat’ viac ako 1z 10
0s0b):

. Bolest’ hlavy

. Reakcie v mieste podania injekcie

. Zavraty

Nasledujuce vedl'ajSie ucinky sa vyskytli menej ¢asto (mdzu postihovat’ az 1 zo 100 osdb):

. Vyréazka
. Ekzém
. Vedl’ajSie ucinky u deti a dospievajucich

Ocakéavané vedl'ajsie G€inky u deti budi rovnaké ako u dospelych.

Hlasenie vedl’ajsich u¢inkov

Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedlajsi uc¢inok, obrat'te sa na svojho lekara, lekarnika alebo
zdravotnt sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich ucinkov, ktoré nie st uvedené v tejto pisomne;j
informécii. Vedlajsie uc¢inky mozete hlésit’ aj priamo na narodné centrum hlasenia uvedené v Prilohe
V. Hlasenim vedlajSich uc¢inkov mozete prispiet’ k ziskaniu d’alSich informécii o bezpecnosti tohto
lieku.

5. Ako uchovavat IDELVION

Tento liek uchovavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

Nepouzivajte tento liek po datume exspiracie, ktory je uvedeny na Stitku a na Skatul’ke.
Uchovévajte pri teplote neprevysSujucej 25 °C.

Neuchovéavajte v mraznicke.

Uchovavajte injekénu liekovku v Skatul'ke na ochranu pred svetlom.

Rekonstituovany liek sa ma pouzit’ okamzite.

Ak pripraveny roztok nie je podany okamzite, as pouzite'nosti a podmienky uchovavania st na
zodpovednosti uzivatela.

6. Obsah balenia a d’alSie informacie

Co IDELVION obsahuje

Liecivo je:

250 IU v injekénej liekovke obsahuje 100 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitacii s 2,5 ml vody
na injekciu.

500 IU v injekenej liekovke obsahuje 200 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstiticii s 2,5 ml vody
na injekciu.

1000 IU v injek¢nej liekovke obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstittcii s 2,5 ml vody
na injekciu.

2000 IU v injekénej liekovke obsahuje 400 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstitticii s 5 ml vody
na injekciu.

3500 IU v injekénej liekovke obsahuje 700 IU/ml albutrepenonakog alfa po rekonstittcii s 5 ml vody
na injekciu.

Dalsie zlozky su:

citronan sodny, polysorbat 80, manitol, sachardza a kyselina chlorovodikova (na tipravu pH)
Pozri posledny odsek Casti 2.

Rozpuistadlo: Voda na injekciu
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Ako vyzera IDELVION a obsah balenia

IDELVION je svetlozlty az biely praSok a je dodavany s vodou na injekciu ako rozpustadlom.
Pripraveny roztok ma byt ¢iry az slabo opalizujuci, to znamena, Zze moze iskrit’, ked’ ho drzite proti
svetlu, ale nesmie obsahovat’ Ziadne viditel'né Castice.

Vel'kost’ balenia

Manuale podavanie

Jedno balenie s 250 IU, 500 IU alebo 1000 IU obsahuje:
1 injeként liekovku s praskom

1 injeként liekovku s 2,5 ml vody na injekciu

1 filtra¢nu prenosovu stupravu 20/20

Jedna vnuatorna skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 5 ml injek¢nt striekacku

1 supravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnu naplast’

Jedno balenie s 2000 alebo 3500 IU obsahuje:
1 injeként liekovku s praskom

1 injek¢nu liekovku s 5 ml vody na injekciu

1 filtra¢nu prenosovu stupravu 20/20

Jedna vnutorna skatul’ka obsahuje:

1 jednorazova 10 ml injekénu striekacku

1 supravu na podanie do Zzily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

Na trh nemusia byt uvedené vsetky velkosti balenia.

DrZitel’ rozhodnutia o registracii a vyrobca

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

Nemecko

Ak potrebujete akukol'vek informaciu o tomto lieku, kontaktujte miestneho zastupcu drzitel'a
rozhodnutia o registracii:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

CSL Behring NV CentralPharma Communications UAB
Tél/Tel: +32 1528 89 20 Tel: +370 5 243 0444

Bbarapus Luxembourg/Luxemburg
Marna®apm bearapus EAJ] CSL Behring NV

Ten: +359 2 810 3949 Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Ceska republika Magyarorszag

CSL Behring s.t.0. CSL Behring Kft.

Tel: +420 702 137 233 Tel.: +36 1 213 4290
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Danmark
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

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 69 30517254

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

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

Kvnpog
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija
CentralPharma Communications SIA
Tel: +371 6 7450497

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 2463

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

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

Roménia
Prisum International Trading srl
Tel: +40 21 322 0171

Slovenija
NEOX s.r.0.-podruznica v Sloveniji
Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring 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

United Kingdom (Northern Ireland)
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 305 17254

Téato pisomna informacia bola naposledy aktualizovana v <{MM/RRRR}.

Podrobné informacie o tomto lieku st dostupné na internetove;j stranke Eurdpskej agentiry pre lieky

http://www.ema.europa.cu
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Nasledujuca informacia je urcena len pre zdravotnickych pracovnikov:

Davkovanie
Davka a dlzka substitucnej liecby zavisi od zavaznosti nedostatku faktora IX, miesta a rozsahu
krvacania a od klinického stavu pacienta.

Pocet podanych jednotiek faktora IX sa vyjadruje v medzinarodnych jednotkach (IU), ktoré
zodpovedaju aktudlnemu Standardu WHO pre produkty obsahujuce faktor IX. Plazmaticka aktivita
faktora IX sa vyjadruje v percentach (v pomere k normalnej I'udskej plazme) alebo v IU (v pomere k
medzinarodnej norme pre faktor IX v plazme).

Jedna medzindrodna jednotka (IU) aktivity faktora IX zodpoveda mnozstvu faktora IX v jednom ml
normalnej l'udskej plazmy.

Pozadovand liecha

Vypocet pozadovanej davky faktora IX je zalozeny na empirickom zisteni, ze 1 IU faktora IX na kg
telesnej hmotnosti zvysi plazmaticku aktivitu faktora IX o priemerne 1,3 [U/dl (1,3% normaélnej
aktivity) u pacientov star§ich ako 12 rokov a o 1,0 IU/dl (1,0% normélnej aktivity) u pacientov
mladsich ako 12 rokov. Pozadovana davka sa urcuje podl’a tohto vzorca:

Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x pozadované zvySenie faktora IX (% normalu alebo
[U/d]) x {prevratend hodnota pozorovanej recovery (IU/kg na [U/dl)}

Ocakévané zvysenie faktora IX (IU/dl alebo % normalu) = davka (IU) x recovery (IU/dl na
IU/kg)/telesnd hmotnost’ (kg)

Mnozstvo lieku, ktoré sa ma pouzit’ a frekvencia podévania sa maju vzdy riadit’ podl'a zékladnej
klinickej u¢innosti u kazdého pacienta.

Pacienti mladsi ako 12 rokov
Pre postupné zotavenie 1 [U/dl na 1 IU/kg sa davka vypocita nasledovne:
Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x ziadice zvysenie faktora IX (IU/dl) x 1 dl/kg

Priklad
1. U pacienta s hmotnost'ou 20 kg so zdvaznou hemofiliou B sa pozaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 20 kg x 50 IU/dl x 1 dl/kg = 1000 IU.

2. Davka 1000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 25 kg bude mat’ za nasledok
maximalne zvysenie faktora IX po injekcii 1000 1U/25 kg x 1,0 (IU/dI na IU/kg) = 40 TU/d]
(40 % normalu).

Pacienti star§i alebo 12 rocni
Pre postupné zotavenie 1,3 [U/dl na 1 IU/kg sa ddvka vypocita nasledovne:
Pozadovana davka (IU) = telesna hmotnost’ (kg) x ziadtice zvysenie faktora IX (IU/dl) x 0,77 dl/kg

Priklad
3. U pacienta s hmotnost'ou 80 kg so zavaznou hemofiliou B sa poZzaduje maximalna hladina 50 %
normalu. Vhodna davka bude 80 kg x 50 IU/dl x 0,77 dl/kg = 3080 IU.

4. Davka 2000 IU IDELVIONU podana pacientovi s hmotnost'ou 80 kg bude mat’ za nasledok

maximalny narast faktora IX po injekcii 2000 IU x 1,3 (IU/dl na [U/kg) /80 kg = 32,5 TU/dl
(32,5 % normalu).
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V pripade nasledujucich krvacavych prihod by aktivita faktora IX nemala v danom obdobi klesnut’
pod urcent hladinu plazmatickej aktivity (v % normdlu alebo v IU/dl). Nasledujucu tabul’ku mozno
pouzit’ ako ukazovatel’ v pripade krvécania alebo operacie:

Stupeii krvacania / Pozadovana hladina Frekvencia davkovania

typ chirurgického zikroku faktora IX (%) (IU / dl) (hodiny) / diZka trvania
liecby (dni)

Krvacanie 30-60 Jedna davka je dostatocna pre

Slaba alebo mierna hemartroza, vacsinu krvacani.

krvacanie do svalov (s vynimkou Udrziavacia davka po 24 - 72

iliopsoas) alebo tstnej dutiny hodinach, ak je d’al$i dokaz
krvéacania.

Silné krvacanie 60 - 100 Pocas prvého tyzdna

Zivot ohrozujuce krvacanie, opakovat kazdych 24 - 72

hlboké krvéacanie do svalov hodin a potom udrziavacia

vratane iliopsoas davka kazdy tyzden, az kym

sa krvacanie nezastavi alebo
do zahojenia.

Mensi chirurgicky vykon 50 — 80 (pred a Jedna davka je dostatoCna pre
vratane nekomplikované¢ho pooperacne) vicsinu operacii menSieho
trhania zubov rozsahu. V pripade potreby

moze byt udrziavacia davka
podané po 24 - 72 hodinach,
az kym sa krvacanie
nezastavi alebo do zahojenia.
Vel'ké chirurgické vykony 60 - 100 Pocas prvého tyzdna

(pred a pooperacne) opakovat kazdych 24 - 72
hodin a potom udrziavacia
davka 1 - 2 krat za tyzden, az
kym sa krvécanie nezastavi
alebo do zahojenia.

Profylaxia

U pacientov s hemofiliou B ma zacat’ rutinné profylaxia krvacania davkami 35 az 50 IU/kg raz za
tyzden.

Niektori pacienti, ktori st starostlivo sledovani v rezime ddvkovania raz za tyzden, mozu byt lieCeni
davkou az 75 IU/kg v intervale 10 az 14 dni. U pacientov > 18 rokov sa mdze zvazit’ d’alsie predizenie
liecebného intervalu.

V niektorych pripadoch, najmé u mladsich pacientov, mozu byt potrebné kratSie davkovacie intervaly
alebo vyssie davky.

Po vyskyte krvacavej prihody pocas profylaxie pacienti musia co najprisnejsie dodrziavat’ svoj
profylakticky rezim s 2 davkami IDELVIONU podanymi v intervale asponl 24 hodin, alebo dlhsie, ak
sa to povazuje za vhodné pre pacienta.

Pediatricka populacia

Pri dlhodobej profylaxii je odporucany rezim davkovania 35 az 50 IU/kg raz za tyzden.

U dospievajucich vo veku 12 rokov a starSich st odporucané davky rovnaké ako pre dospelych (pozri
vyssie).

Osobitné upozornenia a opatrenia pri pouZzivani

Inhibitory
Po opakovanej liecbe lieckmi obsahujucimi l'udsky koagulacny faktor IX by pacienti mali byt

sledovani s ohl'adom na vyvoj neutralizujticich protilatok (inhibitorov), ktoré by mali byt
kvantifikované v jednotkach Bethesda (BU) pomocou vhodného biologického testovania.
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V literattre sa vyskytuji spravy o stivislosti medzi vyskytom inhibitora faktora IX a alergickymi
reakciami. U pacientov s alergickymi reakciami je teda nutné zistit’ pritomnost’ inhibitora. Je potrebné
poznamenat’, Ze pacienti s inhibitormi faktora IX mozu mat’ zvySené riziko anafylaxie s naslednou
stimulaciou faktora IX.

Monitorovanie lieCby

V priebehu liecby sa odportca prislusné stanovenie hladin faktora IX za ucelom tpravy davky, ktora
ma byt podavana a frekvencie opakovanych infuzii. Odpovede jednotlivych pacientov na faktor IX sa
mozu lisit’, o demonstruju rézne polCasy a obnovy (recovery). U pacientov s podvahou alebo
nadvahou moze davka zaloZzend na telesnej hmotnosti vyzadovat’ Gpravu. V pripade chirurgickych
zakrokov velkého rozsahu je nevyhnutné dokladné monitorovanie priebehu substitucnej liecby
pomocou koagulacnej analyzy (aktivita plazmatického faktora IX).

Pri pouziti in vitro jednostuptiového testu zraZanlivosti zaloZzeného na tromboplastinovom case (aPTT)
na stanovenie aktivity faktora IX z krvnych vzoriek pacientov mézu byt’ vysledky testovania
plazmovej aktivity faktora IX vyznamne ovplyvnené druhom ¢inidla aPTT a referencného Standardu
pouzitého v teste. Meranie pomocou jednostupniového testu zrazania pouzitim aPTT ¢inidla
zalozeného na kaoline alebo aktine FS bude mat’ pravdepodobne za nésledok prili$ nizky odhad
urovne aktivity. Tato skutoCnost’ je dolezitd najmé vtedy, ak sa zmeni laboratorium, ktoré test
vykonava, alebo sa zmenia ¢inidla pouzité v teste.
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