1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

ULOTKA DOt. ACZONA DO OPAKOWANIA: INFORMACJA DLA
UZYTKOWNIKA

FANHDI
500 j.m. FVIII + 600 j.m. VWF
Proszek i rozpuszczalnik do sporgdzania roztworu do wstrzykiwan i infuzji

Zespot ludzkiego czynnika krzegoia VIl i ludzkiego czynnika von Willebranda

Nalezy uwaznie zapozn& sie z trescia ulotki przed zastosowaniem leku, poniewa

zawiera ona informacje wane dla pacjenta.

- Nalezy zachowa t¢ ulotke, aby w razie potrzeby mog ponownie przeczyta

— W razie jakichkolwiek wtpliwosci nalezy zwrdck sie do lekarza lub farmaceuty.

— Lek ten przepisanérisle okr&lonej osobie. Nie naly go przekazywainnym. Lek
moze zaszkodZiinnej osobie, nawet §& objawy jej choroby g takie same.

— J€li u pacjenta wysipia jakiekolwiek objawy niepimadane, w tym wszelkie objawy
niepazadane niewymienione w tej ulotce, najgpowiedzi€ o tym lekarzowi lub
farmaceucie. Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki:

. Co to jest lek FANHDI i w jakim celugpo stosuje

. Informacje wane przed zastosowaniem leku FANHDI
. Jak stosowalek FANHDI

. Mozliwe dziatania niepzadane

. Jak przechowywidek FANHDI

. Zawarté¢ opakowania i inne informacje

OO WNBE

1. CO TO JEST LEK FANHDI | W JAKIM CELU SI E GO STOSUJE

FANHDI, wystpuje w postaci proszku i rozpuszczalnika do sgarania roztworu do
wstrzykiwan i infuzji w fiolkach zawierajcych nominalnie 500 j.m. ludzkiego VIl czynnika
krzepnicia (FVIII) i 600 j.m. ludzkiego czynnika von Wilkeanda (VWF).

Po rozpuszczeniu w odpowiedniejsitd rozpuszczalnika (wody do wstrzykiwgprodukt
zawiera 50 j.m./ml FVIII i 60 j.m./ml VWF.

Grupa farmakoterapeutyczna: leki przeciwkrwotocpuczenie VIl czynnika krzeprcia
krwi i czynnika von Willebranda.

FANHDI stosowany jest w zapobieganiu i opanowywdnawien u chorych na
hemofilic A (wrodzony niedobor VIII czynnika krzepgia).
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

Stosowanie FANHDI jest rowntenskazane w zapobieganiu i opanowywaniu krwavijve
tym krwawier podczas zabiegOw chirurgicznych) u chorych z dxpvon Willebranda
(VWD), gdy leczenie desmopresy(DDAVP) jest nieskuteczne lub przeciwwskazane.

Produkt mae by stosowany w leczeniu nabytego niedoboru ludzkMloczynnika
krzepnkcia.

2. INFORMACJE WA ZNE PRZED ZASTOSOWANIEM LEKU FANHDI

Kiedy nie stosowa leku FANHDI

* Gdy u pacjenta wysgpuje uczulenie (nadwzhwo$¢) na zespot VI czynnika
krzepnkcia i czynnika von Willebranda lub ktérykolwiek nzostatych sktadnikéw
tego leku (wymienionych w punkcie 6).

Nalezy zwréck sie do lekarza, gdy potrzebna jest rada lub dodatkowamacia.
Ostrzezenia i srodki ostroznosci

W rzadkich przypadkach magwvystpi¢ reakcje anafilaktyczne (nagte silne reakcje
alergiczne). Uczulenie na FANHDI m® objawig sic wysypki, uogoOlnion
pokrzywka, uczuciem ucisku w klatce, zawrotami gtowy rowne pozycji stojcej. W
przypadku wysipienia tych objawow naky zaprzesta podawania leku i powiadoi
o tym lekarza.

e Aby ustalt dawke FANHDI zapewniajca oskhgniccie i utrzymanie si odpowiedniego
poziomu czynnika VIII, lekarz mi@ zlecé wykonanie szeregu batla

o J&li krwawienie nie usfpuje, pomimo podawania FANHDI, nalepowiadomé o tym
lekarza. Mae by to spowodowane wytwarzaniem inhibitora czynnikall,Vto
wymaga potwierdzenia w badaniach. Inhibitory czkanVIll to przeciwciata, ktore
blokuja dziatanie podawanego czynnika VIII. W rezultaciecldodzi do obrienia
efektywndaci czynnika VIl w powstrzymywaniu krwawie

.....

zmieniono leczenie na inny produkt zawiecgj czynnik VIII to istnieje wiksze
ryzyko nawrotu tego powiktania.

* Podczas leczenia choroby von Willebranda ze znanykfinicznymi lub
laboratoryjnymi czynnikami ryzyka wygiuje zagraenie powstania zakrzepow. Z tego
powodu, konieczne jest wykonanie odpowiednich baslacelu wczesnego wykrycia
objawéw nimi spowodowanych oraz zastosowanie aRieakalecanego leczenia
powiktan zakrzepowo-zatorowych.

* W chorobie von Willebranda, w szczegdop typu 3-go, mog wytworzy¢ si¢
przeciwciata neutralizage (inhibitory) czynnik von Willebranda. Inhibitorgzynnika
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

von Willebranda to znajdujace ¢siwe krwi przeciwciata, ktdre magblokowa
podawany czynnik. W tych przypadkach, w ktérych eczeniu nie ogspa st
spodziewanych poziomow aktywsw czynnika von Willebranda w osoczu lub nie
udaje s¢ opanowa krwawien pomimo stosowania odpowiednich dawek, male
wykona& badania mage na celu wykrycie obecém inhibitora czynnika von
Willebranda. U pacjentéw z wysokim poziomem intobét leczenie czynnikiem von
Willebranda mae by nieskuteczne.

e J&li do podawania FANHDI &dzie konieczne zastosowanie centralnegosaii
zylnego, lekarz powinien liczy sii z maliwoscia pojawienia s§ miejscowego
zak&enia, bakteriemii (zakanie krwi przez bakterie) oraz powstania zakrzepu w
naczyniuzylnym w miejscu wprowadzonego cewnika.

W procesie wytwarzania produktéw pochacizch z ludzkiej krwi lub osocza, stosuje si
nastpujace dziatlania mage na celu zabezpieczenie przed przeniesieniemikzym
zaka&nych:

- doktadna selekcja dawcow w celu wykluczenia neliczynnikow zakanych,

- badanie kadej donacji i puli osocza w kierunku obegaiovirusow,

- stosowanie procedur inaktywacji/usuwania wirugdwwi i 0socza w procesie
wytwarzania.

Pomimo to nie mzna w petni wykluczy przeniesienia czynnikbw zakaych podczas
stosowania produktéw leczniczych otrzymywanychdzkiej krwi lub osocza. Odnosiesio
takze do nieznanych lub nowo pojawgeych s¢ wirusow i innych patogendw.

Zastosowane metody umask za skuteczne w stosunku do wirusow ostonkowyclciajak
wirus ludzkiego niedoboru odporiw (HIV), zapalenia wtroby typu B (HBV), zapalenia
watroby typu C (HCV) i bezostonkowego wirusa zapadenntroby typu A. Skuteczrig
tych metod wobec wiruséw bezostonkowych jak parvas/iB19 mae by¢ ograniczona.

Zakaenie parwowirusem B19 me by szczegolnie grme u kobiet w cizy (zakaenie
ptodu) oraz u 0séb z obuing odporndcia lub pewnymi rodzajami anemii (np. w anemii
sierpowatej lub w anemii hemolitycznej).

U pacjentéw otrzymugych regularnie powtarzane dawki produktéw osoczbpdnych
zawieragcych czynnik VI, lekarz prowadzy maze zaleat zastosowanie odpowiednich
szczepié przeciwko wirusowi zapaleniaatvoby typu A i B.

Zdecydowanie zalecagsiaby przy kadym podaniu pacjentowi leku FANHDI odnotogva
nazwisko pacjenta i numer serii produktu, aby méwipzat pacjenta z segileku.

Patrz take punkt 4
Dzieci i mtodziez

Wymienione ostrzeenia isrodki ostranosci dotyczy zardwno dorostych jak i dzieci.
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

FANHDI a inne leki

Nalezy powiedzi€ lekarzowi o wszystkich lekach przyjmowanych prpezjenta obecnie
lub ostatnio, a tate o lekach, ktére pacjent planuje przyjméwa

Interakcje zespotu ludzkiego VIII czynnika krzegmia i czynnika von Willebranda z innymi
lekami nie g znane.

Cigza i karmienie piersia

Ze wzgkdu na toze hemofilia A wystpuje u kobiet rzadko, brak jestéddadczeé
dotyczcych stosowania zespotu czynnika FVII/VWF w okeeshzy | karmienia piersi.

Nalezy zwréci sie do lekarza lub farmaceuty, zanim zaczniessosowa jakikolwiek lek.
Prowadzenie pojazdow i obstugiwanie maszyn

FANHDI nie ma wptywu na zdolrié prowadzenia pojazdéw i obstugiwania maszyn.

3. JAK STOSOWAC LEK FANHDI

Lek musi by podawany dagylnie. Szybké¢ podawania nie me przekroczg 10 ml/min.
Nalezy zastosowa sie do instrukcji lekarza lub pracownika ghy zdrowia z érodka
leczenia hemofilii. W razie wygpienia watpliwosci nalezy zwrock sie do lekarza lub
farmaceuty.

Wielkos¢ stosowanej dawki FANHDI zatg od wielu czynnikéw jak wielk& masy ciata,
stan kliniczny oraz typ i wielkdé krwawienia. W celu oggniccia odpowiedniego poziomu
czynnika VIl i czynnika von Willebranda we krwiekarz okréli wielkos¢ dawki FANHDI i
czestas¢ jej podawania.

Lekarz ustala diug@ leczenia lekiem FANHDI.

Nie przechowywa pozostatéci do p&niejszego stosowania, nawet gdy siay¢
przechowywane w lodéwce.

Przygotowanie roztworu:

Nalezy upewné sig, ze czynnéci beda wykonywane w warunkach zapobieggjch
powstawaniu zanieczyszaze

1. Ogrza fiolki do temperatury nie waszej nz 30°C (rycina Nr 1).
2. Umocowd ttok w amputko-strzykawce z rozpuszczalnikiem (ngcNr 2).
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

3. Wyjac¢ filtr z opakowania. Zdj¢ plastikowy ostore z kaaca amputko-strzykawki i
umocowd filtr (rycina Nr 3).

4. Wyjac tacznik mocugcy do fiolki i polaczye amputko-strzykaw z filtrem (rycina Nr
4).

5. Zdja¢ plastikowy kapturek z fiolki i odstogly gumowy korek odkazi srodkiem

dezynfekujcym (rycina Nr 5).

Przebé korek w fiolce igh tacznika (rycina Nr 6).

Wstrzykra¢ caty rozpuszczalnik do fiolki (rycina Nr 7).

Delikatnie wstrazsa fiolka az do rozpuszczenia proszku (rycina Nr 8). Tak jak w

przypadku innych produktow podawanychzgdoie nie stosowd gdy produkt jest nie

rozpuszczony lub widoczne szastki.

9. Rozhczy na chwit amputko-strzykawk z filtrem od fiolki aby wpdci¢ powietrze
(rycina Nr 9).

10. Odwrock do gory dnem fiolk i aspirowa roztwor do amputko-strzykawki (rycina Nr
10).

11. Przygotow@ miejsce do iniekcji, odkzy¢ strzykawk i wstrzykmé¢ produkt przez
zalczom igle motylkows lub inmg sterylry iglte. Podawa powoli dazylnie z szybkécia
3 ml/min i nigdy nie przekracZal0 ml/min aby unika¢ reakcji naczynioruchowych
(rycina Nr 11).

© N o
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

Nie wzywaé¢ ponownie zestawu do podawania.

Wszelkie pozostakei niezwzytego produktu i inne odpady najeusuraé zgodnie z
lokalnymi przepisami.

Zastosowanie wgkszej niz zalecana dawki FANHDI

Nie zgtoszono objawéwadnego przypadku przedawkowania zespotu ludzkidtjo V
czynnika krzepricia i czynnika von Willebranda. Po znacznym przddamaniu mog
wystapt powiktania zakrzepowo-zatorowidiezaleznie od tego, kady przypadek
przekroczenia zalecanej dawki FANHDI ngtenatychmiast skonsultowa farmaceui lub
lekarzem.

Pominigecie zastosowania FANHDI

» J&li dawka zostanie pomigia, naley natychmiast podanastpna i kontynuowa
leczenie w sposdb regularny zgodnie z zaleceniekairkza.
* Nie naleyy stosowa dawki podwojnej w celu uzupetnienia pomitej dawki.

4. MOZLIWE DZIALANIA NIEPO ZADANE

Jak kady lek, lek ten mge powodowaé dziatania niepgadane, chocianie u kadego one
wystapia.

Nadwraliwos¢ lub reakcje alergiczne (olalz naczynioruchowy, pieczenie lub uczucie
klucia w miejscu wstrzykmgcia, dreszcze, zaczerwienienie twarzy, uogolnioolarzywka,
bol glowy, wysypka, spadeksciienia krwi, letarg, nudrici, niepokoj, tachykardia, uczucie
ucisku w klatce piersiowegwiad, wymioty, swisty) byty obserwowane rzadko i tylko w
niektorych przypadkach prowadzity do rozwojgztiiej reakcji anafilaksji (wgczapc w to
WStrzs).

W rzadkich przypadkach obserwowano wzrost temperaiata.

W przypadku reakcji anafilaktycznej lub alergiczmejlery wstrzyma& podawanie leku i
natychmiast powiadorailekarza.

Nie mazna catkowicie wykluczg§ mazliwosci wystapienia reakcji alergicznych po podaniu
tego leku.

Chorzy na hemofii A mog wytworzy¢ przeciwciata neutralizage (inhibitory) przeciw
czynnikowi VIIl. W przypadku wyspienia takich inhibitorow obserwuje ¢si
niewystarczajca odpowied kliniczna na leczenie.

W bardzo rzadkich przypadkach u pacjentow z choraim Willebranda, w szczegélém
typu 3-go, mog wytworzy sig przeciwciata neutralizage (inhibitory) czynnik von
Willebranda. Jeeli pojawk si¢ tego typu inhibitory, obserwuje esiniewystarczajca
odpowied kliniczna na leczenie.

Module 1 Fanhdi ITI
Fanhdi\wfi-syr\2012 ITI info_ SPC\PL\201407 resubtenals\1.3.1. Fanhdi_PIL-500_PL_tracked.doc



1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

Inhibitory mog, wpltywaé na wzrost ryzyka wyspowania reakcji alergicznych (wsisu
anafilaktycznego). W przypadku wypbwania reakcji alergicznych naie przeprowadzi
badania na obecs®inhibitorow.

W takich przypadkach zaleca $iontakt z wyspecjalizowanynéidkiem leczenia zaburie
hemostazy.

Podczas stosowania leku u pacjentéw z chpwam Willebranda ze znanymi klinicznymi lub
laboratoryjnymi czynnikami ryzyka istnieje zagemie wysipienia powikta zakrzepowych.
Utrzymywanie s nadmiernie wysokiego poziomu F:VIII podczas lecaezzynnikiem VIII
zawierajcym czynnik von Willebranda zeksza ryzyko wysipienia powikia
zakrzepowych.

Podczas kilku badeklinicznych przeprowadzonych z udziatem 164 chbrgodano ogotem
7000 infuzji FANHDI. Uzyskane wyniki z obu batlarskazuy na dobg tolerancje leku i

malk czestas¢ wyskpowania dziala niepazadanych. Obserwowane jedynie 2 przypadki, w
ktérych wystpity dziatania niepgadane zwazane z podawanym produktem leczniczym. W
tych przypadkach odnotowano wysienie podwyszonej temperatury ciafa.

Tabelaryczny wykaz dziataniepazadanych
Ponizsza tabela zawiera kategorie uktadow i ndéav (SOC oraz Preferred Term Level)
zgodnie z klasyfikagjMedDRA.

Czestas¢ wyskgpowania oceniano stoggjnasgpujace kryteria:

- bardzo cesto ¢ 1/10)

- czesto & 1/100 do < 1/10)

- niezbyt czsto & 1/1000 do < 1/100)

- rzadko & 1/10 000 do < 1/1000)

- bardzo rzadko (< 1/10 000) i

- nieznana (ogstas¢ nie mae by okreslona na podstawie daginych danych).

W kazdej kategorii czstasci, objawy niepaadane § wymienione poczyna¢ od objawdw
najciezszych do naglejszych.

Klasyfikacja uktadow i narzadow Dziatania Czestosé
niepozadane | wystepowania
Zaburzenia ogolne i stany w miejscu podania Padwyna| Rzadko
temperatura
ciata.

Dzieci i mtodziez

Czestas¢ wystepowania, rodzaj oraz nasilenie dziatldepaadanych spodziewanych u dzieci
nie r@ni sie od tych wyst¢pujacych u dorostych.
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

Zgtaszanie podejrzewanych dziath niepazadanych

Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotunstgest zgtaszanie podejrzewanych
dziatah niepazadanych. Umaealiwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku kéczydo
ryzyka stosowania produktu leczniczego. Osoby make do fachowego personelu
medycznego powinny zgltaszawszelkie podejrzewane dziatania niepdane za
posrednictwem:

Departament Monitorowania Niepgdanych Dziatda Produktow Leczniczych Uegdu
Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobéw Medyazimy Produktéw Biobojczych

Al. Jerozolimskie 181C

02-222 Warszawa

Tel.: +48 222 49 21 301

Faks: +48 222 49 21 309

e-mail: ndi@urpl.gov.pl

Dzigki zgtaszaniu dziaka niepazadanych mana kedzie zgromadZi wiecej informacji na
temat bezpieczstwa stosowania leku.

Informacje dotyczce zabezpieczteprzed przeniesieniem czynnikdéw zakgch, patrz punkt
2.

5. JAK PRZECHOWYWA € LEK FANHDI

Lek nalery przechowywa w miejscu niewidocznym i nieda@ginym dla dzieci.

Nie przechowywaw temperaturze powyj 30°C.Nie zamraac.

Nie nalely stosowad leku po uptywie terminu wanosci.

Roztwdr powinien b§ przezroczysty i lekko opalizagy.
Nie stosowa roztworow, w ktorych wyspuja ktaczki lub osad.

Nie stosowd, gdy w produkcie po rozpuszczeniu widoczaezstki lub roztwor zmienit
kolor.

Po odtworzeniu, trwakg chemiczna i fizyczna produktu utrzymuje; sio 12 godzin w
temperaturze 25 °C. Z mikrobiologicznego punktuzasita, produkt powinien zostauzyty
natychmiast. B po odtworzeniu produkt nie zostatzdy, maze by przechowywany nie
diuzej niz przez 24 godziny w temperaturze °€ — 8 °C, ale tylko wtedy, gdy
odpowiedzialnéc¢ za to wemie wytkownik a przygotowanie roztworu odbyto;sigodnie z
zasadami jatovi.
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Lekow nie naley wrzuca do kanalizacji. Natey zapyt& farmaceut, jak usumcé leki,
ktorych st juz nie wywa. Takie posfpowanie pomge chroné srodowisko.

Okres waznosci

3 lata,
Nie nalery stosowa leku po uptywie terminu wanosci, zamieszczonego na etykiecie.

6. ZAWARTO SC OPAKOWANIA | INNE INFORMACJE
Co zawiera lek FANHDI

Substancja czynna to zespét ludzkiego VIII czynrkikeepnécia i czynnika von
Willebranda.

Kazda fiolka z proszkiem zawiera 500 j.m. ludzkiegdI\tzynnika krzepnicia i 600 j.m.
czynnika von Willebranda.

Po rozpuszczeniu w 10 ml wody do wstrzykfwarodukt zawiera 50 j.m./ml FVIII i
60 j.m./ml VWF.

Inne sktadniki to: Ludzka albumina, histydyna iianga.
Kazda amputko-strzykawka zawiera 10 ml wody do wstiagk.
Jak wyglada lek FANHDI i co zawiera opakowanie

Fiolka z biatym lub jasnaéttym proszkiem oraz amputko-strzykawka z wodo
wstrzykiwan.

Kazde opakowanie FANHDI zawiera fiaihpo 500 j.m. ludzkiego VIII czynnika krzepgcia
i 600 j.m. czynnika von Willebranda (proszek do resgkiwan i infuzji) oraz 1 amputko-
strzykawlk po 10 ml wody do wstrzykiwa(rozpuszczalnik).

Zestaw do przygotowania roztworu i podaniaaggabny do opakowania FANHDIad¢znik
mocupcy do fiolki, filtr i zestaw do infuz;ji.

Dostpne opakowania:

FANHDI 250 j.m. FVIII + 300 j.m. VWF
FANHDI 1000 j.m. FVIII + 1200 j.m. VWF

Nie wszystkie opakowania m@gnajdowa sic w obrocie.

Podmiot odpowiedzialny i wytwérca
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

Instituto Grifols, S.A.
Can Guasc, 2 - Parets del Valles
08150 Barcelona, Hiszpania

W celu uzyskania bardziej szczegoétowych informagglery zwréocik sie do lokalnego
przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Grifols Polska Sp. z o. o.
Ul. Grzybowska 87, 00-844 Warszawa
Tel: +48 22 378 85 61

Data ostatniej aktualizacji ulotki:

Informacje przeznaczone wygiznie dla fachowego personelu medycznego:
Dawkowanie

Niedobdr VIl czynnika krzeprtia

Dawkowanie oraz czas leczenia substytucyjnegazzald stopnia niedoboru czynnika VIII,
umiejscowienia i rozlegkei krwawienia oraz stanu klinicznego pacjenta.

Podawan dawke VIII czynnika krzepngcia wyraa st w jednostkach mgdzynarodowych
(j-m.) zgodnie z aktualnymi normami WHO obawijacymi dla produktéw leczniczych
zawierajcych ludzki VIII czynnik krzepnicia. Aktywna¢ VIII czynnika krzepngcia w
osoczu mee by podana w procentach (w stosunku do aktydena normalnym osoczu)
lub w jednostkach mdzynarodowych (zgodnie z gaizynarodowym standardem dla ViIii
czynnika krzepricia w osoczu).

Jedna jednostka gdzynarodowa (j.m.) aktywroi VIII czynnika krzepngcia odpowiada
ilosci VIII czynnika krzeprngcia w jednym ml normalnego osocza ludzkiego.

Leczenie doréne

Obliczanie potrzebnej kawki VIII czynnika krzegoia, opiera & na obserwaciji
empirycznejze podanie 1 j.m. na kg masy ciata powoduje wzrkigtvenosci VIII czynnika
krzepnigcia w osoczu o 1,7% do 2,5% normalnej aktyyano Dawke oblicza s¢ na
podstawie nagpujacego wzoru:

Wymagana liczba jednostek = masa ciata (kg) x @gdany wzrost aktywncasci VIII
czynnika krzepniecia (%) (j.m./dl) x 0,5

Wielkos¢ dawek i czstas¢ ich podawania nahly zawsze dostosowaindywidualnie dla
kazdego przypadku w zataosci od odpowiedzi pacjenta na leczenie.
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1.3.1. SPC, labelling and package leaflet

W leczeniu krwawi@, w zalenosci od ich przyczyny i umiejscowienia, najeutrzymywa
przez zalecany okres leczenia odpowiedni poziomvaktici VIII czynnika krzepngcia (w
% normy lub j.m./dI).

Przy ustalaniu dawki w zataosci od rodzaju krwawienia i zabiegu chirurgicznegozma
postwy¢ sig nastpujaca tabeh:

Nasilenie krwawienia/rodzaj | Wymagany poziom| Czestosé dawkowania
zabiegu chirurgicznego czynnika VIl (godziny)/okres leczenia (dni)
(%) (j.m./dI)
Krwawienie
Swieze krwawienie dg 20 - 40 Powtarzé co 12-24 godz. co
stawodw, mesni lub najmniej przez 1 dzie a do
krwawienie z jamy ustnej. uspienia bolu spowodowanego
przez krwawienie lub zagojeniagsi
rany.

Bardziej nasilone krwawienie30 — 60
do stawdw, mgsni lub krwiak. Powtarzé infuzje co 12-24 godaz.
przez 3-4 dni lub dkej, & do
usgpienia bolu lub zaburzenia
CZynnaci.
Krwawienia zagraajace zyciu. | 60 - 100
Powtarzé infuzje co 8-24 godz.za
do ustpienia zagreenia

Zabiegi chirurgiczne

Mnigjsze
tacznie z ekstrakgjzeba 30 -60 Co 24 godz., co najmniej przez
1 dzien, &z do wygojenia rany.
Wieksze 80 — 100 Powtarzé infuzje co 8-24 godz.za
(w okresie przed do uzyskania  odpowiedniego
I pooperacyjnym) zagojenia rany, naginie

kontynuowa leczenie przez kolejne
7 dni, utrzymwc aktywna¢
czynnika VIl na poziomie od 309
do 60% (j.m./dl)

o

Leczenie profilaktyczne

W diugoterminowej profilaktyce krwawbeu pacjentow z ezka postaca hemofilii A, stosuje
si¢ zwykle dawk od 20 do 40 j.m. na kg. masy ciata w @@dsch 2 do 3 dni. W niektorych
przypadkach, szczegllnie u pacjentow w miodym wiekaze zaistnié koniecznécé
skrécenia odgpow czasowych mdzy wstrzykngciami lub zwekszenie dawki.
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Podczas leczenia, w celu ustalenia dawki gst®ci podawania infuzji, zaleca csi
odpowiednie oznaczanie poziomoéw czynnika VIII w @ga Szczegodlnie w przypadkach
duwzych zabiegow chirurgicznych niegine jest dokladne monitorowanie leczenia
substytucyjnego za pomobada ukladu krzepnicia (aktywnd¢ czynnika VIII w osoczu).
Pacjenci mog indywidualnie reagow@a na leczenie czynnikiem VIII co znajduje
odzwierciedlenie w rinych poziomach odzysku in vivo i wadych okresach poitrwania u
poszczegolnych pacjentow.

Choroba von Willebranda

Ogdlnie przyjmuje s, ze podanie 1 j.m.VWF:RCo/kg masy ciata powoduje szpnziomu
VWF:RCo 0 2% w kizeniu. Celem leczenia jest uzyskanie poziomu VWF:RCO,6
J.m./ml (60%) oraz FVIII:C > 0,4 j.m./ml (40%) w oszu.

W wigkszaci przypadkow, w celu uzyskania hemostazy, zalécalawke 40 — 80 j.m./kg
masy ciata czynnika von Willebranda oraz 20 — #0/kg masy ciata czynnika FVIII:C.

Pacjenci z chorabvon Willebranda typu 3, u ktoérych w celu utrzymaradpowiednich
pozioméw czynnika mie by konieczne podawanie gkiszych dawek, magwymagéa
podania pocgkowej dawki czynnika von Willebranda 80 j.m./kg syeciata.

Dobrary dawk: nalezy podawé co 12 — 24 godziny. Dawkowanie oraz czas leczealexa
od stanu Klinicznego pacjenta, umiejscowienia ilegipsci krwawienia oraz poziomu
zarowno VWF:RCo jak i FVIII:C.

W okresie stosowania produktow leczniczyh z czyiemik VIl zawierapcych czynnik von
Willebranda, lekarz leezy pacjenta powinien béapod uwag mazliwosé nadmiernego
wzrostu poziomu FVIIEEC. W celu unikggia nadmiernego wzrostu poziomu FVIII:C, po
24 — 48 godzinach leczenia naterozwary¢ zmniejszenie dawki lub wydhenie okresu
pomiedzy kolejnymi dawkami lub zastosowanie produktoezt@czych zwierajcych VWF |
mniejsza ilos¢ czynnika VIII.

Dzieci i mtodzie:

W powyzszym wskazaniu dagine g tylko ograniczone dane z badklinicznych u dzieci
ponizej 6 rokuzycia i z tego powodu nie ma zalécgo stosowania produktu leczniczego w
tej grupie wiekowe.

U dzieci, w wye] wymienionych wskazaniach dostosowywanie dawki skatecznéci
klinicznej polega réwnigjak u dorostych na obliczaniu dawki w zatesci od masy ciata.
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