Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla pacjenta

BETAFACT 250 IU
Proszek i rozpuszezalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan

Ludzki czynnik krzepnigcia IX

Nalezy uwaznie zapoznaé¢ si¢ z treScig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje waine dla pacjenta.

- Nalezy zachowa¢ t¢ ulotke, aby w razie potrzeby méc ja ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwrécié sie do lekarza lub farmaceuty.

- Lek ten przepisano scisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywaé innym. Lek moze zaszkodzi¢
innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sa takie same.

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

Spis tresci ulotki:

Co to jest lek BETAFACT 250 IU i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku BETAFACT 250 TU
Jak stosowa¢ lek BETAFACT 250 IU

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywaé BETAFACT 250 IU

Zawartos¢ opakowania i inne informacje
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1. Co to jest ek BETAFACT 250 IU i w jakim celu si¢ go stosuje

BETAFACT 250 IU jest lekiem nalezacym do grupy lekéw przeciwkrwotocznych. Substancja czynna jest
ludzki czynnik krzepnigcia IX. Jest to biatko naturalnie wystgpujace w organizmie czlowieka. Funkcja tego
bialka jest zapewnienie prawidlowego procesu krzepniecia krwi oraz zapobieganie przedluzajacemu sie
krwawieniu.

BETAFACT 250 IU jest stosowany, aby zrekompensowaé brak czynnika krzepnigcia IX, a tym samym
zapobiegac i leczy¢ krwawienia (krwotoki) u pacjentéw z hemofilia B.

Hemofilia B jest chorobg dziedziczng zwigzana z brakiem bialka nazywanego czynnikiem krzepnigcia 1X.
Brak ten prowadzi do zaburzeni procesu krzepnigcia.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku BETAFACT 250 IU

Kiedy nie stosowa¢ leku BETAFACT 250 IU:

® jesli pacjent ma uczulenie na substancj¢ czynna (czynnik IX) lub ktérykolwiek z pozostatych sktadnikow
tego leku (wymienionych w punkcie 6).

=  jesli pacjent ma uczulenie na heparyng lub jej pochodne.

® Jjesli u pacjenta w przeszlosci po podaniu leku zawierajacego heparyne wystapil spadek liczby phytek
krwi.

® jesli lekarz stwierdzit u pacjenta alergie na heparyne, przed rozpoczgciem stosowania leku nalezy sie z
nim skontaktowac.



Kiedy zachowaé szczegolng ostroznosé stosujac lek BETAFACT 250 IU
Ryzyko powstania skrzepow we krwi

Z uwagi na istniejace ryzyko nieprawidtowego tworzenia sig skrzepow we krwi (powiklania zakrzepowo-
zatorowe) lekarz powinien ocenié¢ potencjalne korzysci wynikajace z leczenia ludzkim czynnikiem
krzepnigcia IX w nastgpujacych sytuacjach:

» u pacjentéw z oznakami degradacji skrzepow krwi (fibrynoliza),

= u pacjentéw, u ktorych we krwi obwodowej tworza si¢ liczne skrzepy (zespol rozsianego

wykrzepiania wewnatrznaczyniowego),

= unoworodkow,

= u pacjentow krotko po zabiegu chirurgicznym,

= u pacjentéw, u ktérych krzepnigcie krwi jest nieprawidlowo wysokie,

= u pacjentow cierpigcych na choroby watroby.

Lekarz powinien skierowaé pacjenta na badanie krwi w celu wykrycia oznak tych powiktan najszybciej jak to
mozliwe.

Ryzyko wystapienia zdarzen sercowo-naczyniowych

W przypadku wystepowania u pacjenta czynnikow ryzyka sercowo-naczyniowego lekarz powinien oceni¢
potencjalne korzy$ci wynikajace z leczenia ludzkim czynnikiem krzepniecia 1X.

Ryzyko wystapienia reakeji alergicznej

Z uwagi na ryzyko wystapienia reakcji alergicznej (patrz punkt 4) wywolanej podaniem czynnika IX,
pierwsze wstrzyknigcie leku BETAFACT 250 IU musi odby¢ sig pod nadzorem medycznym,
umozliwiajacym w razie koniecznosci niezwloczne rozpoczecie leczenia reakcji alergicznych.

Lekarz ma obowiazek poinformowa¢ pacjenta o mozliwych objawach reakeji alergicznej (patrz punkt 4).
W przypadku wystapienia jednego z takich objawow, nalezy natychmiast przerwaé leczenie i skontaktowaé
sie z lekarzem w celu rozpoczgcia odpowiedniego leczenia, w zaleznosci od rodzaju i nasilenia reakcji.

Po wielokrotnym leczeniu lekiem BETAFACT 250 IU, ukiad immunologiczny pacjenta moze reagowaé na
czymnik IX wytworzeniem inhibitorow (przeciwciata przeciw czynnikowi IX). Pojawienie sie¢ takich
inhibitoréw moze obnizyé skutecznosé leczenia. Lekarz ma obowiazek regularnego przeprowadzania badan
krwi, w celu sprawdzenia, czy pojawiaja si¢ takie inhibitory oraz w celu okreslenia ich ilosci.

Wykazano istnienie zwiazku pomigdzy obecnoscia inhibitoréw czynnika IX a wystgpowaniem reakcji
alergicznych. Z tego wzgledu:
= jesli u pacjenta wystepuje reakcja alergiczna po zastosowaniu czynnika 1X, konieczne jest
przeprowadzenie badan na obecnos¢ inhibitorow.
= jedli stwierdzona zostanie obecnos¢ inhibitorow czynnika IX, istnieje wigksze ryzyko wystapienia
ciezkiej reakeji alergicznej podczas wstrzykiwania czynnika IX.

Lek BETAFACT 250 TU zawiera $ladowe ilosci biatek ludzkich innych niz czynnik IX. Moga one réwniez w
pewnym stopniu przyczynia¢ si¢ do wystgpowania reakcji alergicznych.

Informacje na temat $rodkéw bezpieczeistwa zwigzanych z Zrédlem pochodzenia BETAFACT 250 IU

Lek BETAFACT 250 IU jest wytwarzany z ludzkiego osocza (ptynny sktadnik krwi).



Jezeli leki sa wytwarzane z krwi lub osocza ludzkiego, konieczne jest zastosowanie pewnych srodkdow
bezpieczenstwa, aby zapobiec przenoszeniu si¢ zakazen. Obejmuja one:

e dokladny dobér dawcow krwi i osocza na podstawie badan i wywiadu lekarskiego, w celu
wykluczenia dawcéw znajdujacych si¢ w grupie ryzyka nosicielstwa infekcji,

* sprawdzanie kazdej oddanej probki krwi i puli zebranego osocza na obecno$é wirusow i czynnikow
zakaznych.

* Wiaczenie w trakcie wytwarzania produktéw pochodzacych z krwi lub osocza proceséw, ktére
inaktywuja lub usuwajg wirusy.

Pomimo zastosowania metod zapobiegawczych w przypadku podawania produktéw leczniczych
wytworzonych z ludzkiej krwi lub osocza, nie mozna catkowicie wykluczyé ryzyka przeniesienia czynnikéw
zakaznych. Dotyezy to réwniez wszelkich nieznanych lub nowo powstalych wiruséw i innych rodzajow
zakazen.

Dzialania podejmowane w trakcie wytwarzania leku BETAFACT 250 IU uwaza si¢ za skuteczne w
odniesieniu do wiruséw otoczkowych, takich jak wirus nabytego niedoboru odpornosci (HIV), wirus
zapalenia watroby typu B i wirus zapalenia watroby typu C.

Podejmowane srodki ostroznosci moga mie¢ ograniczone zastosowanie w przypadku wiruséw
bezotoczkowych, takich jak wirus zapalenia watroby typu A oraz parvowirus B19. Zakazenie parvowirusem
B19 moze mie¢ cigzki przebieg u kobiet cigzarnych (infekcja ptodu) oraz u oséb posiadajacych oslabiony
ukiad odpornosciowy lub pewne typy anemii (np. niedokrwistos¢ sierpowatokrwinkowa lub niedokrwistosé
hemolityczna).

Szczepienia

Lekarz moze zaleci¢ pacjentowi zaszczepienie si¢ przeciwko zapaleniu watroby typu A lub B, jezeli
regularnie/wielokrotnie przyjmuje on produkty lecznicze zawierajace czynnik IX, wytwarzany z osocza
ludzkiego.

Zapis numeru serii leku
Zdecydowanie zaleca sig, aby w kazdym przypadku podawania pacjentowi dawki leku BETAFACT 250 TU
odnotowaé nazwg oraz numer serii leku, aby mdc powiazaé pacjenta z dang serig produktu.

Dzieci
Wymienione ostrzezenia i srodki ostrozno$ci dotycza zaréwno oséb dorostych, jak i dzieci.

Lek BETAFACT 250 IU a inne leki
Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach stosowanych przez pacjenta obecnie lub
ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje stosowadé.

Do chwili obecnej nie stwierdzono interakcji pomigdzy lekiem BETAFACT 250 IU a innymi lekami.

Ciaza i karmienie piersig

Nie poddano ocenie bezpieczenstwa stosowania leku BETAFACT 250 IU u kobiet w ciazy lub karmiacych
piersig.

Hemofilia B wystgpuje u kobiet bardzo rzadko.

Jezeli pacjentka jest w ciazy lub karmi piersig, przypuszcza ze moze byé w ciazy lub gdy planuje mieé
dziecko, powinna poradzi¢ sig lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.

Prowadzenie pojazdow i obstugiwanie maszyn



Nie przeprowadzono badan dotyczacych wplywu leku na zdolno$é prowadzenia pojazdéw i obstugiwania
maszyn.

BETAFACT 250 IU zawiera sod
Lek zawiera okoto 2,6 mg sodu na 1 ml produktu (13 mg na fiolkg o pojemnosci 5 ml). Nalezy wzig¢ pod
uwage, jesli pacjent jest na diecie bezsodowej lub niskosodowe;j.

BETAFACT 250 IU zawiera heparyne
Lek moze powodowaé wystapienie reakcji alergicznej oraz spadek liczby komorek krwi, co moze wplywaé
na proces krzepnigcia.

3. Jak stosowa¢é lek BETAFACT 250 IU

Leczenie powinno zostaé rozpoczete przez lekarza posiadajacego doswiadczenie w opiece nad pacjentami z
hemofilia B. Ten lek nalezy zawsze stosowaé zgodnie z zaleceniami lekarza. W razie watpliwosci nalezy
zwrocié sie do lekarza.

Dawkowanie

Odpowiednia dawka oraz czestotliwo$¢ podawania zalezg od:

®  masy ciala,

= nasilenia hemofilii,

= miejsca oraz nasilenia krwawienia,

= pgdlnego stanu zdrowia,

=  oraz w konkretnych przypadkach od zabiegu, ktéremu poddany zostanie pacjent (np. zabieg chirurgiczny,
ekstrakcja zeba, itp.).

Lekarz zaleci badania krwi pacjenta podczas leczenia w celu kontroli:
= stezenia czynnika IX,

= obecnosci inhibitoréw czynnika IX.

Na podstawie wynikow takich badan, lekarz moze podja¢ decyzje o zmianie wielkosci dawki oraz
czestotliwosci wykonywania iniekeji.

Odpowiednia dawka jest wyrazona w liczbie jednostek (j.m.).

Czestotliwos¢ podawania
Lekarz poinformuje pacjenta jak czg¢sto nalezy podawac lek BETAFACT 250 TU.

Lekarz dopasuje czestos¢ podawania leku we wstrzyknigciu, w zaleznosci od nasilenia krwawienia oraz
skutecznosci leczenia.

Na koncu niniejszej ulotki, w cze$ei przeznaczonej dla personelu medycznego, znajduje sig tabela opisujaca
czestotliwosé podawania oraz czas trwania leczenia w roznych sytuacjach.

Sposdb i droga podawania

Lek ten powinien by¢ podawany jako wlew dozylny po rekonstytucji proszku z wykorzystaniem dotgczonego
rozpuszczalnika.

Zastosowanie wi¢kszej niz zalecana dawki leku BETAFACT 250 IU



Nalezy natychmiast skontaktowa¢ si¢ z lekarzem lub farmaceuta.
Jednakze, nie zgloszono zadnego przypadku przedawkowania ludzkiego czynnika krzepniecia IX.

Pominigcie zastosowania leku BETAFACT 250 IU
Nie nalezy stosowa¢ dawki podwdjnej w celu uzupehienia pominietej dawki.

W razie jakichkolwiek dalszych watpliwosci zwigzanych ze stosowaniem tego leku nalezy zwrécié sie do
lekarza lub farmaceuty.

4. Mozliwe dzialania niepozadane
Jak kazdy lek, lek ten moze powodowa¢ dzialania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.

Ryzyko wystapienia reakcji alergicznej

* Nadwrazliwos¢ lub reakcja alergiczna wystepuja rzadko. W niektorych przypadkach, takie reakcje moga
prowadzi¢ do powaznych standéw alergicznych.

* Reakeje alergiczne moga wystapi¢ w przypadku wytworzenia inhibitora czynnika IX i moga wplywa¢ na
prawidiowg pracg nerek (patrz punkt 2 ,,Ryzyko wystapienia reakcji alergiczne;™).

Motzliwe oznaki wystapienia reakcji alergicznych obejmuja:
e obrzek twarzy lub gardia,
® uczucie pieczenia i mrowienia w miejscu podania,

dreszcze,

zaczerwienienie,

swedzenie 1 wysypka,

obnizenie cisnienia krwi,

bardzo silne ostabienie (ospatosé),

uczucie mdtosci (nudnosci), wymioty,

niepokoj,

przyspieszona akcja serca (tachykardia),

uczucie ucisku w klatce piersiowej,

mrowienie i dretwienie,

swiszczgcy oddech (podobny do wystepujacego przy astmie).

W przypadku wystapienia jednego z takich dziatan, nalezy natychmiast przerwaé leczenie oraz
skontaktowa¢ si¢ z lekarzem w celu rozpoczgcia odpowiedniego leczenia, zaleznego od rodzaju i
wystgpienia reakcji alergicznej.

Podczas badan klinicznych nad lekiem BETAFACT 250 IU zaobserwowano nastepujgce dzialania
niepozadane, ktére moga wystepowacé rzadko (moga wystepowaé w przypadku od 1 do 1 000 podan
leku):

e nadwrazliwos¢ i reakcje alergiczne (patrz punkty 2 1 4),

bdl glowy,

swiad,

obrzek alergiczny,

uczucie mdlosci (nudnosci),

reakcje na wstrzyknigcie (zte samopoczucie, bol w klatce piersiowe;),

odczyn alergiczny w miejscu wstrzykniecia.
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W okresie po wprowadzeniu leku do obrotu, odnotowano dwa przypadki dzialania niepozgdanego —
neutralizujgcego dzialania przeciwcial (inhibitoréw) - u jednego pacjenta nieleczonego uprzednio lekiem
BETAFACT 250 IU oraz u jednego pacjenta leczonego uprzednio lekiem BETAFACT 250 IU.

Dzialania niepozadane wymienione ponizej nie zostaly odnotowane podczas badan klinicznych nad
lekiem BETAFACT 250 IU, jednak zaobserwowano je u pacjentéw przyjmujacych lek nalezacy do tej
samej grupy co BETAFACT 250 IU:

Zakrzepy krwi

Zakrzepy krwi moga tworzy¢ si¢ podczas przyjmowania lekow zawierajacych czynnik IX o niskiej czystosci.

Moga one:

e blokowaé doptyw krwi i tlenu do mig¢énia sercowego, prowadzac do zawalu serca.

e blokowaé doptyw krwi i tlenu do pluc, prowadzac do powaznego stanu — zatoru tetnicy plucnej,

e powodowaé powstawanie zakrzepow zylnych (zakrzepicy zylnej),

e powodowaé powstawanie zakrzepéw w naczyniach krwionosnych w calym organizmie (zespot
rozsianego wykrzepiania wewnatrznaczyniowego).

BETAFACT 250 IU jest lekiem zawierajacym czynnik 1X o wysokiej czystosci i rzadko kojarzony jest z
takim dziataniem.

Wytwarzanie inhibitoréw

e Pacjenci stosujacy leki zawierajace czynnik IX moga wytwarzac przeciwciala przeciwko czynnikowi IX
(tak zwane inhibitory — patrz punkt 2).

e Podczas badan klinicznych nad lekiem BETAFACT 250 IU nie zaobserwowano obecnosci takich
przeciwcial u 11 uprzednio nieleczonych pacjentow.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie mozliwe objawy niepozadane niewymienione w
ulotce, nalezy powiedzieé o tym lekarzowi, farmaceucie lub pielggniarce. Dzialania niepozadane mozna zglaszac
bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktéw Leczniczych Urzgdu
Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobow Medycznych i Produktéw Biobdjczych

02-222 Warszawa, Al. Jerozolimskie 181C

tel 22 4921 301

faks 22 4921309

e-mail: ndl@urpl.gov.pl

Dzieki zglaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigeej informacji na temat bezpieczenstwa
stosowania leku.

5. Jak przechowywaé¢ BETAFACT 250 IU

Lek nalezy przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Leku nie nalezy stosowaé po uplywie terminu wazno$ci zamieszczonego na etykiecie fiolki oraz na pudetku
po: EXP. Termin waznosci oznacza ostatni dzief podanego miesigca.

Przechowywa¢ w lodéwce (2°C do 8°C). Nie zamrazac.

Przechowywaé fiolke w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed swiattem.

Produkt powinien zosta¢ zuzyty natychmiast po rekonstytucji.

Przed otwarciem opakowania, produkt moze zosta¢ wyjety z lodowki, bez mozliwosci ponownego
umieszczania w lodéwce i przechowywany maksymalnie przez okres do 6 miesigcy w temperaturze nie
przekraczajacej 25°C. Date wyjecia produktu z lodéwki oraz nowa datg waznosci nalezy zapisa¢ na
opakowaniu zewnetrznym. Nowa data waznosci nie moze przekracza¢ zatwierdzonej daty waznosci podane;



na opakowaniu zewngtrznym. Jezeli lek nie zostanie zuzyty przed koficem nowej daty waznosci, nalezy go
wyrzucié.

Przygotowany roztwor zuzy¢ natychmiast. Nie nalezy stosowaé leku, jezeli zauwazy si¢ zmetnienie roztworu
lub obecnos¢ czastek.

Lekéw nie nalezy wyrzuca¢ do kanalizacji ani domowych pojemnikéw na odpadki. Nalezy zapytac
farmaceute, jak usuna¢ leki, ktorych sig juz nie uzywa. Takie postepowanie pomoze chronié srodowisko.

6. Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek BETAFACT 250 IU

Substancja czynng leku jest ludzki czynnik krzepnigcia IX w stezeniu 50 j.m./ml po rekonstytucji. Po
rekonstytucji jedna fiolka zawiera 250 j.m./5 ml ludzkiego czynnika krzepnigcia IX.

Aktywnos¢ swoista BETAFACT 250 IU wynosi $rednio 110 j.m./mg catkowitego biatka.

Pozostale sktadniki to:
W proszku: sodu chlorek, sodu heparyna, lizyny chlorowodorek, arginina, sodu cytrynian oraz
W rozpuszczalniku: woda do wstrzykiwan (patrz punkt 2).

Jak wyglada lek BETAFACT 250 IU i co zawiera opakowanie
Lek BETAFACT 250 IU wystgpuje w postaci proszku oraz rozpuszczalnika do sporzadzania roztworu do
wstrzykiwan (w fiolkach 250 j.m./5 ml) wraz z zestawem do rekonstytucji oraz igla z filtrem. Lek
BETAFACT 250 IU jest dostepny w pojedynczych opakowaniach.

Podmiot odpowiedzialny i wytwoérca

LFB BIOMEDICAMENTS
3, avenue des Tropiques

ZA de Courtaboeuf

91940 Les Ulis

FRANCJA

Telefon: +33 (1) 69 82 70 10

Ten produkt leczniczy jest dopuszezony do obrotu w krajach czlonkowskich Europejskiego
Obszaru Gospodarczego pod nast¢pujgcymi nazwami:

Austria, Holandia: BETAFACT 50 L.E./ml

Czechy, Grecja, Stowacja: BETAFACT 50 IU/ml

Francja, Portugalia: BETAFACT 50 Ul/ml

Hiszpania: BETAFACT 50 UI/ml, polvo y disolvent para solucion inyectable
Niemcy: BETAFACT 250 LE.

Polska: BETAFACT 250 IU

Rumunia: BETAFACT 50 UI/ml, pulbere si solvent pentru solutie injectabila
Wegry: BETAFACT 50 NE/ml

Data ostatniej aktualizacji ulotki:
{miesiac RRRR}

Ponizsze informacje s3 przeznaczone wylacznie dla personelu medycznego:



Monitorowanie leczenia

W trakcie leczenia zalecane jest odpowiednie oznaczenie stezen czynnika IX w celu okreslenia podawanej
dawki i czestotliwosci powtarzania wlewu. U poszczegdlnych pacjentow odpowiedz na czynnik IX moze by¢
rézna. Rézny moze by¢ tez biologiczny okres poltrwania i czas powrotu do zdrowia. Dawka ustalona na
podstawie masy ciala moze wymaga¢ dostosowania u pacjentéw z niedowagg lub nadwagg. Zwlaszcza w
przypadku powaznych zabiegéw chirurgicznych nieodzowne jest dokladne monitorowanie leczenia
substytucyjnego na podstawie analizy krzepliwosci (aktywnosci czynnika IX w osoczu).

Dawkowanie

Dawka i czas trwania leczenia substytucyjnego zaleza od stopnia nasilenia niedoboru czynnika 1X,
umiejscowienia i nasilenia krwawienia oraz od stanu klinicznego pacjenta.

Liczba podawanych jednostek czynnika IX wyrazona jest w jednostkach migdzynarodowych (j.m.), ktére
odnosza si¢ do aktualnego wzorca Swiatowej Organizacji Zdrowia (WHO) dla produktéw zawierajacych
czynnik IX. Aktywnos$é czynnika IX w osoczu wyrazana jest jako wartos¢ procentowa (w odniesieniu do
wartoéci normalnych w osoczu ludzkim) lub w jednostkach migdzynarodowych (w odniesieniu do Wzorca
Miedzynarodowego dla czynnika IX w osoczu).

Jedna jednostka migdzynarodowa (j.m.) aktywnosci czynnika IX odpowiada takiej ilosci czynnika IX w
jednym mililitrze prawidfowego osocza ludzkiego.

Leczenie zgodne z zapotrzebowaniem

Wyliczenie wymaganej dawki czynnika IX oparte jest o empiryczny wniosek, ze jedna jednostka
migdzynarodowa (j.m.) czynnika IX na kilogram masy ciata powoduje wzrost aktywnosci czynnika IX w
osoczu o 1,08% wzgledem wartosci normalnej. Wymagana dawka ustalana jest za pomocg wzoru:

Liczba jednostek do podania =
masa ciala (kg) x pozadana wartos¢ wzrostu aktywnosci czynnika IX (%) (j.m./dl) x 0,93

Podawana iloéé i czestotliwosc podawania powinny by¢ kazdorazowo uzaleznione od skutecznosci kliniczne;
w poszczegdlnych przypadkach.

W przypadku oméwionych ponizej incydentow krwotocznych aktywnos$é czynnika IX nie powinna spadaé
ponizej podanego poziomu aktywnosci w osoczu (wyrazonego w procentach wartosci normalnej lub j.m./dl)
w danym okresie. Ponizsza tabela moze stanowi¢ pomoc w okreslaniu dawki podczas epizodéw krwawienia i
zabiegéw chirurgicznych:

Wymagane
Nasilenie krwawienia/ stezenie Czestotliwosé dawkowania (godziny)/
Rodzaj zabiegu chirurgicznego czynnika IX Czas trwania leczenia (dni)
(%) (j.m./dl)
Krwotok
Weczesne krwawienie do stawow, 2040 Powtarza¢ co 24 godziny. Co najmniej jeden dzien,
do migsni lub z jamy ustnej do momentu ustgpienia bolu wywolanego
krwawieniem lub do zagojenia.
Bardziej nasilone krwawienie do 30-60 Powtarza¢ wlew co 24 godziny przez 3—4 dni lub
stawow, migsni lub krwiak dhuzej, do momentu ustgpienia bdlu i ostrej
niepetnosprawnosci.




Krwotoki zagrazajace zyciu 60-100
Powtarza¢ wlew co 8-24 godziny, do momentu
ustgpienia zagrozenia.

Zabieg chirurgiczny

Maty zabieg chirurgiczny, w tym 30-60 Co 24 godziny, przez co najmniej jeden dzien, do
ekstrakcja zeba zagojenia.
Wiegkszy zabieg chirurgiczny 80-100 Powtarza¢ wlew co 8-24 godziny do uzyskania

odpowiedniego gojenia si¢ rany. Nastepnie

(przed zabiegiem | stosowac leczenie przez co najmniej siedem
i po nim) kolejnych dni w celu utrzymania aktywnosci

czynnika IX na poziomie 30-60% (j.m./dl).

W niektorych okolicznosciach moze by¢ konieczne zastosowanie dawek wigckszych od wyliczonych,
zwlaszcza w przypadku dawki poczatkowe;j.

Profilaktvka

W ramach dlugoterminowej profilaktyki przeciwkrwotocznej u pacjentéw z cigzka postacia hemofilii B
zwyczajowo stosowane dawki czynnika IX wynosza 2040 j.m. na kilogram masy ciala, podawane w
odstepie 3—4 dni.

W niektorych przypadkach, zwlaszcza u mlodszych pacjentow, moze by¢ konieczne skrocenie odstepow
dawkowania lub stosowanie wyzszych dawek.

Pacjenci uprzednio nie leczeni
Obecnie dostgpne dane opisano w punkcie 4.8, nie mozna jednak przedstawi¢ zalecen dotyczacych
dawkowania.

Dzieci i mlodziez

W ramach badania klinicznego 13 dzieciom w wieku ponizej szesciu lat podawano produkt leczniczy
BETAFACT , stosujgc dawki zblizone do tych podawanych u dorostych pacjentéw (patrz tez punkty 4.4, 5.1
i5.2).

Rekonstytucja:
Produkt nalezy rozpusci¢ z wykorzystaniem wody do wstrzykiwan, zgodnie z ponizszym opisem.

Nalezy stosowac si¢ do obowigzujgcych wytycznych dotyczacych pracy w warunkach aseptycznych.

e W razie koniecznosci, ogrzac obie fiolki (z proszkiem i
rozpuszczalnikiem) do temperatury otoczenia.

o e Umy¢ dokladnie rece, stosujac mydto i ciepla wode.




L e Usung¢ ochronne wieczko z fiolek z proszkiem i z rozpuszczalnikiem.

— & e Odkazi¢ powierzchni¢ kazdego z korkow. Umiesci¢ fiolki na plaskiej,

czystej powierzchni.

e Usungé¢ polprzezroczysta ostong z zestawu do rekonstytucji oraz

wprowadzi¢ igle do samego konca poprzez otwér znajdujacy si¢ w
o centralnej czgsci korka fiolki z rozpuszczalnikiem, jednoczesnie
przekrecajac igle.

e Usung¢ druga ostonke znajdujaca sig na drugim koncu zestawu do
—— rekonstytucji.
i ﬁ:-e & i e Trzymajac obie fiolki poziomo (otwdr odpowietrzajacy powinien by¢
‘ skierowany w gore), szybko wbi¢ wolng koncdwke igly w srodek korka
fiolki z proszkiem.
e Upewni¢ sig, ze igla przez caly czas pozostaje zanurzona w
rozpuszczalniku, aby uniknaé¢ przedwczesnego zaniku prozni.

e Natychmiast ustawi¢ zestaw pionowo, trzymajac fiolke z
rozpuszczalnikiem bezposrednio nad fiolka z proszkiem. Pozwoli to
wprowadzi¢ caly rozpuszczalnik do fiolki z proszkiem.

o

& e Podczas przenoszenia rozpuszczalnika skierowa¢ strumiefi na calg
eseiEn powierzchni¢ proszku. Upewni¢ sig, ze caly rozpuszczalnik zostal
przeniesiony.

e Proznia zniknie pod koniec przenoszenia (jatlowe powietrze).

S e Usuna¢ pustg fiolke (po rozpuszczalniku) z zestawem do rekonstytucji.
e Przez kilka minut delikatnie potrzasa¢ fiolka ruchem obrotowym, aby
Gy zapobiec tworzeniu si¢ piany, do momentu catkowitego rozpuszczenia
proszku.

Proszek rozpuszcza sie szybko i powinien ulec calkowitemu rozpuszczeniu w czasie krétszym niz 5 minut.

Roztwér powinien by¢ klarowny.
Nie stosowaé roztworu m¢tnego lub zawierajacego czastki.

Nie miesza¢ z innymi produktami leczniczymi.
Nie rozciencza¢ juz rozpuszczonego produktu.

Przechowywanie po rekonstytucji
Zuzy¢ natychmiast. Wykazano jednak chemiczng i fizyczng stabilnos$¢ uzytkowa po rekonstytucji przez trzy
godziny w temperaturze 25°C.

Sposob podawania:

Nabraé produkt do jalowej strzykawki z wykorzystaniem igly z filtrem dotaczonej do zestawu.



Usunaé igle ze strzykawki.

Polaczy¢ strzykawke z igla dozylna; usunaé powietrze ze strzykawki, odkazi¢ skorg¢ w okolicy podania i
wprowadzi¢ igle do zyly.

Wstrzykiwa¢ dozylnie w postaci pojedynczej dawki, nie przekraczajac tempa przeplywu wynoszacego 4
ml/minute.






