ULOTKA DOLACZONA DO OPAKOWANIA: INFORMACJA DLA

UZYTKOWNIKA
Beriate

Beriate 250, 250 j.m. Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan /
do infuzji

Beriate 500, 500 j.m. Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan /
do infuzji

Beriate 1000, 1000 j.m. Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan /
do infuzji

Beriate 2000, 2000 j.m. Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan /
do infuzji

Ludzki VIII czynnik krzepnigcia

Nalezy uwaznie zapoznac sie¢ z trescia ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz
zawiera ona informacje wazne dla pacjenta.

e Nalezy zachowac te ulotke, aby w razie potrzeby moc jg ponownie przeczytac.

e W razie jakichkolwiek watpliwos$ci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub farmaceuty.

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

e Jesli u pacjenta wystgpig 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 Beriate i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku Beriate
Jak stosowac¢ lek Beriate

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac lek Beriate

Zawartos$¢ opakowania i inne informacje

S

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

Co to jest Beriate?
Beriate sktada si¢ z proszku i rozpuszczalnika. Przygotowany roztwor stuzy do podawania
dozylnego w postaci wstrzykiwan lub infuzji.

Beriate jest produkowany z ludzkiego osocza (ptynna cz¢$¢ krwi) 1 zawiera ludzki VIII czynnik
krzepnigcia. Jest stosowany do profilaktyki i leczenia krwawien spowodowanych brakiem VIII
czynnika (hemofilia typu A) we krwi. Moze by¢ takze stosowany w leczeniu nabytego
niedoboru VIII czynnika krzepnigcia.




W jakim celu stosuje si¢ Beriate?

Czynnik VIII jest zwigzany z procesem krzepnigcia krwi. Brak VIII czynnika powoduje, iz
krew nie krzepnie tak szybko jak powinna i w zwigzku z tym wystepuje zwigkszona tendencja
do krwawien. Uzupeklienie VIII czynnika za pomocag leku Beriate czasowo usprawnia
mechanizmy krzepnigcia krwi.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku Beriate

Nastepujace czesci zawierajg informacje, ktore nalezy wzia¢ pod uwage przed zastosowaniem
Beriate.

Kiedy nie stosowa¢ leku Beriate
e Jesli pacjent ma uczulenie (alergi¢) na substancje¢ czynng (ludzki VIII czynnik krzepnigcia)
lub ktoérykolwiek ze sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6).

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

Identyfikowalno$¢
Szczegolnie zaleca sig, aby przy kazdym podaniu pacjentowi Beriate odnotowa¢ w dzienniku
leczenia date podania leku, numer serii oraz wstrzyknigta objetos¢.

Przed rozpoczegciem stosowania Beriate nalezy oméwic to z lekarzem lub farmaceuts.

e Mozliwe sa reakcje nadwrazliwosci typu alergicznego. Pacjenci powinni by¢
poinformowani przez lekarza o wezesnych objawach reakcji nadwrazliwosci, takich jak
pokrzywka, uogolniona wysypka skorna, ucisk w klatce piersiowej, $wiszczacy oddech,
spadek cisnienia krwi i anafilaksja (cigzka reakcja alergiczna powodujaca powazne
trudno$ci w oddychaniu lub zawroty glowy). W razie wystapienia takich objawow,
pacjenci powinni natychmiast odstawi¢ produkt i skontaktowaé si¢ z lekarzem
prowadzacym.

e Tworzenie inhibitoréw (przeciwcial) jest znanym powiklaniem, ktére moze wystepowac
w trakcie leczenia wszystkimi lekami zawierajacymi czynnik VIII. Inhibitory te, zwtaszcza
przy wysokich stezeniach, przerywaja prawidtowe leczenie i pacjent bedzie uwaznie
monitorowany pod katem wytwarzania tych inhibitoréw. Jezeli krwawienie u pacjenta nie
jest prawidlowo kontrolowane przy uzyciu leku Beriate, nalezy natychmiast powiedzie¢
o tym lekarzowi.

e W przypadku istniejgcej choroby serca lub ryzyka jej wystgpienia nalezy powiedzie¢ o tym
lekarzowi lub farmaceucie.

e Jezeli do podawania Beriate wymagane jest urzadzenie do centralnego dostepu zylnego
(ang. central venous access device, CVAD), lekarz powinien uwzgledni¢ ryzyko
wystapienia powiktan zwigzanych z CVAD, w tym zakazen miejscowych, pojawienia si¢
bakterii we krwi (bakteriemii) i tworzenia si¢ skrzepdéw w naczyniach krwionosnych
(zakrzepicy) w miejscu wprowadzenia cewnika.

Lekarz powinien starannie rozwazy¢ korzy$ci wynikajace z leczenia lekiem Beriate w stosunku
do ryzyka wystgpienia tych komplikacji.

Bezpieczenstwo stosowania pod wzgledem mozliwosci przeniesienia wirusow
W przypadku lekow wytwarzanych z ludzkiej krwi lub osocza podejmowane sa odpowiednie
srodki zapobiegawcze przed przeniesieniem zakazenia na pacjentow.



Na srodki te sktada si¢ doktadny dobor dawcéw krwi i osocza w celu wykluczenia nosicieli
choréb zakaznych oraz badanie kazdej donacji i1 puli osocza pod katem wiruséw / zakazen.
Wytworey tych produktow wiaczaja rowniez do procesu produkcyjnego procedury, ktore
inaktywuja lub usuwajg wirusy lub inne patogeny. Pomimo zastosowania tych $rodkow, przy
podawaniu lekéw pochodzacych z ludzkiej krwi lub osocza, nie mozna catkowicie wykluczy¢
mozliwos$ci przeniesienia czynnikow zakaznych. Dotyczy to rowniez nieznanych lub nowo
poznanych wirusoéw i innych rodzajow zakazen.

Stosowane $rodki zabezpieczajace sg uwazane za skuteczne wobec wirusow otoczkowych,
takich jak ludzki wirus niedoboru odpornosci (HIV, wirus wywotujacy AIDS), wirus zapalenia
watroby typu B i1 C (zapalenie watroby) oraz wobec wirusow bezotoczkowych, takich jak wirus
zapalenia watroby typu A i parwowirus B19.

W przypadku regularnego lub wielokrotnego otrzymywania produktow pochodzacych
z ludzkiego osocza (np. czynnika VIII), lekarz moze zaleci¢ szczepienie przeciwko zapaleniu
watroby typu A i B.

Lek Beriate a inne leki
e Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub farmaceucie o wszystkich lekach przyjmowanych
przez pacjenta obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktére pacjent planuje stosowac.
e Beriate nie nalezy miesza¢ z innymi produktami medycznymi, rozcienczalnikami
1 rozpuszczalnikami, poza zalecanymi przez wytworce (patrz punkt 6).

Cigza, karmienie piersig i wplyw na plodnos$¢
e Jesli pacjentka jest w ciazy lub karmi piersia, przypuszcza, ze moze by¢ w cigzy lub gdy
planuje mie¢ dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza Ilub farmaceuty przed
zastosowaniem tego leku.
e Lek Beriate nalezy stosowac w okresie cigzy i karmienia piersig tylko w uzasadnionych
wskazaniach.
e Dane dotyczace wplywu na ptodno$¢ nie sg dostepne.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn
Lek Beriate nie uposledza zdolnos$ci prowadzenia pojazdow i obstugiwania maszyn.

Beriate zawiera sod

Beriate 250 j.m. 1 500 j.m. zawiera mniej niz 1 mmol sodu (23 mg) na fiolke, wigc mozna uznaé
iz jest zasadniczo ,,wolny od sodu”.

Beriate 1000 j.m. 1 2000 j.m. zawiera 27,55 mg sodu (gtowny sktadnik soli kuchennej) na kazda

fiolke. Jest to rownowazne z 1,4% zalecanej maksymalnej dziennej dawki sodu dla osoby
doroste;.

3. Jak stosowa¢ lek Beriate



Ten lek nalezy zawsze stosowaé zgodnie z zaleceniami lekarza lub farmaceuty. W razie
watpliwosci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub farmaceuty.

Leczenie hemofilii A nalezy rozpocza¢ i prowadzi¢ pod nadzorem lekarza majacego
doswiadczenie w leczeniu tego typu schorzen.

Zalecana dawka

Potrzebna ilo$¢ czynnika VIII oraz czas trwania leczenia zaleza od kilku czynnikéw, takich jak
masa ciata, nasilenie choroby, miejsce i intensywno$¢ krwawienia lub konieczno$¢
zapobiezenia krwawieniu podczas zabiegu operacyjnego lub badania.

Jezeli zalecone zostalo stosowanie leku Beriate w domu, lekarz powinien poinformowac
pacjenta o tym, w jaki sposob nalezy wstrzykiwac lek i jaka jego ilo$¢ stosowac.

Naleiy przestrzegaé zalecen otrzymanych od lekarza lub pielegniarki 7 osrodka leczenia
hemofilii.

Stosowanie u dzieci i mlodziezy
Dawke okresla si¢ na podstawie masy ciata, stosujac t¢ sama zasadg jak dla dorostych.

Zastosowanie wi¢kszej niz zalecana dawki leku Beriate
Nie odnotowano zadnych objawéw przedawkowania FVIII.

Pominig¢cie zastosowania dawki Beriate

Kolejng dawke nalezy zastosowac natychmiast i kontynuowa¢ przyjmowanie w regularnych
odstgpach zgodnie z zaleceniami lekarza. Nie nalezy stosowa¢ dawki podwojne; w celu
uzupehienia pominigtej dawki.

Odtwarzanie i sposéb podawania

Zalecenia ogolne:

e Proszek powinien zosta¢ zmieszany (zrekonstytuowany) z rozpuszczalnikiem (czg$cia
ptynng) 1 pobrany z fiolki w warunkach aseptycznych.

e Odtworzony roztwor powinien by¢ przezroczysty lub lekko opalizujacy tj. moze
polyskiwaé, gdy jest obserwowany pod $wiatto. Czasami w fiolce moga pojawié si¢
pojedyncze ktaczki lub czastki. Filtr bedacy czescig urzadzenia Mix2Vial usuwa czastki
state. Filtracja nie ma wptywu na obliczanie dawki. Przed podaniem, po przefiltrowaniu i
pobraniu produktu do strzykawki (patrz ponizej) roztwoér powinien zosta¢ sprawdzony
wzrokowo w celu wykluczenia obecno$ci matych czastek i przebarwien. Nie uzywac
roztworu, jesli jest metny lub zawiera osad albo czasteczki w strzykawce.

e Po przeniesieniu do strzykawki produkt nalezy natychmiast zuzy¢. Nie nalezy
przechowywac produktu w strzykawce.

e  Wszelkie resztki niewykorzystanego produktu lub jego odpady nalezy usungé¢ zgodnie
z lokalnymi przepisami i zaleceniami lekarza.

Rekonstytucja:

Nie otwierajac fiolek ogrza¢ proszek Beriate oraz rozpuszczalnik do temperatury pokojowej
lub temperatury ciala. Mozna to osiggna¢ zarowno przez pozostawienie fiolek na okoto godzing
w temperaturze pokojowej lub trzymajac przez kilka minut w dtoniach.

NIE poddawa¢ fiolek bezposredniemu dziataniu Zrédet ciepta. Fiolek nie wolno ogrzewaé do
temperatury wyzszej niz temperatura ciata (37°C).



Ostroznie usungé¢ wieczka zabezpieczajace z fiolek z proszkiem i z rozpuszczalnikiem,
przetrze¢ powierzchnie gumowych korkdw wacikiem nasgczonym alkoholem 1 zostawi¢ do
wyschniecia przed otwarciem opakowania z Mix2Vial, a nastgpnie postgpowaé zgodnie
Z ponizszg instrukcjg.

1. Otworzy¢ opakowanie Mix2Vial poprzez usunigcie
wieczka. Nie wyjmowa¢ Mix2Vial z blistra!

2. Umiesci¢ fiolke z rozpuszezalnikiem na rownej i czystej
powierzchni i mocno przytrzymac. Nie wyjmowac zestawu
Mix2Vial z blistra. Naciskajac koncowka niebieskiego tacznika
pionowo w dol przebi¢ korek fiolki z rozpuszczalnikiem.

3. Ostroznie zdja¢ blister z zestawu Mix2Vial przytrzymujac
krawedz 1 pociggajac pionowo do gory. Nalezy zwroci¢ uwagg,
aby zdja¢ jedynie blister, a nie caly zestaw Mix2Vial.

4. Postawi¢ fiolke z produktem na réwnej i twardej powierzchni.
Odwréci¢ do géry dnem fiolke z rozpuszczalnikiem i dotagczonym
do niej zestawem Mix2Vial i naciskajac koncowka
przezroczystego lacznika pionowo w dél przebic korek fiolki z
produktem. Rozpuszczalnik samoczynnie sptynie do fiolki

z produktem.

5. Jedna reka chwyci¢ fiolke z produktem leczniczym
przytaczong do zestawu Mix2Vial, druga za$ reka uchwycic
fiolke z rozpuszczalnikiem takze przylaczong do zestawu
Mix2Vial i ostroznie rozkreci¢ zestaw na dwie czesci,
przekrecajac przeciwnie do ruchu wskazowek zegara. Usungé
fiolke po rozpuszczalniku z przytaczonym do niej niebieskim
5 facznikiem zestawu Mix2Vial.

6. Doprowadzi¢ do pelnego rozpuszczenia substancji, delikatnie
J{j? poruszajac ruchem obrotowym fiolkg z produktem z
przytaczonym przezroczystym tacznikiem. Nie wstrzasac.




: 7. Nabra¢ powietrza do pustej, jalowej strzykawki. Utrzymujac
= fiolke z produktem w pozycji pionowej, przytaczy¢ strzykawke
do potaczenia Luer Lock zestawu Mix2Vial, przekrecajac
zgodnie z ruchem wskazowek zegara. Wstrzykna¢ powietrze do
fiolki z produktem.
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Pobieranie i podawanie:

9. Roztwor znajduje si¢ teraz w strzykawce. Mocno trzymajac
cylinder strzykawki (z ttokiem strzykawki skierowanym ku
dotowi), odtaczy¢ przezroczysty tacznik zestawu Mix2 Vial od

8. Przytrzymujac wcisniety ttok strzykawki, odwroci¢ caty
zestaw do gory dnem 1 napetiac strzykawke roztworem, powoli
odciagajac ttok strzykawki.
IS
strzykawki, przekrecajac przeciwnie do ruchu wskazowek zegara.

Wprowadzi¢ igle do zyly uzywajac zalaczonego zestawu do wktu¢ dozylnych. Pozwoli¢, by
krew wplyneta do konca rurki. Dolaczy¢ strzykawke do gwintowanego, mocujacego konca
zestawu do wktucia dozylnego. Zgodnie z zaleceniami lekarza nalezy powoli wstrzykiwaé
zrekonstytuowany roztwor dozylnie. Szybko$¢ wstrzyknigcia lub infuzji nie powinna
przekracza¢ 2 ml na minutg. Nalezy zwroci¢ uwage, aby krew nie dostata si¢ do strzykawki
zawierajacej produkt.

Jezeli konieczne jest podanie wigkszej objetosci, mozna to réwniez zrobi¢ za pomoca infuzji.
W tym celu nalezy przenie$¢ produkt po rekonstytucji do zatwierdzonego do uzycia zestawu
infuzyjnego. Infuzj¢ nalezy przeprowadzi¢ zgodnie z zaleceniami lekarza.

Nalezy zwrdci¢ uwage na wystapienie jakiegokolwiek dziatania niepozadanego. Jezeli takie
dziatanie moze by¢ zwigzane z podawaniem Beriate, wstrzykiwanie lub infuzja powinna zosta¢
przerwana (patrz takze punkt 2).

W razie jakichkolwiek dalszych watpliwosci zwiazanych ze stosowaniem tego leku nalezy
zwrdcic si¢ do lekarza lub farmaceuty.



4. Mozliwe dzialania niepozadane

Jak kazdy lek, lek ten moze powodowaé dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one
wystapia.

Jezeli wystapi jakikolwiek z nastepujacych objawow nalezy natychmiast powiadomié
lekarza lub pogotowie ratunkowe, lub oddzial leczenia hemofilii w najblizszym szpitalu:

e Objawy obrzeku naczynioruchowego, takie jak

» obrzgk twarzy, jezyka lub krtani

» trudnosci w potykaniu

» pokrzywka i trudnosci w oddychaniu

Powyzsze dziatania niepozadane obserwowano bardzo rzadko (moga wystepowaé u

mniej niz 1 na 10 000 pacjentéw) 1 w niektorych przypadkach mogg one prowadzi¢ do

cigzkich reakcji alergicznych (anafilaksji), ze wstrzagsem wiacznie.

e Ustanie skutecznos$ci leczenia (utrzymujace si¢ krwawienia). W przypadku dzieci
nieleczonych wcze$niej lekami zawierajacymi czynnik VIII, przeciwciata blokujace (
patrz punkt 2) moga powstawac bardzo czesto (wigcej niz 1 na 10 pacjentow). Jednak
u pacjentow, ktoérzy wcezesniej byli leczeni czynnikiem VIII ( ponad 150 dni leczenia),
ryzyko jest niezbyt czegste (mniej niz 1 na 100 pacjentow). Jezeli tak si¢ stanie, leki
pacjenta moga przesta¢ dziata¢ prawidtowo i u pacjenta moze wystapic¢ utrzymujace si¢
krwawienie. Jezeli tak si¢ stanie, nalezy natychmiast skontaktowac si¢ z lekarzem.

Inne dzialania niepozadane:

Reakcje alergiczne (nadwrazliwos$ci), wsrod ktorych moga wystapié:

pieczenie i klucie w miejscu wstrzyknigcia lub infuzji

dreszcze, napady goraca, uogdlniona wysypka skoérna, bable

bol glowy

spadek ci$nienia krwi, niepokdj, przyspieszenie rytmu serca, ucisk w klatce piersiowej,
swiszczacy oddech

uczucie zmeczenia (letarg)

nudnos$ci, wymioty

mrowienie

Powyzsze dziatania niepozadane obserwowano bardzo rzadko i w niektérych przypadkach
moga one prowadzi¢ do ciezkich reakc;ji alergicznych (anafilaksji), ze wstrzagsem wigcznie.
e Bardzo rzadko obserwowano podwyzszenie temperatury ciata.

VVYV VYVVYVY®

Dzialania niepozadane u dzieci i mlodziezy
Czgstos¢, rodzaj 1 nasilenie reakcji niepozadanych u dzieci s porownywalne, jak u dorostych

Zgtaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane
niewymienione w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie lub pielggniarce.
Dziatania niepozadane mozna zglasza¢ bezposrednio do Departamentu Monitorowania
Niepozadanych Dziatah Produktow Leczniczych Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych,
Wyrobow Medycznych i Produktéw Biobdjczych

Al. Jerozolimskie 181C
02-222 Warszawa



Tel.: +48 22 49 21 301
Faks: +48 22 49 21 309
Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dziatania niepozadane mozna zgtasza¢ rowniez podmiotowi odpowiedzialnemu.
Dzieki zglaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywa¢ lek Beriate

Nie stosowa¢ tego leku po uplywie terminu wazno$ci zamieszczonego na etykiecie i pudetku
po skrocie (EXP). Termin wazno$ci oznacza ostatni dzien danego miesigca.
Numer serii jest zapisany na etykiecie i pudetku po skrocie (Lot).

e Przechowywa¢ w lodowce (2°C - 8°C).

e W czasie trwania okresu waznosci Beriate moze by¢ przechowywany w temperaturze
nie wyzszej niz 25°C przez taczny okres 1 miesigca. Poszczegodlne okresy
przechowywania  w temperaturze pokojowej powinny by¢é odnotowywane
w dokumentacji dotyczacej leczenia tak, aby taczny okres przechowywania w tej
temperaturze nie przekroczyt jednego miesigca.

e Beriate nie zawiera §rodka konserwujacego i pozadane jest jego podanie natychmiast
po rekonstytucji.

e Jezeli produkt po rekonstytucji nie zostanie podany natychmiast, jego okres
przechowywania we fiolce nie powinien przekroczy¢ 8 godzin w temperaturze
pokojowej. Po przeniesieniu do strzykawki produkt nalezy natychmiast zuzy¢.

e Nie zamrazac.

e Przechowywac pojemnik w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed §wiattem.

e Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

6. Zawartos¢ opakowania i inne informacje
Co zawiera lek Beriate

Substancjq czynng leku jest:

Beriate jest dostepny w postaci proszku (zawierajgcego nominalnie 250 j.m., 500 j.m., 1000
Jjm. lub 2000 j.m. ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia na fiolke¢) oraz czg$ci plynnej
(rozpuszczalnika). Roztwor po rekonstytucji stuzy do wstrzykiwan lub infuz;ji.

Beriate 250/500/1000 zrekonstytuowany przy pomocy 2,5 ml, 5 ml i 10 ml wody do
wstrzykiwan, odpowiednio, zawiera okoto 100 j.m./ml ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia.
Beriate 2000 nalezy odtworzy¢ 10 ml wody do wstrzykiwan, a powstaly w ten sposéb roztwor
zawiera okoto 200 j.m./ml ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia.

Pozostate skladniki to:

Glicyna, wapnia chlorek, sodu wodorotlenek (w niewielkich ilosciach) do ustalenia pH,
sacharoza, sodu chlorek. Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan 2,5 ml, 5 ml 1 10 ml,
odpowiednio.


https://smz.ezdrowie.gov.pl/

Jak wyglada lek Beriate i co zawiera opakowanie

Beriate dostgpny jest w postaci bialego proszku i jest dostarczany wraz z woda do wstrzykiwan.
Roztwor po rekonstytucji powinien by¢ przezroczysty do lekko opalizujacego, tj. moze
potlyskiwa¢ trzymany pod $wiatlo, ale nie moze zawiera¢ zadnych widocznych czastek.

Dostepne opakowania

Opakowanie z 250 j.m. zawierajace:

1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z woda do wstrzykiwan po 2,5 ml
1 system do transferu 20/20 z filtrem

Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

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

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatowy plaster

Opakowanie z produktem leczniczym w dawce 500 j.m. zawierajace:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z wodg do wstrzykiwan po 5 ml

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

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

2 waciki nasgczone alkoholem

1 niejalowy plaster.

Opakowanie z produktem leczniczym w dawce 1000 j.m. zawierajace:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z woda do wstrzykiwan po 10 ml

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

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

2 waciki nasaczone alkoholem

1 niejatlowy plaster.

Opakowanie z produktem leczniczym w dawce 2000 j.m. zawierajace:
1 fiolka z proszkiem

1 fiolka z wodg do wstrzykiwan po 10 ml

1 system do transferu 20/20 z filtrem

Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

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

2 waciki nasgczone alkoholem



1 niejatowy plaster.
Nie wszystkie wielko$ci opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.
Podmiot odpowiedzialny i wytwérca

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

Niemcy

Ten produkt leczniczy jest dopuszczony do obrotu w krajach czlonkowskich
Europejskiego Obszaru Gospodarczego pod nazwg

Austria:

Beriate 100 .LE./ml Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Injektions- oder
Infusionslésung (250 L.E., 500 L.E., 1000 L.E.)

Beriate 200 I.E./ml Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Injektions- oder
Infusionslésung (2000 L.E.)

Butgaria:
Beriate 250 IU Powder and solvent for solution for injection or infusion

Beriate 500 IU Powder and solvent for solution for injection or infusion
Beriate 1000 IU Powder and solvent for solution for injection or infusion
Beriate 2000 IU Powder and solvent for solution for injection or infusion

Chorwacja:
Beriate 250 IU prasSak i otapalo za otopinu za injekciju ili infuziju

Beriate 500 IU praSak i otapalo za otopinu za injekciju ili infuziju
Beriate 1000 IU prasak i otapalo za otopinu za injekciju ili infuziju
Beriate 2000 IU prasak i otapalo za otopinu za injekciju ili infuziju

Czechy:
Beriate 250 IU, Beriate 500 IU, Beriate 1000 IU, Beriate 2000 IU

Estonia:
Beriate

Lotwa:

Beriate 250 SV pulveris un $kidinatajs injekciju vai infuziju $kiduma pagatavoSanai
Beriate 500 SV pulveris un $kidinatajs injekciju vai infuziju $kiduma pagatavoSanai
Beriate 1000 SV pulveris un $kidinatajs injekciju vai infiiziju Skiduma pagatavosanai
Beriate 2000 SV pulveris un §kidinatajs injekciju vai infuziju skiduma pagatavoSanai

Litwa:

Beriate® 250 TV milteliai ir tirpiklis injekciniam ar infuziniam tirpalui
Beriate® 500 TV milteliai ir tirpiklis injekciniam ar infuziniam tirpalui
Beriate® 1000 TV milteliai ir tirpiklis injekciniam ar infuziniam tirpalui
Beriate® 2000 TV milteliai ir tirpiklis injekciniam ar infuziniam tirpalui



Niemcy:
Beriate 250, Beriate 500, Beriate 1000, Beriate 2000

Wegry:
Presentations of Beriate 250, 500 and 1000:

BERIATE 100 NE/ml por és olddszer oldatos injekcidhoz vagy inflizidhoz
Presentation 2000:
BERIATE 200 NE/ml por és olddszer oldatos injekcidhoz vagy inflizidhoz

Wiochy:
Beriate

Polska:
Beriate 250
Beriate 500
Beriate 1000
Beriate 2000

Portugalia:
Beriate

Rumunia:

Beriate 250 pulbere si solvent pentru solutie injectabild/perfuzabila
Beriate 500 pulbere si solvent pentru solutie injectabild/perfuzabila
Beriate 1000 pulbere si solvent pentru solutie injectabild/perfuzabila
Beriate 2000 pulbere si solvent pentru solutie injectabila/perfuzabila

Hiszpania:
Beriate 250 UI polvo y disolvente para solucion inyectable o perfusion

Beriate 500 UI polvo y disolvente para solucion inyectable o perfusion
Beriate 1000 UI polvo y disolvente para solucion inyectable o perfusion
Beriate 2000 Ul polvo y disolvente para solucion inyectable o perfusion

Stowacja:
Beriate 250 IU

Beriate 500 IU
Beriate 1000 U
Beriate 2000 TU

Stowenia:

Beriate 250 i.e. prasek in vehikel za raztopino za injiciranje/infundiranje
Beriate 500 i.e. praSek in vehikel za raztopino za injiciranje/infundiranje
Beriate 1000 i.e. prasek in vehikel za raztopino za injiciranje/infundiranje
Beriate 2000 i.e. prasek in vehikel za raztopino za injiciranje/infundiranje

Data ostatniej aktualizacji ulotki: wrzesien 2021

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego:



Dawkowanie

Monitorowanie leczenia

W czasie leczenia nalezy wilasciwie oznaczy¢ poziomy VIII czynnika w celu odmierzenia
wiasciwej dawki, ktéra ma by¢ podana pacjentowi oraz czgstotliwosci powtarzanych wlewow.
Reakcje poszczegdlnych pacjentow na VIII czynnik moga by¢ zrdéznicowane, z uwagi na rozne
poziomy odzysku oraz rozne czasy pottrwania. Dawkowanie w oparciu 0 mas¢ ciala moze
wymaga¢ dostosowania w przypadku pacjentdow z nadwaga lub niedowaga. Szczegdlnie w
przypadku powazniejszych zabiegoéw chirurgicznych niezbedne jest doktadne monitorowanie
terapii substytucyjnej poprzez kontrole procesu krzepnigcia (poziom aktywnosci VIII czynnika
W 0s0CZu).

Pacjenci powinni by¢ obserwowani pod katem pojawienia si¢ u nich inhibitorow VIII czynnika.
Patrz takze punkt 2.

Liczba podawanych pacjentowi jednostek VIII czynnika wyrazona jest w jednostkach
mi¢dzynarodowych (j.m.), ktore odnosza si¢ do aktualnych standardow WHO dla koncentratu
produktow VIII czynnika krzepnigcia. Aktywnos$¢ VIII czynnika krzepnigcia w osoczu jest
wyrazana jako odsetek (w odniesieniu do normalnego osocza ludzkiego) lub najlepiej w j.m.
(W odniesieniu do migdzynarodowych standardow zawarto$ci czynnika VIII w osoczu).

Jedna jednostka migdzynarodowa aktywnosci czynnika VIII jest rowna aktywnosci czynnika
VIII zawartego w 1 ml normalnego osocza ludzkiego.

Leczenie na Zgdanie

Przeliczanie wymaganego dawkowania czynnika VIII opiera si¢ na empirycznym stwierdzeniu,
ze 1 j.m. czynnika VIII na kg masy ciata zwigksza aktywnos$¢ VIII osoczowego czynnika o
okoto 2% zwyktej aktywnosci (2 j.m./dl). Wymagane dawkowanie przeliczane jest przy uzyciu
nastepujacego wzoru:

Wymagana liczba jednostek = masa ciata [kg] x pozadany wzrost poziomu
VIII czynnika [% lub j.m./dl] x 0,5.

Dawka produktu oraz czgstotliwo$¢ jego podawania powinna zawsze by¢ indywidualnie
dobrana w zaleznosci od efektywnosci klinicznej u poszczegolnych pacjentow.

W razie wystgpienia nastepujacych przypadkow krwawienia, aktywno$¢ czynnika VIII nie
powinna spas¢ ponizej podanych wartosci dla aktywno$ci w osoczu (w % normy lub j.m./dl)
w odpowiadajacym okresie czasu. Ponizsza tabela przedstawia mozliwe dawkowanie
w przypadkach krwawien i przy zabiegach chirurgicznych:

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

Rodzaj krwawienia/ zabiegu | Wymagany poziom czynnika
chirurgicznego VIII (% lub j.m./dl)




Krwawienia

Niewielki wylew do stawow, 20-40 Powtarza¢ co 12 do 24

krwawienie z mig¢$nia lub godzin, co najmniej przez

jamy ustnej 1 dzien, do czasu ustgpienia
bolu i ustania krwawienia lub
wyleczenia.

Wigkszy wylew do stawow, 30-60 Powtarza¢ wlew co 12-24

wylew do mig¢$nia lub krwiak godziny przez 3 do 4 dni lub

wiecej, do czasu ustgpienia
boélu i ostrej dysfunkcji.

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

Zabiegi chirurgiczne

Niewielkie zabiegi 30-60 Co 24 godziny, co najmnigj

chirurgiczne z ekstrakcja zgba przez 1 dzien, do czasu

wlacznie wyleczenia.

Znaczne zabiegi chirurgiczne 80-100 (przed 1 Powtarza¢ wlew co 8 — 24

pooperacyjnie) godzin do odpowiedniego

zagojenia rany, nastepnie
terapeutycznie przez co
najmniej 7 dni w celu
utrzymania aktywnosci VIII
czynnika wynoszacej 30% -
60% (30-60 j.m./dl, co
odpowiada 0,30-0,60 j.m./ml).

Profilaktyka

W dlugoterminowym postgpowaniu profilaktycznym przeciw krwawieniom u chorych na
ciezka posta¢ hemofilii typu A, podaje si¢ zwykle od 20 do 40 j.m. czynnika VIII na kilogram
masy ciata w odstepach co 2 do 3 dni. W niektorych przypadkach, w szczegdlnosci u pacjentéw
w mtodym wieku, konieczne jest czestsze podawanie tego czynnika lub zastosowanie
wiekszych dawek.

Drzieci i mlodziez

Dawkowanie u dzieci uzaleznione jest od masy ciata, w zwigzku z tym wielkos$¢ dawki ustalana
jest na tej samej zasadzie, co u dorostych. Czestos¢ podawania powinna by¢ zawsze ustalana
indywidualnie, w zalezno$ci od efektywnosci klinicznej. Opisywane s3a przypadki leczenia
dzieci mtodszych niz w wieku 6 lat.

Informacje dotyczace wlasciwosci farmakologicznych VWF
Oproécz swojej roli biatka ochronnego dla VIII czynnika, czynnik von Willebranda posredniczy
w adhezji pltytek w miejscu urazu naczynia i odgrywa rolg w agregacji ptytek.
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