Schvaleny text k rozhodnutiu o zmene, ev. ¢.: 2023/01286-ZME
Pisomna informéacia pre pouZivatela

Willfact
1000 1U
prasok a rozpustadlo na injekény roztok

Pudsky von Willebrandov faktor

Pozorne si preditajte celi pisomnu informaciu predtym, ako za¢nete pouzivat’ tento liek, pretoze

obsahuje pre vas dolezité informacie.

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

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

- Tento liek bol predpisany iba vam. Nedéavajte ho nikomu inému. M6ze mu uskodit’, dokonca aj
vtedy, ak ma rovnaké prejavy ochorenia ako vy.

- Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedl'ajsi ucinok, obrat'te sa na svojho lekara, lekarnika alebo
zdravotnt sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedl'ajsich ucinkov, ktoré nie si uvedené v tejto
pisomnej informéacii. Pozri Cast’ 4.

V tejto pisomnej informacii sa dozviete:

Co je Willfact a na &o sa pouziva

Co potrebujete vediet’ predtym, ako pouZijete Willfact
Ako pouzivat’ Willfact

Mozné vedlajsie ucinky

Ako uchovavat’ Willfact

Obsah balenia a d’alsie informacie

Uk wd P

1. Co je Willfact a na ¢o sa pouZiva

Willfact je vyrobeny z l'udskej plazmy (tekuta zlozka krvi) a obsahuje lie¢ivo nazyvané I'udsky von
Willebrandov faktor (VWF).

VWF sa podiela na zrazani krvi. Nedostatok tohto faktora, ako napriklad pri von Willebrandovej
chorobe, znamena, ze sa krvna zrazenina nevytvara tak rychlo ako je potrebné, takze sa zvysuje
pravdepodobnost’ krvacania. Nahradenie VWF liekom Willfact doCasne upravi mechanizmy zrazania
krvi.

Willfact je indikovany na prevenciu a liecbu chirurgického alebo iného krvacania u pacientov s von
Willebrandovou chorobou, ked’ je liecba samotnym dezmopresinom (DDAVP) netGéinna alebo
vylac¢ena (kontraindikovana).

Willfact je mozné pouzivat’ vo vSetkych vekovych skupinach.

Willfact sa nema pouzivat’ na liecbu hemofilie A.

2. Co potrebujete vediet’ predtym, ako pouZijete Willfact

NepouZivajte Willfact

o ak ste alergicky na l'udsky von Willebrandov faktor alebo na ktortikol'vek z d’alsich zloziek
tohto lieku (uvedenych v Casti 6).
o ak mate hemofiliu A.

Upozornenia a opatrenia
Na vasu liecbu Willfactom mé vzdy dohliadat’ lekar so skusenostami v liecbe hemostatickych
poruch.
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Ak sa uvas vyskytne silné krvacanie a vySetrenie krvi ukaze, ze mate znizeni hodnotu krvného
faktora VIII, v priebehu prvych dvanastich hodin dostanete okrem lieku s faktorom VI1I1 aj VWF liek.

Alergické reakcie
Rovnako ako pri kazdom bielkovinovom lieku na intravendzne pouzitie, vyrobenom z l'udskej krvi
alebo plazmy, sa m6zu vyskytnat’ reakcie precitlivenosti vo forme alergie.

Pocas podavania injekcie vas budu sledovat, aby sa rozpoznali akékol'vek prvotné prejavy
precitlivenosti. Patri medzi ne vyrazka (zihlavka alebo generalizovana urtikaria), pocit tlaku na
hrudniku, sipot, pokles krvného tlaku (hypotenzia) a zavazné alergické reakcie (anafylaxia).

Lekar vas pouci o varovnych prejavoch alergickej reakcie.

Ak sa objavia prejavy alebo priznaky precitlivenosti, lieCbu musite ukonéit’ a okamzite vyhladat
lekarsku pomoc.

Bezpecnost’ voci virusom
Aby sa pri vyrobe liekov vyrobenych z l'udskej krvi alebo plazmy zabranilo prenosu infekcii na
pacientov, st zavedené niektoré opatrenia. Tie zahffiaja:
e starostlivy vyber darcov krvi a plazmy, aby sa vylucilo riziko prenosu infekcie,
e kontrolu kazdého odberu a zasob plazmy na pritomnost’ virusov/infekeit,
e zaradenie uCinnych krokov pri spracovani krvi alebo plazmy na inaktivaciu alebo odstranenie
virusov.

Napriek tymto opatreniam nemozno uplne vylucit moznost’ prenosu infekcie pri podavani liekov
vyrobenych z l'udskej krvi alebo plazmy. To sa tyka aj neznamych alebo novych virusov alebo inych
typov infekcii.

Prijaté opatrenia sa povazuju za ucinné pre obalené virusy, ako je virus ludskej imunitnej
nedostato¢nosti (HIV-AIDS), virus hepatitidy B a virus hepatitidy C.

Prijaté opatrenia m6zu mat obmedzenu u€innost pre neobalené virusy, ako je virus hepatitidy
A aparvovirus B19. Infekcia spdsobena parvovirom B19 méze byt zavazna pre tehotné zeny (riziko
infekcie plodu) a pre 0soby s imunitnou nedostato¢nostou alebo niektorymi typmi anémie (kosacikova
anémia alebo hemolyticka anémia).

Ockovania
Ak sa pravidelne/opakovane liecite von Willebrandovym faktorom vyrobenym z l'udskej plazmy,
moze vam lekar odporucit,, aby ste zvazili ockovanie proti hepatitide A a B.

Zaznamenanie Cisla Sarze
Dorazne sa odporaca, aby sa vzdy, ked’ dostanete davku Willfactu, zaznamenal nazov lieku a Cislo
Sarze, aby sa zachovali zdznamy o pouzitych Sarziach lieku.

Riziko trombozy

Krvné cievy sa mo6zu tiez upchat’ krvnymi zrazeninami (zrombdzy). Toto riziko existuje, najma ak vasa
anamnéza alebo laboratorne vysledky naznacuju, ze si uvas pritomné niektoré rizikové faktory.
V tomto pripade budu u vas vel'mi dokladne sledované prvotné prejavy trombdzy a je potrebné zacat
preventivnu liecbu (profylaxiu) proti upchatiu zil krvnymi zrazeninami.

Pri pouZivani lieku s von Willenbranodvym faktorom, ktory obsahuje faktor VIII, si musi byt vas§
lekar vedomy, Ze pokracujuca liecba moze vyvolat’ nadmerné zvysenie FVIII. Ak dostavate takyto
VWEF liek obsahujuci FVIII, vas lekar ma pravidelne sledovat’ plazmatickt hladinu vasho FVIIL. Tym
sa zabezpecdi, ze plazmaticka hladina vasho FVIII nebude dlhodobo nadmerne zvysena, ¢o by mohlo
inak zvysit riziko trombotickych prihod.
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Obmedzend ucinnost’

Je mozné, Ze u pacientov svon Willebrandovou chorobou, predovsetkym s 3. typom, sa mozu
vytvarat' bielkoviny, ktoré neutralizuju G¢inok VWF. Tieto bielkoviny sa nazyvaji neutralizujice
protilatky alebo inhibitory. Ak laboratorne vysledky ukézu, Ze sa vaSa hladina VWF neobnovuje
alebo ak sa krvacanie nezastavi napriek dostatoénej davke Willfactu, vas lekar skontroluje, ¢i sa vo
vasom tele vytvaraju inhibitory VWF. Ak su tieto inhibitory pritomné vo vysokej koncentracii, liecba
s VWF nemusi byt Gi¢inna a maju sa zvazit’ iné moznosti liecby. Novu liecbu navrhne lekar, ktory ma
skusenosti s liecbou hemostatickych poruch.

Iné lieky a Willfact
Ak teraz pouzivate alebo ste v poslednom case pouzivali, ¢i prave budete pouzivat d’alSie lieky,
povedzte to svojmu lekarovi alebo lekarnikovi.

Tehotenstvo a doj¢enie
Willfact sa ma pouzivat’ pocas tehotenstva a v obdobi dojéenia, len ak to je jednoznaéne indikované.

Bezpecnost’ Willfactu pocas tehotenstva a v obdobi dojcenia sa v klinickych §tadiach neskumala.
Stadie na zvieratach st nedostatoéné na postdenie jeho bezpeénosti z hl'adiska plodnosti, tehotenstva
a vyvoja diet'at’a poc¢as tehotenstva a po jeho narodeni.

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

Vedenie vozidiel a obsluha strojov
Nepozorovali sa ziadne Gcinky na schopnost’ viest’ vozidla a obsluhovat’ stroje.

Willfact obsahuje sodik
Jedna 10 ml injek¢na liekovka (1000 TU) Willfactu obsahuje 0,3 mmol (6,9 mg) sodika.
To sa rovna 0,35 % odporuc¢ané¢ho maximalneho denného prijmu sodika v potrave pre dospelych.

3. Ako pouzivat’ Willfact
Vasu lie¢bu ma zacat’ a sledovat’ lekar so sktisenostami Vv liecbe krvacavych portch.
Ak vas lekar povoli podavanie lieku u vas doma, poskytne vam prislusné pokyny.

Davka

Vzdy pouzivajte tento liek presne tak, ako vam povedal vas lekar. Ak si nie ste nie¢im isty, overte si to
u svojho lekara.

Willfact by mal podavat’ prednostne vas lekar alebo zdravotna sestra. Ak vam vsak bol Willfact
predpisany na domacu liecbu, vas lekar sa uisti, ze viete akym sposobom podavat’ injekcie a aké
mnozstvo lieku mate pouzivat. Dodrziavajte pokyny, ktoré vam dal vas lekar, a poziadajte o pomoc,
ak mate problémy s manipulaciou s injek¢énou striekackou. Injekénu striekacku ma vzdy pouzivat
osoba vyskolena na jej pouzivanie.

Vas lekar vam vypocita davku Willfactu (v medzinarodnych jednotkach alebo TU).
Davka zavisi od:
o telesnej hmotnosti,
miesta krvacania,
intenzity krvacania,
vasho klinického stavu,
pozadovaného chirurgického zakroku,
hladiny aktivity VWF v krvi po chirurgickom zakroku,
zavaznosti vasej choroby.
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Téato davka sa pohybuje v rozmedzi od 40 do 80 TU/kg.

Lekar vam odporuci, aby ste pocas liecby absolvovali krvné testy na kontrolu:
hladiny faktora VIII (FVIII:C),

hladiny von Willebrandovho faktora (VWF:RCo),

pritomnosti inhibitorov,

predbeznych priznakov tvorby zrazenin, ak mate riziko takychto komplikacii.

Na zéklade vysledkov tychto testov moze vas lekar rozhodnut’ o uprave davky a frekvencie podévania
injekcii.

V niektorych pripadoch méze byt’ potrebné pouzit’ okrem Willfactu aj liek s faktorom VIII (iny koagulaény
protein) na urychlenie liecby alebo prevenciu krvdcania (v nmidzovych situaciach alebo pri akatnom
krvacani).

Willfact sa méze podavat’ aj na dlhodobua profylaxiu; davkova hladina sa v tomto pripade tiez urcuje
individualne. Davky Willfactu v rozmedzi 40 a 60 IU/kg podavané dvakrat az trikrat tyzdenne zniZia
pocet krvacavych epizod.

Pouzitie u deti a dospievajucich
Davkovanie U deti a dospievajtcich je zaloZzené na telesnej hmotnosti. V niektorych pripadoch, najméa
u mladsich pacientov (vo veku do 6 rokov), mozu byt potrebné vyssie davky (az 100 1U/Kkg).

Informujte, prosim, svojho lekara, ak citite, ze je uc¢inok Willfactu vel'mi silny alebo vel'mi slaby.

Sposob podavania
Podrobné pokyny na rekonstiticiu a podavanie lieku st uvedené na konci tejto pisomnej informacie.

Ak pouZzijete viac Willfactu, ako mate
Neboli hlasené Ziadne priznaky preddvkovania Willfactom.
V pripade zavazného predavkovania v8ak nemozno vylaéit’ riziko trombdzy.

Ak zabudnete pouzit’ Willfact
Ak zabudnete pouzit’ Willfact, porad’te sa so svojim lekarom.
Nepodavajte dvojnasobni davku, aby ste nahradili vynechant davku.

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

4. Mozné vedPajsie ucinky
Tak ako vsetky lieky, aj tento lieck mdze sposobovat’ vedl'ajSie ucinky, hoci sa neprejavia u kazdého.
Kontaktujte okamZite vasho lekara, ak:

e spozorujete priznaky precitlivenosti alebo alergickych reakcii (pozorované menej Casto: moézu
postihovat’ menej ako 1 zo 100 0sob).
V niektorych pripadoch sa moézu tieto reakcie rozvinit’ do zavaznej alergickej reakcie (anafylaxie)
vratane anafylaktického Soku (pozorovaného s neznamou frekvenciou).

Varovné priznaky alergickych reakcii su:
e Tazkosti s dychanim a prehitanim

e Sipot

e Pocit tlaku na hrudniku
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Zvysena srdcova frekvencia
Znizenie alebo pokles krvného tlaku
Mdloby

Extrémna tnava

Nepokoj, nervozita

Bolest hlavy

Zimnica, pocit chladu

Sc¢ervenanie, navaly horacavy
Opuchy v réznych Castiach tela
Kozné vyrazka, generalizovana urtikéria
Palenie a Stipanie v mieste infizie
Mravcenie

Vracanie

Nevolnost’

Pokial’ sa niektory z tychto priznakov objavi, okamzZite preruste liecbu a upozornite lekara, aby
zacCal vhodnt lie¢bu v zavislosti od typu a zdvaznosti reakcie.

e spozorujete, ze liek prestane spravne ucinkovat (krvacanie nie je pod kontrolou). Méze to byt
sposobené inhibiciou von Willebrandovho faktora (pozorované s neznamou frekvenciou).

U pacientov s von Willebrandovou chorobou, predovsetkym u pacientov s 3. typom, sa mozu vytvarat’
bielkoviny, ktoré neutralizuju uc¢inok VWF. Tieto bielkoviny sa nazyvaji neutralizujice protilatky
alebo inhibitory. Pacienti lieceni VWF maju byt starostlivo sledovani lekarmi, ¢i sa u nich nevytvaraja
inhibitory, a to vhodnymi klinickymi pozorovaniami a laboratornymi testami. V pripade vzniku
takychto inhibitorov sa tieto mézu prejavovat’ nedostatocnou klinickou odpoved’ou na lie¢bu alebo
sticasne ako zavazna alergicka reakcia.

e spozorujete akékol'vek priznaky zhorSeného prekrvenia vasich koncatin (napr. studené a bledé
kon¢atiny) alebo Zivotne dolezitych organov (napr. silna bolest’ na hrudniku). M6zZe to byt
sposobené tvorbou krvnych zrazenin v krvnych cievach (pozorované s neznamou frekvenciou).

Existuje riziko tvorby krvnych zrazenin (trombozy), najméa u pacientov so znamymi rizikovymi faktormi.
Po uprave nedostatku von Willebrandovho faktora je potrebné u vas sledovat’ prvotné prejavy
trombozy alebo diseminovanej intravaskularnej koagulacie (mnohopocetné krvné zrazeniny v cievach)
a musite dostavat’ lieCbu na prevenciu trombozy v situaciach, ktoré zahtiaji zvysené riziko trombozy
(po operaciach, pocas priputania na 16zko, v pripadoch nedostatku inhibitora koagulacie alebo
fibrinolytického enzymu).

Ak dostavate VWF lieky obsahujuce FVIII, riziko trombdzy sa méze zvysit' z dovodu pretrvavajicich
zvySenych plazmatickych hladin FVIII.
Nasledujici vedPaj$i u¢inok sa pozoroval ¢asto (mo6zZe postihovat’ menej ako 1 z 10 0s6b):

e Reakcie v mieste infuzie

Nasledujuce vedPajSie u¢inky sa pozorovali menej ¢asto (m6zu postihovat’ menej ako 1 zo 100
0s0b):
e Zavraty
Parestézia, hypestézia
Névaly horucavy
Svrbenie
Pocit tlaku na hrudniku
Zimnica, pocit chladu
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Dalsi vedPaj§i u¢inok pozorovany s neznamou frekvenciou:
e Horucka

Hlasenie vedlajSich u¢inkov

Ak sa uvas vyskytne akykol'vek vedlaj$i ucinok, obratte sa na svojho lekara, lekarnika alebo
zdravotnt sestru. To sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich ucinkov, ktoré nie sti uvedené v tejto pisomnej
informacii. Vedlajsie udinky mozete hlasit aj priamo na narodné centrum hlasenia uvedené
V Prilohe V. Hlasenim vedlajsich ti¢inkov moézete prispiet’ k ziskaniu d’al$ich informacii o bezpecnosti
tohto lieku.

5. AKko uchovavat’ Willfact

Tento liek uchovavajte mimo dohl'adu a dosahu deti.

Nepouzivajte tento liek po datume exspiracie, ktory je uvedeny na Stitku injekénej lieckovky a Skatuli.
Uchovavajte pri teplote do 25°C. Uchovéavajte v povodnom obale na ochranu pred svetlom.

Neuchovavajte v mraznicke.

Liek sa ma pouzit’ bezprostredne po rekonstiticii z dovodu zachovania sterility. Chemicka a fyzikalna
stabilita pri pouzivani lieku bola vSak preukazana po dobu 24 hodin pri 25 °C.

Nepouzivajte tento liek, ak spozorujete, Ze je roztok zakaleny alebo ak obsahuje usadeninu.
Nelikvidujte lieky odpadovou vodou alebo domovym odpadom. Nepouzity liek vrat'te do lekarne.
Tieto opatrenia pomo6zu chranit’ zivotné prostredie.

6. Obsah balenia a d’alSie informacie

Co Willfact obsahuje

Liecivo je: 'udsky von Willebrandov faktor (1000 IU) vyjadreny v medzinarodnych jednotkach (IU)
aktivity ristocetin kofaktora (VWF:RCo).

Po rekonstitucii s 10 ml vody na injekciu (1000 IU) obsahuje jedna injek¢éna liekovka priblizne
100 IU/ml T'udského von Willebrandovho faktora.

Pred pridanim albuminu je Specificka aktivita vdcsia alebo rovna 60 IU VWF:RCo/mg celkovej
bielkoviny.

Dalsie zlozky su:

Préasok: l'udsky albumin, argininiumchlorid, glycin, natriumcitrat a dihydrat chloridu vapenatého.
Rozpustadlo: voda na injekciu.

Ako vyzera Willfact a obsah balenia

Willfact sa dodava ako biely alebo svetlozlty prasok alebo drobivd pevna hmota a ¢ire alebo
bezfarebné rozpustadlo na injekény roztok po rekonstiticii $ prenosnym systémom.

Willfact je dostupny vo velkostiach balenia 500 1U/5 ml, 1000 1U/10 ml a 2000 1U/20 ml.
Rekonstituovany roztok by mal byt ¢iry alebo mierne opaleskujtci, bezfarebny alebo svetlozlty.

Drzitel’ rozhodnutia o registracii a vyrobca

LFB BIOMEDICAMENTS
3, Avenue des Tropiques


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc
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ZA de Courtaboeuf
91940 Les Ulis
Francuzsko

Liek je schvaleny v ¢lenskych $tatoch Eurdopskeho hospodarskeho priestoru a v Spojenom
kralovstve (Severnom Irsku) pod nasledovnymi nazvami:

Ceska republika WILLFACT
Dansko Willfact
Madarsko Willfact
Nemecko WILLFACT
Norsko Willfact
Pol’sko Willfact
Rakusko Willfact
Slovenska republika Willfact
Spanielsko Willfact
Svédsko Willfact
Spojené kralovstvo (Severné irsko) Willfact

Tato pisomna informacia bola naposledy aktualizovana v 03/2024.
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NAVOD NA POUZITIE
Davkovanie

Vo vseobecnosti, podanie jedného IU/kg von Willenbrandovho faktora zvysi cirkulujicu hladinu
VWEF:RCo priblizne o 0,02 IU/ml (2 %).

Je potrebné dosiahnut’ hladiny VWF:RCo > 0,6 1U/ml (60 %) a FVIII:C >0,4 1U/ml (40 %).

Pokial’ koagulaénd aktivita faktora VIII (FVIIIL:C) nedosiahne 0,4 IU/ml (40 %), nemozno zabezpecit
hemostazu. Injekcia samotného von Willebrandovho faktora nevyvola maximalne zvySenie FVIIL:C
asponl na 6 az 12 hodin. Nemé6ze okamzite upravit’ hladinu FVIII:C. Ak je vychodiskova plazmaticka
hladina FVIII:C pacienta niz$ia ako kriticka hladina, je nevyhnutné podat’ lick s faktorom VIII spolu s
prvou injekciou von Willebrandovho faktora vo vsetkych situaciach, kedy je potrebné dosiahnut
rychlu Gpravu hemostazy, ako je liecba krvacania, zavaznej traumy alebo urgentny chirurgicky zakrok,
aby sa dosiahla hemostaticka plazmaticka hladina FVIII:C.

Ak vsak nie je potrebné okamzité zvySenie FVIII:C, napr. pri planovanom chirurgickom zakroku
alebo ak je vychodiskova hladina FVIII:C dostatotna na zabezpeCenie hemostazy, lekar moze
rozhodnut’ 0 vynechani subezného podania FVIII pri prvej injekcii von Willenbrandovho faktora.

e Zaciatok lieCby:

Prva davka Willfactu je 40 az 80 IU/kg na lie¢bu krvacania alebo traumy v kombinacii s potrebnym
mnozstvom lieku s faktorom VIII vypocitanym podl'a vychodiskovej plazmatickej hladiny FVIII:C
pacienta, na dosiahnutie vhodnej plazmatickej hladiny FVIII:C bezprostredne pred zakrokom alebo ¢o
najskor po nastupe krvacavej epizody alebo zavaznej traumy. V pripade chirurgického zakroku sa ma
podat’ 1 hodinu pred zakrokom.

Ked’ udrzanie vhodnych hladin vyzaduje vyssie davky nez u inych typov VWD, moze byt potrebna
uvodna davka 80 1U/kg Willfactu, predovsetkym u pacientov s von Willebrandovou chorobou 3. typu.

Pri elektivnom chirurgickom zakroku sa ma prva injekcia lieku Willfact podat’ 12 az 24 hodin pred
chirurgickym zakrokom a druha injekcia sa ma podat’ pred zakrokom. V takychto pripadoch nie je
potrebné stbezné podanie lieku s faktorom VIII, pretoze endogénny FVIIL:C zvy¢ajne dosahuje
kriticku hladinu 0,4 TU/ml (40 %) pred chirurgickym zakrokom. Je to v§ak potrebné overit’ u kazdého
pacienta.

e Nasledné injekcie:

V pripade potreby ma liecba pokracovat’ len lieckom Willfact davkou 40 az 80 IU/kg na deni v 1 alebo 2
injekciach denne pocas jedného az niekolkych dni. Davka a frekvencia injekcii sa ma vzdy uréit
podla typu operacie, klinického a biologického stavu pacienta (VWF:RCo a FVIII:C) a typu a
zavaznosti krvacavej epizody.

e Dlhodoba profylaxia:

Willfact sa moze podavat’ na dlhodobt profylaxiu v davke, ktora je uréena individulne pre kazdého
pacienta. Davky Willfactu v rozmedzi 40 a 60 TU/kg podavané dvakrat azZ trikrat tyZdenne znizia pocet
krvacavych epizod.

e Ambulantna liecba:
So sthlasom oSetrujiceho lekara sa méze zacat’ domaca liecba, najméd v pripadoch mierneho az
stredne zavazného krvécania alebo pri dlhodobej profylaxii na prevenciu krvacania.

Pediatricka populdcia

Pri kazdej indikacii je davkovanie zaloZené na telesnej hmotnosti. Davka a trvanie liecby sa maji
prisposobit’ klinickému stavu pacienta a jeho plazmatickym hladindim VWF:RCo a FVIII:C.
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e Zacliatok lieCby:

e U deti vo veku do 6 rokov sa moze pociato¢na davka riadit’ prirastkovym zotavenim pacienta
(incremental recovery, IR), alebo ak nie st k dispozicii udaje o IR, moZze byt potrebna
pociatocna davka medzi 60 a 100 IU/kg s cielom zvysit u pacientov hladinu VWF:RCo na
100 1u/dl.

e Udeti vo veku nad 6 rokov adospievajucich je davkovanie rovnaké ako u dospelych
pacientov.

e Nasledné injekcie:
U deti a dospievajucich sa maju nésledné davky individualizovat’ podl'a klinického stavu a hladin
VWEF:RCo a upravit’ podl'a klinickej odpovede.

Pri elektivnom chirurgickom zakroku
e U deti vo veku do 6 rokov sa po prvej davke podanej 12 az 24 hodin pred zdkrokom méze
opakovana davka podat’ 30 minut pred zakrokom.
e U deti vo veku nad 6 rokov a dospievajucich je divkovanie rovnaké ako u dospelych
pacientov.

e Profylaxia:

U deti a dospievajucich sa ma davka a frekvencia opakovaného podania individualizovat’ podl'a
prirastkového zotavenia pacienta (incremental recovery, IR) a hladin VWF:RCo a upravit’ podl'a
klinickej odpovede.

Sposob podavania
Intravenozne (vnitrozilové) podanie.

Rekonstittcia
Je nevyhnutné postupovat’ podl’a v sti¢asnosti platnych smernic pre aseptické postupy. Prenosny

systém sa pouZiva len na rekonstituciu liefiva tak, ako je to popisané nizsie. Nie je uréeny na
podavanie lieku pacientovi.

Nechajte ohriat’ dve injekéné lieckovky (prasok a rozpustadlo) na teplotu
neprevysujucu 25 °C.
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" e Odstrante ochranny kryt z injek¢nej liekovky s rozpustadlom (voda na injekciu)
. a z injek¢nej liekovky s praskom.
-, e Dezinfikujte povrch kazdej zatky.

’
I |« oOdstraite kryt zo zariadenia Mix2Vial. Bez toho, aby ste zariadenie vybrali z
i obalu, pripojte modry koniec zariadenia Mix2Vial ku zatke injekénej lieckovky

S rozpustadlom.
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e Odstrante a zlikvidujte obal. Davajte pozor, aby ste sa nedotkli novo odkrytej
Casti zariadenia.

wha

— e Injekent liekovku s rozpistadlom a nasadenym zariadenim otocte do zvislej
polohy a pripojte k injek¢nej lieckovke s praskom pomocou priehl’adnej ¢asti
zariadenia. Rozpustadlo automaticky prejde do injek¢nej liekovky s praskom.
Zostavu drzte a jemnym krizivym pohybom miesajte, aby sa liek uplne
rozpustil.

Teraz, drziac diel s rozpustenym liekom v jednej ruke a diel s rozptastadlom
- v druhej ruke, odskrutkujte zariadenie Mix2Vial, aby sa injekéné liekovky
oddelili.

@) Cben

Préasok sa zvycCajne rozpusta okamzite a mal by sa rozpustit’ za menej ako 5 minut.

Roztok ma byt ¢iry alebo slabo opaleskujuci, bezfarebny alebo svetlozlty. Rekonstituovany liek sa ma
pred podanim vizualne skontrolovat’ na pritomnost’ ¢astic a zmenu farby.

Nepouzivajte roztoky, ktoré su zakalené alebo obsahujii usadeniny.

Nemiesajte s inymi lieckmi.

Neried'te rekonstituovany liek.
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Podavanie

)

Injek¢ént strickacku s rozpustenym lieckom drzte vo zvislej polohe a
sucasne naskrutkujte sterilni injek¢én striekacku na zariadenie Mix2Vial.
Potom pomaly natiahnite liek do injek¢nej striekacky.

Hned’ ako liek prejde do injekcnej striekacky, strieka¢ku pevne uchopte (s
piestom smerujiicim nadol), odskrutkujte zariadenie Mix2Vial a nahrad’te
ho intravendznou alebo kridelkovou ihlou.

Vytlaéte vzduch zinjekénej striekacky a po vydezinfikovani povrchu
vpichnite do zily.

Podavajte pomaly intravenézne vo forme jednorazovej davky
bezprostredne po rekonstitacii maximalnou rychlost'ou 4 ml/minttu.

Uchovavanie po rekonstitucii

Liek sa ma pouzit’ bezprostredne po rekonstitacii z dovodu zachovania sterility. Chemicka a fyzikalna
stabilita pri pouzivani lieku bola vSak preukazana po dobu 24 hodin pri 25 °C.
Vsetok nepouzity liek alebo odpad vzniknuty zlieku sa ma zlikvidovat' v stulade s narodnymi

poziadavkami.
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