Schvaleny text k rozhodnutiu o zmene, ev.¢.: 2023/00365-ZME

Pisomna informacia pre pouZivatel’a
Haemate P 1000 1U FVI111:C/2400 1U VWF:Rco

prasok a rozpustadlo na injekény/infuzny roztok

'udsky faktor von Willebrand
l'udsky koagulacny faktor VIII

Pozorne si precitajte celd pisomni informaciu predtym, ako za¢nete pouZzivat’ tento liek, pretoze
obsahuje pre vas doélezité informacie.

. Tuto pisomnt 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 alebo lekarnika.

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

o Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedl'ajsi u¢inok, obrat'te sa na svojho lekara alebo lekarnika. To

sa tyka aj akychkol'vek vedlajsich ucinkov, ktoré nie st uvedené v tejto pisomnej informacii.
Pozri Cast’ 4.

V tejto pisomnej informacii sa dozviete:

Co je Haemate P a na &o sa pouZiva

Co potrebujete vediet predtym, ako pouzijete Haemate P
Ako pouzivat’ Haemate P

Mozné vedlajsie ucinky

Ako uchovavat’ Haemate P

Obsah balenia a d’alSie informacie

oL

1. Co je Haemate P a na &o sa pouZiva

Co je Haemate P?

Haemate P sa dodava ako prasok a rozpustadlo. Pripraveny roztok sa podava do zily injekciou alebo
infuziou.

Haemate P je vyrobeny z l'udskej plazmy (tekuta zlozka krvi) a obsahuje I'udsky faktor von Willebrand
(VWEF) a l'udsky koagula¢ny faktor VIII (FVIII).

Na ¢o sa Haemate P pouZziva?

Vzhl'adom na to, Ze Haemate P obsahuje FVIII ako aj VWF, je dolezité vediet, ktory faktor potrebujete
najviac. Ak mate hemofiliu A, vas lekar vam predpiSe Haemate P s uvedenym poc¢tom jednotiek

pre FVIIL. Ak mate von Willebrandovu chorobu (VWD), vas lekar vam predpise Haemate P s uvedenym
poc¢tom jednotiek pre VWF.

Von Willebrandova choroba (VWD)

Haemate P sa pouziva na prevenciu a liecbu krvacania alebo krvacania pri chirurgickom zakroku
spésobeného nedostatkom faktora von Willebrand, ked’ samotna liecba desmopresinom (DDAVP) je
neucinnd alebo kontraindikovana.
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Hemofilia A (vrodeny nedostatok faktora VIII)

Haemate P sa pouziva na prevenciu alebo zastavenie krvacania pri nedostatku faktora VIII v krvi.

Liek sa tiez moze pouzit’ na lie¢bu ziskaného deficitu faktora VIII a na lie€bu pacientov s protilatkami proti
faktoru VIII.

Co potrebujete vediet’ predtym, ako pouZijete Haemate P

Nasledujtce ¢asti obsahuju informacie, ktoré vas lekar zvazi skor ako vam bude podané Haemate P.

NepouZivajte Haemate P:

ked’ ste precitliveny (alergicky) na l'udsky faktor von Willebrand alebo l'udsky koagulaény faktor
VIII alebo na ktorukol'vek zdalSich zloziek Haemate P  (pozri cCast’ 6.).
Prosim informujte svojho lekara, ak ste alergicky na akékol’'vek lieky alebo potraviny.

Upozornenia a opatrenia

Sledovatel’nost’

Dorazne sa odporuca, aby sa pri kazdom podani ddvky Haemate P zaznamenal nazov a Cislo Sarze lieku,
aby sa udrzali zdznamy o pouzitych Sarziach.

Predtym, ako zaénete pouzivat’ Haemate P, obrat'te sa na svojho lekara alebo lekarnika:

v pripade alergickych reakcii alebo reakcii anafylaktického typu (zavazna alergicka reakcia,
ktora spdsobuje vazne tazkosti s dychanim alebo zavrat). Mézu sa vyskytnut alergické reakcie
z precitlivenosti. Vas lekar vas bude informovat’ 0 prvetnych priznakoch reakcii z precitlivenosti
ako je zihl'avka, generalizovana kozna vyrazka, pocit tiesne na hrudniku, sipot, pokles krvného tlaku
a anafylaxia (zavazna alergicka reakcia, ktora spdsobuje vazne tazkosti s dychanim alebo zavrat). Ak
sa u vas vyskytnu tieto priznaky, preruste ihned’ podavanie lieku a kontaktujte vasho lekara.

tvorba inhibitorov (protilatok) je znama komplikacia, ktora sa moze vyskytnit pocas lieCby
vSetkymi liekmi s faktorom VIII. Tieto inhibitory, najmd vo vysokych hladinach, zabranuju
spravnemu ucinku liecby a vy alebo vase dieta budete starostlivo sledovani, ¢i sa tieto inhibitory
vytvoria. Ak u vas alebo vasho dietata nebude mozné krvacanie dostat’ pomocou liecku Haemate P
pod kontrolu, okamzite to oznamte svojmu lekarovi.

ak vas informovali, Ze mate ochorenie srdca alebo ste vystaveny riziku ochorenia srdca, informujte
0 tom svojho lekara alebo lekarnika

ak pre podanie Haemate P je pozadovany centralny Zilovy pristup (CVAD), lekar zvazi riziko
komplikacii savisiacich s CVAD vratane lokalnych infekcii, vyskytu baktérii v krvi (bakteriémie)
a tvorby krvnych zrazenin v cievach (trombdzy) v mieste zavedenia katétra.

Von Willebrandova choroba

ak je u vas zname riziko vzniku krvnych zrazenin (trombotickych prihod vratane krvnej zrazeniny
v plaicach) najma vtedy, ak mate klinické alebo laboratorne rizikové faktory (napr. predoperaéné
a pooperacné obdobie bez prevedenia tromboprofylaxie (prevencie trombotickych prihod), ziadna
skora mobilizacia, obezita, predavkovanie, rakovina). V takom pripade sa vyzaduje sledovanie, ¢i sa
u vas nevyskytn prvotné priznaky trombdzy. Podla sucasnych odportcani by sa mala zahajit
profylakticka liecba proti Zilovej trombodze.

Vas lekar starostlivo zvazi prinos lieCby Haemate P v porovnani s rizikom tychto komplikacii.
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Bezpecnost’ z hPadiska virusov

Pri vyrobe liekov z l'udskej krvi alebo plazmy, su zavaddzané urcité opatrenia, aby sa zabranilo prenosu
infekcii na pacientov. Tieto opatrenia zahimaju:

. starostlivy vyber darcov krvi a plazmy s cielom vylucit’ potencialnych nositelov infekcii a
. testovanie jednotlivych odberov krvi a zmieSanej plazmy na pritomnost’ virusov/infekcii,
. pri spracovani krvi alebo plazmy sa zarad’uju kroky, ktoré mozu inaktivovat’ alebo odstranit’ virusy.

Napriek tymto opatreniam pri podavani liekov vyrobenych z l'udskej krvi alebo plazmy nie je mozné uplne
vylacit moznost’ prenosu infekcie. Plati to aj pre akékol'vek nezname alebo nové virusy alebo iné typy
infekcii.

Vykonané opatrenia su G¢inné pre obalené virusy, ako je virus 'udskej imunitnej nedostatocnosti (HIV,
virus AIDS), virus hepatitidy B a virus hepatitidy C (zapal pecene) a pre neobalené virusy ako je virus
hepatitidy A (zépal pecene). Tieto opatrenia mdézu mat’ obmedzeny ucinok proti neobalenym virusom, ako
je parvovirus B19.

Infekcia parvovirusom B19 mo6ze byt nebezpecna:

. pre gravidné Zeny (infekcia nenarodeného dietat’a) a

o pre jedincov s oslabenym imunitnym systémom alebo so zvySenou produkciou ¢ervenych krviniek
Vv dbsledku urcitych typov anémie (napriklad koséacikovita alebo hemolytickd anémia)

Ak pravidelne/opakovane pouzivate lieky s faktorom von Willebrand alebo koagulaénym faktorom VIII
vyrobené z 'udskej plazmy, vas lekar vam moZze odporucit’, aby ste zvazili vakcinaciu proti hepatitide A a
B.

Iné lieky a Haemate P

. Ak teraz pouzivate alebo ste v poslednom Case pouzivali, ¢i prave budete pouzivat’ d’alsie lieky,
vratane liekov dostupnych bez lekarskeho predpisu, povedzte to svojmu lekarovi alebo lekarnikovi.
. Haemate P sa nesmie miesat’ s inymi lieckmi, riedidlami alebo rozpustadlami.

Tehotenstvo, dojéenie a plodnost’

. Ak ste tehotna alebo dojcite, ak si myslite, Ze ste tehotna alebo ak planujete otehotniet’, porad’te sa so
svojim lekarom alebo lekarnikom predtym, ako za¢nete pouZivat tento liek.

° PretoZe sa u Zien hemofilia A vyskytuje zriedkavo, nie s dostupné skusenosti s uzivanim faktora
VIII pocas tehotenstva a dojCenia.

. Co sa tyka von Willebrandovej choroby, Zeny su dokonca viacej ohrozené ako muzi v dosledku
dalsich rizik krvacania ako st menStruacia, tehotenstvo, porod, obdobie po narodeni dietata a
gynekologické komplikacie. Na zaklade postmarketingovych skusenosti méze byt pri prevencii a
lie¢be akutnych krvacani doporu¢ené nahradenie pomocou VWEF. Pre substitu¢nu liecbu s VWF u
tehotnych alebo dojéiacich zien nie st dostupné Ziadne klinické studie.

. Pocas tehotenstva a doj¢enia by sa mal Haemate P podavat iba vtedy, ked’ je jednozna¢ne indikovany.

Vedenie vozidiel a obsluha strojov

Haemate P nema ziadny vplyv na schopnost’ viest' vozidla a obsluhovat’ stroje.
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Haemate P obsahuje sodik

Haemate P 1000 IU FVI11:C/2400 IU VWF:Rco obsahuje 52,5 mg sodika (hlavna zlozka kuchynskej soli)
v kazdej injekcnej liekovke. To zodpoveda 2,6 % odpori¢aného maximalneho denného prijmu sodika v
potrave pre dospelého.

3. Ako pouzivat’ Haemate P

Liecba ma byt zacata a vedena pod dohl'adom lekéara, ktory ma skiisenosti s tymto typom ochorenia.
Davkovanie

Mnozstvo faktora von Willebrand a faktora VIII, ktoré potrebujete, a doba liec¢by budt zavisiet’ na viacerych
faktoroch ako st vaSa telesna hmotnost’, zavaznost’ vasej choroby, miesto a intenzita krvacania, alebo od
potreby zabranit’ krvacaniu pocas operacie alebo vySetrenia (pozri Cast’ ,,Nasledujiica informdcia je urcena
len pre lekdrov a zdravotnickych pracovnikov”). Ak vam bol Haemate P predpisany na domace pouzivanie,
vas lekar vam poskytne informacie, akym spdsobom si podavat’ injekcie a aké mnozstvo lieku uzivat'.

Dodrzujte pokyny vasho lekara alebo zdravotnej sestry z centra pre liecbu hemofilie.

Ak pouZijete viac Haemate P, ako mdte

Neboli hlasené ziadne priznaky predavkovania VWF a FVIIIL. Napriek tomu riziko tvorby krvnych zrazenin
(trombdzy) nemoze byt vylicené v pripade zavazného predavkovania, najma v pripade liekov s VWF
S vysokym obsahom FVIII.

Rekonstiticia a aplikacia

Vieobecné pokyny

° Prasok musi byt zmiesany (rekonstituovany) s rozpustadlom (tekutinou) a natiahnuty z injekéne;j
liekovky za aseptickych podmienok.

° Roztok by mal byt ¢iry alebo slabo opalizujuci. Po filtracii/natiahnuti (pozri d’alej) sa ma

rekonstituovany liek pred aplikaciou vizualne skontrolovat’, ¢i neobsahuje Castice a ¢i nezmenil
sfarbenie. Aj v pripade presného dodrZiavania postupu rozptstania prasku je mozné pozorovat
niekol’ko vlociek alebo cCastic. Tieto Ciasto¢ky sa uplne odstrania filtrom, ktory je sti¢ast'ou Mix2 Vial
zariadenia. Filtracia nema vplyv na vypocitané davky.

. Nepouzivajte viditelne zakalené roztoky alebo roztoky, ktoré po filtracii eSte obsahuju vlocky alebo
Castice.
. Po aplikacii sa ma nepouzity liek alebo odpadovy material zlikvidovat' v stlade s narodnymi

poziadavkami a podl'a pokynov vasho lekara.
Rekonstitucia

Zohrejte neotvorené liekovky s praSkom Haemate P a rozpustadlom na teplotu miestnosti. Toto mozete
urobit’ bud’ udrziavanim liekoviek pri teplote miestnosti priblizne 1 hodinu, alebo podrzanim liekoviek
v rukach na niekol’ko minut. NEVYSTAVUJITE liekovky priamemu zdroju tepla. Liekovky nesmu byt
zohriate na teplotu prevysujucu teplotu l'udského tela (37 °C).

Opatrne odstraite ochranné viecka z liekoviek obsahujucich rozptstadlo a Haemate P. Ocistite odkryté
gumové zatky oboch liekoviek kazd zvlast jednym tamponom napustenym alkoholom a nechajte zaschnut’.
Teraz moze byt rozpustadlo prenesené na praSok pomocou pripojenej supravy na podavanie (Mix2Vial).
Prosim, postupujte podl'a pokynov uvedenych d’alej.
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1. Otvorte Mix2Vial balenie vyklopenim viecka. Nevyt'ahujte
Mix2Vial z blistrového obalu!

2. Postavte injek¢ntl liekovku s rozpust’adlom na rovny a Cisty
povrch a pevne ju drzte. Uchopte Mix2Vial spolo¢ne

S blistrovym obalom a zatlacte hrot konca modrého adaptéra
priamo dole cez zatku liekovky s rozpustadlom.

3. Opatrne odstraite blistrovy obal zo supravy Mix2Vial tak, Ze
ho drzite za okraj a t'ahate zvislo hore. Presvedcte sa, Ze ste
vytiahli iba blistrovy obal a nie Mix2Vial supravu.

4. Postavte injek¢nu liekovku s Haemate P na rovny a tvrdy
povrch. Obrat'te lieckovku s rozptstadlom a pripojenym setom
Mix2Vial a zatlacte hrot priehl'adného konca adaptéra rovno
dole cez zatku injekénej lieckovky s Haemate P. Rozpustadlo sa
automaticky nasaje do liekovky s Haemate P.

5. Uchopte jednou rukou ¢ast’ setu Mix2Vial uchytenu

na liekovke s Haemate P a druhou rukou ¢ast’ setu uchytent
na liekovke s rozptastadlom a odskrutkujte set opatrne na dve
Casti, aby sa zabranilo nadmernej tvorbe peny pri rozpustani
Haemate P. Odstrante injekénu liekovku s rozpastadlom

a pripojenym modrym adaptérom Mix2Vial setu.

6. Jemne otacajte injek¢éntl liekovku s Haemate P s pripojenym
priehl'adnym adaptérom, kym sa latka Gplne nerozpusti.
Netrepte.




Schvaleny text k rozhodnutiu o zmene, ev.¢.: 2023/00365-ZME

. 7. Nasajte vzduch do prazdnej sterilnej injekénej striekacky.
A Kym je liekovka s Haemate P postavend dnom dole, spojte
injek¢énu striekacku s nastavcom Luer Lock supravy Mix2Vial.
| Vstreknite vzduch do liekovky s Haemate P.

Natiahnutie a aplikdcia

8. Obrat’te systém hore dnom a sucasne drzte piest injekénej
striekacky stlaceny. Natiahnite roztok do injek¢nej striekacky
pomalym vytahovanim piestu.

valec injek¢nej striekacky (piest smeruje stale dole) a odpojte
priehladny adaptér Mix2Vial setu od injek¢nej striekacky.

i
% 9. Po natiahnuti roztoku do injek¢nej striekacky, uchopte pevne

Aplikacia

Na intraven6zne pouZitie.

Na injekciu Haemate P je vhodné pouzit’ jednorazové plastové injekéné striekacky, pretoze roztoky tohto
typu maju tendenciu prilnit’ k zabrisenému sklenenému povrchu, ktory maju vsetky sklenené injekéné
striekacky.

Rekonstituovany roztok by sa mal podavat pomaly do zily rychlostou nie vysSou ako 4 ml za minutu.
Ubezpecte sa, Zze do naplnenej injekénej striekacky neprenikla krv. Liek natiahnuty do striekacky sa ma
pouzit’ okamzite.

Ak je potrebné podavat’ vacsie davky faktora, mozu sa podavat’ tiez infuziou. Pre tento ucel je treba previest’
rekonstituovany produkt do schvéleného infizneho systému. Infuziu vykonajte podla pokynov vasho
lekara.

Pozorujte sa, ¢i sa u vas nevyskytne akakol'vek okamzita reakcia. Ak sa vyskytne akakol'vek reakcia, ktora
moze suvisiet' s podanim Haemate P, injekciu/infiziu musite prerusit’ (pozri tiez Cast’ 2).
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Ak mate d’alSie otazky tykajuce sa pouzitia tohto lieku, opytajte sa svojho lekara alebo lekarnika.
4. Mozné vedPajsie ucinky

Tak ako vSetky lieky, aj Haemate P mo6ze sposobovat’ vedl'ajsie ucinky, hoci sa neprejavia u kazdého.

Nasledujtice vedlajsie G¢inky boli pozorované vel'mi zriedkavo (u menej ako 1 z 10 000 pacientov):

. Néhla alergickd reakcia (napriklad opuch, palenie a Stipanie v mieste infuzie, navaly chladu,
zacervenanie, svrbenie rozSirené po celom tele, bolest’ hlavy, zihlavka, pokles krvného tlaku,
malatnost,, nevolnost’, nepokoj, zrychlenie srdcovej Cinnosti, pocit tiesne na hrudniku, mravcenie,
vracanie, sipot) boli pozorované vel'mi zriedkavo, avSak tieto priznaky mozu Vv niektorych pripadoch
prejst’ do vaznej anafylaktickej reakcie (vratane Soku).

. Zvysenie telesnej teploty (horucka).

Von Willebrandova choroba

° Riziko trombotickych/tromboembolickych prihod vratane krvnej zrazeniny v plicach (riziko vzniku
a putovania krvnych zrazenin do tepnového/zilného systému S moznym dopadom na organové
systémy) je vel'mi zriedkavé).

. Trvale nadmerné hladiny FVIIIL:C v plazme u pacientov, ktori dostavaju lieky s VWF, mézu viest’ k
zvySenému riziku tvorby krvnych zrazenin (pozri tiez Cast’ 2).

o U pacientov s von Willebrandovou chorobou sa mézu velmi zriedkavo vytvarat’ inhibitory VWF
(neutraliza¢né protilatky). Pokial’ sa také inhibitory vyskytnu, prejavi sa to ako nedostatoc¢na klinicka
odpoved’ veduca k pokracujucemu krvacaniu. K tomu dochddza najmi u pacientov so zvlastnou
formou von Willebrandovej choroby, takzvanym typom 3. Tieto protilatky su precipitaéné a moézu sa
vyskytnit' suCasne s anafylaktickymi reakciami. Z toho dovodu pacienti, ktori trpia prave
anafylaktickou reakciou, by mali byt vySetreni na pritomnost’ inhibitora. V takych pripadoch sa
odporuca kontaktovat’ Specializované centrum pre liecbu hemofilie.

Hemofilia A
e U deti, ktoré zatial’ neboli liecené liekmi s faktorom VIII, sa inhibi¢né protilatky mozu vytvarat vel'mi
Casto (viac nez 1 z 10 pacientov) (pozri ¢ast’ 2), ale riziko je vS§ak menej Casté (menej ako 1 zo 100
pacientov) u pacientov, ktori boli faktorom VIII lie¢eni v minulosti (viac ako 150 dni lieCby). Vase
lieky alebo lieky vasho dietata v takom pripade nemusia spravne G¢inkovat’ a u vas alebo vasho
dietat’a sa mdze objavit’ pretrvavajuce krvacanie. V takom pripade musite okamzite vyhl'adat’ svojho
lekara.

VedPajsie u¢inky u deti a dospievajucich
Ocakava sa, ze frekvencia, typ a zavaznost’ neziaducich uc¢inkov u deti je rovnaka ako u dospelych.

Hlésenie vedlajSich wi¢inkov

Ak sa u vas vyskytne akykol'vek vedl'ajsi ucinok, obratte sa na svojho lekara, zdravotnu sestru alebo
lekarnika. To sa tyka aj akychkol'vek vedl'ajsich i€inkov, ktoré nie sit uvedené v tejto pisomnej informacii.
Vedlajsie ucinky mdzete hlasit’ aj priamo na narodné centrum hlasenia uvedené v Prilohe V. Hlasenim
vedl'ajsich ¢inkov mdzete prispiet’ k ziskaniu d’alSich informacii o bezpecnosti tohto lieku.

5. Ako uchovavat’ Haemate P

. Tento liek uchovavajte mimo dohPadu a dosahu deti.
. Nepouzivajte tento liek po datume exspiracie, ktory je uvedeny na $titku a na skatulke.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc
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. Uchovavajte pri teplote neprevysujucej 25 °C.

. Neuchovavajte v mraznicke.

. Uchovavajte injeként liekovku vo vonkajSom obale na ochranu pred svetlom.

. Haemate P neobsahuje konzervacné latky, preto sa ma pripraveny roztok pouzit’ radSej okamzite.
. Ak pripraveny roztok nie je podany okamzite, musi sa pouzit’ do 3 hodin.

. Liek natiahnuty do injek¢nej striekacky sa ma pouzit' okamzite.

6. Obsah balenia a d’alSie informacie

Co Haemate P obsahuje

Lieciva su:

'udsky faktor von Willebrand a I'udsky koagula¢ny faktor VIII

Dalsie zlozky sii:

Pudsky albumin, glycin, citronan sodny, chlorid sodny, hydroxid sodny alebo kyselina chlorovodikova
(v malych mnozstvach pre upravu pH)

Rozpustadlo: Voda na injekcie

Ako vyzera Haemate P a obsah balenia

Haemate P je vo forme bieleho alebo bledozItého prasku alebo drobivej pevnej latky a je dodavany s vodou
na injekcie ako rozpustadlom. Pripraveny roztok ma byt ¢iry az slabo opalizujuci, to znamena, ze Sa moze
pri pohl'ade proti svetlu trblietat’, av§ak nesmie obsahovat’ Ziadne viditeI'né Castice.

Obsah balenia

Skatulka s 1000 1U FVI11:C/2400 IU VWF:Rco obsahuije:
1 injeként liekovku s praskom

1 injek¢nt liekovku s 15 ml vody na injekcie

1 filtraéna prenosova supravu 20/20

Aplikacna stiprava (vnatornd $katul’ka) obsahuje:

1 jednorazova 20 ml injeként striekacku

1 sapravu na podanie do zily

2 alkoholové tampony

1 nesterilnt naplast’

Na trh nemusia byt uvedené vsetky velkosti balenia.

Drzitel’ rozhodnutia o registracii a vyrobca
CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Str. 76

35041 Marburg

Nemecko

Tato pisomna informacia bola naposledy aktualizovana v 10/2023.

Registracné cislo:
Haemate P 1000 1U FV111:C/2400 IU VWF:Rco - 16/0334/17-S
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Nasledujuca informacia je urcena len pre zdravotnickych pracovnikov:

Davkovanie

von Willebrandova choroba:

Je dolezité vypocitat’ davku, v mnozstve jednotiek 1U, Specifickil pre VWF:RCo.

Vseobecne, 1 IU/kg VWF:RCo zvysi hladinu VWF:RCo v obehu 0 0,02 IU/ml (2 %).

Ma sa dosiahnut’ hladina VWF:RCo > 0,6 TU/ml (60 %) a hladina FVIIL:C > 0,4 1U/ml (40 %).

Na dosiahnutie hemostazy sa zvycajne odporuca 40 - 80 1U/kg faktora von Willebrand (VWF:RCo) a 20 -
40 1IU FVI1I1:C/kg telesnej hmotnosti.

Uvodna davka 80 TU/kg faktora von Willebrand méze byt vyzadovana najmi u pacientov s typom 3 von
Willebrandovej choroby, kde sa na udrzanie adekvatnych hladin pozaduju véacsie davky, ako u inych typov
von Willebrandovej choroby.

Prevencia hemoragie v pripade chirurgického zékroku alebo vaznej traumy:
Na prevenciu masivneho krvacania pocas alebo po chirurgickom zakroku sa ma injekcia podat’ 1 az
2 hodiny pred chirurgickym zakrokom.

Prislusna davka sa ma podavat’ kazdych 12 - 24 hodin. Davka a doba liecby zavisia na klinickom stave
pacienta, na type a zavaznosti krvacania a na hladinach oboch faktorov VWF:RCo a FVIIIL:C.

Pri pouzivani lieku s faktorom von Willebrand obsahujiceho FVIII si ma byt’ oSetrujuci lekar vedomy, ze
pokracujuca liecba mdze sposobit’ nadmerny vzostup hladin FVIIL:C. Po 24 - 48 hodinach liecby sa ma
zvazit znizenie ddvok a/alebo predizenie intervalu medzi davkami tak, aby sa zabranilo nekontrolovanému
vzostupu FVIII:C.

Pediatrickd populacia

Davkovanie pre deti zavisi od telesnej hmotnosti, a preto je odvodené od rovnakych pravidiel ako
pre dospelych. Frekvencia podania by mala byt vzdy orientovana na Klinicka G¢innost’ v individualnom
pripade.

Hemofilia A:

Monitorovanie liecby

Pocas liecby sa odporti¢a vhodnym spdsobom stanovovat’ hladiny faktora VIII, ¢o pomoze uréit’ podavani
davku a frekvenciu opakovanych infuzii. U jednotlivych pacientov sa moze reakcia na podavanie

faktora VIII 1i8it’ tym, ze st dosahované rozne hladiny in vivo recovery a rézne biologické pol¢asy. U
pacientov s podvahou alebo nadvahou sa vyzaduje upravit’ davku uréent podla telesnej hmotnosti.
Obzvlast v pripadoch vel’kych chirurgickych vykonov je nevyhnutné presne sledovat’ substitucnu liecbu
pomocou koagulacnej analyzy (aktivita faktora VIII v plazme).

Pacientov treba sledovat’ na vyvin protilatok proti faktoru VIII v ich organizme. Pozri tiez Gast’ 2.

Davkovanie a dizka substituénej terapie zavisia od zavaznosti deficitu faktora VIII, od miesta a rozsahu
krvacania a od klinického stavu pacienta.

Je dolezité vypocitat’ davku, v mnozstve jednotiek IU, Specifickt pre FVIII:C.

Pocet podanych jednotiek faktora VIII sa vyjadruje v medzinarodnych jednotkach (IU), ktoré sa vztahuju k
sucasnému Standardu Svetovej zdravotnickej organizacie (World Health Organization, WHO) pre lieky
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s obsahom koncentratu faktora VIII. Aktivita faktora VIII v plazme sa vyjadruje bud’ v percentach
(vzhladom k normalnej I'udskej plazme) alebo prednostne v IU jednotkach (vzhl'adom k medzinarodnému
Standardu pre faktor VIII v plazme).

1 IU aktivity faktora VIII zodpoveda mnozstvu faktora VIII v I ml normalnej T'udskej plazmy.

Pozadovana lieCba

Vypocet pozadovanej davky faktora VIII vychadza z empirického zistenia, Ze podanie 1 1U faktora VIII na
kg telesnej hmotnosti zvysi aktivitu faktora VIII v plazme asi 0 2 % (2 IU/dl) normalnej aktivity.
Pozadovana davka sa stanovi podl'a nasledujiceho vzorca:

Pozadované jednotky = telesnd hmotnost’ (kg) x pozadovany vzostup FVIII (% alebo IU/dl) x 0,5

Mnozstvo, ktoré¢ sa ma podat, a frekvencia podavania ma vzdy smerovat ku klinickej ucinnosti
V individualnom pripade.

V pripade nasledujucich hemoragickych prihod aktivita faktora VIII nema pocas zodpovedajuceho obdobia

klesnut’ pod stanovenu hladinu plazmatickej aktivity (v % normalu alebo IU/dl).

Nasledujtica tabul’ka moze byt pouzita ako navod pre stanovenie davky pri hemoragickych prihodach

a chirurgickych vykonoch:

(pred a po operacii)

Stupen krvacania/ Pozadovana hladina Frekvencia davkovania (hodiny)/

Typ chirurgického vykonu faktora V11 (% alebo IU/dl) | Dlzka trvania terapie (dni)

Krvacanie

Zacinajuca hemartrdza, 20-40 Opakovat’ podavanie kazdych 12 -

krvacanie do svalstva alebo 24 hodin. Najmenej 1 deni, kym sa

do ustnej dutiny krvacanie nezastavi, ¢o sa prejavi
ustupom bolesti alebo zahojenim.

RozsiahlejSia hemartroza, 30 - 60 Inftziu opakovat’ kazdych 12 - 24

krvacanie do svalstva alebo hodin, pocas 3 - 4 dni alebo dlhsie,

hematom kym bolest’ a akitna slabost’
neustapi.

Zivot ohrozujice krvacanie 60 - 100 Infziu opakovat’ kazdych 8 - 24
hodin az kym nepominie ohrozenie
Zivota.

Chirurgické vykony

Mensi chirurgicky vykon 30 - 60 Kazdych 24 hodin, najmenej 1 den,

vratane extrakcie zubov az do zahojenia.

Velké chirurgické vykony 80 - 100 Infziu opakovat’ kazdych 8 - 24

hodin, pokial’ neddjde

k uspokojivému zahojeniu rany,
potom pokracovat v lieCbe
najmenej d’alsich 7 dni na udrzanie
aktivity faktora VIl na 30 % - 60 %
(lu/dy.

Profylaxia
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Na dlhodobu profylaxiu krvacania u pacientov s tazkou hemofiliou A sa zvy€ajne podavaja davky faktora
VIl 20 — 40 IU na kg telesnej hmotnosti v intervaloch 2 — 3 dni. V niektorych pripadoch, obzvlast' u
mladsSich pacientov, moze byt’ potrebné podavat’ liek v kratSich intervaloch alebo vo vyssich davkach.

Pediatricka populacia

Nie su k dispozicii ziadne tidaje z klinickych $tadii tykajucich sa ddvkovania Haemate P u deti.

Speciidlne upozornenia a opatrenia pre pouZitie

Pri pouzivani liecku s VWF, by si mal byt oSetrujuci lekdr vedomy, Ze pokracujica liecba moze spdsobit’
nadmerny vzostup hladin FVIII:C. Pacienti, ktori dostavaju lieky s VWF ako liecivom a obsahujuce FVIIIL,
by mali byt monitorovani, aby sa zamedzilo vyskytu trvale nadmernych plazmatickych hladin FVIII:C, ¢o
by mohlo viest k zvySeniu rizika trombotickych prihod a sucasne by sa malo zvazit zavedenie
protitrombotickych opatreni.

Dalsie informécie tykajtce sa tvorby protilatok v savislosti s lietbou hemofilie A alebo von Willebrandovej
choroby najdete v informaciach pre odbornikov, ¢ast’ 4.4 a 4.8.

Neziaduce tcinky

Vsetci pacienti by mali v pripadoch, kedy je potrebné podavat’ veI'mi vysoké alebo ¢asto opakované davky,
alebo ked’ s pritomné inhibitory, alebo ked’ st v predoperacnej alebo pooperaénej starostlivosti, byt
sledovani, ¢i sa u nich vyskytna priznaky hypervolémie. Okrem toho pacienti s krvnymi skupinami A, B a
AB maju byt sledovani kvoli moznym priznakom intravaskularnej hemolyzy a/alebo poklesu hodnét
hematokritu.
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