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1. ZALU NOSAUKUMS

Nonafact 100 SV/ml pulveris un $kidinatajs injekciju skiduma pagatavosanai.

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Nonafact satur 100 SV/ml (500 SV/5 ml vai 1000 SV/10 ml) cilveka IX asinsreces faktora (human

vvvvv

Katrs flakons satur 500 SV vai 1000 SV cilvéka IX asinsreces faktora.

Stiprumu (SV) nosaka ar metodi, kas ir ekvivalenta Eiropas Farmakopeja aprakstitai test€Sanas
metodei. Nonafact specifiska aktivitate ir vismaz 200 SV/mg olbaltumvielu.

Pilnu paligvielu sarakstu skatit apakspunkta 6.1.
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3. ZALUFORMA ) \(b.

Pulveris un $kidinatajs injekciju $kiduma pagatavosSanai. Balts pulv%@

*
o _ R
4. KLINISKA INFORMACIJA Q
4.1 Terapeitiskas indikacijas &

Asinosanas arst€$ana un profilakse B hemofilijas }:%n%iem (iedzimta IX faktora nepietickamiba).

4.2 Devas un lietoSanas veids 6
N \K

Devas

ArstéSana ir jasak hemofilijas arsta§ %@redzéjﬁa arsta uzraudziba.

Aizstajterapijas deva un ilg tkarigi no IX faktora nepietickamibas pakapes. Citi noteicosie
faktori ir asinoSanas Vie)a ape, ka arT pacienta kliniskais stavoklis.

Lietojamo IX faktoﬂ?l u skaitu izsaka starptautiskas vienibas (SV), kas ir saistitas ar speka esos$o
PVO apstiprinato starpfautisko standartu X faktora koncentratam. IX faktora aktivitate plazma tiek
izteikta vai nu procentos (attieciba pret normalu cilvéka plazmu), vai starptautiskas vienibas (attieciba
pret starptautisko standartu X faktoram plazma).

Viena IX faktora aktivitates starptautiska vieniba (SV) tiek attiecinata uz IX faktora daudzumu
starptautiska standarta II, VII, IX un X faktoram cilvéka plazma (apstiprinajusi PVO), kas aptuveni
atbilst IX faktora daudzumam normalas cilvéka plazmas viena ml. NepiecieSamas IX faktora devas
aprekinasana pamatojas uz empirisku konstatgjumu, ka IX faktora 1 starptautiska vieniba (SV) uz kg
kermena masas palielina plazmas IX faktora aktivitati par 1,1% no normalas aktivitates. NepiecieSama
deva tiek noteikta, izmantojot $adu formulu:

NepiecieSamais vienibu skaits = kermena masa (kg) x velamais IX faktora pieaugums (%)
(Sv/dl) x 0,9

Lietojamais daudzums un arst€Sanas bieZums vienmer janosaka, nemot vera kliisko efektivitati
katram konkrétam pacientam. IX faktora produktus reti kad ir nepiecieSams ievadit vairak neka vienu
reizi diena.



Zemak raksturotos asinosanas gadijumos IX faktora aktivitate atbilsto$aja perioda nedrikst

samazinaties zem dota plazmas aktivitates [imena (% no normala vai SV/dl). Zemakesoso tabulu var

izmantot devu noteik8anai asinoSanas gadijumos, ka ari kirurgiskam procediram:

Asinosanas pakape / kirurgiskas ~ NepiecieSamais Devu lietoSanas biezums (stundas) /
procediiras veids IX faktora Terapijas ilgums (dienas)
[imenis (%)
(Sv/dl)
Asino$ana
Neliela hemartroze, muskulu 20-40 Atkartot ik p&c 24 stundam.
asino$ana vai asino$ana mutes Vismaz 1 dienu, lidz tiek nov&rsta
dobuma asinoSana (par ko liecina sapju
izzu$ana) vai briice sadzist.
Izteiktaka hemartroze, muskulu 30-60 Atkartot infuziju ik péc 24 stundam
asinosana vai hematoma 3 — 4 dienas vai vairak, 11dz sapju
un akditas nespgjas izzu@i.
Dzivibai bistama asinoSana 60— 100 Atkartot infuzij 8—-24
stundam, k di nav
noversti. En\a,\
+ Cn
Kirurgija N
Maza 30-60 I tundam, vismaz 1 dienu,
tostarp zoba izrausana I1dg brtice sadzist.
Liela

Atkartot infuziju ik pec 8 — 24
stundam, Iidz adekvatai briices
sadziSanai, p&c tam terapija vl
vismaz 7 dienas, lai uzturétu IX
faktora aktivitati no 30% Iidz 60%
(Sv/dl).
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ArstéSanas kursa laika ietgi atbilstosa IX faktora Iimena noteikSana, lai noteiktu ievadamo devu
un atkartotu injekciju b%u. Ipasi lielas kirurgiskas iejaukSanas gadijuma nepiecie$ama riipiga
aizstajterapijas ko e oagulacijas analizi (plazmas IX faktora aktivitate). Atseviskiem
pacientiem var biit atSkifiga reakcija pret IX faktoru, sasniedzot dazadus konstaté$anas Itmenus in vivo
un demonstrgjot atskirigus pusperiodus.

Ilgstosai asinoSanas profilaksei pacientiem ar smagu B hemofiliju var ievadit 20 — 40 SV IX faktora uz
kilogramu kermena masas ik péc 3 — 4 dienam.

Dazos gadijumos, 1pasi jaunakiem pacientiem, var biit nepiecieSami Tsaki dozgSanas starplaiki vai
lielakas devas.

Pediatriska populacija
Nav izpétita Nonfact drosiba un efektivitate, lietojot berniem vecuma lidz 6 gadiem. Nav pietickami
daudz datu, lai ieteiktu Nonafact lietoSanu berniem, kas ir jaunaki par 6 gadiem.

Ir nepiecieSams noverot pacientus attieciba uz IX faktora inhibitoru attistibu. Ja paredzamais IX
faktora aktivitates Itmenis plazma netiek sasniegts vai ja asinoSana ar atbilstoSo devu netiek kontrolta,
nepiecieSams veikt parbaudi, lai noteiktu [X faktora inhibitora klatbiitni. Pacientiem ar augstu
inhibitora ItTmeni IX faktora terapija var biit neefektiva un nepiecieSams izskatit citas terapeitiskas
iespgjas.



Sadu pacientu arsté$ana javada arstiem, kam ir pieredze hemofilijas pacientu apriipg, skatit ari
apak$punktu 4.4.

LietoSanas veids
Produkts ir jaievada intravenozi. leteicams, lai ievadiSanas atrums neparsniegtu 2 ml/min. Ieteikumus
par zalu atskaidiSanu pirms lietoSanas skatit apakSpunkta 6.6.

4.3 Kontrindikacijas

- Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no paligvielam;
- Paaugstinata jutiba pret peles olbaltumvielam.

4.4 Ipasi bridinajumi un piesardziba lietoSana

Tapat ka lietojot citus intravenozi ievadamus olbaltumvielu produktus, iesp&jamas alergiska tipa
paaugstinatas jutibas reakcijas. Produkts satur peles olbaltumvielas. Pacienti ir jabridina par
paaugstinatas jutibas reakciju agrinam pazimeém, tostarp natreni, smaguma sajutu krutts, s€ksanu,
pazeminatu asinsspiedienu un anafilaksi. Ja rodas $adi simptomi, pacientiem jaiesaka nekavgjoties
partraukt produkta lietoSanu un griezties pie arsta.

Soka gadijuma nepiecie$ams ievérot speka esosos Soka arstésanas medlcl l@tandartus

Ta ka IX faktora kompleksu koncentratu lietoSana vesturiski ir seust%&u mbemboliskam
komplikacijam (lielaks risks, lietojot zemas tiribas preparatus), IX saturo$u produktu lietosana
var bt potenciali bistama pacientiem ar fibrinolizes pazimém ntlem ar disemin&tu intravazalo
koagulaciju (DIK). Trombotisku komplikaciju iesp&jama rlsklevadot $o produktu pacientiem ar
aknu slimibu, pacientiem p&c operacijas, Jaundznnusajle entiem ar trombotisku traucgjumu
vai DIK risku, jasak kliniska noveroSana attieciba uz a trombotlskas vai patérina koagulopatijas
pazimém ar atbilsto$u biologisku testéSanu. Katra nocg situacijam nepiecieSams apsvert arstéSanas
prieksrocibas ar Nonafact pret So komplikaciju r1s

Lai novérstu pacienta inficéSanos ar slimibys rﬁﬁjiem, kas varetu atrasties no cilvéka asintm vai
plazmas gatavotos preparatos, ir iesp&ja %t tadus standarta pasakumus, ka donoru atlasi un
individa nodoto asinu vai plazmas krﬁéf%érbaudi , lai konstat&tu specifiskus infekcijas markierus.
Turklat razoSana var ieklaut efektiv cediiras, kas laus inaktivét/iznicinat virusus. Tomér, lietojot
no cilvéka asinim vai plazmas at s preparatus, inficé$anas ir iesp&jama. Tas attiecas ar1 uz
nezinamiem vai jauniem viry un citiem patogéniem.

Infekciju noversanai Velcg pasakumus uzskata par efektiviem pret virusiem ar apvalku, piemeram,
HIV, HBV un HCV, @b' iem virusiem bez apvalka, ka HAV un B19 parvovirusu.

Pacientus, kas no plazpfas iegiitus IX faktora koncentratus sanem regulari/atkartoti, vajadzetu
vakcingt, izmantojot atbilstoSas vakcinas (pret A un B hepatitu).

Ievadot Nonafact pacientam, ir loti ieteicams katru reizi registrét preparata nosaukumu un sérijas
numuru, kas laus nodrosinat saikni starp pacientu un preparata seriju.

P&c atkartotas arst€Sanas ar Nonafact pacienti jakontrol€ attieciba uz neitralizgjosu antivielu
(inhibitoru) attistibu, kuras kvantitativi janosaka Betesda vienibas (BV), izmantojot atbilstosu
biologisku testésanu.

Literattira publicéti zinojumi, kas parada korelaciju starp IX faktora inhibitora rasanos un alergiskam
reakcijam. Tapéc pacientiem, kam rodas alergiskas reakcijas, janosaka inhibitora esamiba. Jaatzime,
ka pacienti ar IX faktora inhibitoriem var tikt paklauti palielinatam anafilakses riskam ar sekojosam IX
faktora lietoSanas problemam.

Alergisku reakciju riska dgl, lietojot IX faktora koncentratus sakotng&ja IX faktora ievadiSana atbilstosi
arstgjosa arsta vert€§jumam javeic mediciniska uzraudziba, lai varétu nodrosinat pienacigu pacienta
medicinisku apripi alergisku reakciju gadijuma.



ST mediciniska produkta deva satur mazak neka 1 mmol (23 mg) natrija, t.i., taja
natrija.

praktiski nav"

4.5 Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi
Nav zinama Nonafact mijiedarbiba ar citiem mediciniskiem produktiem.
4.6 Fertilitate, griitnieciba un zidiSanas periods

Nav veikti reproduktivas toksicitates petijumi ar IX faktoru. Ta ka B hemofilija sievieteém ir reti
sastopama, tad nav pieredzes par IX faktora lietoSanu griitniecibas un zidiSanas laika. IX faktoru
gritniecibas un zidiSanas laika nevajadzetu lietot, ja vien nav neparprotama nepiecieSamiba.

4.7 letekme uz speju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus
Nonafact neietekme sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.
4.8 Nevelamas blakusparadibas

Reti ar IX faktoru saturoSiem produktiem arstétiem pacientiem noverotas inatas jutibas vai
alergiskas reakcijas (kas var ietvert angioneirotisko tsku, dedzinﬁéanaer}ﬂ tiSanas sajltu inflizijas
vieta, drebulus, pietvikumu, generaliz&tu natreni, galvassapes, natreni inatu asinsspiedienu,
letargiju, sliktu d@isu, nemieru, tahikardiju, smaguma sajtitu kritis, 1 austs, vemsSanu, sekSanu).
Dazos gadijumos $Ts reakcijas progresgja lidz smagai anaﬁla@e’@s radas cies$a saistiba ar [X
faktora inhibitoru veidoSanos (skatit arT apakSpunktu 4.4).

Zinots par nefrotisko sindromu p&c imiinas tolerances incﬁk@]as méginajuma B hemofilijas
pacientiem ar IX faktora inhibitoriem un alergisku r iju anamnéze.

Retos gadijumos noverots drudzis. Q

B hemofilijas pacientiem var attistities antivielas ¥inhibitori) pret IX faktoru. Ja rodas sadi inhibitori,
tas izpaudisies ka nepietickama kliska eakcija. Sados gadijumos ieteicams iesaistit
specializétu hemofilijas centru. Nona Ng isko petijumu laika ieprieks arstetiem pacientiem
inhibitoru attistiba nav registréta. @edzes par ieprieks nearst€tu pacientu arstéSanu ar Nonafact.

Iespg&jams tromboembolisku tr%jumu risks pec IX faktora produktu ievadiSanas, risks ir liclaks,
lietojot zemas tiribas pre}@. emas tiribas IX faktora preparatu lietoSana ir saistita ar miokarda

infarkta, diseminétu i ﬁ?& u koagulaciju, venozas trombozes un plausu embolijas gadijumiem.
Augstas tiribas IX % etoSana reti ir saistita ar $adam blakném.

Nonafact niecigos daudzumos (< 0,1 ng peles IgG/IX faktora SV) satur peles monoklonalas antivielas,
kas izmantotas ta atttriSanai. Tap&c teorétiski Nonafact lietoSana var izraisit antivielu veidos$anos pret
peles olbaltumvielam. Antivielu pret peles olbaltumvielam klmiska nozime, ja tas patie$am rodas, nav
zinama.

Informacija par aizsardzibu pret parnesamiem faktoriem ir izklastita apakSpunkta 4.4.

4.9 Pardozesana

Nav zinots par cilvéka IX asinsreces faktora pardozéSanas simptomiem.

5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1 Farmakodinamiskas ipasibas



Farmakoterapeitiska grupa: asinoSanas apturésanas Iidzekli, IX asinsreces faktors. ATK kods:
B02BD04.

IX faktors ir vienas kédes glikoproteins ar molekularo masu apméram 68 000 daltoni. Tas ir no K
vitamina atkarigs asinsreces faktors un tiek sintezets aknas. IX faktoru aktive Xla faktors ieksgja
koagulacijas cela un VII faktora/audu faktora komplekss argja cela. Aktivetais IX faktors kopa ar
aktivéto VIII faktoru aktivé X faktoru. Aktivetais faktors X parveido protrombinu par trombinu.
Trombins péc tam parveido fibrinogé€nu par fibrinu, un izveidojas asins receklis. B hemofilija ir ar
dzimumu saistita parmantota asinsreces slimiba, kas rodas IX faktora pazeminata Iimena dél un izraisa
profuzu asinosanu locttavas, muskulos vai iek$€jos organos vai nu spontani, vai nejausas vai
kirurgiskas traumas rezultata. Ar aizstajterapiju palielina IX faktora Iimeni plazma, tadéjadi nodro$inot
IX faktora nepietiekamibas Tslaicigu korekciju un asinoSanas tendences noverSanu.

Nav pietiekami daudz datu, lai ieteiktu Nonfact lietoSanu b&rniem vecuma lidz 6 gadiem.
5.2 Farmakokinétiskas ipasibas

Ar Nonafact iegiitais IX faktora Itmena palielinajums in vivo ir 1,1 SV/dl uz SV, kas ievadita uz kg
kermena masas, kas atbilst in vivo konstaté$anas apjomam 49%. Nonafact puSE@ls ir apméram

19 (17 — 21) stundas.
/ \
5.3 Prekliniskie dati par drosibu ’\@

IX plazmas asinsreces faktors ir normala cilvéka plazmas sas‘gv'd\b'épéc $aja produkta esosais IX
faktors darbojas lidzigi ka endogénais IX faktors. Tradicionﬁli% icitates un mutagenitates petijumi
dzivniekiem ar IX plazmas asinsreces faktoru nav veikti. g inamikas p&tfjumos ar trusiem un

juiras cticinam konstatgja, ka Nonafact trombogenitate ir minimala.

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA @
6.1 Paligvielu saraksts . K%
Pulveri A‘b\

ulveris:

Natrija hlorids

Saharoze
Histidins. @6
/

§_l,ddinz’ltﬁjs: %@'

Udens injekcijam.

6.2 Nesaderiba

Saderibas petijumu trikuma de| zales nedrikst sajaukt (lietot maisijuma) ar citiem produktiem.
6.3 Uzglabasanas laiks

2 gadi.

P&c skiduma pagatavoSanas:

Kimiska un fizikala stabilitate lietoSanas laika demonstréta 3 stundas temperatiira 21°C. No
mikrobiologiska viedokla produkts ir jaizlieto nekavéjoties. Ja tas netiek nekavéjoties izmantots,
lietoSanas laika par uzglabasanas laiku un apstakliem ir atbildigs lietotajs, un uzglabasana parasti
nedrikst parsniegt 24 stundas temperatiird no 2 lidz 8 C, ja vien $kiduma pagatavosana/atSkaidiSana
(u.c.) nav notikusi kontrol€tos un apstiprinatos aseptiskos apstak]os.



6.4 Ipasi uzglabasanas nosacijumi

Uzglabat ledusskapi (2°C—8°C temperatiira ). Nesasaldet. Uzglabat flakonus argja iepakojuma, lai
sargatu no gaismas. Atskaidttu zalu uzglabasanas nosacijumus skatit apakspunkta 6.3.

6.5 Iepakojuma veids un saturs

500 SV: viens flakons (I klases stikla) pulvera + viens flakons (I klases stikla) pa 5 ml skidinataja ar
aizbazniem (brombutils).

1000 SV: viens flakons (I klases stikla) pulvera + viens flakons (I klases stikla) pa 10 ml $kidinataja ar
aizbazniem (brombutils).

6.6  Ipasi noradijumi atkritumu likvidésanai un citi noradijumi par rikoSanos

Skiduma pagatavosana

1. Sasildiet abus flakonus Iidz 15°C-25°C temperatiirai.

2. Nonemiet flakoniem plastmasas vacinus.

3. Dezinficgjiet abu flakonu aizbaznu virsmu ar marli, kas piesticinata spirtu.

4, Nonemiet aizsargapvalku no savienoSanas adatas viena gala un c@grnet injekciju idens
flakona aizbazni. Nonemiet aizsargapvalku no savienosanas a% a gala. Apgrieziet otradi
$kidinataja flakonu un caurduriet pulvera flakona aizbézni.

5. Sagaziet produkta flakonu, parlejot skidinataju, lai tam @st lejup gar flakona malu.

6. Atvienojiet tukSo flakonu un savienoSanas adatu.

7. Uzmanigi groziet flakonu, lai 5 minGisu laika pilniba idihatu pulveri. Rezultata iegiitais
Skidums ir dzidrs, bezkrasains vai gaisi dzelterﬁngs neitralu pH.

Iz8kidinati produkti pirms lictosanas ir vizuali ja , vai tajos nav atlikusas neizskidusas dalinas
un vai nav mainijusies to krasa. Skidumam jab idram vai viegli lasmojoSam. Nelietojiet Skidumus,

ja tie ir dulkaini vai tiem ir nogulsnes. 6
*

Neizlietotas zales vai citus izlietotus @alus jaiznicina atbilstosi viet§jam prasibam.

7. REGISTRACIJAS WCBAS IPASNIEKS

Sanquin /®.\

Plesmanlaan 125

NL-1066 CX Ams

Niderlande

8. REGISTRACIJAS NUMURS(I)

EU/1/01/186/001 (500 SV)

EU/1/01/186/002 (1000 SV)

9. REGISTRACIJAS / PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2001. gada 3. jilijs

Parregistracijas datums: 2006. gada 3. julijs

10. TEKSTA PEDEJAS PARSKATISANAS DATUMS



Sikaka informacija par §Tm zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiras (EMA) majas lapa
http://www.ema.europa.eu/.



http://www.emea.europa.eu/
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A. BIOLOGISKI AKTIVAS VIELAS RAZOTAJS UN RAZOSANAS LICENCES
IPASNIEKS, KURS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

Biologiski aktivas vielas raZzotaja nosaukums un adrese

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdama

Niderlande

Razotaja, kas atbild par serijas izlaidi, nosaukums un adrese

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdama

Niderlande

B. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NOSACIJUMI

o NOSACIJUMI UN IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ I UN LIETOSANU,
KAS UZLIKTI REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASN

lerobeZotu recepsu zales (Skatit Pielikumu I: Zalu apraksts, 4.2

o NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIE{@ DROSU UN EFEKTIVU

SO ZALU LIETOSANU
Nav piemérojama. @.
o CITI NOSACIJUMI Q

Oficiala serijas izlaide: saskana ar @ as 2001/83/EK 114. pantu ar labojumiem oficialu serijas
izlaidi veiks valsts laboratorija vai ¢ mérkim apstiprinata laboratorija.

&
%
2

4%

10



,é(b@
N
X

*
PIELIKUMS III' , \

MARKEJUMA TEKSTS UN LIET(@ INSTRUKCIJA
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A. MARKEJUMA TEISS&
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA UN UZ TIESA
IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONA 500 SV KARBINA
PULVERA FLAKONA 1000 SV KARBINA

|1.  ZALU NOSAUKUMS

Nonafact 100 SV/ml pulveris un $kidinatajs injekciju $kiduma pagatavosanai
Cilveka IX asinsreces faktors (Human coagulation factor 1X)

[2.  AKTIVAS(O) VIELAS(U) NOSAUKUMS(I) UN DAUDZUMS(I)

500 SV cilveka IX asinsreces faktora (100 SV/ml p&c skidinasanas).
1000 SV cilveka IX asinsreces faktora (100 SV/ml p&c skidinasanas). 6
%
| 3.  PALIGVIELU SARAKSTS ,‘é
AT
*
Saturs: natrija hlorids, histidins un saharoze J \6
Skidinatajs: idens injekcijam \@
| 4. ZALU FORMA UN SATURS 4

(\'

Pulveris un skidinatajs injekciju skiduma { avosanai
*

Saturs: \

1 flakons pulvera injekciju Skidu @‘:avoéanai
1 flakons, fidens injekcijam pa Seml

1 flakons, fidens injekcijam 1

A\

A
| 5. LIETOSANAS§ METODE UN IEVADISANAS VEIDS
v
Jaskidina ar 5 ml Gdens injekcijam.
Jaskidina ar 10 ml Gidens injekcijam.
Produkts ir jaizlieto nekavgjoties.
Tikai vienas devas ievadiSanai.

intravenozai lietoSanai

Pirms lietoSanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

NEREDZAMA VIETA

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEPIEEJAMA UN

Uzglabat bérniem nepieejama un neredzama vieta.

13



| 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

_______

| 8. DERIGUMA TERMINS

Derigs Iidz:

9.  TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat ledusskapt (2°C—8°C temperatiira ), nesasaldét.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIMZXLEM (JA

D

PIEMEROJAMS)
72

L 4
| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAU;QMS UN ADRESE

J
Sanquin, Plesmanlaan 125, NL-1066 CX Amsterdam, NTde@

S

[12. REGISTRACIJAS NUMURS(I) \
0
EU/1/01/186/001 Q
EU/1/01/186/002 6
A
N
[13. SERIJASNUMURS . \Y

)
’O}Q

Sérija: {numurs}

A
| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA
v

Recepsu zales.

| 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

| 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA
IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONS 500 SV
PULVERA FLAKONS 1000 SV

| 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS

Nonafact 100 SV/ml pulveris injekciju Skiduma pagatavosanai
Cilveka IX asinsreces faktors (Human coagulation factor 1X)
intravenozai lieto$anai

(2. LIETOSANAS METODE

Skidinat ar 5 ml Gidens injekcijam.
Skidinat ar 10 ml @idens injekcijam.

Ievadit nekavgjoties. ‘2 ,’
/ \

Pirms lietosanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

(3. DERIGUMA TERMINS ) :\fJ

Derigs Iidz: \@

| 4. SERIJAS NUMURS r§

Sérija: {numurs} . K@

AN

| 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS
2

500 SV (100 SV/ml p&c $kida as).
1000 SV (100 SV/ml pgp‘sK ilasanas).

/\/’b
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA
IEPAKOJUMA

SKTDINATAJA FLAKONS 5 ml
SKIDINATAJA FLAKONS 10 ml

| 1. ZALU NOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS

Udens injekcijam

| 2.  LIETOSANAS METODE

Nonafact $kidinasanai
Pirms lietosanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

&

[3. DERIGUMA TERMINS ” x\‘?’
Derigs lidz:
2 \éé
(4. SERIJAS NUMURS ,\(\){
N\

Seérija: {numurs} A

N\

| 5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIBNIBU DAUDZUMS

<9
10 ml A@\

AN

/\/’b

16



B. LIETOSANAS INSTRIL&
&

, \‘06

2
x$
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LIETOSANAS INSTRUKCIJA: INFORMACIJA ZALU LIETOTAJAM

Nonafact 100 SV/ml pulveris un skidinatajs injekciju $kiduma pagatavoSanai
Cilveka IX asinsreces faktors (Human coagulation factor IX)

Pirms zalu lietoSanas uzmanigi izlasiet visu instrukciju.

- Saglabajiet So instrukciju! lespgjams, ka velak to vajadzgs parlasit.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam vai farmaceitam.

- Ja Jus noverojat jebkadas blakusparadibas, kas $aja instrukcija nav minétas, vai kada no
minétajam blakusparadibam Jums izpauzas smagi, liidzu, izstastiet to savam arstam vai
farmaceitam.

Pulveris
Aktiva viela ir cilvéka IX asinsreces faktors.
Produkts satur 100 starptautiskas vienibas (SV) cilvéka IX asinsreces faktora/ml (500 SV/5 ml vai

-1 =¥

Pargjas sastavdalas ir natrija hlorids, saharoze un histidins.

Skidinatajs

Udens injekcijam / \@'

Saja instrukcija varat uzzinat: \Q
1. Kas ir Nonafact un kadam nolikam to lieto . é\'

2. Pirms Nonafact lietoSanas J \

3. Ka lietot Nonafact q

4. Iespgjamas blakusparadibas

5 Ka uzglabat Nonafact K

6. Sikaka informacija A

O

1. KAS IR NONAFACT UN KADAI\%(%I KAM TO LIETO

*
Nonafact var ievadit, lai nepielautu uv&&u asinosanu pacientiem, kuri slimo ar B hemofiliju
(iedzimts aktiva IX faktora truku faktors ir normala cilvéka organisma sastavdala. [X faktora
nepietickamiba izraisa asinsrecgs traucgjumus, kas var izraisit asino$anu locttavas, muskulos vai
ieksgjos organos. Nonafact i ana So nepietieckamibu var kompenset.

AN
2. PIRMS NOlq&T LIETOSANAS

Nelietojiet Nonafact §ados gadijumos:
- ja Jums ir alergija (paaugstinata jutiba) pret aktivo vielu, cilvéka IX asinsreces faktoru.
- ja Jums ir alergija (paaugstinata jutiba) pret kadu citu sastavdalu vai peles olbaltumvielam.

Ipasa piesardziba, lietojot Nonafact, nepiecieSsama $ados gadijumos:
Nekavgjoties apmeklgjiet arstu, ja asinoSana neapstajas ka paredzéts.

P&c izskidinasanas iepakojuma esosa injekciju tident produktam ir jabiit dzidram. Parbaudiet to tiesi
pirms ievadiSanas. Produktu nedrikst ievadit, ja ir redzamas jebkadas dulkes, recekli vai sikas dalinas.

Retos gadijumos Nonafact var izraisit smagu alergisku reakciju (anafilaktisku Soku). Ja péc
ievadiSanas Jums attistas paaugstinatas jutibas reakcijas, piem&ram, natrene, nieze un izsitumi,
smaguma sajuta kriitis, sekSana un neskaidra sajiita galva, nekavéjoties sazinieties ar arstu. Ja Jums
ieprieks ir bijusi paaugstinata jutiba pret asins vai asins produkta ievadiSanu, Nonafact drikst ievadit
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tikai absoliitas nepiecieSamibas gadijuma (dzivibai bistamas situacijas). To nepiecieSams dart
slimnica vai rlipiga arsta uzraudziba.

Cilvekus ar B hemofiliju, kas sanem IX faktora preparatus, jakontrolg attieciba uz neitralizgjosu
antivielu (inhibitoru) veidoSanos pret IX faktoru (skatit “lespgjamas blakusparadibas™). Arsts regulari
parbaudis asinis, lai noteiktu $o antivielu esamibu, ipasi tad, ja Jis esat parcietis smagu alergisku
reakciju, lietojot IX faktora produktu ieprieks.

Aktivitati neitraliz€joso antivielu (inhibitoru) paradiSanas vérojama loti reti, un ta rodas ieprieks
arst€tiem pacientiem, kas sanem IX faktoru saturoSus produktus.

Pastav neliels risks, ka Nonafact liclakas devas varétu izraisit trombu veidoSanos asinsvados, izraisot
trombozi. Ja Jums ir aknu vai sirds slimiba vai ja Jums nesen veikta kirurgiska operacija, pastav
paaugstinats asinsreces komplikaciju risks. Tas attiecas arT uz jaundzimusajiem un pacientiem ar
palielinatu trombozes vai “DIK” risku. DIK (diseminéta intravazala koagulacija) ir slimiba, kuras
gadijuma ir trauc@ta asinsreces sist€mas darbiba. Jisu arsts izskatts, vai Nonafact ievadiSana izraisis
asinsreces komplikaciju risku.

Kad preparati tiek gatavoti no cilvéka asintm vai plazmas, tiek veikti noteikti pasakumi, lai noverstu
pacienta infic€Sanos ar infekcijam. Tie ietver ripigu asins un plazmas dono a%, lai parliecinatos,
ka tiek izslégti iesp&jamie infekciju parnesataji, un individa nodoto asig}\h@mas krajumu
parbaudi, lai konstat€tu virusus/infekcijas. So produktu razotaji asins v. @z as apstrade ieklauj ar1
tadas procediiras, ar kuru palidzibu iesp&jams inaktivet vai iznicinat us. Tomer par spiti STm
procediiram, lietojot no cilvéka asinim vai plazmas gatavotus pre , infic€Sanas iesp&ju nevar
pilniba izsl€gt. Tas attiecas ar1 uz nezinamiem vai jauniem vi % n citiem infekciju veidiem.

Veicamos pasakumus uzskata par efektiviem pret virusiem ku, piem&ram, cilvéka imiindeficita
virusu (HIV), B hepatita virusu un C hepatita virusu, ka a{ em virusiem bez apvalka, ka A hepatita
virusu un B19 parvovirusu. !

ieteikt izlemt par vakcingSanos pret A un B hep

Ja jus regulari/atkartoti sanemat no plazmas ieg%%éka koagulacijas faktoru IX, jiisu arsts var
1t

Sanemot Nonafact dozu , ir loti ieteica &@% reizi registrét preparata nosaukumu un sérijas numuru,
kas lautu sekot izmantoto preparatu sgrija

Nav pieredzes par ieprieks neﬁ%étu pacientu arstéSanu ar Nonafact.

LietoSana bérniem /\®

Nav pietiekami daudzldatu, lai ieteiktu Nonafact lietoSanu b&rniem, kuri ir jaunaki par 6 gadiem.
Citu zalu lieto$ana:

Nav zinama Nonafact mijiedarbiba ar citam zalém.

Pastastiet arstam vai farmaceitam par visam zalém, kuras lietojat vai p&d¢ja laika esat lietojis, ieskaitot
zales, ko var iegadaties bez receptes.

Griitnieciba un zidi§anas periods:

Ta ka B hemofilija sievietem ir sastopama reti, nav pieredzes par IX faktora lietoSanu griitniecibas un
zidisanas laika. Tapec IX faktoru griitniecibas vai zidiSanas laika drikst lietot tikai tad, ja tas ir skaidri
indicéts. Pirms jebkuru zalu lietoSanas konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalposana:

Nav zinama Nonafact ietekme uz sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.
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Svariga informacija par kadu no Nonafact sastavdalam:

S1 mediciniska produkta deva satur mazak neka 1 mmol (23 mg) natrija, t.i., taja "praktiski nav'
natrija.

3. KA LIETOT NONAFACT
Dozésana:

Arsts izlems, cik daudz Nonafact Jums ir nepiecieSams. Preciza deva biis atkariga no kliniskas
situacijas nopietnibas, Jisu kermena masas un IX faktora daudzuma Jiisu asinis. Ja Jums ir javeic
kirurgiska operacija vai jaizrauj zobs, informgjiet arstu vai stomatologu, ka Jums ir IX faktora
nepietickamiba. Vini nodrosinas, lai nepiecieSamibas gadijuma Jums tiktu ievadits IX faktors.

Nonafact Jums ievada Jisu arsts vai medictnas masa. Pacients drikst lietot Nonafact patstavigi, ja tas ir
atlauts valsti, kura Jiis dzivojat un tad, ja Jis esat speciali apmacits. Vienmér lietojiet Nonafact tiesi ta,
ka arsts Jums stastijis. Neskaidribu gadijuma vaicajiet arstam vai farmaceitam.

Svarigi, lai regulari tiktu parbaudita IX faktora koncentracija Jusu asinfs. J\@Q tiek ievadita 1 SV uz
kilogramu kermena masas, tad IX faktora koncentracija Jusu asinis pied r 1,1% no normalas

aktivitates. \

‘ 6\

NepiecieSamo devu nosaka, izmantojot $adu formulu: J%\
g

NepiecieSamais vienibu skaits = kermena masa (kg) x vé faktora pieaugums (%) (SV/dl) x

0,9 A

Arsts noteiks Jums nepieciesamo Nonafact dev biezi Jums tas ir jalieto atkariba no situacijas.
Lai noteiktu devu asinoSanas epizodes laika un Ogeracijas gadijuma, var izmantot $o tabulu:

A
R
AN

/\/‘b
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AsinoSanas pakape / Kirurgiskas ~ NepiecieSamais Devu lietoSanas biezums (stundas) /

procediiras veids IX faktora Terapijas ilgums (dienas)
Itmenis (%)
(Sv/dl)

AsinoSana

Agrinas asinoSanas pazimes 20-40 Atkartot ik p&c 24 stundam.

locttavas, musku]u asinoSana vai Vismaz 1 dienu, I1dz tiek noversta

asinoSana mutes dobuma asinoSana (par ko liecina sapju
izzusana) vai briice sadzist.

Daudz plasaka asinoSana locttavas, 30-60 Atkartot infuziju ik pec 24 stundam

muskulu asinosana vai hematoma 3 — 4 dienas vai vairak, kamér
sapes un akiita nesp&ja netiek
noversta.

Dzivibai bistama asinoSana 60— 100 Atkartot infuziju ik péc 8 — 24
stundam, kamér draudi nav
noversti.

_ o5

Kirurgija / \

Maza 30-60 Ik p&c 24 st ismaz 1 dienu,

tostarp zoba izrausana kamer bra 1st.

*

Lield 80—100 Atka @iju ik pec 8 — 24

reta stu z adekvatai briices

(pirms un péc sgp nal, pec tam turpinat
er

operacijas) !t iju vismaz v&l 7 dienas.

Arste3anas gaita bitu ieteicams regulari parbaudi faktora koncentraciju Jiisu asinis. Ipasi svarigi
tas ir liclas operacijas gadijuma, lai [X faktgsa kohcentracija Jusu asinis tiktu riipigi parbaudita pirms
un péc operacijas. .\

Ilgstosai asinoSanas profilaksei cilveki€m, kuri slimo ar B hemofiliju smaga forma, nepiecieSams
ievadit 20 SV — 40 SV devu uz kilﬁmu kermena masas ar 3 — 4 dienu starplaiku. Dazos gadijumos,
Ipasi jaunakiem pacientiem, t nepiecieSami 1saki dozesanas intervali vai lielakas devas.

Ja Jums liekas, ka N \edarbiba ir par stipru vai par vaju, konsult&jieties ar arstu. Cilvékiem ar B
hemofiliju var attisfities gritivielas (inhibitori) pret IX faktoru. Rezultata ievaditais IX faktora

produkts klust neaktive’(skatit “lespgjamas blakusparadibas™). Biitu ieteicams, lai §T nopietna stavokla
arst€Sana notiktu hemofilijas arsteSanas centra, kur tiks noteikta atbilstosa deva. IX faktora ievadiSana

var $os inhibitorus apslapgt.
Noradijumi par lietoSanu:
Pulvera skidinasana

vy — 1"

parak auksts. Turklat pulveris izskidis daudz labak, ja abi flakoni vispirms pastaves istabas
temperattra (15°C-25°C).

1. Iznemiet no ledusskapja un laujiet abiem flakoniem sasilt Iidz istabas temperattrai (15°C—25°C).
2. Nonemiet flakoniem plastmasas vacinus.
3. Dezinficgjiet abu flakonu aizbaznu virsmu ar marli, kas piesticinata ar 70% spirtu.
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4, Nonemiet aizsargapvalku no savienoSanas adatas viena gala un caurduriet injekciju idens
flakona aizbazni. Nonemiet aizsargapvalku no savienoSanas adatas otra gala. Apgrieziet otradi
skidinataja flakonu un caurduriet pulvera flakona aizbazni.

Sagaziet produkta flakonu, parlejot Skidinataju ta, lai Jautu tam notec@t gar pudelites malu.
Atvienojiet tukso flakonu un savienosanas adatu.

oW

veidojot dzidru, bezkrasainu vai gaisi dzeltenu skidumu.

Skidums ir jaapskata tiesi pirms ievadi$anas: tam ir jabiit dzidram un bez dulkém. Tiklidz produkts ir

_____

Nonafact nekad nedrikst jaukt kopa ar citiem mediciniskiem produktiem.

levadisana
1. Izmantojot adatu un §lirci zemadas ievadiSanai, ievelciet izSkiduSo produktu no flakona.
2. Nonafact ir jainjic€ véna (intravenoza ievadiSana).

_____

3. Injicgjiet iz8kidinato produktu Joti pakapeniski (apm&ram 2 ml miniitg). 6
Iznicinasana / @
Neizlietotas zales vai citi izlietotie materiali jalikvidé saskana ar ﬁrsﬁ\&'@ armaceita sniegtajam
instrukcijam. . 6

J \
ArsteéSanas ilgums:

B hemofilija ir hroniska slimiba, tap&c var biit nepiecf&t& arstéSana ar IX faktora produktu lidz

miiza beigam. @

Ja esat lietojis Nonafact vairak neka noteikts.Q

Nav zinots par cilvéka IX asinsreces fak: .Eardozé§anas simptomiem.

4. IESPEJAMAS BLAK%AR&DiBAS

Tapat ka citas zales, kagj no cilvéka asinim, Nonafact var izraisit alergiskas reakcijas — balsenes
tisku, dedzinasanas 18anas sajiitu infuzijas vieta, drebulus, pietvikumu, natreni, niezi un
izsitumus, galvassape§, gogurumu, sliktu diisu, nemieru, paatrinatu sirdsdarbibu, smaguma sajiitu
kriitts, troksni ausis, vemsanu, sékSanu.

Jums ar arstu ir jaapspriez iesp&jamas blaknes, lai zinatu, ka tas atpazit un kas ir jadara to gadijuma.
NepiecieSamibas gadijuma vieglas alergiskas reakcijas, pieméram, natreni, var arstet ar
antihistaminiem (mediciniskiem preparatiem, kas neitralize alergijas). Smagas alergiskas reakcijas
(anafilaktiska Soka) gadijuma nekavgjoties partrauciet produkta ievadiSsanu un sazinieties ar arstu.

Pastav loti neliels risks, ka Nonafact var izraisit trombu veidoSanos asinsvados, izraisot trombozi.
Nonafact lietosana retos gadijumos var paaugstinat kermena temperattru.

Jlisu organisma var veidoties antivielas (inhibitori) pret IX faktoru, kas var inaktivét Nonafact. Arsts
regulari parbaudis Jiisu asinis attieciba uz $o antivielu esamibu. Nekavgjoties sazinieties ar arstu, ja

konstatgjat, ka produkts kliist arvien neefektivaks. Tas izpaudisies ka piecaugosa asinosanas tendence.

Ja Jums javeic antivielu (inhibitoru) nomaksanas terapija, ta javeic hemofilijas arstésanas centra. Sis
arst€Sanas laika Jus tiksiet stingri noverots attieciba uz iespgjamam blakném.
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Ja Jums rodas kada no §tm blakném, biitu ieteicams apmekI&t arstu. Ja noverojat jebkadas
blakusparadibas, kas $aja instrukcija nav mingtas, lidzam par tam izstastit arstam vai farmaceitam.
5. KA UZGLABAT NONAFACT

Uzglabat bérniem nepieejama un neredzama vieta.

Nelietot pec deriguma termina beigam, kas noradits uz etiketes un kastites.
Uzglabat ledusskapt (2°C—8°C temperatiira ).

Uzglabét ﬂakonu ﬁréjé iepakojuma, lai sargétu no gaismas

3 stundas péc Skiduma 1zgatavosanas.

Pirms ievadiSanas parbaudiet, vai $kidums ir dzidrs. Produktu nedrikst lietot, ja ir redzamas dulkes,

recekli vai sikas dalinas.

6. SIKAKA INFORMACIJA \('b'

Nonafact 100 SV/ml cilvéka XI asinsreces faktors \@

Ko Nonafact satur:

- - Aktiva viela ir cilvéka XI asinsreces faktors. Katrs %satur 500 SV vai 1000 SV cilveka
XI asinsreces faktora.

- Citas sastavdalas ir natrija hlorids, saharoze, Efs&ms un tidens injekcijam.

Nonafact arejais izskats un iepakojums: Q

Nonafact ir pulveris un $kidinatajs 1mek@duma pagatavosanai (5 ml vai 10 ml flakonos)

Nonafact ir karbina, kura atrod

- Nonafact flakons ar 500 1000 SV faktora IX

- Flakons ar 5 ml vai 10, ens injekcijam

Registracijas aplie@mieks un razotajs

Sanquin, PlesmanlaanW25 NL, 1066 CX Amsterdam, Niderlande

Si lieto$anas instrukcija pedéjo reizi akceptéta

Sikaka informacija par §Tm zalém ir picejama Eiropas Zalu agentiras (EMA) majas lapa
http://www.ema.europa.eu/
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