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1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Nonafact 100 j.m./ml proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan.

2. SKLAD JAKOSCIOWY I ILOSCIOWY SUBSTANCJI CZYNNYCH

Nonafact zawiera 100 j.m./ml (500 j.m./5ml lub 1000 j.m./10ml) ludzkiego czynnika krzepnigcia IX
po rozpuszczeniu odpowiednio w 5 ml lub 10 ml wody do wstrzykiwan.

Kazda fiolka zawiera 500 j.m. lub 1000 j.m. ludzkiego czynnika krzepnigcia IX.
Aktywno$¢ (w j.m.) zostata okreslona przy pomocy metody réwnowaznej do metody testowej
opisanej w Farmakopei Europejskiej. Aktywnos¢ swoista produktu Nonafact wynosi nie mniej niz

200 j.m./mg biatka.

Pelny wykaz substancji pomocniczych, patrz punkt 6.1.

O
60\

3. POSTAC FARMACEUTYCZNA 600

7
Biaty, proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzyki/{/@?i.
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4. SZCZEGOLOWE DANE KLINICZNE GOQ
N
4.1 Wskazania do stosowania {\\(b
N
Leczenie i profilaktyka krwawien u pacjentow z he;‘l;ﬁ\?ﬁlia( B (wrodzony niedob6r czynnika IX).
O
Q
4.2 Dawkowanie i sposob podawania Q)QO
A0

Dawkowanie @f‘;\/

v

Q
Leczenie nalezy rozpoczynaé pogl;glgdzorem lekarza doswiadczonego w leczeniu hemofilii.
R

S

Dawkowanie oraz dlugos¢ t@vgnia terapii substytucyjnej zalezy od stopnia niedoboru czynnika IX.
Innymi czynnikami, kt(’)rg}géwinny by¢ wzigte pod uwage sa miejsce i rozleglos¢ krwawienia oraz
stan kliniczny pacjentay>

KO
Liczba jednostek podawanego czynnika IX jest wyrazona w jednostkach migdzynarodowych (j.m.)
zaleznych od obecnie obowiazujacego Migdzynarodowego Standardu dla koncentratu czynnika IX
zatwierdzonego przez Swiatowa Organizacje Zdrowia (WHO). Aktywnos$é czynnika IX w osoczu jest
wyrazona albo procentowo (w stosunku do osocza ludzkiego osoby zdrowej) albo w jednostkach
migdzynarodowych (j.m.) w stosunku do migdzynarodowego standardu dla czynnika IX w osoczu.
Jedna Jednostka Miedzynarodowa (j.m.) aktywnosci czynnika IX, zalezna od iloéci czynnika IX
w Migdzynarodowym Standardzie dla czynnikow II, VII, IX i X w ludzkim osoczu (zatwierdzonym
przez Swiatowa Organizacje Zdrowia, WHO) odpowiada w przyblizeniu iloéci czynnika IX w jednym
ml ludzkiego osocza osoby zdrowe;j.
Obliczenie wymaganej dawki czynnika IX jest oparte na doswiadczeniach empirycznych
dowodzacych, iz 1 jednostka migdzynarodowa (j.m.) czynnika IX na kilogram masy ciata podwyzsza
aktywno$¢ osoczowego czynnika IX o 1,1% normalnej aktywno$ci. Wymagana dawka jest obliczana
przy pomocy nastgpujacego wzoru:

Wymagana ilo$¢ jednostek = masa ciala (kg) x wymagany wzrost aktywnosci czynnika IX (%)
(jom./dl) x 0,9



Ilos¢, jaka powinna by¢ podana oraz czgstos¢ podawania leku powinny by¢ zawsze uzaleznione od
skutecznosci klinicznej u indywidualnego pacjenta. Produkty czynnika IX rzadko wymagaja
podawania czg$ciej niz jeden raz dziennie.

W nastepujacych przypadkach krwawien aktywno$é czynnika IX nie powinna obnizac si¢ ponizej
podanego poziomu aktywnos$ci osoczowej (w % wartosci normalnych lub w j.m./dl) w danym okresie.
Nastepujaca tabela moze by¢ pomocna przy ustalaniu dawek w przypadkach krwawien lub operacji
chirurgicznych:

Nasilenie krwawienia / Rodzaj Wymagany Czgsto$¢ podawania (godziny)/
procedury chirurgiczne;j poziom Dhugo$¢ trwania terapii (dni)
czynnika X
(%) (j.m./dl)
Krwawienie
Wczesne krwawienie do stawow, 20-40 Powtarza¢ co 24 godziny. Co
migéni lub z jamy ustne;j najmniej 1 dzien az do ustgpienia

bolu spowodowanego przg#>
krwawienie lub zagojepi@rany.

Bardziej nasilone krwawienie do 30-60 Powtarza¢ infuzjg @84 godziny
stawow, migéni lub krwiak przez 3-4 dni lu%(%lqcej az do
momentu ust%p'k’enia bolu i powrotu
czynnosci.y?
O
Krwawienia zagrazajace zyciu 60-100 Pow{\@zaé infuzje co 8 do 24 godzin

az@o momentu ustapienia
rozenia.
ot

Operacje QO/\;
Mniejsze 30@ Co 24 godziny, przez przynajmniej
Wiaczajac ekstrakcjg zgba .,\/QQ 1 dzien, az do zagojenia.
Wigksze ,1/\$(‘>§30—100 Powtarza¢ infuzj¢ co 8-24 godziny
© az do momentu odpowiedniego
) O/\)\ (przed- i zagojenia ran, potem kontynuowaé
/\/Q\\ pooperacyjne) terapie przez co najmniej 7
NX kolejnych dni w celu utrzymania
SF aktywnosci czynnika na poziomie
@b 30% do 60% (j.m./dl).

Q
Y

W trakcie leczenia zalecane jest oznaczanie poziomoéw czynnika IX w celu ustalenia dawki i czgstosci
podawania powtarzanych wstrzykiwan. Zwlaszcza w przypadku wigkszych interwencji
chirurgicznych niezbgdne jest bardzo doktadne monitorowanie tterapii substytucyjnej poprzez analiz¢
krzepnigcia (aktywno$¢ osoczowa czynnika [X). Reakcja na czynnik [X moze r6zni¢ si¢ u
poszczegdlnych pacjentdw, co wyrazaé si¢ moze réznym poziomem odzysku oraz réznym czasem
pottrwania.

W dlugoterminowej profilaktyce krwawien u pacjentow z ci¢zka postacia hemofilii B mozna podawaé
czynnik IX w dawce 20 do 40 j.m. na kilogram masy ciata w odstepach trzy, czterodniowych.

W niektorych przypadkach, zwlaszcza u pacjentow mtodszych, niezbgdne moze by¢ podawanie leku
w krétszych odstepach czasu lub tez w wigkszych dawkach.

Drzieci i mlodziez



Nie okreslono bezpieczenstwa stosowania i skutecznosci produktu leczniczego Nonafact u dzieci
w wieku ponizej 6 lat. Doswiadczenie dotyczace stosowania produktu Nonafact u dzieci ponizej 6
roku zycia jest ograniczone.

Pacjentow nalezy monitorowa¢ w kierunku ewentualnego rozwoju inhibitorow czynnika IX. Jezeli
oczekiwany poziom aktywno$ci osoczowej czynnika IX nie zostaje osiagnigty lub jesli nie mozna
opanowac¢ krwawienia przy zastosowaniu odpowiedniej dawki nalezy przeprowadzi¢ diagnostyke

w celu sprawdzenia ewentualnej obecnosci inhibitora czynnika IX. U pacjentoéw z wysokim
poziomem inhibitora terapia z zastosowaniem czynnika IX moze by¢ nieefektywna i nalezy w takim
wypadku rozwazy¢ inne mozliwosci lecznicze.

Postepowanie lecznicze u takich pacjentow powinno by¢ prowadzone przez lekarzy doswiadczonych
w leczeniu hemofilii, patrz takze 4.4.

Sposob podawania

Produkt powinien by¢ podawany droga dozylna. Zaleca sig, by szybkos¢ podawania nie przekraczata
2 ml/min. Instrukcja dotyczaca rozpuszczania produktu leczniczego przed podaniem, patrz punkt

6.6. O
S
A®)
4.3 Przeciwwskazania OO
O
7
- Nadwrazliwos¢ na substancje aktywna lub ktorykolwiek ze skladgﬁtéw.
- Nadwrazliwo$¢ na biatka myszy. ,1/61’
S
N
4.4 Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznos$ci dotyczace gb?owania

o

Podobnie jak w przypadku jakichkolwiek produktow ZaV\@(r\aj acych biatko, podawanych droga
dozylna, mozliwe jest wystapienie reakcji nadwrazli 1 typu alergicznego. Produkt zawiera
sladowe ilo$ci biatek myszy. Pacjenci powinni ZOSJU& poinformowani o wczesnych objawach reakcji
nadwrazliwosci, takich jak pokrzywka, uczucie w¢isku w klatce piersiowej, $wiszczacy oddech,
spadek cis$nienia i anafilaksja. Jezeli wystapi mienione wyzej objawy pacjent powinien
natychmiast zaprzesta¢ stosowania prod skontaktowac sig¢ z prowadzacym go lekarzem. W
przypadku wystapienia wstrzasu naleZy\@'ﬁstosowaé odpowiednie postgpowanie.

47
Jako, ze stosowanie koncentratow. \?(()ZJZOHych czynnika IX bylo zawsze wiazane z rozwojem powiktan
zatorowo-zakrzepowych, a ry ylo tym wyzsze, im mniejsza czysto$¢ produktu, stosowanie
produktéw zawierajacych czgnik IX moze by¢ potencjalnie ryzykowne u pacjentdw z objawami
fibrynolizy oraz u pac;j qub& z zespotem rozsianego wykrzepiania srodnaczyniowego (disseminated
intravascular coagulatign, DIC). Z powodu istnienia potencjalnego ryzyka wystapienia powiktan
zakrzepowych nalggy~rozpocza¢ odpowiedni nadzor kliniczny w przypadku podawania produktu
pacjentom z chorobami watroby, w okresie pooperacyjnym, noworodkom, lub tez pacjentom z
zagrozeniem wystapienia epizodu zakrzepowego lub DIC w celu wykrycia wczesnych objawow
zakrzepicy oraz koagulopatii ze zuzycia przy pomocy odpowiednich testow biologicznych.
W kazdej z wymienionych sytuacji nalezy oceni¢ potencjalne korzysci wynikajace z leczenia
produktem Nonafact w stosunku do istniejacego ryzyka wystapienia powyzszych powiktan.

Standardowe $rodki, majace na celu zapobieganie zakazeniom wynikajacym z uzywania produktow
medycznych przygotowanych z ludzkiej krwi lub osocza, obejmuja dobér dawcow, badania
przesiewowe pojedynczych donacji i puli osocza na obecnos$¢ okreslonych markerow zakazenia
i wlaczenie do procesu wytworczego skutecznych zabiegéow inaktywacji/usunigcia wirusow. Pomimo
to nie da si¢ catkowicie wykluczy¢ ryzyka przeniesienia czynnikéw zakaznych w trakcie podawania
lekéw przygotowanych z ludzkiej krwi lub osocza. Dotyczy to takze nieznanych dotad i nowo
pojawiajacych sig¢ wiruséw lub innych patogenow.

Podejmowane $rodki sa uwazane za skuteczne w przypadku wiruséw optaszczonych, takich jak
wirusy HIV, HBV 1 HCV, a takze wiruso6w nieoptaszczonych: wirusa HAV i parwowirusa B19.



U o0s0b, u ktorych regularnie/wielokrotnie stosuje si¢ koncentrat czynnika IX (otrzymywany
z osocza), nalezy rozwazy¢ zastosowanie odpowiedniego szczepienia (przeciwko wirusowemu
zapaleniu watroby typu A i B).

Zdecydowanie zaleca sig, zeby za kazdym razem, kiedy pacjentowi jest podawany preparat Nonafact,
rejestrowac nazwisko pacjenta i numer serii produktu. Ma to na celu umozliwienie
przyporzadkowania pacjenta i numeru serii produktu.

Po kilkukrotnie powtarzanym leczeniu preparatem Nonafact nalezy monitorowac u pacjentéw
ewentualny rozwdj przeciwcial neutralizujacych (inhibitorow), ktére powinny by¢ okreslane
ilosciowo w jednostkach Bethesda (Bethesda Units, BU) przy uzyciu odpowiednich testow
biologicznych.

W literaturze wystgpowaly doniesienia wskazujace na korelacj¢ pomiedzy wystgpowaniem
inhibitoréw czynnika IX a reakcjami alergicznymi. Dlatego tez pacjenci, u ktérych wystepuja reakcje
alergiczne, powinni by¢ poddani ocenie na obecno$¢ inhibitora. Nalezy zauwazy¢, iz pacjenci, u
ktorych wystepuje inhibitor czynnika IX moga by¢ zagrozeni wigkszym ryzykiem anafilaksji
prowokowanej poprzez czynnik IX. N
Z powodu istnienia ryzyka wystapienia reakcji alergicznych przy podawaniu k ntratow czynnika
IX poczatkowe podawanie czynnika IX powinno by¢ przeprowadzone, w za]sﬁlos'ci od decyzji
lekarza prowadzacego, pod nadzorem medycznym, w miejscu, gdzie moi%ebzapewnié odpowiednia
pomoc medyczna w razie wystapienia reakcji alergicznych. /19(\\
@)

Jedna dawka produktu leczniczego zawiera ponizej 1 mmol sodu @_.%/ mg), jest to zatem zasadniczo
produkt bezsodowy. "

o

4.5 Interakcje z innymi produktami leczniczymi i i(l\meorodzaje interakcji

N

Nie sa znane interakcje produktu Nonafact z akim,i‘l/&bqwiek innymi produktami medycznymi.
O

4.6 Wplyw na plodnosé, ciaze i laktacjgeqo
A0

Nie przeprowadzono badan na zwierzq@zfl\/ dotyczacych wptywu czynnika IX na reprodukcje. Jako,
ze wystgpowanie hemofilii B u kobigfljest rzadkie, nie ma wystarczajacych doswiadczen odnosnie
stosowania czynnika IX w czasie Qﬁzy 1 w okresie karmienia piersia. Z tego powodu w czasie ciazy
i laktacji czynnik IX powinien&gﬂé stosowany jedynie w przypadku, gdy jest bezwzglednie wskazany.

v

O
4.7 Wplyw na zdoln(\)&é\%rowadzenia pojazdow i obslugiwania maszyn

o

Nonafact nie ma vs@{gwu na zdolnos¢ prowadzenia pojazdéw mechanicznych i obstugiwania maszyn.
4.8 Dzialania niepozadane

Nadwrazliwos$¢ lub reakcje alergiczne (ktore wyrazac si¢ moga w postaci obrzeku
naczynioruchowego, uczucia palenia i parzacego bolu w miejscu wstrzyknigcia, dreszczy,
zaczerwienienia, uogolnionej pokrzywki, bolow glowy, wysypki, spadku ci$nienia, letargu, nudnosci,
niepokoju, tachykardii, uczucia ucisku w klatce piersiowej, uczucia mrowienia, wymiotow,
swiszczacego oddechu) obserwowane byty rzadko u pacjentéw leczonych preparatami zawierajacymi
czynnik IX. W niektorych przypadkach reakcje te przechodzity w cigzka reakcjg anafilaktyczna i byly
to reakcje $cisle zwiazane w czasie z powstawaniem inhibitorow czynnika IX (patrz takze 4.4).

Notowano takze powiktanie w postaci zespolu nerczycowego, bedacego nastepstwem proby indukcji
tolerancji immunologicznej u pacjentow z hemofilia B, u ktdrych obecne byly inhibitory czynnika IX

i w wywiadzie wystgpowaly reakcje alergiczne.

W rzadkich przypadkach obserwowano goraczke.



U pacjentéw z hemofilia B moga pojawi¢ si¢ przeciwciata (inhibitory) przeciwko czynnikowi I1X.

W takim przypadku objawem bedzie niewystarczajaca kliniczna odpowiedZ na preparaty czynnika IX.
Tacy pacjenci powinni by¢ leczeni przez wyspecjalizowane w leczeniu hemofilii jednostki medyczne.
W trakcie badan klinicznych z Nonafact nie obserwowano rozwoju inhibitoréw u pacjentow
uprzednio leczonych innymi preparatami.

Nie przeprowadzono badan z zastosowaniem Nonafact u pacjentow, ktorzy nie byli wczesniej leczeni
innymi preparatami czynnika IX.

Istnieje potencjalne ryzyko wystapienia powiktan zakrzepowo-zatorowych po podaniu produktow
zawierajacych czynnik IX, tym wigksze im gorsza jest czystos¢ produktu. Stosowanie produktow
czynnika X o niskiej czystosci zwiazane byto z przypadkami zawatu migénia sercowego, zespotu
rozsianego wykrzepiania §rodnaczyniowego (DIC), zakrzepicy zylnej oraz zatorowosci ptucne;.
Stosowanie produktow czynnika X o wysokiej czystosci bardzo rzadko zwigzane jest z wystapieniem
wymienionych powiktan.

Nonafact zawiera §ladowe ilosci (< 0,1 ng mysich IgG/j.m. czynnika IX) mysich przeciwciat
monoklonalnych stosowanych w procesie oczyszczania. Teoretycznie, zatem Non@act moze
wywolywaé powstawanie przeciwciat przeciwko biatkom mysim. Niemniej je znaczenie
kliniczne pojawienia si¢ przeciwcial przeciwko biatkom mysim, jesli takowedﬁaiyby si¢ pojawic, nie
jest znane. ) @b

S
Informacje zwiazane z ochrona przez czynnikami zakaznymi — patrzl/él.ﬂ.

S
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4.9 Przedawkowanie GOQ
Ny
Nie opisano zadnych objawdw przedawkowania 1udzki%®czymika krzepnigcia IX.
O\QJ

N

5.  WEASCIWOSCI FARMAKOLOGIC
— S

5.1 Wilasciwosci farmakodynamlczne,\/(\

Grupa farmakoterapeutyczna: leki %@ciwkrwotoczne, czynnik krzepnigcia krwi IX. Kod ATC:
B02BD04. 3\
/\/
S

Czynnik IX jest glikoproteir@g pojedynczym tancuchu i masie czasteczkowej okoto 68,000
Daltonéw. Jest czynniki %rzepniqcia zaleznym od witaminy K syntetyzowanym w watrobie.
Czynnik IX jest uaktywiiany przez czynnik Xla w mechanizmie wewnatrzpochodnym krzepnigcia
oraz przez czynnik¥¥/kompleks czynnika tkankowego w zewnatrzpochodnym mechanizmie
krzepnigcia. Aktywny czynnik IX wraz z aktywnym czynnikiem VIII aktywuja czynnik X.
Aktywowany czynnik X przeksztatca protrombing do trombiny. Trombina natomiast powoduje
przejscie fibrynogenu w fibryng i wytworzenie skrzepu. Hemofilia B jest choroba dziedziczna
zwiazana z plcia, w ktorej dochodzi do zaburzen krzepnigcia krwi z powodu zmniejszonego poziomu
czynnika krzepnigcia krwi IX. Klinicznie choroba objawia si¢ obfitymi krwawieniami do stawow,
migéni, organéw wewngetrznych zard6wno samorzutnymi jak 1 wywotanymi urazem czy interwencja
chirurgiczng. Wzrost poziomu czynnika X we krwi osiagany jest poprzez zastosowanie terapii
substytucyjnej, co umozliwia przynajmniej czasowe wyrownanie poziomu czynnika IX oraz
zmniejszenie zagrozenia krwawieniami.

Nie ma wystarczajacych danych, aby zaleci¢ stosowanie produktu Nonafact u dzieci w wieku ponizej
6 lat.

5.2 Wilasciwos$ci farmakokinetyczne



W warunkach in vivo, po zastosowaniu produktu Nonafact, otrzymuje si¢ wzrost poziomu czynnika
IX 0 1,1 j.m./dl na j.m. podawana na kilogram masy ciala, co odpowiada odzyskowi in vivo
wynoszacemu o 49%. Okres poltrwania produktu Nonafact wynosi okoto 19 (17-21) godzin.

5.3 Przedkliniczne dane o bezpieczenstwie

Osoczowy czynnik krzepnigcia IX jest fizjologicznym sktadnikiem ludzkiego osocza. Czynnik IX
zawarty w tym produkcie zachowuje si¢ jak endogenny czynnik IX. Nie przeprowadzano, zatem
konwencjonalnych badan na zwierzgtach dotyczacych toksycznoscei i potencjalnego dziatania
mutagennego z czynnikiem krzepnigcia IX. W badaniach farmakodynamicznych na kroélikach

1 $winkach morskich wykazano minimalne prozakrzepowe dziatanie Nonafact.

6. DANE FARMACEUTYCZNE
6.1 Wykaz substancji pomocniczych

Proszek: N
Sodu chlorek

Sacharoza o
Histydyna. S

. )
Rozpuszczalnik: ,1/61’
Woda do wstrzykiwan. R

6.2 NiezgodnoS$ci farmaceutyczne be

Poniewaz nie wykonywano badan dotyczacych zgod 1, produktu leczniczego nie wolno mieszaé
z innymi lekami. %
QO

6.3  Okres waznosci S
o
2 lata. \gfo

oV
Po rozpuszczeniu: \
Z mikrobiologicznego punktu wadzenia produkt powinien by¢ zuzyty natychmiast. Produkt utrzymuje
stabilno$¢ chemiczna i fizycZhd przez 3 godziny w temperaturze 21 °C. Jedli nie uzyje si¢ produktu
natychmiast, uZytkowni&@g’ wlasng odpowiedzialnos¢ dobiera czas i warunki przechowywania go w
stanie gotowym do uzyera. Nie powinno to trwa¢ dtuzej niz 24 godziny w temperaturze od 2 do 8°C,
o ile rozpuszczeni cienczenie produktu nie miato miejsca w kontrolowanych i zatwierdzonych
warunkach aseptycznych.

6.4 Specjalne Srodki ostroznosci podczas przechowywania

Przechowywac w lodowce (w temperaturze 2°C—8°C). Nie zamrazac. Przechowywac fiolki w
opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed $wiattem. Warunki przechowywania rozpuszczonego
produktu leczniczego, patrz punkt 6.3.

6.5 Rodzaj i zawarto$¢ opakowania

500 j.m.: jedna fiolka (szkto typu I) z proszkiem + jedna fiolka (szkto typu I) z 5 ml rozpuszczalnika
zabezpieczone korkami z bromobutylu.

1000 j.m.: jedna fiolka (szklo typu I) z proszkiem + jedna fiolka (szklo typu I) z 10 ml
rozpuszczalnika zabezpieczone korkami z bromobutylu.



6.6 Specjalne Srodki ostroznos$ci dotyczace usuwania i przygotowania produktu leczniczego
do stosowania

Przygotowanie preparatu

1. Obie fiolki doprowadzi¢ do temperatury pomiedzy 15°C a 25°C.
Usuna¢ plastikowe kapsle z obu fiolek.

3. Zdezynfekowaé powierzchnig zabezpieczajacego gumowego korka obu fiolek gaza nasaczona
70% alkoholem.
4.  Zdja¢ ostonke ochronng z jednego konca igly stuzacej do wymieszania preparatu i przektuc

zabezpieczajacy korek gumowy fiolki zawierajacej wode do wstrzykiwan. Zdjac ostonke
ochronng z drugiego konca igly stuzacej do wymieszania preparatu. Przekrecic fiolke
z rozpuszczalnikiem i przektu¢ gumowy korek zabezpieczajacy fiolki zawierajacej proszek.
5. Przechyli¢ fiolkg z rozpuszczalnikiem tak by umozliwi¢ przeptynigcie rozpuszczalnika do fiolki
z proszkiem.
6.  Wyjac igle z obu fiolek. Usuna¢ igl¢ oraz pusta fiolke po rozpuszczalniku.
7. Delikatnie miesza¢ preparat w fiolce przez 5 minut az do momentu catkowitego rozpuszczenia
proszku. Otrzymany roztwor powinien by¢ klarowny, bezbarwny lub lekk0§%‘1tawy i powinien
mie¢ neutralne pH. 6&
GO
Roztwor powinien by¢ klarowny lub lekko opalizujacy. Nie wolno podaw@c roztworow metnych lub
zawierajacych osad. . Przed podaniem rozpuszczone produkty nalez%,@(%ntrolowaé wzrokowo pod

katem wystepowania czasteczek lub przebarwien. %/1,
N
. . : R
Wszelkie resztki niewykorzystanego produktu lub jego odpadﬁ)%aleiy usuna¢ w sposob zgodny
z lokalnymi przepisami. (\%
2
&

O
7. PODMIOT ODPOWIEDZIALNY POSIgﬁAJACY POZWOLENIE NA
DOPUSZCZENIE DO OBROTU Q

S
Sanquin Q’}’\/Q
Plesmanlaan 125 ,1/@
NL-1066 CX Amsterdam QQ
Holandia /\)\
(‘\\O
v

Q ,
8. NUMER(-Y) P%@ OLENIA(N) NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
S
O
EU/1/01/186/001 (Qf)O 1U)
EU/1/01/186/002 (1000 1U)
9. DATA WYDANIA PIERWSZEGO POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO
OBROTU / DATA PRZEDLUZENIA POZWOLENIA
Data wydania pierwszego pozwolenia na dopuszczenie do obrotu: 3 lipca 2001

Data przedituzenia pozwolenia: 3 lipca 2007

10. DATA ZATWIERDZENIA LUB CZESCIOWEJ ZMIANY TEKSTU
CHARAKTERYSTYKI PRODUKTU LECZNICZEGO

Szczegotowa informacja o tym produkcie jest dostgpna na stronie internetowej Europejskiej Agencji
Lekéw (EMA) http://www.ema.europa.eu



http://www.emea.europa.eu/
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WYTWORCA(Y) BIOLOGICZNEJ(YAH) SUBSTANCJI
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A.  WYTWORCA(Y) BIOLOGICZNEJ(YCH) SUBSTANCJI CZYNNEJ(YCH) ORAZ
WYTWORCA(Y) ODPOWIEDZIALNY(I) ZA ZWOLNIENIE SERII

Nazwa i adres wytworcy(ow) biologicznej(ych) substancji czynnej(ych)

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdam

Holandia

Nazwa i adres wytworcy(ow) odpowiedzialnego(ych) za zwolnienie serii

Stichting Sanquin Bloedvoorziening,
Plesmanlaan 125

1066 CX Amsterdam
Holandia
N
B. WARUNKI POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU \Q&O
o
, o
¢  KATEGORIA DOSTEPNOSCI S

(‘\\Q)

)
Produkt leczniczy wydawany z przepisu lekarza do zastrzezonego sj[fgs/\éwania (Patrz aneks I:
Charakterystyka Produktu Leczniczego, 4.2) N
K

° WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZAQEBEZPIECZNEGO
I SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUK&E&] LECZNICZEGO
N

Nie dotyczy. O/D%

oQ
e  INNE WARUNKI S
RS

/\/
Oficjalne zwolnienie serii: zgodnie z a@(ﬁulem 114 Dyrektywy 2001/83/WE, seria zostanie oficjalnie
zwolniona przez laboratorium paﬁs%zeﬁﬂve lub przez laboratorium wyznaczone do tego celu.
2
(‘\\O
v
O
N2
N
>
S
Q®
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ANEKS III
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OZNAKOWANIE OPAKOWAN I ULOTKA DLA PA(E@ENTA
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH ORAZ
OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

PUDELKO ZAWIERAJACE FIOLKI Z PROSZKIEM 500 j.m.
PUDELKO ZAWIERAJACE FIOLKI Z PROSZKIEM 1000 j.m.

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Nonafact 100 j.m./ml proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan.
Ludzki czynnik krzepnigcia IX.

| 2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ(YCH)

500 j.m. ludzkiego czynnika krzepnigcia IX (100 j.m./ml po rozpuszczeniu).
1000 j.m. ludzkiego czynnika krzepnigcia [X (100 j.m./ml po rozpuszczeniu). O\\\f

3.  WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH ~\g,u
Proszek: sodu chlorek, histydyna i sacharoza.

Rozpuszczalnik: woda do wstrzykiwan.

| 4. POSTAC FARMACEUTYCZNA 1 ZAWARFOSC OPAKOWANIA

o
O
Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania rozt%&u do wstrzykiwan.
O
ZawartoS$¢: ,"}’\9
1 fiolka z proszkiem do sporzadzania )i/o§twom do wstrzykiwan.
1 fiolka z woda do wstrzykiwan 5 malo
1 fiolka z woda do wstrzykiwafloal\ﬁ ml.
S

(\
1%
\Q)o

| 5. SPOSOB I DROGA(I) PODANIA
b\}’

o N\ o
Wymieszaé proszék z 5 ml wody do wstrzykiwan.
Wymiesza¢ proszek z 10 ml wody do wstrzykiwan.

Produkt powinien by¢ zuzyty natychmiast po przygotowaniu.
Produkt nalezy poda¢ wytacznie w jednej dawce.

do podawania droga dozylna

Nalezy zapozna¢ sig¢ z trescia ulotki przed zastosowaniem leku.

W MIEJSCU NIEDOSTEPNYM I NIEWIDOCZNYM DLA DZIECI

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO

Lek przechowywaé w miejscu niedostgpnym i niewidocznym dla dzieci.

13



| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

Nie podawac, jesli po przygotowaniu roztworu nie jest on catkowicie klarowny lub jesli proszek jest
niecalkowicie rozpuszczony.

| 8. TERMIN WAZNOSCI

Termin waznos$ci {MM/RRRR}

| 9.  WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Przechowywac w lodowce (w temperaturze 2°C—8°C), nie zamrazac.
Przechowywac¢ fiolki w opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed §wiatlem.

N

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIANIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEgg?ODPADOW, JESLI

WELASCIWE 2
&
A
| 11. NAZWA I ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO
P
Sanquin, Plesmanlaan 125, NL-1066 CX Amsterdam, Holg(}%a
N
Nl
| 12. NUMER(Y) POZWOLENIA(N) NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
EU/1/01/186/001 @QO
EU/1/01/186/002 @,549
4%
@
| 13. NUMER SERII D
Q\\J
y P
Nr serii {numer} N
3
O

[14.  OGOLNA RATEGORIA DOSTEPNOSCI

Produkt leczniczy wydawany z przepisu lekarza.

| 15. INSTRUKCJA UZYCIA

| 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

14



MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM 500 j.m.
FIOLKA Z PROSZKIEM 1000 j.m.

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGA(I) PODANIA

Nonafact 100 j.m./ml proszek do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan.
Ludzki czynnik krzepnigcia IX.
Do podawania droga dozylna.

[2. SPOSOB PODAWANIA

Wymieszac¢ proszek z 5 ml wody do wstrzykiwan. O
Wymiesza¢ proszek z 10 ml wody do wstrzykiwan. NS)
Preparat powinien by¢ zuzyty natychmiast po przygotowaniu. oo
Nalezy zapozna¢ si¢ z trescia dolaczonej ulotki przed zastosowaniem lek@,

)
/1/
1%

| 3. TERMIN WAZNOSCI &

P
Termin waznosci {MM/RRRR} (\{b

| 4. NUMER SERII D

.. O
Numer serii: {numer} QJQ
)
N

5. ZAWARTOSC OPAKOWARTA Z PODANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK D
N

(\
500 j.m. (100 j.m./ml po @Sﬁszczeniu).
1000 j.m. (100 j.m./mlbgé\rozpuszczeniu).

Q®
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MINIMUM INFORMACJI ZAMIESZCZANYCH NA MALYCH OPAKOWANIACH
BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z ROZPUSZCZALNIKIEM S ML
FIOLKA Z ROZPUSZCZALNIKIEM 10 ML

| 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO I DROGA(I) PODANIA

Woda do wstrzykiwan.

2.  SPOSOB PODAWANIA

Do przygotowania roztworu z Nonafact.
Nalezy zapozna¢ sig z trescia dotaczonej ulotki przed zastosowaniem leku.

3.  TERMIN WAZNOSCI O

Termin waznosci: {MM/RRRR}

Q
[4.  NUMER SERII S

Numer serii: {numer} Q

5. ZAWARTOSC OPAKOWANIA Z P%@ANIEM MASY, OBJETOSCI LUB LICZBY
JEDNOSTEK D

>

5 ml. ]/
10 ml. Q
O
N\
6\/(\

N2
N
b\\)
Q€

16



\O
F
bO
)
Q'VQ’Q\
B. ULOTKA DLA PACJEN'@/\/
S
(\‘b
('\\"b
N
©)
o>
Qo
OQ
D
71/(\
\${b
v
Q
0
(’\\0
v
N2
N5

17



ULOTKA DLA PACJENTA: INFORMACJA DLA UZYTKOWNIKA

Nonafact 100 j.m./ml proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan
Ludzki czynnik krzepnigcia IX

Nalezy zapoznac si¢ z trescia ulotki przed zastosowaniem leku.

. Nalezy zachowac t¢ ulotke, aby w razie potrzeby moc ja ponownie przeczytac.

. Nalezy zwrocic si¢ do lekarza lub farmaceuty w razie jakichkolwiek dalszych watpliwosci.

. Jesli nasili si¢ ktorykolwiek z objawow niepozadanych lub wystapia jakiekolwiek objawy
niepozadane niewymienione w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie.

Proszek

Substancja czynna jest ludzki czynnik krzepnigcia I1X.

Produkt zawiera 100 jednostek miedzynarodowych (j.m.) na ml (500 j.m./5 ml lub 1000 j.m./10 ml)
ludzkiego czynnika krzepnigcia IX po rozpuszczeniu w 5 ml lub 10 ml wody do wstrzykiwan.
Pozostate sktadniki to sodu chlorek, sacharoza i histydyna.

Rozpuszczalnik O\,\\"
Woda do wstrzykiwan. 6&
GO

Spis tresci ulotki: @
1.  Co to jest Nonafact i w jakim celu si¢ go stosuje ,1/00

. ] : @)
2.  Informacje wazne przed zastosowaniem leku Nonafact &V
3. Jak stosowaé Nonafact Q\\f
4.  Mozliwe dziatania niepozadane P
5. Jak przechowywa¢ Nonafact Q{b
6.  Inne informacje {(b

O\QJ

N
%
1. COTO JEST NONAFACTIW JAKI&Q%ELU SIE GO STOSUJE
O

Q
Nonafact stosuje si¢ w profilaktyce i leczg fiu krwawiefi u pacjentow chorych na hemofili¢ B
(wrodzony brak aktywnego czynnika 1§epniqcia IX). Czynnik IX jest fizjologicznym sktadnikiem
ludzkiej krwi. Niedobor czynnika L&onwoduje zaburzenia krzepnigcia krwi, ktore moga prowadzic¢
do wystepowania krwawien do tg*zéw, mig$ni i organdw wewnetrznych. Stosowanie Nonafact moze
wyrownaé niedobor czynnika\/&
O
N2
N
2. INFORMA(QE@%VAZNE PRZED ZASTOSOWANIEM LEKU NONAFACT

Kiedy nie stosowa¢ leku Nonafact:

- jesli u pacjenta stwierdzono nadwrazliwos$¢ (uczulenie) na substancj¢ czynna — ludzki czynnik
krzepnigcia IX,

- jesli u pacjenta stwierdzono nadwrazliwo$¢ (uczulenie) na ktérykolwiek z pozostatych
sktadnikow leku lub na biatka myszy.

Kiedy zachowac¢ szczegdlng ostroznos¢ stosujac Nonafact:

Nalezy niezwlocznie udac si¢ do lekarza, jesli krwawienie nie ustgpuje zgodnie z oczekiwaniami.
Po rozpuszczeniu proszku w dotaczonej wodzie do wstrzykiwan otrzymany roztwor powinien by¢
klarowny, przejrzysty. Nalezy sprawdzi¢ wyglad roztworu bezposrednio przed podaniem leku. Nie

wolno podawac¢ preparatu, jesli nie jest on przejrzysty lub jesli wystgpuja w nim jakiekolwiek grudki
lub ktaczki.
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W rzadkich przypadkach Nonafact moze powodowac¢ ci¢zka reakcje alergiczna (wstrzas
anafilaktyczny). Jezeli po przyjeciu leku wystapia jakiekolwiek objawy zwiazane z rozwojem reakcji
uczuleniowej (pokrzywka, swedzenie, wysypka, uczucie ucisku w klatce piersiowej, §wiszczacy
oddech czy lekkie zawroty glowy) nalezy niezwlocznie skontaktowac sig z lekarzem prowadzacym.
Jezeli w przesztosci podanie krwi lub preparatéw krwi wywotywato reakcje uczuleniowe Nonafact
powinien by¢ stosowany w wyjatkowych przypadkach, jedynie wtedy, gdy jest to absolutnie
konieczne (w sytuacjach zagrazajacych zyciu). W takich przypadkach lek powinien by¢ podawany w
szpitalu pod $cistym nadzorem lekarskim.

Pacjenci z hemofilia B otrzymujacy preparaty czynnika IX powinni by¢ stale monitorowani pod
wzgledem ewentualnego rozwoju przeciwciat neutralizujacych (inhibitorow) przeciwko czynnikowi
IX (patrz MOZLIWE DZIALANIA NIEPOZADANE). Lekarz prowadzacy regularnie wykonuje
odpowiednie badania pozwalajace na wykrycie obecno$ci przeciwcial, zwlaszcza w przypadku
pacjentow, ktorzy w przesztosci doswiadczyli cigzkich reakcji alergicznych po podaniu preparatow
czynnika [X.
Wystepowanie przeciwciat neutralizujacych czynnik IX (inhibitoréw) jest bardzo rzadkim zjawiskiem
u pacjentow leczonych uprzednio innymi preparatami zawierajacymi czynnik 1X. S

A\
Istnieje niewielkie ryzyko, iz wysokie dawki Nonafact moga spowodowac twc@%?lie si¢ skrzeplin
wewnatrz naczyn krwiono$nych powodujac zatorowo$¢. Przy wspoétistnienigfthorob watroby lub
serca, lub tez przez pewien czas po wszelkich operacjach chirurgicznycl{\&zyko powiktan
zakrzepowych wzrasta. Podobnie jak w przypadku noworodkow, pacjgatow z podwyzszonym
ryzykiem zakrzepicy lub rozsianego zespotu wykrzepiania §rodna iowego (DIC), lub w innych
chorobach, w ktorych wystgpuja zaburzenia krzepnigeia krwi. L.gkarz podejmuje decyzjg odno$nie
zastosowania Nonafact biorac pod uwage ryzyko wystqpierz\i%%mienionych powiktan.

Podczas przygotowywania produktéw leczniczych z 1 Qiej krwi Iub osocza podejmuje si¢ okre§lone
srodki majace na celu zapobieganie przeniesieniu zg@zeﬁ na pacjentow. Obejmuja one ostrozny
dobdr dawcow krwi i1 osocza tak, aby wykluczy¢ (ﬁ(}by, u ktorych istnieje ryzyko nosicielstwa
zakazen, a takze badanie kazdej donacji oraz pultosocza pod katem oznak obecnosci
wirusow/zakazen. Ponadto producenci tychroduktow dotaczaja do procesu przygotowywania krwi
lub osocza procedury, ktore inaktywuja tﬂ’ usuwaja wirusy. Pomimo to nie da si¢ catkowicie
wykluczy¢ ryzyka przeniesienia czynqjké(')w zakaznych w trakcie podawania lekow przygotowanych

z ludzkiej krwi lub osocza. DotchCto takze nieznanych dotad i nowo pojawiajacych si¢ wiruséw lub
innych rodzajow zakazen. . \0’\/

Podejmowane $rodki s azane za skuteczne w przypadku wiruséw optaszczonych, takich jak:
ludzki wirus niedoboru odgbrnosci (HIV), wirus zapalenia watroby typu B i wirus zapalenia watroby
typu C, a takze wimsé&@hleoplaszczonych: wirusa zapalenia watroby typu A i parwowirusa B19.

O
Lekarz moze zalec%f aby rozwazy¢ szczepienia przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby typu A i B
w przypadku, gdy regularnie/wielokrotnie otrzymujesz czynnik X otrzymywany z osocza.

Zdecydowanie zaleca sig, zeby za kazdym razem, kiedy jest podawana dawka preparatu Nonafact,
zapisywac nazwisko pacjenta i numer serii produktu w celu prowadzenia rejestru uzytych serii.

Nie przeprowadzono badan z zastosowaniem Nonafact u pacjentow, ktorzy nie byli wczesniej leczeni
innymi preparatami czynnika [X.

Stosowanie u dzieci
Nie ma wystarczajacych danych, by méc zaleci¢ stosowanie leku Nonafact u dzieci ponizej 6 roku
zycia.

Stosowanie innych lekow:

Nie sa znane zadne interakcje pomigdzy Nonafact a innymi produktami leczniczymi.

Nalezy powiedzie¢ lekarzowi o wszystkich przyjmowanych aktualnie lub ostatnio lekach, réwniez
tych, ktore wydawane sa bez recepty.
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Ciaza i karmienie piersia:

Jako, ze wystgpowanie hemofilii B u kobiet jest rzadkie, nie ma wystarczajacych doswiadczen
odnos$nie stosowania czynnika IX w czasie ciazy i w okresie karmienia piersia. Z tego powodu

w czasie cigzy i karmienia piersig czynnik IX powinien by¢ stosowany jedynie w przypadku, gdy jest
bezwzglednie wskazany.

Przed zastosowaniem jakiegokolwiek leku nalezy poradzic¢ si¢ lekarza lub farmaceuty.

Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn:
Nonafact nie ma wplywu na zdolno$¢ prowadzenia pojazdow i obstugiwanie maszyn.

Wazne informacje o niektorych skladnikach leku Nonafact:
Jedna dawka produktu leczniczego zawiera ponizej 1 mmol sodu (23 mg), jest to zatem zasadniczo
produkt bezsodowy.

3. JAK STOSOWAC NONAFACT
&
S
v
,‘/O
Nonafact nalezy zawsze stosowaé zgodnie z zaleceniami lekarza, Wielko$é zastosowanej dawki
zalezy od obrazu klinicznego, masy ciata pacjenta oraz obecn@Qwe krwi poziomu czynnika I[X.
W sytuacjach, gdy niezbgdne jest wykonanie interwencji c]@'&lrgicznej lub ekstrakcji zgba nalezy
poinformowac lekarza lub dentyste o chorobie (niedoborZ€ czynnika krzepnigcia krwi IX).
W przypadku, gdy bedzie to niezbgdne przed Wykon@%m zabiegu zostanie pacjentowi podany
preparat czynnika IX, tak by osiagnigty zostat WyO any jego poziom we krwi.

Q
Lek Nonafact podawany jest przez lekarza ll@%ielqgniarkq. Lek Nonafact mozna podawac
samodzielnie, jezeli jest to dozwolona pr@h@ka w kraju uzytkownika oraz jezeli uzytkownik zostat
odpowiednio przeszkolony. Lek Nonafadt nalezy zawsze przyjmowac zgodnie z zaleceniami lekarza.
W razie jakichkolwiek watpliwoscigfalezy skonsultowac sig z lekarzem lub farmaceuta.

Dawkowanie:

Bardzo istotne jest regularne sg fawdzanie poziomu czynnika IX we krwi. Podanie 1 jednostki
migdzynarodowej (j.m.) czypnika IX na kilogram masy ciata podnosi aktywnos¢ osoczowego
czynnika IX o 1,1% noratalnej aktywnosci.

S
O
Wymagane dawkcﬁrﬁnie wylicza si¢ przy pomocy nastgpujacego wzoru:

Wymagana liczba jednostek = masa ciata (kg) x wymagany wzrost aktywnosci czynnika IX (%)
(j-m./dl)x 0,9

Lekarz prowadzacy ustala dawke leku Nonafact, jaka powinna by¢ podana oraz czgsto$¢ podawania
preparatu w zaleznosci od sytuacji. Nastgpujaca tabela moze by¢ pomocna przy ustalaniu dawek
w przypadkach krwawien lub operacji chirurgicznych:

Nasilenie krwawienia / Rodzaj Wymagany Czestos¢ podawania (godziny)/
procedury chirurgiczne;j poziom Dhugo$¢ trwania terapii (dni)
czynnika IX
(%) (j.m./dl)
Krwawienie
Wczesne krwawienie do stawow, 20-40 Powtarza¢ co 24 godziny. Co
krwawienie do mig$ni lub z jamy najmniej 1 dzien az do ustgpienia

20



ustnej bolu spowodowanego przez
krwawienie lub zagojenia rany.

Bardziej nasilone krwawienie do 30-60 Powtarza¢ infuzje co 24 godziny

stawow, krwawienie do migsni lub przez 3-4 dni lub wigcej az do

krwiak momentu ustapienia bolu i powrotu
czynnosci.

Krwawienia zagrazajace zyciu 60-100 Powtarzac¢ infuzj¢ co 8 do 24
godziny az do momentu ustgpienia
zagrozenia.

Operacje

Mniejsze 30-60 Co 24 godziny, przez przynajmnigj

Wilaczajac ekstrakcje zgba 1 dzien, az do zagojenia.

80-100 Powtarza¢ infuzje¢ co 8-24 godziny

Wieksze az do momentu odpowiedniego
(przed- i zagojenia ran, potem konty,@;owaé
pooperacyjne) terapie przez co najmniefb@
. . )
kolejnych dni. 2O
.\Q)

W trakcie leczenia zalecane jest regularne oznaczanie poziomow czymitka IX we krwi.
Zwtaszcza w przypadku wigkszych interwencji chirurgicznych bardzo istotne jest oznaczanie
poziomu czynnika IX we krwi zarowno przed jak i po operac;j 16 R

W dlugoterminowej profilaktyce krwawien u pacjentow z cigzka( postacig hemofilii B mozna podawac
czynnik IX w dawce 20 do 40 j.m. na kilogram masy cigfa w odstgpach trzy, czterodniowych.

W niektorych przypadkach, zwlaszcza u pacjentéw dszych, niezb¢dne moze by¢ podawanie leku
w krotszych odstepach czasu lub tez w wigkszych-dawkach.

Jezeli pacjent odnosi wrazenie, iz Nonafact @agla zbyt stabo lub zbyt mocno, zaleca si¢
skonsultowanie tego faktu z lekarzem proﬁiadza(cym. U o0s06b cierpiacych na hemofili¢ B moga
rozwingc si¢ przeciwciata (inhibitory)przeciwko czynnikowi IX. Wynikiem tego jest inaktywacja
stosowanego preparatu czynnika IXcﬁSatrz MOZLIWE DZIALANIA NIEPOZADANE). Zaleca sie
by postgpowanie lecznicze w ty. Q0:iq2kich przypadkach u pacjentdw z hemofilia B byto prowadzone
przez do$wiadczonych w leczgl}lu hemofilii lekarzy, w wyspecjalizowanych jednostkach
medycznych, gdzie ustano\wfﬂ)ne zostanie prawidlowe dawkowanie. Stosowanie czynnika IX
powstrzymuje dzia%anib%\kﬁhibitoréw.

Instrukcja dotycﬁéa przygotowania leku do stosowania:
Rozpuszczenie proszku

Proszek powinien zosta¢ rozpuszczony w dotaczonej ilosci wody do wstrzykiwan. Roztwor nie moze
by¢ zbyt zimny w trakcie podawania. W celu osiagnigcia jak najlepszego efektu zaleca si¢
doprowadzenie obu fiolek do temperatury pokojowej (15°C — 25°C).

1. Obie fiolki wyja¢ z lodowki i doprowadzi¢ do temperatury pokojowej (pomigdzy 15°C a 25°C).

2. Usuna¢ plastikowe kapsle z obu fiolek.

3. Zdezynfekowa¢ powierzchnig zabezpieczajacego gumowego korka obu fiolek gaza nasaczona
70% alkoholem.

4.  Zdja¢ ostonke ochronna z jednego konca igly stuzacej do wymieszania preparatu i przektuc
zabezpieczajacy korek gumowy fiolki zawierajacej wode do wstrzykiwan. Zdjac ostonke
ochronng z drugiego konca igly stuzacej do wymieszania preparatu. Przekreci¢ fiolke
z rozpuszczalnikiem i przektu¢ gumowy korek zabezpieczajacy fiolki zawierajacej proszek.
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5. Przechyli¢ fiolke z rozpuszczalnikiem tak by umozliwi¢ przeptynigcie rozpuszczalnika do fiolki
z proszkiem.

6.  Wyjac igle z obu fiolek. Usuna¢ igl¢ oraz pusta fiolke po rozpuszczalniku.

7. Delikatnie miesza¢ preparat az do momentu calkowitego rozpuszczenia proszku. Nie potrzasac!
Proszek rozpuszcza si¢ okoto 5 minut. Otrzymany roztwor powinien by¢ klarowny, bezbarwny
lub lekko zéttawy.

Bezposrednio przed podaniem preparatu powinien on by¢ doktadnie obejrzany w celu wykrycia
ewentualnych nierozpuszczonych czastek lub tez oceny ewentualnego nieprawidlowego zabarwienia
roztworu. Roztwor powinien by¢ klarowny, przejrzysty.

Po rozpuszczeniu preparat powinien by¢ zuzyty natychmiast (najwyzej w przeciagu 3 godzin).
Nonafact nie powinien by¢ mieszany z jakimikolwiek innymi produktami leczniczymi.

Podawanie
1. Przy pomocy igly podskornej oraz strzykawki nabra¢ rozpuszczony preparat z fiolki.
2. Nonafact powinien by¢ podany do zyly (droga dozylna).
3. Podawac rozpuszczony roztwor powoli, stopniowo (okoto 2 ml na minutg) .O\.\\'“
8
Pozostatosci leku P
R
Wszelkie resztki niewykorzystanego produktu lub jego odpady nalezg\/@suna[c W sposob zgodny
z zaleceniami lekarza lub farmaceuty. &V
. : &
Dhugo$¢ leczenia: fbb
D
Hemofilia B jest choroba przewlekta, dlatego tez prow&&%me terapii preparatami czynnika [X moze
by¢ niezbedne przez cate zycie. \$
v

©)
Zastosowanie wigkszej niz zalecana dawki l%& Nonafact

Q
Nie odnotowano przypadkow przedawk\g&\é\nia ludzkiego czynnika krzepnigcia [X.
Q)’lx
4. MOZLIWE DZIALAN Ig,‘NIEPOZADANE

Podobnie jak wszystkie m@cprodukty lecznicze wywodzace si¢ z krwi ludzkiej Nonafact moze
powodowac reakcje alergiczne, ktore wyraza¢ si¢ moga w postaci obrzeku krtani, uczucia palenia

i parzacego bolu w migjscu wstrzyknigcia, dreszczy, zaczerwienienia, uogolnionej pokrzywki,
swedzenia i Wysylﬁ%i, bolow glowy, zmeczenia, nudnosci, niepokoju, przyspieszonej akcji serca,
uczucia ucisku w klatce piersiowej, uczucia mrowienia, wymiotdw, $wiszczacego oddechu.

Pacjent powinien zosta¢ poinformowany przez lekarza prowadzacego o mozliwych dziataniach
niepozadanych, jak je rozpoznawac i jak zachowac si¢ w przypadku ich wystapienia. W przypadkach
koniecznych lekkie reakcje alergiczne takie jak pokrzywka moga by¢ leczone lekami
przeciwhistaminowymi (preparatami medycznymi, ktore przeciwdziataja alergii). W przypadkach
cigzkich reakcji alergicznych (wstrzas anafilaktyczny) nalezy natychmiast zaprzesta¢ podawania leku
1 niezwlocznie skontaktowac sie z lekarzem.

Istnieje niewielkie ryzyko, iz wysokie dawki leku Nonafact moga spowodowac tworzenie si¢
skrzeplin wewnatrz naczyn krwionos$nych powodujac zatorowos¢. W rzadkich przypadkach
stosowanie leku Nonafact moze takze powodowac¢ wzrost temperatury ciata.

U pacjenta stosujacego Nonafact moga rozwinac si¢ przeciwciala (inhibitory) przeciwko czynnikowi

IX, ktore spowoduja inaktywacje leku. Lekarz prowadzacy bedzie zlecat regularne wykonywanie
badan w celu wykrycia ewentualnych przeciwciat we krwi. Nalezy niezwlocznie skontaktowac si¢ z
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lekarzem prowadzacym w przypadku zauwazenia, iz skutecznos$¢ leku pogarsza si¢, co moze si¢
wyrazac¢ zwigkszong tendencja do krwawien.

W przypadku, gdy pacjent wymaga terapii powstrzymujacej dzialanie przeciwciat (inhibitorow)
leczenie powinno by¢ prowadzone w osrodku wyspecjalizowanym w leczeniu hemofilii. Pacjent
powinien pozostawac¢ pod $cistym nadzorem lekarskim, zwlaszcza w przypadku zwigkszonego ryzyka
wystapienia dziatan ubocznych.

W przypadku wystapienia wymienionych w ulotce dziatan ubocznych nalezy skontaktowac si¢ z
lekarzem. W przypadku wystapienia innych objawdw niepozadanych nie wymienionych w tej ulotce
nalezy poinformowac o nich lekarza lub farmaceute.

5. JAK PRZECHOWYWAC LEK NONAFACT
Lek przechowywa¢ w miejscu niedostepnym i niewidocznym dla dzieci.

Nie nalezy stosowac leku Nonafact po uptywie terminu waznosci zamieszczone%e)\ﬁ'a pudetku.
Przechowywa¢ w lodowce (w temperaturze 2°C—8°C). P
GO
Przechowywac¢ fiolki w opakowaniu zewngtrznym w celu ochrony przed-&viattem.
Z mikrobiologicznego punktu widzenia raz rozpuszczony preparat powdnien by¢ zuzyty natychmiast,
lecz nie dtuzej niz 3 godziny po rozpuszczeniu. %'1,0
N

Przed zastosowaniem preparatu nalezy sprawdzi¢ jego wygl &Nie wolno podawac preparatu, jesli
nie jest on przejrzysty lub jesli wystepuja w nim jakieko!v{vb' grudki lub czastki.

N
&
\$O
6. INNE INFORMACJE 0’1/
Q
O
Nonafact 100 j.m./ml ludzki czynnik krzephiecia IX
oV
Co zawiera lek Nonafact: ,1/\$

Q

Q
- Substancja czynna leku jesfiudzki czynnik krzepnigcia IX Kazda fiolka zawiera 500 j.m. lub
1000 j.m. ludzkiego cz,)(/@nika krzepnigcia I[X.
- Ponadto lek Zawier&@ﬁdu chlorek, sacharozg, histydyng i wode do wstrzykiwan.
X
NS

b\\)
O
Jak wyglada lek IQ(}nafact i co zawiera opakowanie:
Nonafact wystepuje jako proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan (fiolki 5
ml lub 10 ml)

Nonafact sklada si¢ z kartonika zawierajacego:
o fiolke Nonafact zawierajaca 500 j.m. Iub 1000 j.m. czynnika IX
. fiolke zawierajaca 5 ml lub 10 ml wody do wstrzykiwan

Podmiot odpowiedzialny i wytwérca
Sanquin, Plesmanlaan 125 NL-1066 CX Amsterdam, Holandia

Data zatwierdzenia ulotki:
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Szczegbdlowa informacja o tym leku jest dostgpna na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow
(EMA) http://www.ema.europa.eu
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