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Co prinasi Fc technologie
do lécby détskych pacientu
s hemofilii A i B?

Sympozium se uskutecni u prileZitosti
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a onkologt Ceské a Slovenské republiky
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tel.: 257 222 034, fax: 257 222 036
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prim. MUDr. Jan Blatny, PhD.
Oddéleni détske hematologie FN Brno

prim. MUDr. Vladimir Komrska, CSc.
Klinika détske hematologie a onkologie 2. LF UK a FN Motol Praha

Elocta®, rFVIIIFc: Svédci vysledky klinickych studii
a redlné praxe o zlepseni standardu v ochrané déeti
s hemofilii A pred krvadcenim?

MUDr. Svétlana Kéhlerova
Oddéleni détske hematologie FN Brno

Alprolix®, rFIXFc: Jak zdsadni bude zména v pristupu
k détem s hemofilii B? Klinicka data a redlnad praxe?

Co zdsadniho si odneseme do praxe?

V rdmei sympozia pro Vs bude pripraveno pohosténi.
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Zkracena informace o lé¢ivém pripravku ELOCTA®

¥ Tento IéCivy piipravek podléhd dalSimu sledovani. To umozni rychlé
ziskani novych informaci o bezpegnosti. Zadame zdravotnické pracov-
niky, aby hlasili jakakoli podezfeni na nezadouci Ucinky.

Nazev pfipravku: ELOCTA 250 IU, 500 IU, 750 U, 1000 IU,
1500 1U, 2000 IU, 3000 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni
roztok. Kvalitatitvni a kvantitativni sloZeni: Jedna injekéni la-
hvic¢ka obsahuje nominalné 250, 500, 750, 1000, 1500, 2000 nebo
3000 IU efmoroctocogum alfa. Po rekonstituci obsahuje jeden ml
injek€niho roztoku pfiblizné efmoroctocogum alfa 83 1U, 167 IU,
250 U, 333 IU, 500 IU, 667 IU nebo 1000 IU. Efmoroktokog alfa
(rekombinantni humanni koagula¢ni faktor VIII, Fc fuzni protein
(rFVIIIFc)) obsahuje 1 890 aminokyselin. Terapeutické indikace:
Indikovédno u vSech vékovych skupin pro IéEbu a profylaxi krvaceni
u pacientil s hemofilii A (vrozeny deficit faktoru VIIl). Davkovani
a zplisob podani: Lécha on-demand: \lypoCet poZadované davky
rekombinantniho faktoru VIl Fc vychdzi z empirického pfedpo-
kladu, Ze podani 1 IU faktoru VIIl na kg télesné hmotnosti zvysi
plazmatickou aktivitu FVIIl v plazmé o 2 IU/dI. PoZadovana davka se
stanovi podle nésledujiciho vzorce: PoZzadovany pocet jednotek =
télesna hmotnost (kg) x pozadovany vzestup FVIIl (%) (1U/dl) x 0,5
(IU/kg na IU/dl). Dalsi informace jsou uvedeny v SPC, véetné tabulky
1: Navod pro davkovani pfipravku ELOCTA pro IéEbu krvécivych
prihod a chirurgickych vykond. Profylaxe: V pripadé dlouhodobé
profylaxe se doporucuje davka 50 IU/kg kazdych 3 az 5 dn(.
Davka muiZe byt upravena podle odpovédi pacienta v rozmezi
od 25 do 65 IU/kg. V nékterych pfipadech, zejména u mladSich
pacientd, mtzZe byt nutny kratsi interval mezi davkami nebo vyssi
davky. Monitorovani Iécby: Informace o monitorovani 1éCby jsou
uvedeny v SPC. Starsi populace: Zku$enosti u pacientti ve véku
>65 let jsou omezené. Dosud neléceni pacienti: Bezpecnost a icin-
nost pripravku ELOCTA u dosud nelécenych pacienttl nebyly dosud
stanoveny. Pediatrickd populace: U déti ve véku do 12 let mohou
byt nutné ¢astéjsi nebo vy$si davky. U dospivajicich ve véku 12 let
a starsich plati stejna doporuceni jako u dospélych. Zpiisob podani:
Intravendzni podani. Kontraindikace: Hypersenzitivita na 16¢i-
vou latku (rekombinantni humanni koagulacni faktor VIIl a/nebo
Fc doména) nebo na kteroukoli pomocnou latku. Upozornéni
a opatieni: Jsou mozZné reakce z precitlivélosti alergického typu.
Pacienti maji byt informovani o znamkéch reakci z pecitlivélosti.
Pacienti maji byt pouceni, aby okamzité ukongili pouzivani 1é-
¢ivého pripravku a kontaktovali svého Iékare, pokud se u nich
pfiznaky hypersensitivity objevi. V pfipadé anafylaktického Soku
je nutné dodrzovat vSeobecné Iékarské postupy pro lécbu Soku.
VSichni pacienti 1éCeni koagulacnim faktorem VIII musi byt peclivé
monitorovani pro vyskyt neutralizacnich protilatek. U pacientli se
stavajicimi kardiovaskularnimi rizikovymi faktory miize substitucni
Ié¢ba pomoci FVIII zvySit kardiovaskuldrni riziko. Pokud je nutné
pouZiti centralniho Zilniho katétru, je nutno zvézit riziko komplikaci
spojené s jeho pouZitim, véetné lokalnich infekci, bakteriémie
a trombozy v misté zavedeni katétru. Doporucuje se zaznamenani
Cisla Sarze pripravku, aby byla jasna souvislost mezi pacientem

a pouZzitou Sarzi. Uvedend varovani a preventivni opatteni plati pro
dospélé i déti. ELOCTA obsahuje 0,6 mmol (nebo 14 mg) sodiku
v lahviéce. To je nutné vzit v Gvahu u pacientd na dieté s nizkym
obsahem sodiku. Interakce s jinymi Ié¢ivymi pfipravky a jiné
formy interakce: U lidského koagulacniho faktoru VIII (rDNA)
nebyly hlaSeny Zadné interakce s jinymi IéCivymi pripravky. U pfi-
pravku ELOCTA nebyly provedeny zadné studie interakci. Fertilita,
téhotenstvi a kojeni: Vzhledem k vzacnému vyskytu hemofilie
A u Zen nejsou k dispozici zkuSenosti tykajici se pouziti faktoru
VIIl béhem téhotenstvi a kojeni. Proto ma byt faktor VIIl pouzivan
béhem téhotenstvi a kojeni pouze tehdy, pokud je to jednoznacné
indikovano. Nejsou k dispozici Zadné Udaje o fertilité. Nezadouci
uéinky*: Vzacné byly pozorovany hypersenzitivita nebo alergické
reakce (otok obliceje, vyrazka, kopfivka, tlak na hrudi a problémy
s dychanim, pdleni a pichani v misté podani infuze, tfes, zrudnuti,
generalizovana kopfivka, bolest hlavy, hypotenze, letargie, nauzea,
neklid, tachykardie), které mohou v nékterych pfipadech vyustit
v téZkou anafylaxi (vEetné Soku). K rozvoji neutralizujicich protilatek
(inhibitori) miZe dojit u pacientt s hemofilii A, kteri jsou léCeni
faktorem VIll, vcetné pripravku ELOCTA. Zvlastni pozadavky
na podminky uchovavani: Uchovavejte v chladnicce (2 °C — 8 °C).
Chrarite pfed mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicku v krabicce,
aby byl pfipravek chranén pred svétlem. Po rekonstituci by mél
byt pfipravek pouZit okamzité, nejpozdgji vSak do 6 hodin, kdyz je
pripravek uchovavan pfi pokojové teploté (az do 30 °C). Pfipravek
musi byt zlikvidovan, pokud neni pouZzit béhem 6 hodin. DrZitel
registraéniho rozhodnuti: Swedish Orphan Biovitrum AB (publ)
SE-112 76 Stockholm, Svédsko. Registraéni &.: EU/1/15/1046/001,
002, 003, 004, 005, 006, 007. Datum revize textu: 16.11.2017.

Pred predepsanim pfipravku se, prosim, seznamte s Uplnym zné-
nim Souhrnu Udaji o pfipravku. Vydej IéCivého pripravku je vazan
na lékar'sky predpis. Pripravek neni hrazen z prostiedk( verejného
zdravotniho pojisténi.

*VSimnéte si, prosim, zmén v informacich o Iéivém pripravku.
REF-4596

Souhrn udajti o pfipravku obdrzite na adrese:

Swedish Orphan Biovitrum s.r.0., Na Strzi 65/1702, 140 62 Praha 4
tel.: +420 257 222 034, fax: +420 257 222 036

Podrobné informace o IéCivém pfipravku jsou rovnéz uvefejnény
na webovych strankach Evropské agentury pro IéCivé pfipravky
http.//www.ema.europa.eu.

URCENO PRO ODBORNOU VEREJNOST.

NeZadouci acinky musi byt hiaSeny Statnimu Ustavu pro
kontrolu |éCiv http://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek,
nebo firmé Swedish Orphan Biovitrum s.r.0. prostfednictvim
e-mailu: drugsafety@sobi.com.




Zkracena informace o lécivém pripravku ALPROLIX®

¥ Tento IéCivy piipravek podléhd dalSimu sledovani. To umozni rychlé
ziskani novych informaci o bezpegnosti. Zadame zdravotnické pracov-
niky, aby hlasili jakakoli podezfeni na nezadouci Ucinky.

Nazev pripravku: ALPROLIX 250 IU, 500 IU, 1000 1U, 2000 IU, 3000 IU
prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok. Kvalitatitvni a kvanti-
tativni slozeni: Jedna injekéni lahvicka obsahuje nomindiné 250,
500, 1000, 2000 nebo 3000 IU eftrenonacogum alfa. Po rekonstituci
obsahuije jeden ml injekEniho roztoku piblizné eftrenonacogum alfa
501U, 100 IU, 200 1U, 400 IU nebo 600 IU. Eftrenonacog alfa (rekom-
binantni lidsky koagulacni faktor IX, Fc fuzni protein (rFIXFc)) obsahuje
867 aminokyselin. Lékova forma: Prasek a rozpoustédio pro injekéni
roztok. Terapeutickeé indikace: Indikovano u vSech vékovych skupin
pro léEbu a prevenci krvaceni u pacienti s hemofilii B (vrozeny deficit
faktoru IX). Davkovani a zpiisob podani: LéCba se ma provadét
pod dohledem lékare, ktery ma zkuSenosti s IéCbou hemofilie. Lécba
on-demand:\lypoCet poZzadované davky rekombinantniho faktoru IX Fc
vychazi z empirického predpokladu, Ze podani 1 IU faktoru IX na kg
télesné hmotnosti zvySi plazmatickou aktivitu FIX v plazmé o 1 IU/dl.
PoZadovany pocet jednotek = télesna hmotnost (kg) x poZadovany
vzestup FIX (%) (IU/dl) x {reciprotni hodnota pozorovaného recovery
(IU/kg na IU/d)}. Dal$i informace jsou uvedeny v SPC, véetné tabulky 1:
Navod pro davkovani pfipravku ALPROLIX pro lébu krvacivych prihod
a chirurgickych vykon(. Profylaxe: V piipadé dlouhodobé profylaxe
krvéceni se doporucuje tvodni rezim bud 50 IU/kg jednou tydné,
s Upravou davky podle odpovédi pacienta nebo 100 1U/kg jednou
za kazdych 10 dnil, s Upravou intervalu mezi davkami podie odpovédi
pacienta. Néktefi pacienti, ktefi jsou dobfe kontrolovani na rezimu
davkovani kazdych 10 dn(i, mohou byt IéCeni v intervalu 14 dnd
nebo delSim. Nejvy$Si doporucend davka pro profylaxi je 100 IU/kg.
Monitorovani Iécby: Informace o monitorovani lécby jsou uvedeny
v SPC. Starsi populace: Zkusenosti u pacientl ve véku =65 let jsou
omezené. Dosud neléceni pacienti: Bezpecnost a Gcinnost pripravku
ALPROLIX u dosud nelécenych pacientil nebyly dosud stanoveny.
Pediatrickd populace: U déti ve véku do 12 let mohou byt nutné vyssi
nebo Castéjsi davky a doporucena Uvodni davka je 5060 IU/kg ka-
Zdych 7 dn. U dospivajicich ve véku 12 let a starSich plati stejna
doporuceni jako u dospélych. Zpdsob podani: Intravendzni podani.
Kontraindikace: Hypersenzitivita na Ié¢ivou latku (rekombinantni
humanni koagula¢ni faktor IX a/nebo Fc doména) nebo na kteroukoli
pomocnou latku. Upozornéni a opatieni*: U pripravku ALPROLIX
byly hlaseny hypersenzitivni reakce alergického typu. Pacienti maji
byt informovani o znamkach reakci z precitlivélosti. Pacienti maji byt
pouceni, aby okam?Zité ukondili pouzivani Iécivého pripravku a kontak-
tovali svého lékare, pokud se u nich pfiznaky hypersensitivity objevi.
V pfipadé anafylaktického Soku je nutné dodrZovat vSeobecné Iékarské
postupy pro lécbu Soku. VSichni pacienti IéCeni koagulatnim faktorem
IX musi byt peclivé monitorovani pro vyskyt neutralizacnich protilatek.
U pacientti se stavajicimi kardiovaskularnimi rizikovymi faktory mize
substituéni lécba pomoci FIX zvysit kardiovaskulamni riziko. Pokud je
nutné pouZiti centralniho Zilniho katétru, je nutno zvézit riziko kom-
plikaci spojené s jeho pouzitim, véetné lokalnich infekci, bakteriémie

atrombdzy v misté zavedeni katétru. Doporucuje se zaznamenani Cisla
Sarze pripravku, aby byla jasna souvislost mezi pacientem a pouZzitou
Sarzi. Uvedend varovani a preventivni opatfeni plati pro dospélé i déti.
ALPROLIX obsahuje 0,3 mmol (nebo 6,4 mg) sodiku v lahvicce. To
je nutné vzit v Uvahu u pacientdl na dieté s nizkym obsahem sodiku.
Interakce s jinymi Ié¢ivymi pfipravky a jiné formy interakce:
Nebyly hldSeny zadné interakce s jinymi léCivymi pFipravky. U pfipravku
ALPROLIX nebyly provedeny zadné studie interakci. Fertilita, téhoten-
stvi a kojeni: Vzhledem k vzacnému vyskytu hemofilie B u zen nejsou
k dispozici zkuSenosti tykajici se pouZiti faktoru IX béhem téhotenstvi
a kojeni. Proto ma byt faktor IX pouzivan béhem téhotenstvi a kojeni
pouze tehdy, pokud je to jednoznaéné indikovano. Nejsou k dispozici
Zadné Udaje o fertilité. Nezadouci ucinky*: Vzacné byly pozorovany
hypersenczitivita nebo alergické reakce (otok obliceje, vyrazka, koprivka,
tlak na hrudi a problémy s dychanim, paleni a pichani v misté podani
infuze, tfes, zrudnuti, generalizovand kopfivka, bolest hlavy, hypotenze,
letargie, nauzea, neklid, tachykardie), které mohou v nékterych pripa-
dech vystit v téZkou anafylaxi (véetné Soku). U pacientti s hemofilii B
se mohou vytvofit neutralizacni protildtky (inhibitory) proti faktoru IX.
Po uvedeni pripravku na trh byl pozorovan vyvoj FIX inhibitoru a hy-
persenzitivita (vCetné anafylaxe). Zvlastni pozadavky na podminky
uchovavani: Uchovavejte v chladnicce (2 °C — 8 °C). Chrarite pred
mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicku v krabicce, aby byl pfipravek
chranén pred svétlem. Po rekonstituci by mél byt pfipravek pouZit
okamZité, nejpozdéji vSak do 6 hodin, kdyz je pfipravek uchovavan
pii pokojové teploté (az do 30 °C). Pfipravek musi byt zlikvidovan,
pokud neni pouZit béhem 6 hodin. DrZitel registracniho rozhodnuti:
Swedish Orphan Biovitrum AB (publ) SE-112 76 Stockholm, Svédsko.
Registracni éislo: EU/1/16/1098/001, 002, 003, 004, 005. Datum
revize textu: 6. 7. 2018.

Pred predepsanim pripravku se, prosim, seznamte s Uplnym zné-
nim Souhrnu Gdajil o pfipravku. Vydej IéCivého pripravku je vazan
na lékarsky predpis. Pripravek neni hrazen z prostiedk( verejného
zdravotniho pojisténi.

*V§imnéte si, prosim, zmén v informacich o IéCivém pfipravku.
REF-4594

Souhrn tdaji o pfipravku obdrzite na adrese:

Swedish Orphan Biovitrum s.r.0., Na StrZi 65/1702, 140 62 Praha 4
tel.: +420 257 222 034, fax: +420 257 222 036

Podrobné informace o |écivém pfipravku jsou rovnéz uverejnény
na webovych strankdch Evropské agentury pro IéCivé pfipravky
http://www.ema.europa.ev/.

URCENO PRO ODBORNOU VEREJNOST.

NeZadouci acinky musi byt hiaSeny Statnimu Ustavu pro
kontrolu |éCiv hitp://www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek,
nebo firmé Swedish Orphan Biovitrum s.r.0. prostfednictvim
e-mailu: drugsafety@sobi.com.




