Indlzegsseddel: Information til brugeren

IDELVION 250 IE, pulver og solvens til injektionsvaeske, oplosning
IDELVION 500 IE, pulver og solvens til injektionsvaeske, oplosning
IDELVION 1000 IE, pulver og solvens til injektionsvaeske, oplesning
IDELVION 2000 IE, pulver og solvens til injektionsvaeske, oplesning
IDELVION 3500 IE, pulver og solvens til injektionsvaeske, oplesning

albutrepenonacog alfa (rekombinant koagulationsfaktor 1X)

Lzes denne indlaegsseddel grundigt, inden du begynder at bruge dette lzegemiddel, da den
indeholder vigtige oplysninger.

o Gem indlegssedlen. Du kan fa brug for at leese den igen.

o Sperg laegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis der er mere, du vil vide.

o Laegen har ordineret dette leegemiddel til dig personligt. Lad derfor veere med at give medicinen
til andre. Det kan vare skadeligt for andre, selvom de har de samme symptomer, som du har.

o Kontakt leegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis du fr bivirkninger, herunder

bivirkninger, som ikke er nevnt i denne indlegsseddel. Se afsnit 4.

Oversigt over indlaegssedlen

1. Virkning og anvendelse

2. Det skal du vide, for du begynder at bruge IDELVION
3. Sédan skal du bruge IDELVION

4. Bivirkninger

5. Opbevaring

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger

1. Virkning og anvendelse

Hvad er IDELVION?

IDELVION er et legemiddel mod hemofili (bledersygdom), der erstatter den naturlige
koagulationsfaktor IX (sterkningsfaktor). Det aktive stof i IDELVION er albutrepenonacog alfa
(rekombinant fusionsprotein (rIX-FP), hvor koagulationsfaktor IX er linket til albumin).

Faktor IX medvirker til blodets sterkning (koagulation). Patienter med ha&mofili B mangler denne
faktor, hvilket betyder, at deres blod ikke koagulerer s& hurtigt, som det ber, hvorved tendensen til
bladninger gges. IDELVION virker ved at erstatte faktor IX hos patienter med heemofili B, sé deres
blod kan sterkne.

Hvad bruges IDELVION til?

IDELVION bruges til at forebygge eller stoppe bladning som folge af mangel pé faktor IX
hos patienter i alle aldersgrupper med haemofili B (ogsé kaldet medfedt faktor IX-mangel
eller Christmas' sygdom).

2. Det skal du vide, for du begynder at bruge IDELVION

Brug ikke IDELVION

o hvis du er allergisk over for det aktive stof (albutrepenonacog alfa) eller et af de gvrige
indholdsstoffer (angivet i afsnit 6).

o hvis du er allergisk over for hamsterproteiner.
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Advarsler og forsigtighedsregler

Det anbefales pa det kraftigste, at du noterer produktets navn og batchnummer hver gang, du bruger
IDELVION, for at bevare et overblik over de produkter og produktpartier, du har brugt.

Kontakt l&gen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, for du bruger IDELVION.

. Der kan forekomme allergiske reaktioner (overfelsomhed). Preparatet indeholder spor af
hamsterproteiner (se ogsa afsnittet "Brug ikke IDELVION"). Hold straks op med at bruge
lzegemidlet, hvis du far symptomer pa allergiske reaktioner, og kontakt din lzege eller det
behandlingscenter, hvor du bliver fulgt. Din lege vil oplyse dig om de tidlige tegn pa
overfelsomhedsreaktioner. De omfatter naldefeber, udslaet over hele kroppen, trykken for
brystet, hvaesende vejrtraekning, lavt blodtryk (hypotension) og anafylaksi (en alvorlig allergisk
reaktion, der kan give alvorligt vejrtreekningsbesver eller svimmelhed).

o Pa grund af risikoen for allergiske reaktioner med faktor IX vil du fa din forste dosis af
IDELVION under legelig observation i omgivelser, hvor der kan gives hensigtsmassig
behandling af allergiske reaktioner.

. Dannelse af inhibitorer (neutraliserende antistoffer) er en kendt komplikation, der er
rapporteret under behandling med IDELVION. Inhibitorerne bevirker, at behandlingen ikke
leengere virker. Kontakt straks din leege, hvis din bledning ikke kan kontrolleres med
IDELVION. Du vil blive fulgt regelmeessigt for udvikling af inhibitorer.

. Hvis du har en lever- eller hjertesygdom, eller hvis du er blevet opereret for nyligt, skal du
fortzelle det til leegen, da det indebaerer en gget risiko for starkningsproblemer.

o Hvis du har brug for et centralt venekateter til injektion af IDELVION, vil leegen tage hgjde for
risikoen for komplikationer, herunder lokale infektioner, bakterier i blodet (blodforgiftning) og
dannelse af en blodprop i blodkar (trombose) pa det sted, hvor kateteret er anlagt.

Brug af anden medicin sammen med IDELVION
o Forteel altid leegen eller apotekspersonalet, hvis du tager anden medicin, for nylig har taget
anden medicin eller planlaegger at tage anden medicin.

Graviditet og amning

o Hvis du er gravid eller ammer, har mistanke om, at du er gravid, eller planlagger at blive
gravid, skal du sperge din leege eller apotekspersonalet til rads, for du tager dette leegemiddel.

° Gravide kvinder og kvinder, der ammer, ma kun f4 IDELVION, hvis det er absolut nedvendigt.

Trafik- og arbejdssikkerhed
IDELVION pavirker ikke din evne til at fore motorkeretej og betjene maskiner.

IDELVION indeholder natrium

Dette leegemiddel indeholder op til 8,6 mg natrium (hoved komponent af madlavnings-/bordsalt) pr.
heaetteglas. Dette svarer til 0,4 % af den anbefalede maksimale daglige indtagelse af natrium for en
voksen.

3. Sddan skal du bruge IDELVION

Behandlingen skal startes og overvages af en leege med erfaring i behandling af bledersygdomme. Tag
altid leegemidlet nejagtigt efter leegens anvisning. Er du i tvivl, s& sperg legen.

Dosis

Din lege vil beregne, hvilken dosis af IDELVION du har brug for. Hvor meget IDELVION, du skal
have, samt behandlingens varighed afthenger af:
o hvor alvorlig sygdommen er



o hvor og hvor meget du blader
o din almentilstand, og hvordan du reagerer pa behandlingen
o hvor meget du vejer

Leaegen eller sygeplejersken giver dig IDELVION som en indsprejtning i en vene (intravengst, 1.v.)
efter rekonstitution af pulveret i den medfelgende solvens. Du eller en anden person kan ogsé give
IDELVION som en i.v. indprejtning, men forst efter tilstreekkelig opleering deri.

Hvis du har brugt for meget IDELVION
Kontakt omgaende la&gen, hvis du har indsprgjtet mere af IDELVION, end lagen har anvist.

Hyvis du holder op med at bruge IDELVION
Hold ikke op med at bruge IDELVION uden forst at radfore dig med din lege.

Fremstilling og indgivelse

Generel vejledning

o Pulveret skal blandes med oplesningsmidlet (solvensen) og overferes fra hatteglasset pa en
sddan méade, at laegemidlet holdes sterilt (fri for bakterier). Lagen vil vise dig, hvordan du
klarger oplesningen, og hvordan du traekker den korrekt op af heetteglasset.

. IDELVION ma ikke blandes med andre l&gemidler eller oplesningsmidler end dem, der er
naevnt i punkt 6.

o Injektionsvaesken skal vaere klar eller med let opalglans, gul til farveles, dvs. den kan funkle, nar
den holdes op i lyset, men ma ikke indeholde tydelige partikler. Efter filtrering og fyldning af
sprajten (se nedenfor) skal injektionsvaskens udseende kontrolleres for brug. Brug ikke
injektionsvaesken, hvis den er grumset eller indeholder fnug eller partikler.

o Ikke anvendt leegemiddel samt affald heraf skal bortskaffes i henhold til lokale retningslinjer og
efter legens anvisning

Fremstilling af injektionsvaeske
Lad IDELVION pulver og vaeske opné stue- eller legemstemperatur uden at abne heetteglassene. Dette

kan enten geres ved at lade hatteglassene sta i stuetemperatur i en times tid eller ved at holde dem 1
handerne i nogle fa minutter.

Udset IKKE hatteglassene for direkte varme. Haetteglassene ma ikke opvarmes til over
legemstemperatur (37 °C).

Fjern forsigtigt beskyttelseshetterne fra hactteglassene og rens de blottede gummipropper med en
spritserviet. Lad hatteglassene terre, for du abner Mix2 Vial-pakken (der indeholder
overforselsset med filter). Folg derefter vejledningen nedenfor.

= 1. Abn Mix2Vial ved at trekke laget af. Fjern
ikke Mix2Vial fra blisterpakningen!

2. Anbring hzetteglasset med solvens pé en plan
og ren overflade og hold fast i haetteglasset. Tag

blisterpakningen med Mix2Vial og tryk spidsen

pa den bl adapterdel lige ned gennem proppen

pa hatteglasset med solvens.




3. Fjern forsigtigt blisterpakningen fra Mix2Vial-
settet ved at tage fat i kanten og traekke den
lodret op. Serg for kun at fjerne emballagen -
ikke selve Mix2Vial-sattet.

4. Stil haetteglasset med IDELVION pulver pa
en plan og fast overflade. Vend hetteglasset med
solvens med Mix2 Vial-sattet monteret og tryk
spidsen pa den transparente adapterdel lige ned
gennem proppen pé hetteglasset med IDELVION.
Solvensen lgber automatisk over i hatteglasset
med IDELVION.

5. Tag med den ene hand fat i den del af
Mix2Vial-sattet, hvor hetteglasset med
IDELVION er monteret, og med den anden hédnd
fat i den del af Mix2Vial-settet, hvor heetteglasset
med solvens er monteret. Skru forsigtigt saettet fra
hinanden i 2 dele ved at dreje mod uret.

Kassér heetteglasset med solvens med den bla
Mix2Vial-adapterdel monteret.

6. Rotér forsigtigt hatteglasset med IDELVION
med den transparente adapter fastgjort, indtil
pulveret er helt oplest. Ma ikke rystes.

—

7. Treek luft ind i en tom, steril sprojte. Fastgor
sprajten pa Mix2Vial-settets Luer Lock-tilkobling
ved at dreje med uret, mens heatteglasset med
IDELVION stadig er stdende. Sprojt luft ind i
hatteglasset med IDELVION.

Fyldning af sprejten og administration

8. Hold stemplet i bund og vend op og ned pa
systemet. Treek injektionsveaesken ind i sprojten
ved langsomt at treekke stemplet tilbage.




9. Kontroller, at al injektionsvaske er overfort til
sprojten. Tag godt fat i sprejtecylinderen (hold
sprajten med stemplet nedad) og fjern den
transparente Mix2Vial-adapter fra sprejten ved at

Q dreje mod uret.
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Indfer kanylen i en vene ved hjelp af venepunktursattet, der folger med leegemidlet. Lad blod flyde
tilbage til enden af reret. Fastger sprejten pa den ende af venepunktursettet, som er forsynet med
gevind. Giv den fremstillede injektionsvzeske som langsom injektion (i et tempo, der er
behageligt for dig, dog hejst 5 ml/min) i en vene. Folg den vejledning, som du har faet af din leege.
Pas p4, at der ikke kommer blod i den fyldte sprajte.

Vear opmarksom pa, om der forekommer bivirkninger med det samme. Hvis du fér bivirkninger, der
kan skyldes indgivelse af IDELVION, skal du stoppe injektionen (se ogsé afsnit 2 og 4).

Sperg laegen, apotekspersonalet eller sygeplejersken, hvis der er noget, du er i tvivl om.

4. Bivirkninger
Dette legemiddel kan som alle andre leegemidler give bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.

Kontakt straks laegen:
. hvis du fir symptomer pa en allergisk reaktion (se nedenfor)
. hvis du opdager, at lzzgemidlet er holdt op med at virke korrekt

Foalgende bivirkninger er set med faktor [X-medicin:

o Allergiske overfolsomhedsreaktioner er mulige (med hyppigheden ’almindelig’) og kan omfatte
folgende symptomer: neldefeber, hududslet (neldefeber over hele kroppen), trykken for
brystet, pibende vejrtraekning, lavt blodtryk (hypotension) og anafylaksi (en alvorlig reaktion,
der forarsager alvorlige vejrtreekningsproblemer eller svimmelhed). I sddanne tilfzlde skal du
straks holde op med at bruge dette legemiddel og kontakte din laege.

o Neutraliserende antistoffer (inhibitorer): Medicinen holder op med at virke korrekt (bledning
varer ved). Du kan udvikle inhibitorer mod faktor IX (hyppighed ikke kendt), og i sa fald holder
faktor IX op med at virke korrekt. I sddanne tilfaeelde skal du straks holde op med at bruge dette
leegemiddel og kontakte din lege.

Foalgende bivirkninger er set med IDELVION med hyppigheden almindelig (kan forekomme hos op
til 1 ud af 10 behandlede):

o Hovedpine

o Reaktioner pé injektionsstedet
o Svimmelhed

o Udsleet

Folgende bivirkninger er set med hyppigheden ikke almindelig (kan forekomme hos op til 1 ud af 100
behandlede):
. Eksem

Bivirkninger hos bern og unge
Bivirkninger hos bern forventes at veere de samme som hos voksne.



Indberetning af bivirkninger

Hvis du oplever bivirkninger, ber du tale med din lage, apotekspersonalet eller sygeplejersken. Dette
galder ogsa mulige bivirkninger, som ikke er medtaget i denne indlaegsseddel. Du eller dine pérerende
kan ogsé indberette bivirkninger direkte til Lagemiddelstyrelsen via:

Lagemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kagbenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

Ved at indrapportere bivirkninger kan du hjelpe med at fremskaffe mere information om sikkerheden
af dette laegemiddel.
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Opbevaring

Opbevar legemidlet utilgeengelig for bern.

Brug ikke leegemidlet efter den udlebsdato, der stér pa etiketten og kartonen.

Ma ikke opbevares ved temperaturer over 25 °C.

Ma ikke nedfryses.

Opbevar hetteglassene i den ydre karton for at beskytte mod lys.

Den fremstillede injektionsvaeske skal helst anvendes med det samme.

Hvis den fremstillede injektionsvaske ikke anvendes med det samme, er opbevaringstiden efter
anbrud og opbevaringsforholdene for brug brugerens ansvar.

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger
IDELVION indeholder

Aktivt stof:

250 IE pr. haetteglas; efter rekonstitution med 2,5 ml vand til injektionsvasker indeholder
injektionsvasken 100 IE/ml albutrepenonacog alfa.

500 IE pr. haetteglas; efter rekonstitution med 2,5 ml vand til injektionsvaesker indeholder
injektionsveasken 200 IE/ml albutrepenonacog alfa.

1000 IE pr. haetteglas; efter rekonstitution med 2,5 ml vand til injektionsvasker indeholder
injektionsvasken 400 IE/ml albutrepenonacog alfa.

2000 IE pr. heetteglas; efter rekonstitution med 5 ml vand til injektionsvasker indeholder
injektionsvaesken 400 IE/ml albutrepenonacog alfa.

3500 IE pr. haetteglas; efter rekonstitution med 5 ml vand til injektionsvasker indeholder
injektionsvasken 700 IE/ml albutrepenonacog alfa.

Ovrige indholdsstoffer:

Natriumcitrat, polysorbat 80, mannitol, saccharose og saltsyre (til pH-justering)
Se sidste afsnit i punkt 2.

Solvens: Vand til injektionsvasker

Udseende og pakningssterrelser

IDELVION fremstér som et svagt gult til hvidt pulver og udleveres sammen med vand til
injektionsvasker som solvens.

Den fremstillede injektionsvaske skal vaere klar eller med let opalglans, gul til farveles, dvs. den kan
funkle, nér den holdes op i lyset, men ma ikke indeholde tydelige partikler.

Udlevering:
En pakning med 250, 500 eller 1000 IE indeholder:

1 heetteglas med pulver



1 haetteglas med 2,5 ml vand til injektionsvasker
1 filtersystem 20/20 til overforsel af legemidlet
Den indre aske indeholder:

1 engangssprgjte 5 ml

1 venepunktursaet

2 alkoholservietter

1 ikke-sterilt plaster

En pakning med 2000 eller 3500 IE indeholder:
1 heetteglas med pulver

1 haetteglas med 5 ml vand til injektionsvesker
1 filtersystem 20/20 til overforsel af legemidlet
Den indre @ske indeholder:

1 engangssprgjte 10 ml

1 venepunktursaet

2 alkoholservietter

1 ikke-sterilt plaster

Ikke alle pakningssterrelser er nedvendigvis markedsfort.

Indehaver af markedsferingstilladelsen og fremstiller

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Stralie 76
35041 Marburg

Tyskland

Hvis du ensker yderligere oplysninger om dette laegemiddel, skal du henvende dig til den lokale
repraesentant for indehaveren af markedsferingstilladelsen:

Belgié/Belgique/Belgien
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

bbarapus
Marna®apm bbarapus EAJ]
Ten: +359 2 810 3949

Ceska republika
CSL Behring s.r.0.
Tel: +420 702 137 233

Danmark
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: +3726015540

EA\AGoa
CSL Behring ETIE

Lietuva
CentralPharma Communications UAB
Tel: +370 5 243 0444

Luxembourg/Luxemburg
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Magyarorszag
CSL Behring Kft.
Tel.: +36 1 213 4290

Malta
AM Mangion Ltd.
Tel: +356 2397 6333

Nederland
CSL Behring BV
Tel: +31 8511196 00

Norge
CSL Behring AB
TIf: +46 8 544 966 70

Osterreich
CSL Behring GmbH



TnA: +30 210 7255 660

Espaia
CSL Behring S.A.
Tel: +34 933 67 1870

France
CSL Behring S.A.

Tél: + 33 —(0)-1 53 58 54 00

Hrvatska
Marti Farm d.o.o.
Tel: +385 1 5588297

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30517254

island
CSL Behring AB
Simi: +46 8 544 966 70

Italia
CSL Behring S.p.A.
Tel: +39 02 34964 200

Kvzpog
CSL Behring EITE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija

CentralPharma Communications SIA

Tel: +371 6 7450497

Denne indlegsseddel blev senest zendret 09/2023.

Tel: +43 1 80101 2463

Polska
CSL Behring Sp.z o.0.
Tel: +48 22 213 22 65

Portugal
CSL Behring Lda
Tel: +351 21 782 62 30

Romania
Prisum Healthcare srl
Tel: +40 21 322 0171

Slovenija

Emmes Biopharma Global s.r.0.-podruznica v
Sloveniji

Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring s.r.0.
Tel: + 421 911 653 862

Suomi/Finland
CSL Behring AB
Puh/Tel: +46 8 544 966 70

Sverige
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

United Kingdom(Northern Ireland)
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 305 17254

Du kan finde yderligere oplysninger om dette l&egemiddel pa Det Europziske Laegemiddelagenturs
hjemmeside http://www.ema.europa.eu og pa Leegemiddelstyrelsens hjemmeside

http://www.laegemiddelstyrelsen.dk.

Nedenstiende oplysninger er til laeger og sundhedspersonale:

Dosering

Dosis og substitutionsbehandlingens varighed afthaenger af, hvor alvorlig faktor IX-manglen er, af
bladningsstedet og bladnings-omfanget samt af patientens kliniske tilstand.

Antallet af faktor IX-enheder, som administreres, udtrykkes i internationale enheder (IE), der er
relateret til den aktuelle WHO-standard for faktor IX-preeparater. Faktor [X-aktivitet i plasma
udtrykkes enten som en procentdel (i forhold til normalt humant plasma) eller i internationale enheder
(i forhold til en international standard for faktor IX i plasma).



En international enhed (IE) faktor [X-aktivitet er &kvivalent med mangden af faktor IX i én ml
normalt humant
plasma.

Behandling efter behov

Beregning af den nadvendige dosis af faktor IX er baseret pa det empiriske fund, at 1 IE faktor IX pr.
kg legemsvaegt eger faktor [X-aktiviteten i plasma med gennemsnitligt 1,3 IE/dl (1,3 % af den
normale aktivitet) hos patienter > 12 ar og med 1,0 IE/dl (1,0 % af den normale aktivitet) hos patienter
<12 &r. Den nedvendige dosis bestemmes ved hjelp af felgende formel:

Nedvendig dosis (IE) = legemsvaegt (kg) x ensket faktor [X-foragelse (% af normalverdien eller
IE/dl) x {den reciprokke verdi af observeret genfinding (IE/kg pr. IE/dl)}.

Forventet faktor [X-foragelse (IE/dl eller % normalveardien) = dosis (IE) x genfinding (IE/dl pr.
IE/kg)/legemsveegt (kg).

Den dosis, der skal administreres, og administrationshyppigheden skal altid indrettes efter den kliniske
effekt 1 det enkelte tilfaelde.

Patienter < 12 ar
Ved en inkrementel genfinding pa 1 IE/dl pr. 1 IE/kg beregnes dosis pa felgende méde:
Nedvendig dosis (IE) = legemsvaegt (kg) x ensket faktor [X-stigning (IE/dl) x 1 dl/kg

Eksempel:
1. Et maksimalt niveau pa 50 % af normalverdien er pakravet hos en patient pa 20 kg med sveer
hamofili B. Den hensigtsmassige dosis ville vaere 20 kg x 50 [E/dl x 1 dl/kg = 1.000 IE.

2. Indgivelse af en dosis pa 1.000 IE IDELVION til en patient pa 25 kg ber forventes at resultere i
en maksimal foregelse i faktor IX efter injektionen pa 1.000 IE/25 kg x 1,0 (IE/dl pr.
[E/kg) = 40 IE/dl (40 % af normalvaerdien).

Patienter > 12 dr
Ved en inkrementel genfinding pa 1,3 IE/dI pr. 1 IE/kg beregnes dosis pé folgende méde:
Neadvendig dosis (IE) = legemsvagt (kg) x onsket faktor [X-stigning (IE/dl) x 0,77 dl/kg

Eksempel:
3. Et maksimalt niveau pa 50 % af normalverdien er pikravet hos en patient pd 80 kg med sveer
hamofili B. Den hensigtsmassige dosis ville vaere 80 kg x 50 IE/dl x 0,77 dl/kg = 3.080 IE.

4. Indgivelse af en dosis pa 2.000 IE IDELVION til en patient pa 80 kg ber forventes at resultere i
en maksimal forggelse af faktor IX efter injektionen pa 2.000 IE x 1,3 (IE/dl pr.
1E/kg)/80 kg = 32,5 IE/dI (32,5 % af normalvardien).

I tilfelde af nedenstdende bledningshaendelser mé faktor [X-aktiviteten ikke falde under det givne
plasma-aktivitetsniveau (i % af normalverdien eller IE/dl) under episoden. Tabellen kan bruges som
vejledning til dosering ved bledningsepisoder og kirurgiske indgreb:

Bledningsgrad/ Neodvendigt faktor Doseringsfrekvens

type af kirurgisk procedure IX-niveau (%) (IE/dl) (timer)/behandlingsvarighed
(dage)

Hemoragi 30-60 En enkelt dosis bar vaere

Mindre eller moderat haemartrose, tilstreekkelig ved de fleste

muskelblgdning (undtagen bladninger.

iliopsoas) eller oral bladning Vedligeholdelsesdosis efter 24-
72 timer, hvis der er yderligere
tegn pa blgdning.




Sterre bledning 60-100 Gentages hver 24.—72.time i den

Livstruende bladninger, bledning forste uge; herefter

i dybtliggende muskler, herunder vedligeholdelsesdosis ugentligt,

iliopsoas indtil bledningen stopper, og
heling er opnéet.

Mindre kirurgiske indgreb 50-80 (for og efter En enkelt dosis kan vare

Inklusive ukompliceret operationen) tilstreekkelig ved de fleste

tandudtraekning mindre kirurgiske indgreb. Om

nedvendigt kan
vedligeholdelsesdosis gives
efter 24-72 timer, indtil
bledningen stopper, og heling er

opnaet.
Sterre kirurgiske indgreb 60-100 Gentages hver 24.-72. time i den
(for og efter forste uge; herefter
operationen) vedligeholdelsesdosis 1-2 gange

om ugen, indtil bledningen
stopper, og heling er opnaet.

Profvlakse

Den sedvanlige dosis til langvarig profylakse mod bledning hos patienter med sveer heemofili B er
de sedvanlige doser 35-50 IE/kg én gang om ugen.

Visse patienter, som opnér god kontrol med behandling én gang om ugen, kan behandles med op til
75 IE/kg ved et interval pa 10 eller 14 dage. Hos patienter > 18 ar kan det overvejes at forlaenge
behandlingsintervallet yderligere.

I visse tilfzlde, iseer hos yngre patienter, kan kortere doseringsinterval eller hgjere doser vare
nedvendigt.

Efter en bladningsepisode under profylakse ber patienterne bibeholde deres profylakseregime sa ngje
som muligt. IDELVION ber administreres med mindst 24 timer mellem 2 doser, eller l&ngere, hvis
det vurderes velegnet for patienten.

Pxdiatrisk population
Til langvarig profylakse er det anbefalede dosisregime 35-50 IE/kg én gang om ugen. Hos unge pa
12 ar og derover er dosisanbefalingerne de samme som hos voksne (se ovenfor).

Serlige advarsler og forsigtighedsregler vedrerende brugen

Inhibitorer

Efter gentagen behandling med humane koagulationsfaktor IX-preeparater skal patienterne monitoreres
for udvikling af neutraliserende antistoffer (inhibitorer), der ber kvantificeres i Bethesda-enheder (BE)
under anvendelse af relevante biologiske test.

I litteraturen er der rapporter, som viser en forbindelse mellem forekomst af faktor IX-inhibitor og
allergiske reaktioner. Alle patienter, der oplever allergiske reaktioner, ber derfor undersegges for
tilstedevarelsen af inhibitorer. Det skal bemeerkes, at patienter med faktor [X-inhibitorer kan have
oget risiko for anafylaksi ved efterfolgende eksponering for faktor IX.

Monitorering af behandling

Under behandlingsforlgbet anbefales relevant bestemmelse af faktor [X-niveauet som vejledning til
bestemmelse af den dosis, der skal administreres, og af doseringshyppigheden ved gentagne
infusioner. Responset pa faktor IX kan variere hos den enkelte patient og udvise forskellige
halveringstider og forskellig genfinding. Ved dosering baseret pa kropsveagt kan justering vere
nedvendig hos under- og overvagtige patienter. Iser ved sterre kirurgiske indgreb er precis
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monitorering af substitutionsbehandlingen ved hjlp af koagulationsanalyse (faktor [X-aktivitet i
plasma) uundveerlig.

Ved anvendelse af en in vitro tromboplastintid (aPTT)-baseret 1-trins koagulationsanalyse til
bestemmelse af faktor IX-aktiviteten i patienternes blodprever kan faktor IX-aktiviteten i plasma blive
signifikant pavirket bade af typen af aPTT-reagens og af den referencestandard, der bruges i analysen.
Malinger med 1-trins koagulationsanalyse ved brug af kaolinbaseret aPTT-reagens eller Actin FS
aPTT-reagens vil sandsynligvis resultere i undervurdering af aktivitetsniveauet. Dette er af serlig
vigtighed, nar der skiftes laboratorium og/eller a&ndres pa de reagenser, der anvendes i analysen.
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