ULOTKA DOEACZONA DO OPAKOWANIA: INFORMACJA DLA
UZYTKOWNIKA

FANHDI
250 j.m. FVIII + 300 j.m. VWF
Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan i infuzji

Zespot ludzkiego czynnika krzepnigcia VIII 1 ludzkiego czynnika von Willebranda

Nalezy uwaznie zapoznac¢ si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz

zawiera ona informacje wazne dla pacjenta.

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

— W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub farmaceuty.

— Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywa¢ innym. Lek
moze zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sg takie same.

— Jesli u pacjenta wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub
farmaceucie. Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki:

. Co to jest lek FANHDI i w jakim celu si¢ go stosuje

. Informacje wazne przed zastosowaniem leku FANHDI
. Jak stosowac¢ lek FANHDI

. Mozliwe dziatania niepozadane

. Jak przechowywa¢ lek FANHDI

. Zawartos¢ opakowania 1 inne informacje
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1. CO TO JEST LEK FANHDI I W JAKIM CELU SIE GO STOSUJE

FANHDI, wystepuje w postaci proszku 1 rozpuszczalnika do sporzadzania roztworu do
wstrzykiwan i infuzji w fiolkach zawierajacych nominalnie 250 j.m. ludzkiego VIII czynnika
krzepnigcia (FVIII) 1 300 j.m. ludzkiego czynnika von Willebranda (VWF).

Po rozpuszczeniu w odpowiedniej ilo$ci rozpuszczalnika (wody do wstrzykiwan) produkt
zawiera 25 j.m./ml FVIII 1 30 j.m./ml VWF.

Grupa farmakoterapeutyczna: leki przeciwkrwotoczne, potaczenie VIII czynnika krzepniecia
krwi 1 czynnika von Willebranda.

FANHDI stosowany jest w zapobieganiu 1 opanowywaniu krwawien u chorych na
hemofili¢ A (wrodzony niedobdr VIII czynnika krzepnigcia).

Stosowanie FANHDI jest réwniez wskazane w zapobieganiu i opanowywaniu krwawien (w
tym krwawien podczas zabiegéw chirurgicznych) u chorych z chorobg von Willebranda
(VWD), gdy leczenie desmopresyna (DDAVP) jest nieskuteczne lub przeciwwskazane.



Produkt moze by¢ stosowany w leczeniu nabytego niedoboru ludzkiego VIII czynnika
krzepnigcia.

2. INFORMACJE WAZNE PRZED ZASTOSOWANIEM LEKU FANHDI

Kiedy nie stosowa¢ leku FANHDI

Gdy u pacjenta wystepuje uczulenie (nadwrazliwos¢) na zespot VIII czynnika
krzepnigcia 1 czynnika von Willebranda lub ktérykolwiek z pozostatych sktadnikow
tego leku (wymienionych w punkcie 6).

Nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza, gdy potrzebna jest rada lub dodatkowa informacja.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci

W rzadkich przypadkach moga wystapi¢ reakcje anafilaktyczne (nagle silne reakcje
alergiczne). Uczulenie na FANHDI moze objawia¢ si¢ wysypka, uogdlniong
pokrzywka, uczuciem ucisku w klatce, zawrotami glowy rowniez w pozycji stojacej. W
przypadku wystapienia tych objawoéw nalezy zaprzesta¢ podawania leku i powiadomié
o tym lekarza.

Aby ustali¢ dawke FANHDI zapewniajaca osiagniecie i utrzymanie si¢ odpowiedniego
poziomu czynnika VIII, lekarz moze zleci¢ wykonanie szeregu badan.

Tworzenie inhibitoréw (przeciwcial) jest znanym powiklaniem, ktére moze
wystepowaé w trakcie leczenia wszystkimi lekami zawierajagcymi czynnik VIIIL
Inhibitory te, zwlaszcza przy wysokich stezeniach, przerywaja prawidlowe leczenie i
pacjent bedzie uwaznie monitorowany pod katem wytwarzania tych inhibitoréw. Jezeli
krwawienie u pacjenta nie jest prawidlowo kontrolowane przy uzyciu leku FANHDI,
nalezy natychmiast powiedzie¢ o tym lekarzowi.

Jesli wczedniej juz doszlo do tworzenia si¢ inhibitora czynnika VIII a nastgpnie
zmieniono leczenie na inny produkt zawierajacy czynnik VIII to istnieje wigksze
ryzyko nawrotu tego powiklania.

Podczas leczenia choroby von Willebranda ze znanymi klinicznymi lub
laboratoryjnymi czynnikami ryzyka wystepuje zagrozenie powstania zakrzepow. Z tego
powodu, konieczne jest wykonanie odpowiednich badan w celu wczesnego wykrycia
objawow nimi spowodowanych oraz zastosowanie aktualnie zalecanego leczenia
powiktan zakrzepowo-zatorowych.

W chorobie von Willebranda, w szczego6lnosci typu 3-go, moga wytworzy¢ si¢
przeciwciala neutralizujace (inhibitory) czynnik von Willebranda. Inhibitory czynnika
von Willebranda to znajdujace si¢ we krwi przeciwciata, ktéore moga blokowac
podawany czynnik. W tych przypadkach, w ktorych w leczeniu nie osigga si¢



spodziewanych poziomdéw aktywnosci czynnika von Willebranda w osoczu lub nie
udaje si¢ opanowa¢ krwawien pomimo stosowania odpowiednich dawek, nalezy
wykona¢ badania majace na celu wykrycie obecnosci inhibitora czynnika von
Willebranda. U pacjentéw z wysokim poziomem inhibitora leczenie czynnikiem von
Willebranda moze by¢ nieskuteczne.

e Jesli do podawania FANHDI bedzie konieczne zastosowanie centralnego dojscia
zylnego, lekarz powinien liczy¢ si¢ z mozliwo$cia pojawienia si¢ miejscowego
zakazenia, bakteriemii (zakazenie krwi przez bakterie) oraz powstania zakrzepu w
naczyniu zylnym w miejscu wprowadzonego cewnika.

W procesie wytwarzania produktéw pochodzacych z ludzkiej krwi lub osocza, stosuje si¢
nastgpujace dzialania majace na celu zabezpieczenie przed przeniesieniem czynnikow
zakaznych:

- doktadna selekcja dawcow w celu wykluczenia nosicieli czynnikéw zakaznych,

- badanie kazdej donacji i puli osocza w kierunku obecnos$ci wiruséw,

- stosowanie procedur inaktywacji/usuwania wirusow z krwi i osocza w procesie
wytwarzania.

Pomimo to nie mozna w pelni wykluczy¢ przeniesienia czynnikow zakaznych podczas
stosowania produktow leczniczych otrzymywanych z ludzkiej krwi lub osocza. Odnosi si¢ to
takze do nieznanych lub nowo pojawiajacych si¢ wiruséw i innych patogenow.

Zastosowane metody uwaza si¢ za skuteczne w stosunku do wiruséw ostonkowych takich jak
wirus ludzkiego niedoboru odpornosci (HIV), zapalenia watroby typu B (HBV), zapalenia
watroby typu C (HCV) i1 bezostonkowego wirusa zapalenia watroby typu A. Skutecznos¢
tych metod wobec wirusoOw bezostonkowych jak parvowirus B19 moze by¢ ograniczona.

Zakazenie parwowirusem B19 moze by¢ szczegodlnie grozne u kobiet w cigzy (zakazenie
ptodu) oraz u oséb z obnizong odpornoscig lub pewnymi rodzajami anemii (np. w anemii
sierpowatej lub w anemii hemolitycznej).

U pacjentow otrzymujacych regularnie powtarzane dawki produktow osoczopochodnych
zawierajacych czynnik VIII, lekarz prowadzacy moze zaleci¢ zastosowanie odpowiednich

szczepien przeciwko wirusowi zapalenia watroby typu A 1 B.

Zdecydowanie zaleca si¢, aby przy kazdym podaniu pacjentowi leku FANHDI odnotowaé
nazwisko pacjenta i numer serii produktu, aby mdc powigza¢ pacjenta z serig leku.

Patrz takze punkt 4.
Dzieci i mlodziez

Wymienione ostrzezenia i Srodki ostrozno$ci dotycza zarowno dorostych jak i1 dzieci.



FANHDI a inne leki
Nalezy powiedzie¢ lekarzowi o wszystkich lekach przyjmowanych przez pacjenta obecnie
lub ostatnio, a takze o lekach, ktore pacjent planuje przyjmowac.

Interakcje zespotu ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia i czynnika von Willebranda z innymi
lekami nie sg znane.

Cigza i karmienie piersig

Ze wzgledu na to, ze hemofilia A wystepuje u kobiet rzadko, brak jest doswiadczen
dotyczacych stosowania zespotu czynnika FVIII/VWF w okresie cigzy i karmienia piersia.

Nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub farmaceuty, zanim zacznie si¢ stosowac jakikolwiek lek.
Prowadzenie pojazdow i obslugiwanie maszyn

FANHDI nie ma wptywu na zdolno$¢ prowadzenia pojazdéw i1 obstugiwania maszyn.

3. JAK STOSOWAC LEK FANHDI

Lek musi by¢ podawany dozylnie. Szybko$¢ podawania nie moze przekroczy¢ 10 ml/min.
Nalezy zastosowaé si¢ do instrukcji lekarza lub pracownika shuzby zdrowia z osrodka
leczenia hemofilii. W razie wystgpienia watpliwosci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub
farmaceuty.

Wielko$¢ stosowanej dawki FANHDI zalezy od wielu czynnikéw jak wielko$¢ masy ciata,
stan kliniczny oraz typ 1 wielko$¢ krwawienia. W celu osiaggniecia odpowiedniego poziomu
czynnika VIII i czynnika von Willebranda we krwi, lekarz okresli wielkos¢ dawki FANHDI 1
czgstos¢ jej podawania.

Lekarz ustala dlugo$¢ leczenia lekiem FANHDI.

Nie przechowywa¢ pozostatosci do pozniejszego stosowania, nawet gdy majg byc¢
przechowywane w lodowce.

Przygotowanie roztworu:

Nalezy upewni¢ si¢, ze czynno$ci beda wykonywane w warunkach zapobiegajacych
powstawaniu zanieczyszczen.

1. Ogrzac fiolki do temperatury nie wyzszej niz 30 °C (rycina Nr 1).

2. Umocowa¢ ttok w ampulko-strzykawce z rozpuszczalnikiem (rycina Nr 2).

3. Wyjac¢ filtr z opakowania. Zdja¢ plastikowa ostong¢ z konca amputko-strzykawki i
umocowac filtr (rycina Nr 3).
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Wyja¢ lacznik mocujacy do fiolki i potaczy¢ amputko-strzykawke z filtrem (rycina Nr
4).

Zdja¢ plastikowy kapturek z fiolki i odstonigty gumowy korek odkazi¢ s$rodkiem
dezynfekujacym (rycina Nr 5).

Przebi¢ korek w fiolce igla facznika (rycina Nr 6).

Wstrzykna¢ caty rozpuszczalnik do fiolki (rycina Nr 7).

Delikatnie wstrzgsa¢ fiolka az do rozpuszczenia proszku (rycina Nr 8). Tak jak w
przypadku innych produktéw podawanych dozylnie nie stosowaé, gdy produkt jest nie
rozpuszczony lub widoczne sg czastki.

Rozlaczy¢ na chwile ampulko-strzykawke z filtrem od fiolki aby wpusci¢ powietrze
(rycina Nr 9).

Odwréci¢ do gory dnem fiolke i aspirowaé roztwor do amputko-strzykawki (rycina Nr
10).

Przygotowa¢ miejsce do iniekcji, odlaczy¢ strzykawke i wstrzykna¢ produkt przez
zalaczong igle motylkowa lub inng sterylng igl¢. Podawaé powoli dozylnie z szybkoS$cia
3 ml/min i nigdy nie przekracza¢ 10 ml/min aby unikna¢ reakcji naczynioruchowych
(rycina Nr 11).
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Nie uzywaé ponownie zestawu do podawania.

Wszelkie pozostatosci niezuzytego produktu i inne odpady nalezy usungé zgodnie z
lokalnymi przepisami.

Zastosowanie wi¢ekszej niz zalecana dawki FANHDI

Nie zgloszono objawdw zadnego przypadku przedawkowania zespotu ludzkiego VIII
czynnika krzepni¢cia i czynnika von Willebranda. Po znacznym przedawkowaniu mogag
wystapi¢ powiktania zakrzepowo-zatorowe. Niezaleznie od tego, kazdy przypadek
przekroczenia zalecanej dawki FANHDI nalezy natychmiast skonsultowa¢ z farmaceuta lub
lekarzem.

Pominie¢cie zastosowania FANHDI

e Jesli dawka zostanie pominigta, nalezy natychmiast poda¢ nastepnag i kontynuowac
leczenie w sposob regularny zgodnie z zaleceniami lekarza.
e Nie nalezy stosowa¢ dawki podwojnej w celu uzupetnienia pominietej dawki.

4. MOZLIWE DZIALANIA NIEPOZADANE

Jak kazdy lek, lek ten moze powodowaé dzialania niepozadane, chociaz nie u kazdego one
wystapia.

Nadwrazliwo$¢ lub reakcje alergiczne (obrzek naczynioruchowy, pieczenie lub uczucie
klucia w miejscu wstrzyknigcia, dreszcze, zaczerwienienie twarzy, uogdlniona pokrzywka,
bol glowy, wysypka, spadek ci$nienia krwi, letarg, nudnos$ci, niepokoj, tachykardia, uczucie
ucisku w klatce piersiowej, $wiad, wymioty, Swisty) byly obserwowane rzadko i tylko w
niektorych przypadkach prowadzity do rozwoju cigezkiej reakcji anafilaksji (wtaczajac w to
wstrzas).

W rzadkich przypadkach obserwowano wzrost temperatury ciata.

W przypadku reakcji anafilaktycznej lub alergicznej nalezy wstrzymac¢ podawanie leku 1
natychmiast powiadomi¢ lekarza.

Nie mozna catkowicie wykluczy¢ mozliwo$ci wystapienia reakcji alergicznych po podaniu
tego leku.

W  przypadku dzieci nieleczonych wczes$niej lekami zawierajacymi czynnik VIII,
przeciwciala blokujace (patrz punkt 2) moga powstawac bardzo czgsto (wigcej niz 1 na 10
pacjentéw). Jednak u pacjentdéw, ktoérzy wczesniej byli leczeni czynnikiem VIII (ponad 150
dni leczenia), ryzyko jest niezbyt cz¢ste (mniej niz 1 na 100 pacjentow). Jezeli tak si¢ stanie,
leki pacjenta mogg przesta¢ dziala¢ prawidtowo 1 u pacjenta moze wystapi¢ utrzymujace si¢
krwawienie. Jezeli tak si¢ stanie, nalezy natychmiast skontaktowac si¢ z lekarzem.



W bardzo rzadkich przypadkach u pacjentow z chorobg von Willebranda, w szczego6lnosci
typu 3-go, moga wytworzy¢ si¢ przeciwciata neutralizujace (inhibitory) czynnik von
Willebranda. Jezeli pojawig si¢ tego typu inhibitory, obserwuje si¢ niewystarczajaca
odpowiedz kliniczng na leczenie.

Inhibitory moga wptywaé na wzrost ryzyka wystepowania reakcji alergicznych (wstrzasu
anafilaktycznego). W przypadku wystepowania reakcji alergicznych nalezy przeprowadzié
badania na obecno$¢ inhibitoréw.

W takich przypadkach zaleca si¢ kontakt z wyspecjalizowanym os$rodkiem leczenia zaburzen
hemostazy.

Podczas stosowania leku u pacjentoéw z choroba von Willebranda ze znanymi klinicznymi lub
laboratoryjnymi czynnikami ryzyka istnieje zagrozenie wystapienia powiktan zakrzepowych.
Utrzymywanie si¢ nadmiernie wysokiego poziomu FVIII:C podczas leczenia czynnikiem
VIII zawierajacym czynnik von Willebranda zwigksza ryzyko wystagpienia powiklan
zakrzepowych.

Podczas kilku badan klinicznych przeprowadzonych z udziatem 164 chorych podano ogdtem
7000 infuzji FANHDI. Uzyskane wyniki z obu badan wskazuja na dobra tolerancje leku 1
matg czestos¢ wystgpowania dziatan niepozadanych. Obserwowane jedynie 2 przypadki, w
ktérych wystapity dziatania niepozadane zwigzane z podawanym produktem leczniczym. W
tych przypadkach odnotowano wystgpienie podwyzszonej temperatury ciata.

Tabelaryczny wykaz dzialan niepozagdanych
Ponizsza tabela zawiera kategorie uktadéw i narzadéw (SOC oraz Preferred Term Level)
zgodnie z klasyfikacja MedDRA.

Czestos¢ wystepowania oceniano stosujgc nastepujace kryteria:

- bardzo czgsto (> 1/10)

- czesto (> 1/100 do < 1/10)

- niezbyt czesto (> 1/1000 do < 1/100)

- rzadko (> 1/10 000 do < 1/1000)

- bardzo rzadko (< 1/10 000) 1

- nieznana (czg¢sto$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych).

W kazdej kategorii czestosci, objawy niepozadane s3 wymienione poczynajac od objawow
najci¢zszych do najlzejszych.



Wzorzec MedDRA  Kklasyfikacji  ukladow | Dzialania Czestos¢
i narzadow niepozadane | wystepowania
. - Inhibicja Niezbyt czgsto (PUL)*
Zaburzenia krwi i uktadu chtonnego czynnika VIII
Bardzo czesto (PUN)*
Zaburzenia ogo6lne i stany w miejscu podania Podwyzszona | Rzadko
temperatura
ciata.

*Czestotliwos¢ opiera si¢ na badaniach wszystkich produktow FVIII, ktore obejmowaly pacjentéw z cigzka
hemofilia typu A. PUL = pacjenci uprzednio leczeni, PUN = pacjenci uprzednio nieleczeni.

Dzieci i mlodziez

Czesto$¢ wystepowania, rodzaj oraz nasilenie dziatan niepozadanych spodziewanych u dzieci
nie ro6zni si¢ od tych wystepujacych u dorostych.

Zglaszanie podejrzewanvch dzialan niepozadanvch

Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest zglaszanie podejrzewanych
dzialan niepozadanych. Umozliwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku korzysci do
ryzyka stosowania produktu leczniczego. Osoby nalezace do fachowego personelu
medycznego powinny zglasza¢ wszelkie podejrzewane dzialania niepozadane za
posrednictwem:

Departament Monitorowania Niepozadanych Dzialan Produktow Leczniczych Urzedu
Rejestracji Produktéw Leczniczych, Wyrobéw Medycznych i Produktow Biobdjczych

Al. Jerozolimskie 181C

02-222 Warszawa

Tel.: +48 222 49 21 301

Faks: +48 222 49 21 309

e-mail: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dziatania niepozadane mozna zglasza¢ rowniez podmiotowi odpowiedzialnemu.
Dzigki zglaszaniu dzialan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na

temat bezpieczenstwa stosowania leku.

Informacje dotyczace zabezpieczen przed przeniesieniem czynnikdéw zakaznych, patrz punkt
2.

5. JAK PRZECHOWYWAC LEK FANHDI
Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostgpnym dla dzieci.

Nie przechowywaé w temperaturze powyzej 30°C. Nie zamrazac.



Nie nalezy stosowac leku po uptywie terminu waznosci.

Roztwor powinien by¢ przezroczysty i lekko opalizujacy.
Nie stosowac roztworow, w ktorych wystepuja ktaczki lub osad.

Nie stosowaé, gdy w produkcie po rozpuszczeniu widoczne sg czastki lub roztwor zmienit
kolor.

Po rekonstytucji, trwalo§¢ chemiczna i fizyczna produktu utrzymuje si¢ do 4 godzin w
temperaturze 25 °C. Z mikrobiologicznego punktu widzenia, produkt leczniczy powinien
zosta¢ zuzyty natychmiast. Jesli po rekonstytucji produkt leczniczy nie zostal zuzyty, moze
by¢ przechowywany w okresie i warunkach, za ktore odpowiedzialno$¢ wezmie uzytkownik
a przygotowanie roztworu odbylo si¢ zgodnie z zasadami jatowosci.

Lekow nie nalezy wrzuca¢ do kanalizacji. Nalezy zapyta¢ farmaceute, jak usunaé leki,
ktorych si¢ juz nie uzywa. Takie postgpowanie pomoze chroni¢ srodowisko.

OKkres waznoS$ci

3 lata,
Nie nalezy stosowac leku po uplywie terminu waznos$ci, zamieszczonego na etykiecie.

6. ZAWARTOSC OPAKOWANIA I INNE INFORMACJE
Co zawiera lek FANHDI

Substancja czynna to zespot ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia 1 czynnika von
Willebranda.

Kazda fiolka z proszkiem zawiera 250 j.m. ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia 1 300 j.m.
czynnika von Willebranda.

Po rozpuszczeniu w 10 ml wody do wstrzykiwan produkt zawiera 25 j.m./ml FVIII i
30 j.m./ml VWF.

Inne sktadniki to: Ludzka albumina, histydyna i arginina.
Kazda amputko-strzykawka zawiera 10 ml wody do wstrzykiwan.
Jak wyglada lek FANHDI i co zawiera opakowanie

Fiolka z bialym Ilub jasno-zoittym proszkiem oraz ampulko-strzykawka z woda do
wstrzykiwan.
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Kazde opakowanie FANHDI zawiera fiolke po 250 j.m. ludzkiego VIII czynnika krzepnigcia
1 300 j.m. czynnika von Willebranda (proszek do wstrzykiwan i infuzji) oraz 1 amputko-
strzykawke po 10 ml wody do wstrzykiwan (rozpuszczalnik).

Zestaw do przygotowania roztworu i podania zataczony do opakowania FANHDI: tacznik
mocujacy do fiolki, filtr i zestaw do infuzji.

Dostepne opakowania:

FANHDI 500 j.m. FVIII + 600 j.m. VWF
FANHDI 1000 j.m. FVIII + 1200 j.m. VWF

Nie wszystkie opakowania moga znajdowac si¢ w obrocie.

Podmiot odpowiedzialny i wytworca

Instituto Grifols, S.A.

Can Guasc, 2 - Parets del Valles

08150 Barcelona, Hiszpania

W celu uzyskania bardziej szczegdtowych informacji nalezy zwroci¢ si¢ do lokalnego

przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Grifols Polska Sp. z o. o.
Ul. Grzybowska 87, 00-844 Warszawa
Tel: +48 22 378 85 61

Data ostatniej aktualizacji ulotki: 12/2025.

Informacje przeznaczone wytacznie dla fachowego personelu medycznego:
Dawkowanie

Niedobdr VIII czynnika krzepniecia

Dawkowanie oraz czas leczenia substytucyjnego zaleza od stopnia niedoboru czynnika VIII,
umiejscowienia i rozlegtosci krwawienia oraz stanu klinicznego pacjenta.

Podawang dawke VIII czynnika krzepnigcia wyraza si¢ w jednostkach migdzynarodowych
(j.m.) zgodnie z aktualnymi normami WHO obowigzujacymi dla produktow leczniczych
zawierajacych ludzki VIII czynnik krzepnigcia. Aktywnos§¢ VIII czynnika krzepnigcia w
osoczu moze by¢ podana w procentach (w stosunku do aktywnos$ci w normalnym osoczu)
lub w jednostkach migdzynarodowych (zgodnie z migdzynarodowym standardem dla VIII
czynnika krzepnigcia w osoczu).

11



Jedna jednostka migedzynarodowa (j.m.) aktywnos$ci VIII czynnika krzepnigcia odpowiada
ilosci VIII czynnika krzepnigcia w jednym ml normalnego osocza ludzkiego.

Leczenie dorazne

Obliczanie potrzebnej dawki VIII czynnika krzepnigcia, opiera si¢ na obserwacji
empirycznej, ze podanie 1 j.m. na kg masy ciata powoduje wzrost aktywnosci VIII czynnika
krzepnigcia w osoczu o 1,7% do 2,5% normalnej aktywnosci . Dawke oblicza si¢ na
podstawie nastgpujacego wzoru:

Wymagana liczba jednostek = masa ciala (kg) x pozadany wzrost aktywnosci VIII
czynnika krzepnie¢cia (%) (j.m./dl) x 0,5

Wielkos¢ dawek 1 czesto$¢ ich podawania nalezy zawsze dostosowaé indywidualnie dla
kazdego przypadku w zaleznosci od odpowiedzi pacjenta na leczenie.

W leczeniu krwawien, w zalezno$ci od ich przyczyny i umiejscowienia, nalezy utrzymywac
przez zalecany okres leczenia odpowiedni poziom aktywnos$ci VIII czynnika krzepnigcia (w
% normy lub j.m./dl).

Przy ustalaniu dawki w zalezno$ci od rodzaju krwawienia i zabiegu chirurgicznego mozna
postuzy¢ si¢ nastepujacg tabela:

Nasilenie krwawienia/rodzaj | Wymagany poziom | Czestos¢ dawkowania

zabiegu chirurgicznego czynnika VIII (godziny)/okres leczenia (dni)
(%) (j.m./dl)
Krwawienie
Swieze krwawienie do | 20-40 Powtarza¢ co 12-24 godz. co
stawow, miesni lub najmniej przez 1 dzien, az do
krwawienie z jamy ustne;j. ustgpienia bolu spowodowanego
przez krwawienie lub zagojenia si¢
rany.

Bardziej nasilone krwawienie | 30 — 60
do stawow, migsni lub krwiak. Powtarza¢ infuzje co 12-24 godz.
przez 3-4 dni lub dluzej, az do
ustgpienia bolu lub zaburzenia
CZynnosci.

Krwawienia zagrazajace zyciu. | 60 - 100
Powtarza¢ infuzje co 8-24 godz. az
do ustgpienia zagrozenia.

Zabiegi chirurgiczne

Mniejsze
Lacznie z ekstrakcja zeba 30-60 Co 24 godz., co najmniej przez
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1 dzien, az do wygojenia rany.

Wigksze 80— 100 Powtarza¢ infuzje co 8-24 godz. az
(w okresie przed do  uzyskania  odpowiedniego
1 pooperacyjnym) zagojenia rany, nastepnie

kontynuowac leczenie przez kolejne
7 dni, utrzymujac aktywnos$¢
czynnika VIII na poziomie od 30%
do 60% (j.m./dl).

Leczenie profilaktyczne

W dhugoterminowej profilaktyce krwawien u pacjentdw z cigzka postacig hemofilii A, stosuje
si¢ zwykle dawke od 20 do 40 j.m. na kg. masy ciata w odstgpach 2 do 3 dni. W niektorych
przypadkach, szczegélnie u pacjentow w miodym wieku moze zaistnie¢ konieczno$¢
skrocenia odstepow czasowych miedzy wstrzyknieciami lub zwigckszenie dawki.

Podczas leczenia, w celu ustalenia dawki 1 czestoSci podawania infuzji, zaleca si¢
odpowiednie oznaczanie poziomow czynnika VIII w osoczu. Szczegdélnie w przypadkach
duzych zabiegow chirurgicznych niezbgdne jest dokladne monitorowanie leczenia
substytucyjnego za pomocg badan uktadu krzepnigcia (aktywno$¢ czynnika VIII w osoczu).
Pacjenci moga indywidualnie reagowa¢ na leczenie czynnikiem VIII co znajduje
odzwierciedlenie w r6znych poziomach odzysku in vivo i w réznych okresach poéttrwania u
poszczegblnych pacjentow.

Choroba von Willebranda

Ogodlnie przyjmuje si¢, ze podanie 1 j.m.VWF:RCo/kg masy ciata powoduje wzrost poziomu
VWF:RCo o 2% w krazeniu. Celem leczenia jest uzyskanie poziomu VWF:RCo > 0,6
j-m./ml (60%) oraz FVIIL:C > 0,4 j.m./ml (40%) w osoczu.

W wigkszosci przypadkoéw, w celu uzyskania hemostazy, zaleca si¢ dawke 40 — 80 j.m./kg
masy ciala czynnika von Willebranda oraz 20 — 40 j.m./kg masy ciala czynnika FVIII:C.

Pacjenci z chorobg von Willebranda typu 3, u ktorych w celu utrzymanie odpowiednich
poziomoéw czynnika moze by¢ konieczne podawanie wigkszych dawek, moga wymagaé
podania poczatkowej dawki czynnika von Willebranda 80 j.m./kg masy ciata.

Dobrang dawke nalezy podawac¢ co 12 — 24 godziny. Dawkowanie oraz czas leczenia zaleza
od stanu klinicznego pacjenta, umiejscowienia i rozlegto$ci krwawienia oraz poziomu
zarowno VWF:RCo jak 1 FVIII:C.

W okresie stosowania produktow leczniczych z czynnikiem VIII zawierajacych czynnik von
Willebranda, lekarz leczacy pacjenta powinien bra¢ pod uwage mozliwos¢ nadmiernego
wzrostu poziomu FVIII:C. W celu uniknigcia nadmiernego wzrostu poziomu FVIIL:C, po
24 — 48 godzinach leczenia nalezy rozwazy¢ zmniejszenie dawki lub wydhluzenie okresu
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pomigdzy kolejnymi dawkami lub zastosowanie produktow leczniczych zwierajacych VWF i
mniejszg ilos¢ czynnika VIII.

Dzieci i mlodziez

W powyzszym wskazaniu dostepne sg tylko ograniczone dane z badan klinicznych u dzieci
ponizej 6 roku zycia i z tego powodu nie ma zalecen do stosowania produktu leczniczego w
tej grupie wiekowe;.

U dzieci, w wyzej wymienionych wskazaniach dostosowywanie dawki do skutecznosci
klinicznej polega réwniez jak u dorostych na obliczaniu dawki w zaleznos$ci od masy ciata.
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