FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Voncento

250 IE FVIII / 600 IE VWF (5 ml vatska), 500 IE FVIII / 1200 IE VWF
(10 ml vatska), 500 IE FVIII / 1200 IE VWF (5 ml vatska), 1000 IE
FVIII / 2400 IE VWF (10 ml vatska) pulver och vatska till
injektions-/infusionsvatska, [6sning

human koagulationsfaktor VIII, human von Willebrandfaktor

Las noga igenom denna bipacksedel innan du
borjar anvinda detta lakemedel. Den innehaller
information som ar viktig for dig.

Spara denna information, du kan behdva lasa den igen.
Om du har ytterligare fragor vand dig till 1akare, sjukskoterska
eller apotekspersonal.

® Detta ldkemedel har ordinerats enbart at dig. Ge det inte till
andra. Det kan skada dem, aven om de uppvisar
sjukdomstecken som liknar dina.

® Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. Detta galler aven eventuella biverkningar som
inte namns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:
1. Vad Voncento ar och vad det anvands for
2. Vad du behover veta innan du anvander Voncento
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3. Hur du anvander Voncento

4. Eventuella biverkningar

5. Hur Voncento ska forvaras

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

1. Vad Voncento ar och vad det anvands for

Produkten ar tillverkad av human plasma (den flytande delen av
blodet) och innehaller de aktiva substanserna human
koagulationsfaktor VIII (FVIII) och human von Willebrandfaktor
(VWE).

Voncento anvands for alla aldersgrupper for att forebygga eller
stoppa blédningar orsakade av bristen pa VWF vid von Willebrands
sjukdom (VWD) och bristen pa FVIII vid hemofili A. Voncento
anvands endast nar behandling med ett annat lakemedel,
desmopressin, inte ar effektivt sjalv eller inte kan ges.

VWF och FVIII ar inblandade i blodets levring. Brist pa nagon av
faktorerna innebar att blodet inte kan levra sig lika snabbt som det
ska och darfor finns det en 6kad benagenhet att bléda. Ersattning
av VWF och FVIII med Voncento reparerar tillfalligt
koagulationsmekanismerna.

Eftersom Voncento innehaller bade FVIII och VWF ar det viktigt att
veta vilken faktor du behover mest. Om du har hemofili A kommer
din lakare forskriva Voncento med ett specificerat antal enheter
FVIII. Om du har VWD (von Willebrands sjukdom) kommer din
lakare forskriva Voncento med ett specificerat antal enheter VWF,
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2. Vad du behover veta innan du anvander
Voncento

Anvand inte Voncento

® om du ar allergisk mot VWF eller FVIII eller nagot annat
innehallsémne i detta lakemedel (anges i avsnitt 6).

Varningar och forsiktighet

Sparbarhet

Det rekommenderas starkt att du antecknar datum for
administrering, tillverkningssatsnummer och den injicerade
volymen i en behandlingsdagbok varje gang Voncento ges.

Tala med lakare, sjukskoterska eller apotekspersonal innan du
anvander Voncento.

® Allergiska dverkanslighetsreaktioner kan uppkomma. Om
symtom pa 6verkanslighetsreaktioner uppstar ska du
omedelbart sluta anvanda lakemedlet och kontakta din lakare.
Din ldkare bor informera dig om tidiga tecken pa
overkanslighetsreaktioner. Dessa inkluderar nasselfeber,
generaliserat hudutslag, tryck dver brostet, vasande andning,
blodtrycksfall och anafylaxi (en allvarlig allergisk reaktion som
orsakar svara andningssvarigheter eller yrsel).

® Utveckling av inhibitorer (antikroppar) ar en kand komplikation
som kan upptrada vid behandling med alla faktor VI
-lakemedel. Inhibitorerna hindrar, sarskilt vid hoga halter, att
behandlingen fungerar som den ska. Du eller ditt barn kommer
att dvervakas noggrant avseende utveckling av sadana
inhibitorer. Om du eller ditt barn drabbas av en blddning som
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inte kan kontrolleras med Voncento ska du omedelbart tala om
det for din lakare.

Beratta for lakare eller apotekspersonal om du har en
hjartsjukdom eller har riskfaktorer for hjartsjukdom

Om du behover en enhet for central venaccess (CVAD) for att
tillfora Voncento, ska lakaren beakta risken for
CVAD-relaterade komplikationer i form av lokala infektioner,
bakterier i blodet (bakteriemi) och bildning av en blodpropp |
det blodkarl (trombos) dar katetern ar inford.

von Willebrands sjukdom

Om du har en kand risk for att bilda blodproppar, ska du
overvakas for tidiga tecken pa trombos (blodpropp). Din lakare
kommer att ge dig behandling for att forhindra trombos.

Virussakerhet

Nar lakemedel tillverkas av humant blod eller plasma, vidtas
speciella atgarder fran tillverkaren for att forhindra att infektioner
overfors till patienter. Dessa inkluderar:;

Noggrant urval av blod- och plasmadonatorer for att forsakra
sig om att personer med risk for att vara smittbarare utesluts,
Testande av varje donation och plasmapool for tecken pa
virus/infektioner,

Inforande av steg i hanteringen av blodet eller plasman som
kan inaktivera eller avskilja virus.

Trots dessa atgarder kan risken for 6verforing av infektion inte helt
uteslutas nar lakemedel som tillverkas av humant blod eller plasma
ges. Detta galler aven nya, hittills okanda virus samt andra typer
av infektioner.
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De atgarder som vidtagits anses vara effektiva mot sa kallade
"holjeforsedda” virus, sasom humant immunbristvirus (HIV,
aidsvirus), hepatit B- och hepatit C-virus (som orsakar
leverinflammation) och det "icke holjeforsedda” viruset hepatit A-
virus (som ocksa orsakar leverinflammation).

Atgarderna kan vara av begransat varde mot icke holjeforsedda
virus sasom parvovirus B19.

Parvovirus B19-infektion kan vara allvarlig

® for gravida kvinnor (eftersom det finns en risk for att det
ofodda barnet infekteras) och

® for individer med forsamrat immunforsvar eller med en 6kad
produktion av réda blodkroppar pa grund av vissa typer av
anemi (t.ex. sicklecellanemi eller hemolytisk anemi).

Din lakare kan komma att foresla att du vaccinerar dig mot Hepatit
A och B om du regelbundet/upprepat behandlas med
plasmaharledda lakemedel som Voncento.

Barn och ungdomar

De angivna varningarna och forsiktighetsatgarderna galler for
ungdomar och barn.

Andra lakemedel och Voncento

® Tala om for lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har
tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.

Graviditet och amning
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® Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller
planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller apotekspersonal
innan du anvander detta lakemedel.

® Voncento ska endast anvandas under graviditet och amning da
det absolut behovs.

Korformaga och anvandning av maskiner

Voncento paverkar inte formagan att framfora fordon eller anvanda
maskiner.

Voncento innehaller natrium

Forpackningarna 250 IE FVIII /600 IE VWF (5 ml vatska) och 500 IE
FVIII /1200 IE VWF (5 ml vatska) innehaller upp till 14,75 mg
natrium per flaska (huvudingrediensen i koksalt/bordssalt). Detta
motsvarar 0,74 % av hogsta rekommenderat dagligt intag av
natrium for vuxna.

Forpackningarna pa 500 IE FVIII /1200 IE VWF (10 ml vatska) och
1000 IE FVIIl /2400 IE VWF (10 ml vatska) innehaller upp till 29,50
mg natrium per flaska (huvudingrediensen i koksalt/bordssalt).
Detta motsvarar 1,48 % av hogsta rekommenderat dagligt intag av
natrium for vuxna.

Detta bor beaktas om du har ordinerats saltfattig kost.

3. Hur du anvander Voncento

Din behandling ska ske under Overinseende av en lakare som har
erfarenhet av behandling av blodningsrubbningar.
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Om din lakare tycker att du kan administrera Voncento sjalv
kommer din ldkare att forse dig med lampliga instruktioner. Ta
alltid detta I1akemedel enligt Idkarens anvisningar. Radfraga lakare
om du ar osaker.

Dosering

Den mangd av VWF och FVIIl som du behdver och behandlingstiden
beror pa:

svarighetsgraden pa din sjukdom

var blodningen ar och hur omfattande den ar
ditt kliniska tillstand

din kroppsvikt

(se aven avsnitt “Féljande uppgifter ar endast avsedda for halso-
och sjukvardspersonal”).

Om du har fatt Voncento for anvandning i hemmet kommer din
ldkare att se till att nagon visar dig hur du ska injicera det och att
du vet hur mycket som ska anvandas.

F6lj anvisningarna fran din lakare.

Anvandning for barn och ungdomar

Dosen for barn och ungdomar i aldern < 18 ar baseras pa
kroppsvikt och grundas darfor generellt sett pa samma
instruktioner som for vuxna. | vissa fall, sarskilt hos yngre
patienter, kan hogre doser behovas.

Om du anvant for stor mangd av Voncento

Fem fall av 6verdosering har rapporterats fran kliniska prévningar.
De rapporterna har inte forknippats med nagra biverkningar.
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Risken att bilda blodproppar (trombos) kan dock inte uteslutas vid
extremt hog dos, speciellt hos patienter med VWD.

Om du har glomt att anvanda Voncento

® Ta omedelbart nasta dos och fortsatt med regelbundna

intervall enligt din lakares rekommendation.

® Tainte dubbel dos for att kompensera for gldomd dos.

Om du slutar att anvanda Voncento

Sluta inte att anvanda Voncento utan att radfraga lakare.

Beredning och anvandning

Allmanna instruktioner

Pulvret ska blandas med spadningsvatskan (vatskan) och dras
upp fran injektionsflaskan under aseptiska férhallanden.
Voncento kan inte blandas med andra lakemedel,
spadningsvatskor eller Idsningar forutom de som namns |
avsnitt 6.

Losningen ska vara klar och latt opalescent (halvgenomskinlig),
dvs den kan glimma till om den halls upp mot ljuset men far
inte innehalla nagra synliga partiklar. Efter filtrering eller
fyllning av sprutan (se nedan) ska losningen synas
(kontrolleras visuellt) innan den anvands. Anvand inte
l6sningen om den ar oklar eller innehaller flagor eller partiklar.
Oanvand produkt eller avfall ska kasseras i enlighet med lokala
riktlinjer och som instruerat av din lakare.

Beredning
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Innan injektionsflaskorna dppnas, ska Voncento pulver och vatska
varmas till rums- eller kroppstemperatur. Detta kan goras antingen
genom att flaskorna far sta i rumstemperatur i cirka en timme eller
genom att halla dem i handerna i nagra minuter.

UTSATT INTE injektionsflaskorna for direkt varme.
Injektionsflaskorna far inte varmas éver kroppstemperatur (37 oC).

Avlagsna forsiktigt plastiocken fran flaskorna och rengor
gummipropparnas ytor med en alkoholtork. Lat injektionsflaskorna
torka innan Mix2Vial-férpackningen (som innehaller
overforingssetet med filter) 6ppnas. Folj darefter nedanstaende

anvisningar.

1. Oppna Mix2Vial-férpackningen
genom att dra av locket. Ta inte
ut Mix2Vial-setet ur
blisterforpackningen!

2. Placera flaskan med spadnings
vatska pa en plan, ren yta och
hall fast flaskan stadigt. Ta
Mix2Vial-setet med
blisterforpackningen och tryck
ner spetsen pa den bl3a
adapterdelen rakt ner genom
spadningsvatskans propp.

3. Ta forsiktigt bort
blisterférpackningen fran
Mix2Vial-setet genom att ta tag
om kanten och dra rakt upp. Se
till att endast
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blisterforpackningen tas bort,
inte Mix2Vial-setet.

4. Stall flaskan med produkt pa
ett plant och fast underlag. Vand
vatskeflaskan upp och ned med
Mix2Vial-setet fastsatt och tryck
spetsen pa den transparenta
adapterdelen rakt ner genom
pulverflaskans propp. Vatskan
kommer automatiskt att rinna
over till pulverflaskan.

5. Fatta med ena handen tag i
den del av Mix2Vial-setet dar
pulverflaskan sitter. Fatta med
den andra handen tag i den del
dar vatskeflaskan sitter och
skruva forsiktigt isar setet
moturs i 2 delar for att undvika
alltfor stor skumbildning. Kassera
vatskeflaskan med den bla
Mix2Vial-delen fastsatt.

10
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6. Rotera forsiktigt pulverflaskan
med den fastsatta transparenta
adaptern tills pulvret I0st sig
fullstandigt. Skaka inte flaskan.

y

7. Dra in luft i en tom, steril sprut
a. Medan pulverflaskan star rakt
upp kopplas sprutan ihop med
Luer-lock inpassningen pa
Mix2Vial-delen genom att skruva
medurs.

Spruta in luft i flaskan.

Uppdragning och anvandning

8. Medan sprutkolven halls
intryckt, vand flaskan upp och
ned tillsammans med set och spr
uta. Dra in l6sningen i sprutan
genom att langsamt fora kolven

tillbaka.
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8
9. Nar all l10sning har forts over
till sprutan, fatta ett fast tag om
sprutan (hall sprutan med kolven
nedat) och koppla bort den
transparenta Mix2Vial-adaptern
f’i fran sprutan genom att skruva av
— den moturs.
9

Anvand det medfdljande venpunktionssetet och for in nalen i en
ven. Lat blodet rinna bakat till slutet av slangen. Fast sprutan pa
den géngade lasanordningen i anden pa venpunktionssetet.
Anvandning av engangssprutor av plast rekommenderas da
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l6sningar av denna typ ofta fastnar pa helglassprutors mattslipade
ytor. Injicera/infundera langsamt den fardigberedda l6sningen
(med en hastighet pa hogst 6 ml/min) in i venen i enlighet med de
instruktioner som du har fatt fran din lakare. Var noggrann med att
inte fa in nagot blod i sprutan med fardigberedd 16sning.

| fall da stora volymer Voncento kravs ar det maojligt att 1agga
samman flera injektionsflaskor med Voncento i ett i handeln
tillgangligt infusionsset (t.ex. en injektionspump for att ge
lakemedel i en ven). | dessa fall ska den initialt beredda |6sningen
av Voncento inte spadas ytterligare.

Kann efter om du far nagra omedelbara biverkningar. Om du far
nagra biverkningar som kan bero pa administreringen av Voncento,
ska injektionen eller infusionen avbrytas (se ocksa avsnitt 2).

Om du har ytterligare fragor om detta lakemedel, kontakta ldkare
eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan Voncento orsaka biverkningar, men alla
anvandare behover inte fa dem.

Kontakta genast din lakare om:

® du far symptom pa allergisk reaktion
| vissa fall kan en allvarlig allergisk reaktion (anafylaxi)
utvecklas som orsakar svarigheter att andas, yrsel eller chock.
Allergiska reaktioner kan inkludera foljande symtom: Svullnad
av ansikte, tunga, mun eller hals, svarigheter att andas och att
svalja, nasselutslag, vasande andning, brannande eller
stickande kansla vid infusionsstallet, frossa, blodvallningar,
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hudutslag over hela kroppen, huvudvark, blodtrycksfall,
rastloshet, snabbare hjartslag, tryckkansla dver brostet
(inklusive brostsmarta och obehag i brostet), ryggsmarta,
trotthet (slohet), illamaende, krakning, stickningar.

® du marker att Idkemedlet inte fungerar ordentligt langre
(blodningen stoppas inte).
Bland barn som inte behandlats med faktor VllI-lakemedel
tidigare ar det mycket vanligt att hammande antikroppar
utvecklas (se avsnitt 2) (forekommer hos fler an 1 av 10
patienter). For patienter som tidigare har behandlats med
faktor VIII (behandling mer an 150 dagar) ar dock risken
mindre och komplikationen ar mindre vanlig (forekommer hos
farre an 1 av 100 anvandare). Om du eller ditt barn utvecklar
antikroppar kan lakemedlen upphora att fungera som de ska,
och du eller ditt barn kan drabbas av ihallande blédningar.
Du kan utveckla en inhibitor (neutraliserande antikropp) mot
VWEF, som gor att VWF inte langre kommer att fungera som det
ska.

® du far symptom pa nedsatt blodgenomstromning i armar och
ben (t ex om de blir kalla och bleka) eller inre organ (kan yttra
sig som svara brostsmartor)
Det finns en risk for bildning av blodproppar (tromboser),
sarskilt hos patienter med kanda riskfaktorer (se aven avsnitt
2).

Foljande biverkningar har observerats som mycket vanliga (kan
paverka fler an 1 av 10 personer):

® Huvudvark
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Foljande biverkningar har observerats som vanliga (kan paverka
upp till 1 av 10 personer);

® (Okad kroppstemperatur

Foljande biverkningar har observerats som mindre vanliga (kan
paverka upp till 1 av 100 personer):

® Smakforandringar (dysgeusi)
® Onormala leverfunktionstest

Biverkningar hos barn och ungdomar

Biverkningar hos barn och ungdomar forvantas vara desamma som
hos vuxna.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. Detta galler aven eventuella biverkningar som inte
namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar
direkt till Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att
rapportera biverkningar kan du bidra till att oka informationen om
lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Voncento ska forvaras

® Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.
® Anvéands fore utgangsdatum som anges pa etiketten och
kartongen efter EXP.
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Forvaras vid hogst 25 °C.
Far ej frysas.
Voncento innehaller inte konserveringsmedel, sa den
fardigberedda produkten ska anvandas omedelbart.

® Om den fardigberedda produkten inte administreras
omedelbart ar forvaringstid och forhallanden fore anvandning
anvandarens ansvar.

® Forvaras i originalférpackningen. Ljuskansligt.
Lékemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushallsavfall.
Fraga apotekspersonalen hur man kastar lakemedel som inte
langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och 6vriga
upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar:

250 IE FVIII och 600 IE VWF per injektionsflaska; efter beredning
med 5 ml vatten for injektionsvatskor ungefar 50 IE/ml FVIII och
120 IE/ml VWF.

500 IE FVIIl och 1200 IE VWF per injektionsflaska; efter beredning
med 10 ml vatten for injektionsvatskor ungefar 50 IE/ml FVIII och
120 IE/ml VWF.

500 IE FVIIl och 1200 IE VWF per injektionsflaska; efter beredning

med 5 ml vatten for injektionsvatskor ungefar 100 IE/ml FVIII och
240 IE/ml VWF.
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1000 IE FVIII och 2400 IE VWF per injektionsflaska; efter beredning
med 10 ml vatten for injektionsvatskor ungefar 100 IE/ml FVIII och
240 IE/ml VWF.

For ytterligare information, se avsnitt "Foljande uppgifter ar endast
avsedda for héalso- och sjukvardspersonal’.

Ovriga innehallsamnen &r:

Kalciumklorid, humant albumin, natriumklorid, natriumcitrat,
sackaros, trometamol.

Se avsnitt 2 "Voncento innehaller natrium”.
Spadningsvatska: vatten for injektionsvatskor

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Voncento tillhandahalls som ett vitt pulver och vatska till
injektions-/infusionsvatska, [6sning.

Den fardigberedda I6sningen ska vara klar eller latt skimrande, d v
s den kan glimma till om den halls mot ljuset, men den far inte
innehalla nagra synliga partiklar.

Produktens inre forpackning och injektionsflaskor for vatska bestar
av glas med en propp (gummi), en skiva (plast) och ett lock
(aluminium).

Forpackningsutforanden:

En forpackning med 250 IE/600 IE eller 500 IE/1200 IE innehaller:
- 1 flaska med pulver

- 1 flaska med 5 ml vatten for injektionsvatskor

- 1 overforingsset med filter 20/20

Innerkartongen innehaller:

1 engangsspruta 10 ml

1 venpunktionsset
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2 alkoholtorkar
1 icke-sterilt plaster

Forpackning med 500 1E/1200 IE eller 1000 IE/2400 IE innehaller:
- 1 injektionsflaska med pulver

- 1 injektionsflaska med 10 ml vatten for injektionsvatskor

- 1 overforingsset med filter 20/20

Innerkartongen innehaller:

1 engangsspruta 10 ml

1 venpunktionsset

2 alkoholtorkar

1 icke-sterilt plaster

Eventuellt kommer inte alla forpackningsstorlekar att
marknadsforas.

Innehavare av godkdannande for forsaljning och
tillverkare

CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Stralie 76

35041 Marburg
Tyskland

Kontakta ombudet for innehavaren av godkannandet for forsaljning
om du vill veta mer om detta lakemedel:

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

Denna bipacksedel andrades senast 11/2021
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Ytterligare information om detta lakemedel finns pa Europeiska
lakemedelsmyndighetens webbplats http://www.ema.europa.eu/

Foljande uppgifter ar endast avsedda for halso-
och sjukvardspersonal:

Dosering

von Willebrands sjukdom

Vid berakning av dosen ar det viktigt att anvanda det specificerade
antalet IE VWF:RCo.

Vanligtvis hojer 1 IE/kg VWF:RCo cirkulerande nivaer av VWF:RCo
med 0,02 IE/ml (2 %).

Nivaer pa > 0,6 IE/ml (60 %) VWF:RCo och > 0,4 IE/ml (40 %)
FVIII:C bor uppnas.

Behandling vid behov

Vanligtvis rekommenderas 40-80 IE/kg VWF (VWF:RCo)
motsvarande 20-40 |E/kg kroppsvikt (BW) FVIII:C for att uppna
hemostas.

En initial dos pa 80 IE/kg VWF:RCo kan kravas, sarskilt hos
patienter med VWD typ 3, da det kan fordras hogre doser for att

bibehalla adekvata nivaer an hos patienter med annan typ av VWD.

Blodningsprofylax vid kirurgi:
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For att forhindra omfattande blodning under eller efter ett
kirurgiskt ingrepp bor administreringen pabérjas 1-2 timmar fore
det kirurgiska ingreppet.

En adekvat dos bor administreras pa nytt var 12-24 timme. Dos
och behandlingsduration beror pa patientens kliniska tillstand,
blédningens typ och svarighetsgrad samt niva av bade VWF:RCo
och FVIII:C.

Vid behandling med en VWF-produkt som innehaller FVIII bor
behandlande lakare beakta att fortsatt behandling kan orsaka en
alltfor stor 0kning av FVIII:C. Efter 24-48 timmars behandling bor
darfor en reducerad dos och/eller forlangning av
doseringsintervallet eller anvandning av en VWF produkt med lag
niva av FVIII 6vervagas, for att undvika en 6verdriven 6kning av
FVIII:C.

Profylaxbehandling

FOr 1angtidsprofylax hos patienter med VWD ska en dos pa 25 - 40
IE VWF:RCo/kg kroppsvikt dvervagas vid en frekvens pa 1 till 3
ganger per vecka. Hos patienter med gastrointestinala blédningar
eller menorragi kan kortare doseringsintervall eller hogre doser
vara nédvandiga. Dosen och behandlingens langd beror pa
patientens kliniska status, liksom dess plasmanivaer av VWF:RCo
och FVIII:C.

Pediatrisk VWD population

Behandling av blodning

Vanligtvis rekommenderas 40 - 80 IE/kg av von Willebrand faktor
(VWF:RCo) vilket motsvarar 20 - 40 IE FVIII:C/kg kroppsvikt till
pediatriska patienter for att behandla en blodning.
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Profylaxbehandling

Patienter i aldern 12 till 18 ar: Dos baseras pa samma riktlinjer som
for vuxna.

Patienter i dldern <12 ar: Baserat pa resultat fran en klinisk studie
dar pediatriska patienter under 12 ars alder visade sig ha en lagre
exponering av VWF bor ett profylaktiskt doseringsintervall pa 40 -
80 IE dvervagas.

Dosen och behandlingens langd beror pa patientens kliniska status,
liksom dess plasmanivaer av VWF:RCo och FVIII:C.

Hemofili A

Vid berakning av dosen ar det viktigt att anvanda det specificerade
antalet IE FVIII:C.

Dosering och substitutionsbehandlingens langd beror pa
svarighetsgraden av faktor VIlI-bristen, pa blédningens lokalisering
och omfattning samt pa patientens kliniska tillstand.

Antalet faktor VllI-enheter som administreras anges i
Internationella Enheter (IE), som ar relaterat till gallande
WHO-koncentratstandard for faktor VIll-produkter. Faktor VI
-aktiviteten i plasma anges antingen i procent (i forhallande till
normal human plasma) eller foretradesvis i Internationella Enheter
(i forhallande till en internationell standard for FVIII i plasma).

1 [E FVIll-aktivitet motsvarar mangden av faktor VIl i 1 ml normal,
human plasma.

Behandling vid behov
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Berakningen av lamplig dos av faktor VIII baseras pa det empiriska
konstaterandet att 1 IE faktor VIII per kg kroppsvikt okar faktor VI
-aktiviteten i plasma med cirka 2 % av den normala aktiviteten (in
vivo recovery 2 IE/dl). Lamplig dos bestams enligt foljande formel:

Lampligt antal enheter = kroppsvikt (kg) x onskad faktor VIl
-0kning (% eller IE/dI) x 0,5.

Dosen som administreras och doseringsintervallet bor alltid
anpassas till den kliniska effekten i varje enskilt fall.

Vid féljande hemorragiska tillstand bor faktor Vill-aktiviteten inte
sjunka under den angivna aktivitetsnivan i plasma (i % av den
normala eller IE/dl) inom tidsperioden ifraga. F6ljande tabell kan
anvandas som vagledning for dosering vid blodningsepisoder och

Kirurgi:

Grad av hemorragi /

Lamplig FVIII-niva (%

Doseringsintervall

Typ av kirurgiskt eller IE/dl) (timmar) /

ingrepp Behandlingsperiod
(dagar)

Hemorragi

Tidig hemartros,
muskel- eller oral blod
ning

20-40

Upprepa infusionen
var 12-24 timme
under minst 1 dag
tills blodningsepisode
n, pavisad av smarta,
har upphort eller
lakning har uppnatts.

Mer omfattande
hemartros,

30-60

Upprepa infusionen
var 12-24 timme i
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muskelblodning eller
hematom

3-4 dagar eller langre
tills smarta och akut r
orelseinskrankning

postoperativt)

har upphort.
Livshotande 60-100 Upprepa infusionen
blodningar var 8-24 timme tills
det kritiska tillstandet
har upphort.
Kirurgiska ingrepp
Mindre kirurgiska 30-60 Upprepa infusionen
ingrepp var 24 timme under
inklusive utdragning minst 1 dag tills
av tander lakning uppnatts.
Storre kirurgiska 80-100 Upprepa infusionen
ingrepp (pre- och var 8-24 timme tills a

dekvat sarlakning
uppnatts, fortsatt
sedan behandlingen |
ytterligare minst 7
dagar for att
bibehalla
FVIll-aktiviteten
mellan

30 %-60 % (IE/dI).

Overvakning av behandlingen

Under behandlingens gang rekommenderas matning av faktor
VIll-nivaer for att anpassa dos och doseringsintervall for upprepade
infusioner. Enskilda patienters svar pa faktor VIII kan variera och
olika halveringstider och recoveries kan erhallas. Dosering baserad
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pa kroppsvikt kan behova justeras for underviktiga och éverviktiga
patienter. Noggrann kontroll av substitutionsbehandlingen genom
koagulationsanalys (av FVIlI-aktivitet i plasma) ar nodvandig,
framfor allt vid storre kirurgiska ingrepp.

Profylaxbehandling

For langtidsprofylax hos patienter med svar hemofili typ A ar
normal dos 20 till 40 IE FVIII per kg kroppsvikt, vilket ges med 2 till
3 dagars intervall. | vissa fall, sarskilt hos yngre patienter, kan
kortare doseringsintervall eller hogre doser bli nodvandiga.

Pediatrisk hemofili A population

Dosering hos barn och ungdomar i aldern < 18 ar med hemofili A
baseras pa kroppsvikt och baseras darfor vanligtvis pa samma
rekommendationer som for vuxna. | vissa fall kan kortare
doseringsintervall eller hogre doser vara nodvandiga.
Doseringsintervallet bor alltid anpassas till den kliniska effekten |
varje enskilt fall.

Aldre
Dosjustering ar inte nodvandigt hos aldre.
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