Ptibalova informace: informace pro pacienta

VEYVONDI 650 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
VEYVONDI 1300 IU prasek a rozpoustédlo pro injekcni roztok
vonicogum alfa

Prectéte si pozorné celou pribalovou informaci dfive, neZ zacnete tento piipravek pouZivat,

protoZe obsahuje pro Vas diilezité udaje.

- Ponechte si ptibalovou informaci pro pfipad, Ze si ji budete pottebovat piecist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého lékaie.

- Tento ptipravek byl pfedepsan vyhradné Vam. Nedavejte jej zadné dalsi osob&. Mohl by ji
ublizit, a to i tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinkd, sdé€lte to svému lékati, 1ékarnikovi
nebo zdravotni sestie. Stejné postupujte v pripade jakychkoli nezadoucich G¢inkd, které nejsou
uvedeny v této pribalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této piibalové informaci

Co je pripravek VEYVONDI a k ¢emu se pouziva

Cemu musite vénovat pozornost, nez zaénete ptipravek VEYVONDI pouZivat
Jak se pripravek VEYVONDI pouziva

Mozné nezadouci ucinky

Jak ptipravek VEYVONDI uchovévat

Obsah baleni a dalsi informace

Sk L=

1. Co je pripravek VEYVONDI a k ¢emu se pouZiva

Ptipravek VEYVONDI obsahuje 1éCivou latku vonikog alfa, coZ je rekombinantni lidsky von
Willebrandiv faktor (rVWF). Plsobi stejné jako lidsky von Willebrandtv faktor (VWF), ktery se
ptirozené nachazi v téle. Molekula VWF je nosic¢em pro koagulacni faktor VIII a podili se na srédzeni
krve tim, ze napomaha hromadéni krevnich desticek v oblasti rany a tvorb¢ krevnich srazenin.
Nedostatek VWF zvysuje nachylnost ke krvaceni.

Ptipravek VEYVONDI se pouzivé k prevenci a 1&€bé krvacivych piihod, véetné krvaceni béhem
operace, u dospélych pacientti (ve véku 18 let a starSich) s von Willebrandovou chorobou. Pouziva se
v ptipadé, ze 1é¢ba jinym 1ékem, desmopressinem, neni Gi¢inna nebo ji nelze podavat.

Von Willebrandova choroba je dédi¢na krvaciva porucha zptisobena chybéjicim nebo nedostatecnym
mnozstvim von Willebrandova faktoru. U pacientli s timto onemocnénim nedochazi k normalnimu
srazeni krve, coz vede k prodlouzené dob¢ krvacivosti. Podavani von Willebrandova faktoru (VWF)
umoznuje upravit nedostatek von Willebrandova faktoru.

2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ zaénete piipravek VEYVONDI pouZivat

Nepouzivejte pripravek VEYVONDI

- jestlize jste alergicky(4) na vonikog alfa nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto ptipravku
(uvedenou v bod¢ 6),

- jestlize jste alergicky(a) na mysi nebo kiecci bilkoviny.

Pokud si nejste jisty(a), zeptejte se svého 1ékare.
Upozornéni a opatieni

Pted pouzitim piipravku VEYVONDI se poradte se svym lékaiem, 1ékarnikem nebo zdravotni
sestrou.
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Existuje riziko, Ze u Vas muze dojit k reakci ptecitlivélosti (zdvaznd, nahla alergicka reakce) na
ptipravek VEY VONDI. Lékat Vas mé informovat o ¢asnych zndmkach zadvaznych alergickych reakci,
jako jsou zvysena srdecni frekvence, vyrazka, koptivka, koptivkové pupeny, svédéni kiize celého téla,
otok rtl a jazyka, ztizené dychani, sipot, tiseti na hrudi, rychly srdecni tep, ucpany nos, ¢ervené oci,
pocit, kdy se clovek celkove neciti dobte, a zavrat. Mize se jednat o Casné pfiznaky reakce
precitlivélosti. Pokud se objevi kterykoli z téchto piiznaki, okamzZité ukoncete podavani infuze
a obrat’te se na svého lékare. Zavazné priznaky, véetné ztiZeného dychani a zavraté, vyZaduji
okamzitou neodkladnou 1écbu.

Pacienti, u kterych se rozvinou inhibitory

U nékterych pacientil 1é¢enych timto ptfipravkem se mohou objevit inhibitory (protilatky) proti VWF.
Tyto inhibitory, zejména pii vysokych hladinach, by mohly zabranit spravnému fungovéni 1écby.

Z diivodu mozného rozvoje téchto inhibitorti budete peclive sledovan(a).

- Pokud u Vas pripravek VEY VONDI nezajisti kontrolu krvaceni, sdélte to ihned svému lékati.

Pokud pti [é¢be pripravkem VEYVONDI nedosahne VWF nebo faktor VIII o¢ekavanych hladin

v plazmé na zaklad¢ vysledk testi provadénych 1ékaiem nebo pokud nebude krvaceni dostatecné pod
kontrolou, mohlo by jit o nasledek ptitomnosti protilatek proti VWF nebo faktoru VIII. Lékar to overi.
Mozna budete potiebovat vyssi davku ptipravku VEYVONDI, vyssi davku faktoru VIII nebo dokonce
jiny 1ék ke kontrole krvaceni. Bez porady s 1ékatem nezvySujte celkovou davku ptipravku
VEYVONDI za tcelem kontroly krvaceni.

Jestlize jste byl(a) dfive léCen(a) koncentraty VWF ziskanymi z plazmy, mizete mit snizenou
odpovéd’ na ptipravek VEYVONDI v duasledku jiz existujicich protilatek. Lékat mize upravit davku
podle Vasich laboratornich vysledkd.

Tromboza a embolizace
Existuje riziko vyskytu trombotickych pfihod v ptipad¢, Ze jsou u Vas znamy klinické nebo
laboratorni rizikové faktory. Proto u Vas bude 1ékar sledovat vyskyt c¢asnych znamek trombozy.

Ptipravky s FVIII mohou obsahovat rizna mnozstvi VWEF. Jakykoli ptipravek obsahujici FVIII, ktery
je Vam podavan v kombinaci s ptipravkem VEYVONDI, ma byt proto piipravek pouze s FVIIL.

Jestlize jste v minulosti mél(a) problémy s krevnimi srazeninami nebo uzaveérem cév
(tromboembolické komplikace), sdélte to ihned svému 1ékari.

Déti a dospivajici
Ptipravek VEYVONDI neni schvalen k pouziti u déti nebo dospivajicich ve véku do 18 let.

Dalsi 1écivé pripravky a pripravek VEYVONDI
Informujte svého 1ékate, 1ékarnika nebo zdravotni sestru o vSech 1écich, které uzivate, které jste
v nedavné dob¢ uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Téhotenstvi a kojeni
Pokud jste t€hotna nebo kojite, domnivate se, ze mizete byt téhotna, nebo planujete otéhotnét, porad’te
se se svym lékarem, 1ékarnikem nebo zdravotni sestrou diive, nez zacnete tento ptipravek pouzivat.

Rizeni dopravnich prostfedkii a obsluha stroji
Neni pravdépodobné, ze by ptipravek VEY VONDI mél vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje.

Pripravek VEYVONDI obsahuje sodik

Tento 1éCivy ptipravek obsahuje 5,2 mg sodiku (hlavni slozka kuchyriské soli) v jedné injekéni
lahvi¢ce s 650 IU nebo 10,4 mg sodiku (hlavni slozka kuchyiiské soli) v jedné injek¢ni lahvicce
s 1300 IU.

To odpovida 2,2 % doporuceného maximalniho denniho piijmu sodiku potravou pro dospélého za
predpokladu télesné hmotnosti 70 kg a davky 80 IU/kg télesné hmotnosti.
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Nutno vzit v tvahu, pokud jste na dieté s nizkym obsahem sodiku.

3.  Jak se pripravek VEYVONDI pouziva

Na 1é¢bu ptipravkem VEY VONDI bude dohlizet 1€kar se zkusenostmi v péci o pacienty s von
Willebrandovou chorobou.

Lékat Vam vypocita davku ptripravku VEYVONDI (v mezinarodnich jednotkach neboli IU). Davka
zavisi na:

- télesné hmotnosti,

- misté krvaceni,

- intenzité krvaceni,

- Vasem klinickém stavu,

- potfebné operaci,

- hladinach aktivity VWF v krvi po operaci,

- zavaznosti Vaseho onemocnéni.

Lékar mtze provést krevni testy, aby se ujistil, Ze mate dostate¢nou hladinu von Willebrandova
faktoru. To je dulezité zejména, pokud podstupujete velkou operaci.

Lécba krvacivych prihod

v

Lékar vypocita davku, ktera je pro Vas nejvhodngjsi, jak Casto mate pripravek VEYVONDI dostavat
a po jak dlouhou dobu.

U malého krvaceni (napt. krvaceni z nosu, krvaceni v dutin€ ustni, menstruacni krvaceni) je kazda
pocatecni davka vétSinou mezi 40 az 50 [U/kg a u vétsiho krvaceni (zdvazné nebo na lécebna opatfeni
nereagujici krvaceni z nosu, silné prodlouzené menstruacni krvaceni, krvaceni z traviciho ustroji,
poranéni centralniho nervového systému, hemartros (krvaceni do kloubu) nebo krvéceni pti poranéni)
je kazda pocatecni davka mezi 50 az 80 1U/kg. Nasledné davky (pokud jsou z klinického hlediska
vyzadovany) jsou mezi 40 az 50 1U/kg kazdych 8 az 24 hodin pro mensi krvaceni tak dlouho, jak to
bude z klinického hlediska nezbytné, a pro vétsi krvaceni 40 az 60 1U/kg po dobu ptiblizné 2—-3 dni.

Pokud mate pocit, ze 1éc¢ba pripravkem VEYVONDI neni dostate¢n¢ ucinna, sdélte to svému lékati.
Lékat provede testy, aby se ujistil, Ze mate dostatecnou hladinu von Willebrandova faktoru. Jestlize
pouzivéte ptipravek VEYVONDI doma, 1ékaf Vam poskytne informace, jakym zpiisobem si podavat
infuze a jaké mnozstvi ptipravku pouzit.

Prevence krvaceni v pripadé planované operace

V ramci prevence nadmérného krvaceni Vam lékar vysetii hladiny FVIII:C béhem 3 hodin pied
operaci. Pokud je hladina FVIII nedostatecnd, mize Vam lékai podat 12—24 hodin pfed zahajenim
planované operace davku 40—60 [U/kg ptipravku VEYVONDI (ptedoperacni davku), aby se hladiny
FVIII zvysily na cilovou hladinu (0,4 IU/ml pro malou operaci a minimalné 0,8 IU/ml pro velkou
operaci). Béhem 1 hodiny pted operaci dostanete davku piipravku VEYVONDI na zakladé hodnoceni
provedeného 3 hodiny ptfed operaci. Davka zavisi na hladinach VWF a FVIII pacienta, typu

a zavaznosti pfedpokladaného krvaceni.

Profylakticka léecba

Obvykla startovaci davka pro dlouhodobou profylaxi krvacivych ptihod €ini 40 az 60 1U/kg dvakrat
tydné. Davku lze v zavislosti na Vasem stavu a na tom, jak dobie u Vas ptipravek VEYVONDI
ucinkuje, upravit na maximalné 80 1U/kg podavanych jedenkrat az t¥ikrat tydné. Lékai Vam vypocita,
jaka davka je pro Vas nejvhodnéjsi a jak Casto a jak dlouho mate ptipravek VEYVONDI pouzivat.
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Jak se pripravek VEYVONDI podava
Ptipravek VEYVONDI Vam obvykle podé infuzi do Zily (intraven6zné) 1ékat nebo zdravotni sestra.
Podrobné pokyny pro rekonstituci a podani jsou uvedeny na konci této ptibalové informace.

Pouziti u déti a dospivajicich
Ptipravek VEYVONDI neni schvalen k pouziti u déti a dospivajicich ve veéku do 18 let.

JestliZe jste pouzil(a) vice pripravku VEYVONDI, nez jste mél(a)

Vzdy pouzivejte tento ptipravek presné podle pokynt svého 1ékatre. Pokud si nejste jisty(4), porad'te se
se svym lékafem. JestliZe jste pro infuzi pouzil(a) vice piipravku VEYVONDI, nezZ se doporucuje,
sdélte to co nejdiive svému lékari. Mize existovat riziko rozvoje krevnich srazenin (trombdzy)

v ptipad€ ndhodného podani vysoké davky.

Jestlize jste zapomnél(a) pouzit piipravek VEYVONDI
- Nezdvojnasobujte nasledujici davku, abyste nahradil(a) vynechanou davku.
- Prejdéte k dalsi planované infuzi a pokracujte podle pokynt svého Iékarte.

Jestlize jste prestal(a) pouzivat piripravek VEYVONDI

Neptestavejte pouzivat pripravek VEYVONDI bez porady se svym lékarem.

Mate-1i jakékoli dalsi otazky tykajici se pouzivani tohoto pfipravku, zeptejte se svého 1ékate nebo
Iékarnika.

4. Mozné nezadouci ucinky

Podobné¢ jako vSechny Iéky miize mit i tento ptipravek nezadouci Gc¢inky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Pti pouziti pripravku VEYVONDI muze u Vas dojit k zavazné alergické reakci na piipravek.

Musite ukondit infuzi a okamZité kontaktovat svého lékare, pokud mate kterykoli z nasledujicich
Casnych ptiznakl zavaznych alergickych reakci:

- vyrazka nebo koptivka, svédéni ktize celého téla,

- pocit tisné v hrdle, bolest na hrudi nebo tisen na hrudi,

- ztizené dychani, toCeni hlavy, rychly srde¢ni tep,

- zavrat’, pocit na zvraceni nebo mdloba.

U ptipravku VEYVONDI byly hléSeny nésledujici nezadouci tcinky:

Velmi ¢asté (mohou se vyskytovat u vice nez 1 z 10 pacientlt)
- bolest hlavy

Casté (mohou se vyskytovat az u 1 z 10 pacienttl)
- pocit na zvraceni

- zvraceni

- brnéni nebo paleni v misté podani infuze
- nepiijemny pocit na hrudi

- zavrat

- vertigo (toCeni hlavy)

- krevni srazeniny

- navaly horka

- svedeéni

- vysoky krevni tlak

- svalové zaskuby

- neobvykla chut’

- zvysena srdecni frekvence
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Hlaseni nezadoucich ucinku

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezddoucich ucinkd, sdélte to svému 1ékari, lékarnikovi nebo
zdravotni sestfe. Stejné postupujte v pripadé jakychkoli nezadoucich U¢inkd, které nejsou uvedeny
v této pribalové informaci. Nezadouci €¢inky muzete hlasit také pfimo na adresu:

Statni ustav pro kontrolu 1é¢iv

Srobéarova 48

100 41 Praha 10

Webové stranky: www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek

Nahlasenim nezadoucich U¢inkl miizete ptispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto
ptipravku.

5.  Jak pripravek VEYVONDI uchovavat

- Uchovavejte tento ptipravek mimo dohled a dosah déti.

- Nepouzivejte tento piipravek po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na krabiCce a Stitku
injek¢ni lahvicky za Pouzitelné do:. Doba pouzitelnosti se vztahuje k poslednimu dni uvedeného
mésice.

- Uchovavejte pii teploté do 30 °C.

- Chraite pied mrazem.

- Uchovavejte v ptivodnim obalu, aby byl pfipravek chranén pred svétlem.

- Po ptipravé chrarite roztok pted chladem.

- Pouzijte rekonstituovany piipravek do 3 hodin, abyste se vyvarovali rizika mikrobialni
kontaminace, protoze piipravek neobsahuje konzervacéni latky.

- Tento ptipravek je pouze k jednorazovému pouziti. Veskery nepouzity roztok vhodnym
zpisobem zlikvidujte.

- Nevyhazujte zadné 1é¢ivé pripravky do odpadnich vod nebo doméaciho odpadu. Zeptejte se
svého lékarnika, jak nalozit s pfipravky, které jiz nepouzivate. Tato opatieni pomahaji chranit
zivotni prostiedi.

6. Obsah baleni a dal$i informace

Co piipravek VEYVONDI obsahuje
Lécivou latkou je vonicogum alfa (rekombinantni lidsky von Willebrandtv faktor).

VEYVONDI 650 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injekéni lahvicka s praskem obsahuje nominaln€ vonicogum alfa 650 mezinarodnich jednotek
(I0).

Po rekonstituci s 5 ml dodaného rozpoustédla obsahuje ptipravek VEY VONDI vonicogum alfa
ptiblizné 130 IU/ml.

VEYVONDI 1300 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injek¢ni lahvicka s praskem obsahuje nominaln¢ vonicogum alfa 1300 mezinarodnich jednotek
(T0).

Po rekonstituci s 10 ml dodaného rozpoustédla obsahuje ptipravek VEYVONDI vonicogum alfa
ptiblizné 130 IU/ml.

DalsSimi slozkami jsou:

- Dihydrat natrium-citratu, glycin, dihydrat trehalosy, mannitol, polysorbat 80 a voda pro injekci.
- Viz bod 2 ,,Ptipravek VEYVONDI obsahuje sodik*.
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Jak pripravek VEYVONDI vypada a co obsahuje toto baleni
Ptipravek VEYVONDI je bily az téméf bily prasek. Rekonstituovany roztok ma po natazeni do
stiikacky cCiry, bezbarvy vzhled a neobsahuje vlocky ani jiné cizorodé Castice.

Jedno baleni ptipravku VEYVONDI 650 U obsahuje:

- prasek ve sklenéné injekcni lahvicce s pryzovou zatkou,

- 5 ml rozpoustédla ve sklenéné injekéni lahvicee s pryZovou zatkou,
- jedno zatizeni pro rekonstituci (Mix2Vial).

Jedno baleni ptipravku VEYVONDI 1300 IU obsahuje:

- prasek ve sklenéné injekcni lahviéee s pryZovou zatkou,

- 10 ml rozpoustédla ve sklenéné injekeni lahvicee s pryZovou zétkou,
- jedno zatfizeni pro rekonstituci (Mix2Vial).

Drzitel rozhodnuti o registraci
Baxalta Innovations GmbH

Industriestrasse 67
1221 Viden
Rakousko

Vyrobce

Takeda Manufacturing Austria AG
Industriestrasse 67

1221 Viden

Rakousko

Dalsi informace o tomto piipravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rozhodnuti o registraci:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Takeda Belgium NV Takeda, UAB

Tél/Tel: +32 2 464 06 11 Tel: +370 521 09 070
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA@takeda.com
Bbobarapus Luxembourg/Luxemburg
Takema bearapus EOO/] Takeda Belgium NV

Ten.: +359 2 958 27 36 Tél/Tel: +32 2 464 06 11
medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA@takeda.com
Ceska republika Magyarorszag

Takeda Pharmaceuticals Czech Republic s.r.o. Takeda Pharma Kft.

Tel.: +420 234 722 722 Tel.: +36 1 270 7030
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA@takeda.com
Danmark Malta

Takeda Pharma A/S Takeda HELLAS S.A.

TIf: +45 46 77 10 10 Tel: +30 210 6387800
medinfoEMEA@takeda.com medinfoEMEA@takeda.com
Deutschland Nederland

Takeda GmbH Takeda Nederland B. V.

Tel: +49 (0)800 825 3325 Tel: +31 20 203 5492
medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA@takeda.com
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Eesti

Takeda Pharma AS

Tel: +372 6177 669
medinfoEMEA @takeda.com

E)ALGdo

Takeda EAAAX A.E.

TmA: +30 210 6387800
medinfoEMEA@takeda.com

Espaiia

Takeda Farmacéutica Espana, S.A.
Tel: +34 917 90 42 22
medinfoEMEA @takeda.com

France

Takeda France SAS

Tél: + 33 140 67 33 00
medinfoEMEA @takeda.com

Hrvatska

Takeda Pharmaceuticals Croatia d.o.o.

Tel: +385 1 377 88 96
medinfoEMEA@takeda.com

Ireland

Takeda Products Ireland Ltd
Tel: 1800 937 970
medinfoEMEA @takeda.com

island

Vistor hf.

Simi: +354 535 7000
medinfoEMEA @takeda.com

Italia

Takeda Italia S.p.A.

Tel: +39 06 502601
medinfoEMEA @takeda.com

Kvnpog

Takeda EAAAX A.E.

TnA: +30 210 6387800
medinfoEMEA @takeda.com

Latvija

Takeda Latvia STA

Tel: +371 67840082
medinfoEMEA@takeda.com

Norge

Takeda AS

TIf: +47 800 800 30
medinfoEMEA@takeda.com

Osterreich

Takeda Pharma Ges.m.b.H.
Tel: +43 (0) 800-20 80 50
medinfoEME A @takeda.com

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA@takeda.com

Portugal

Takeda Farmacéuticos Portugal, Lda.
Tel: + 351 21 120 1457
medinfoEME A @takeda.com

Romaénia

Takeda Pharmaceuticals SRL
Tel: +40 21 335 03 91
medinfoEME A @takeda.com

Slovenija

Takeda Pharmaceuticals farmacevtska druzba d.o.o.
Tel: + 386 (0) 59 082 480
medinfoEMEA@takeda.com

Slovenska republika

Takeda Pharmaceuticals Slovakia s.r.o.
Tel: +421 (2) 20 602 600
medinfoEME A @takeda.com

Suomi/Finland

Takeda Oy

Puh/Tel: 0800 774 051
medinfoEMEA@takeda.com

Sverige

Takeda Pharma AB

Tel: 020 795 079
medinfoEMEA@takeda.com

United Kingdom (Northern Ireland)
Takeda UK Ltd

Tel: +44 (0) 2830 640 902
medinfoEMEA@takeda.com

Tato piibalova informace byla naposledy revidovana 11/2023.

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém pripravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské
agentury pro lécivé pripravky http://www.ema.europa.eu.



http://www.ema.europa.eu/

Pokyny pro pripravu a podani
Vseobecné pokyny

Zkontrolujte dobu pouzitelnosti a zajistéte, aby prasek piipravku VEYVONDI a voda pro injekci
(rozpoustédlo) mély pied ptripravou pokojovou teplotu. NepouZivejte po uplynuti doby pouzitelnosti
uvedené na Stitcich a krabicce.

Béhem postupu rekonstituce pouzivejte antiseptickou techniku (Cistota a nizky pocet choroboplodnych
zarodkll) a rovnou pracovni plochu. Umyjte si ruce a nasad’te si Cisté vySetfovaci rukavice (pouZiti
rukavic je nepovinné).

Pouzijte rekonstituovany piipravek (po smiseni prasku s dodanou vodou) co nejdiive, do tii hodin.
Rekonstituovany ptipravek mizete uchovavat po dobu az tfi hodin pii pokojové teploté, ktera
nepiekroci 25 °C. Rekonstituovany piipravek je tfeba chréanit pfed chladem. Po tfech hodinach ho
zlikvidujte.

Zajistéte, aby injek¢ni lahvicka s praSkem ptipravku VEYVONDI a sterilizovana voda pro injekci
(rozpoustédlo) mély pied piipravou pokojovou teplotu.

Pro tento pripravek pouzivejte plastové stiikacky, protoze proteiny obsazené v ptipravku maji tendenci
ulpivat na povrchu sklenénych stfikacek.

Ptipravek VEYVONDI nemichejte s jinymi 1é¢ivymi piipravky s vyjimkou oktokogu alfa (ADVATE).

Pokyny pro rekonstituci

Kroky Nazorny obrazek

1 | Sejmutim vicek z injekEnich lahvicek s praskem piipravku
VEYVONDI arozpoustédlem odkryjte stfed pryzovych zatek.

2 | Kazdou zatku dezinfikujte samostatnym sterilnim Lo
alkoholovym tamponem (nebo jinym vhodnym sterilnim Sty
roztokem, ktery Vam doporucil 1ékat nebo centrum pro 1é€bu =4
hemofilie) otiranim zatky po nékolik sekund. Pryzové zatky o) |
nechte oschnout. Injekéni lahvicky umistéte na rovny povrch. L ;;‘ 4?

3 | Otevftete obal zatizeni Mix2Vial odloupnutim celého krytu,
aniz byste se dotkl(a) vnitini ¢asti obalu. Nevyjimejte zatizeni Neni k dispozici
Mix2Vial z obalu.

4 | Otocte obal se zatizenim Mix2Vial dnem vzhlru a umistéte ho

na injekéni lahvicku s rozpoustédlem. Modry plastovy hrot

zatizeni zatlacte rovné dolii a pevné ho zasuiite do sttedu 1

zatky injekéni lahvigky s rozpoustédlem. Uchopte obal na jeho - =i
okraji a stdhnéte ho ze zarizeni Mix2Vial. Dbejte, abyste se L [|“ | _E]

nedotkl(a) prihledného plastového hrotu. K injekéni lahvicce
s rozpoustédlem je nyni ptipojeno zafizeni Mix2Vial a ta je
nyni pfipravena na ptripojeni injek¢ni lahvicky s ptipravkem
VEYVONDI.
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Injekéni lahvicku s rozpoustédlem ptipojte k injekeni lahvicce
s ptipravkem VEYVONDI tak, Ze injek¢ni lahvicku

s rozpoustédlem obratite a umistite ji na horni ¢ast injekéni
lahvicky, kterd obsahuje koncentrat ptipravku VEYVONDI.
Prahledny plastovy hrot pevné zatlacte rovné doli a cely ho
zasunte do zatky injekéni lahvicky s ptipravkem VEY VONDL
To je tieba provést okamzité, aby se do tekutiny nedostaly
choroboplodné zarodky. Diky podtlaku pfetece rozpoustédlo
do injekeni lahvicky s ptipravkem VEYVONDI. Zkontrolujte,
zda bylo pfeneseno veskeré rozpoustédlo. Piipravek
nepouzivejte, pokud doslo ke ztraté podtlaku a rozpoustédlo
nepietékd do injekeni lahvicky s pfipravkem VEYVONDI.

amk-

Jemnym a nepfetrzitym krouzivym pohybem otacejte
spojenymi injekénimi lahvickami nebo nechte rekonstituovany
ptipravek 5 minut v klidu stat a poté jemnym krouzivym
pohybem otacejte, aby se prasek zcela rozpustil.
Neprotiepavejte. Protfepavani ma nezadouci vliv na pripravek.
Po rekonstituci chrante pted chladem.

Jednou rukou uchopte zatizeni Mix2Vial na strané

s prithlednou plastovou ¢asti pfipojenou k injekéni lahvicee

s ptipravkem VEYVONDI, druhou rukou uchopte zatizeni
Mix2Vial na stran¢ s modrou plastovou ¢asti pfipojenou

k injek¢ni lahvicee s rozpoustédlem a obé ¢asti zatizeni
Mix2Vial od sebe odpojte. Otocte stranu s modrou plastovou
¢asti proti sméru hodinovych rucicek a ob¢ injekeni lahvicky
od sebe jemn¢ odtahnéte. Nedotykejte se konce plastového
konektoru ptipojeného k injekéni lahvicce s ptipravkem
VEYVONDI, ktera obsahuje rozpustény ptipravek. Injekéni
lahvicku s ptipravkem VEYVONDI umistéte na rovny
pracovni povrch. Prazdnou injekéni lahvicku od rozpoustédla
zlikvidujte.

Vytazenim pistu natdhnéte vzduch do prazdné sterilni plastové
stiikacky k jednorazovému pouziti. Objem vzduchu ma byt
stejny jako objem rekonstituovaného ptipravku VEYVONDI,
ktery budete odebirat z injekéni lahvicky.

Injekéni lahvicku s ptipravkem VEYVONDI (obsahujici

natfedény pripravek) ponechte na rovném pracovnim povrchu,
stiikacku ptipojte k prihlednému plastovému konektoru tak,
ze stiikacku nasadite a oto€ite po sméru hodinovych rucicek.

10

Jednou rukou drzte injek¢ni lahvicku a druhou rukou vytlacte
veskery vzduch ze sttikacky do injekéni lahvicky.
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11

Obrat’te ptipojenou stiikacku a injek¢ni lahvicku s pfipravkem
VEYVONDI tak, aby injek¢ni lahvicka byla nahote. Pist

stiikaCky musi zlstat zasunuty. Natahnéte pripravek i o~
VEYVONDI do stfikacky pomalym vytazenim pistu. ' < -.',,,x:

12

Nenatahujte a nevytlacujte roztok tam a zpét mezi stiikackou
a injek¢ni lahvickou. Takovy postup mtiZze znehodnotit
ptipravek. Kdyz je vSe ptipraveno k infuzi, stfikacku odpojte
otoCenim proti sméru hodinovych rucicek. Vizualné
zkontrolujte stiikacku, zda neobsahuje pevné Castice; roztok
ve stiika¢ce ma byt Ciry. Jsou-li patrné vlocky nebo Castice, .
roztok nepouzivejte a informujte svého l1ékare. ik

13

Jestlize pro ptipravu své davky potiebujete vice nez jednu
injekéni lahvicku s pripravkem VEYVONDI:

Ponechte sttikacku pfipojenou k injekéni lahvicce az do doby,
nez bude ptipravena dalsi injek¢ni lahvicka.

Podle vyse uvedenych krokt pro rekonstituci (2 az 8)
pripravte dalsi injekéni lahvicku ptipravku VEYVONDI; pro
kazdou injek¢ni lahviku pouzijte nové zafizeni Mix2Vial.

14

Obsah obou injekcnich lahvicek 1ze natdhnout do jedné
stiikacky.

POZNAMKA: Pii vytladovani vzduchu do druhé injekéni
lahvicky VEYVONDI, jejiz obsah se ma ptidat do stfikacky,
drzte injekéni lahvicku a pripojenou stiikackou tak, aby
injek¢éni lahvicka byla nahofe.

Pokyny k podani

Pted podanim zkontrolujte pfipraveny roztok ve stfikacce, zda neobsahuje pevné ¢astice nebo neni
zbarveny (roztok ma byt Ciry, bezbarvy a bez ¢astic). Neni neobvyklé, ze v injekéni lahvicce
s pripravkem po rekonstituci zistane par vloCek nebo ¢astic. Tyto Castice se zcela odstrani pomoci

filtru, ktery je soucasti zatizeni Mix2Vial. Filtrace nema vliv na vypocet davky. Roztok ve strikacce
se nema pouzivat, pokud je po filtraci zakaleny nebo obsahuje vloc¢ky nebo céstice.

1.

Ptipojte infuzni jehlu ke sttikacce, ktera obsahuje roztok ptipravku VEYVONDI. Pro
pohoding;jsi aplikaci se doporucuje infuzni set s kiidélky (motylkem). Nasmérujte jehlu nahoru,
jemnym poklepanim prstem na stfikacku odstrafite vSechny vzduchové bubliny. Pomalu

a opatrné vytlacte veskery vzduch ze stfikacky i z jehly.

Nasad’te skrtidlo a pfipravte misto podani infuze tak, ze klizi dobte otfete sterilnim alkoholovym
tamponem (nebo jinym vhodnym sterilnim roztokem, ktery Vam doporucil 1ékaf nebo centrum
pro 1é€bu hemofilie).

Zaved'te jehlu do zily a uvolnéte skrtidlo. Pomalu podejte infuzi ptipravku VEYVONDI. Infuzi
nepodavejte veétsi rychlosti nez 4 ml za minutu. Prazdnou stiikacku odpojte. Pokud pro svou
davku potiebuje vice stiikacek, postupné pripojte a podejte vzdy jen jednu dalsi sttikacku
ptipravku VEYVONDI.

Pozniamka:

Motylkovou jehlu nevytahujte dfive, nez budou infuzi podany vSechny sttikacky, a nedotykejte
se Luer portu, ktery slouzi k ptipojeni ke sttikacce.

Jestlize Vam byl ptedepsan rekombinantni faktor VIII, podejte rekombinantni faktor VIII

do 10 minut po dokonceni infuze ptipravku VEYVONDI.

Vytahnéte jehlu ze Zily a v misté podani infuze na n¢kolik minut ptitlacte sterilni gazu.

39




V ptipadé, Ze jsou potieba velké objemy ptipravku VEYVONDI, lze sloucit dvé injekéni lahvicky
ptipravku VEYVONDI. Obsah obou rekonstituovanych ptipravkt VEYVONDI lze natdhnout do
jedné strikacky. V téchto pripadech se vSak nema pivodn¢ rekonstituovany roztok dale fedit.

Na jehlu nenasazujte zpét vicko. Jehlu, sttikacku a prazdnou injekéni lahvicku (lahvicky) s piipravkem
VEYVONDI a rozpoustédlem vlozte do pevné nadoby na ostré predméty a fadné€ zlikvidujte. Tyto
prosttedky nevyhazujte do bézného domaciho odpadu.

Nasledujici informace jsou uréeny pouze pro zdravotnické pracovniky:

Léc¢ba krvacivych prihod (1écba dle potieby)

Davka a frekvence se musi individualné prizpasobit na zaklad¢ klinického posouzeni a s ohledem na
zavaznost krvacivé prihody, misto krvaceni, zdravotni anamnézu pacienta a sledovani ptislusnych
klinickych a laboratornich hodnot (jak hladin VWF:RCo, tak i hladin FVIII:C).

Zahajent lécby

Pro kontrolu krvaceni se ma ptipravek VEYVONDI podavat s rekombinantnim faktorem VIII

v pripadg, ze jsou hladiny FVIII:C < 40 % nebo nejsou znamy. Davka rFVIII se ma vypocitat podle
rozdilu mezi pocatecni hladinou FVIII:C v plazmé pacienta a poZzadovanou maximalni hladinou
FVIII:C, aby se doséhlo odpovidajici hladiny FVIII:C zaloZené na ptiblizné stfedni

recovery 0,02 (IU/ml)/(1U/kg). Po podéni celé davky ptipravku VEYVONDI mé do 10 minut
nasledovat podani rFVIII.

Vypocet davky

Davka ptipravku VEYVONDI [IU] = davka [IU/kg] x télesna hmotnost [kg]

Nasledné infuze

Podavejte infuzi nasledné davky 40 IU az 60 [U/kg pripravku VEYVONDI kazdych 8 az 24 hodin
podle rozmezi davek uvedenych v tabulce 1 nebo tak dlouho, jak je to z klinického hlediska nutné.

U velkych krvécivych ptihod udrzujte minimalni hladiny VWF:RCo vy$si nez 50 % tak dlouho, jak je
povazovano za nezbytné.
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Tabulka 1. Davkovani doporucené k 1écbé malych a velkych krvaceni

Pocéatecni davka? . . 4
Nasledna davka

Krvaceni (IU VWF:RCo/kg télesné
hmotnosti)
40 az 50 IU/kg
Malé kazdych 8 az 24 hodin (nebo tak
(napf. epistaxe, krvaceni 40 az 50 IU/kg dlouho, jak je to z klinického
v duting ustni, menoragie) hlediska povazovano za
nezbytné)
&b

Velke 40 az 60 TU/kg

(napf. zavazna nebo

refrakterni epistaxe,
menoragie, gastrointestinalni 50 az 80 TU/kg
krvéaceni, trauma centralniho
nervového systému, hemartrog

nebo traumatické krvacent)

*Pokud se podava rFVIII, piectéte si pokyny k rekonstituci a podavani v piibalové informaci rFVIII.
°Krvaceni mizebytpovazovano za velké, pokud je bud’ nezbytna, nebo potencialné indikovéana transfuze

erytrocytl, nebo pokud ke krvaceni dojde na anatomicky kritickém misté (napf. intrakranialni nebo
gastrointestindIni krvaceni).

kazdych 8 az 24 hodin po dobu
priblizn¢ 2-3 dni (nebo tak
dlouho, jak je to z klinického
hlediska povazovano za
nezbytn¢)

Prevence krvaceni/hemoragie a 1éCba v pripad€ elektivni operace

Pted zahajenim chirurgického vykonu vysetfete hladiny FVIII:C. Doporuc¢ené minimalni cilové
hladiny jsou 0,4 IU/ml u malé operace a operace v duting ustni a 0,8 [U/ml u velké operace.

K zajisténi predoperacnich endogennich hladin FVIII alesponi 0,4 IU/ml u malé operace a operace

v dutin€ ustni a 0,8 IU/ml u velké operace 1ze 12—24 hodin pied zahajenim planované operace podat
davku 40—-60 [U/kg ptipravku VEYVONDI (pfedoperacni davku). Béhem 1 hodiny pfed operaci maji
pacienti dostat davku ptipravku VEY VONDI na zéklad¢ hodnoceni provedeného 3 hodiny ptred
operaci. Davka zavisi na hladinach VWF a FVIII pacienta, typu a zavaznosti krvaceni.

Pokud nejsou hladiny FVIII:C na doporucenych cilovych hodnotach je tfeba béhem 1 hodiny pted
vykonem podat davku piipravku VEY VONDI samotného. Pokud hladiny FVIII:C nejsou na
doporucenych cilovych hodnotach, je tieba ke zvyseni hladin VWF:RCo a FVIII:C spolu s vonicogum
alfa podat také rFVIII. Doporucené cilové hladiny FVIII:C jsou uvedeny v tabulce 2.

Tabulka 2. Doporucené cilové maximalni hladiny VWF:RCo a FVIIIL:C v plazmé, které maji
byt dosaZeny pied operaci pro prevenci nadmérného krvaceni béhem operace a po operaci

T Cilova maximalni | Cilova maximalni | Vypocet davky rVWF (ktera se ma
og(l:race hladina VWF:RCo | hladina FVIII:C | podat béhem 1 hodiny pied operaci)

v plazmé v plazmé? (poZadované IU VWF:RCo)
Mala 0,5-0,6 IU/ml 0,4-0,5 TU/ml AP VWF:RCo x télesnd hmotnost (kg)/IR®
Velka 1 IU/ml 0,80—1 1U/ml AP VWEF:RCo x télesnd hmotnost (kg)/IR®

* Dal§i rFVIII mazebytnutny k dosazenidoporuéenych cilovych maximalnich hladin FVIII:C v plazm¢.
Déavkovani se ma fidit podle hodnoty IR.

> A=cilova maximélni hladina VWF:RCo v plazmé — po¢ate¢ni hladina VWF:RCo v plazmé

¢ IR = piiristkova recovery (Incremental Recovery) nameétend u subjektu. Neni-li hodnota IR k dispozici,
predpoklada se IR 0,02 IU/mlna 1U/kg.
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Béehem operace a po operaci

Po zahajeni chirurgického vykonu se maji monitorovat hladiny VWF:RCo a FVIII:C v plazmé

a intraoperacni a pooperacni rezim substituce je tfeba individualné upravit v souladu

s farmakokinetickymi vysledky, intenzitou a dobou trvani nezbytné hemostatické kontroly a standardy
péce zdravotnického zatizeni. Frekvence davkovani ptipravku VEYVONDI pro pooperacni substituci
se ma obecné¢ pohybovat v rozmezi dvakrat denné az kazdych 48 hodin. Lé¢ebna doporuceni pro
nasledné udrzovaci davky jsou uvedena v tabulce 3.

Tabulka 3. Doporucené cilové minimalni hladiny VWF:RCo a FVIII:C v plazmé a minimalni
doba trvani lé¢by pro nasledné udrZovaci davky k prevenci nadmérného krvaceni po operaci

VWEF:RCo FVII:C
Cilova minimalni Cilova minimalni Minimal
Typ hladina v plazmé hladina v plazmé ni doba Frekvence
operace AZ AZ trvani podavani
do72 hod. | FO72hod- i o hod. | FOT72hod |y
. po operaci . po operaci
po operaci po operaci
Kazdych 12—
Mala | > 0,30 [U/ml - > 0,40 IU/ml - 48 hodin | 24 h/kazdy
druhy den
Kazdych 12—
Velka | > 0,50 IU/ml | > 0,30 [U/ml | > 0,50 IU/ml | > 0,40 IU/ml | 72 hodin | 24 h/kazdy
druhy den

Profylakticka 1éCba

K zah4jeni dlouhodobé profylaxe krvaceni u pacienti s VWD je tfeba zvazit podavani 40 az 60 [U/kg
pripravku VEYVONDI dvakrat tydn€. V zavislosti na stavu pacienta a na klinické odpovédi, véetné

prilomového krvaceni, mohou byt nutné vyssi davky (nepiekracujici 80 IU/kg) nebo vyssi frekvence
podavani (az tiikrat tydné).

Nazev a Cislo Sarze 1é¢ivého piipravku

Diirazné se doporucuje pti kazdém podani ptipravku VEYVONDI pacientovi zaznamenat nazev
a Cislo Sarze ptfipravku, aby bylo mozné zpétné ptifadit k pacientovi pouZzitou Sarzi pfipravku.
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