Pakkausseloste: Tietoa kiyttijille

WILFACTIN 500 IU
injektiokuiva-aine ja liuotin, linosta varten

WILFACTIN 1000 IU
injektiokuiva-aine ja liuotin, liuosta varten

WILFACTIN 2000 IU
injektiokuiva-aine ja linotin, liuosta varten

ihmisen von Willebrand -tekijd

Lue timé pakkausseloste huolellisesti e nnen kuin aloitat timén Lilikkeen kiyttimisen, silléi se

sisiltii sinulle tirkeiti tietoja.

- Sailytd tdimé pakkausseloste. Voit tarvita sitd myShemmin.

- Jos sinulla on kysyttdvaa, kddnny lddkérin, apteekkihenkilokunnan tai sairaanhoitajan
puoleen.

- Téamai ladke on médritty vain sinulle eikd sitd pidd antaa muiden kédyttéon. Se voi aiheuttaa
haittaa muille, vaikka heilld olisikin samanlaiset oireet kuin sinulla.

- Jos havaitset haittavaikutuksia, kerro niistd Ilddkérille, apteekkihenkilokunnalle tai
sairaanhoitajalle. Tadma koskee my0s sellaisia mahdollisia haittavaikutuksia, joita eiole
mainittu tdssi pakkausselosteessa. Ks. kohta 4.

Tissd pakkausselosteessa kerrotaan:

Mitd WILFACTIN on ja mihin sitd kdytetdan

Mité sinun on tiedettévé, ennen kuin kdytit WILFACTIN-valmistetta
Miten WILFACTIN-valmistetta kiytetdan

Mahdolliset haittavaikutukset

WILFACTIN-valmisteen séilyttiminen

Pakkauksen siséltd ja muuta tietoa

SRR e

1. Mitid WILFACTIN on ja mihin siti kéyte téisin

WILFACTIN on valmistettu ihmisen plasmasta (veren nestemiinen osa), ja se sisdltdd vaikuttavaa
ainetta, joka on nimeltidn ihmisen von Willebrand -tekiji (VWF).

Von Willebrand -tekijd osallistuu veren hyytymiseen. Kun tdma tekijd puuttuu, kuten von
Willebrandin taudissa, veri ei hyydy riittdvén nopeasti, mikd aiheuttaa kohonneen alttiuden
verenvuodoille. Von Willebrand -tekijan korvaaminen WILFACTIN-valmisteella auttaa tilapéisesti
korjaamaan veren hyytymismekanismeja.

WILFACTIN-valmiste on tarkoitettu leikkauksesta johtuvan tai muun verenvuodon ehkéisemiseen ja
hoitoon von Willebrandin tautia sairastaville silloin, kun desmopressiinihoito (DDAVP) eiyksindén
kéaytettynd tehoa tai sen antaminen on vasta-aiheista.

WILFACTIN-valmistetta voidaan kéyttda kaikille ikdryhmille.

WILFACTIN-valmistetta ei saa kiyttdd A-hemofilian hoitoon.



2. Miti sinun on tiede ttivi, ennen kuin kiytit WILFACTIN-valmistetta

Ali kiiytd WILFACTIN-valmis tetta

e jos olet allerginen ihmisen von Willebrand -tekijille tai WILFACTIN-valmisteen jollekin muulle
aineelle (lueteltu kohdassa 6)

e jos sinulla on A-hemofilia.

Varoitukset ja varotoimet
Veren hyytymishdiridihin perehtyneen lidéikérin tulee valvoa WILFACTIN-hoitoa.

Jos sinulla ilmenee runsasta verenvuotoa ja verikokeiden perusteella hyytymlsteklja VIILn pitoisuus
on pienentynyt, saatvon Willebrand -tekijén lisdksi hyytymistekiji VIIl:aa 12 ensimméisen tunnin
aikana.

Allergiset reaktiot
Kaikkien laskimoon annettavien ihmisen veresti tai plasmasta valmistettujen proteinilddkkeiden
yhteydessa voi iimetd yliherkkyysreaktioita allergian muodossa.

Sinua tarkkaillaan injektion aikana yliherkkyysreaktion varhaisten merkkien varalta.
Yliherkkyysreaktion ensimerkkejd ovat ihottuma (nokkosrokko tai yleistynyt urtikaria), puristava
tunne rinnassa, hengityksen vinkuminen, verenpaineen lasku (hypotensio) ja vaikeat allergiset reaktiot
(anafylaksia).

Laakari kertoo sinulle allergisten reaktioiden varoitusmerkeista.

Jos yliherkkyyden oireita tai 16ydoksid ilmenee, hoito on lopetettava ja sinun on hakeuduttava
valittomasti ladkarin hoitoon.

Virusturvallisuus

Kun ladkkeitd valmistetaan thmisen verestd tai plasmasta, infektioiden siirtyminen potilaille

ehkdistdén tietyin toimenpitein. Néitd toimenpiteitd ovat:

e verenja plasman luovuttajien huolellinen valinta, milld varmistetaan, etteivat luovuttajat ole
mahdollisia taudinkantajia

e jokaisen luovutuserin ja plasmapoolin tutkiminen viruksiin tai infektiothin viittaavien merkkien
varalta

e veren tai plasman Kkésittely vaiheittain niin, etti virukset tehddén tehottomiksi tai ne poistetaan.

Néisté toimenpiteistd huolimatta infektion siirtymisen mahdollisuutta ei voida sulkea tiysin pois, kun
annetaan ihmisen veresté tai plasmasta valmistettuja ladkkeitd. Tadmé koskee myds tuntemattomia tai
uusia viruksia tai muun tyyppisid infektioita.

Kéytossa olevien toimenpiteiden katsotaan tehoavan vaipallisiin viruksiin, kuten ihmisen
immuunikatovirukseen (HIV-AIDS), hepatiitti B -virukseen ja hepatiitti C -virukseen.

Néiden toimenpiteiden teho voi olla rajallinen vaipattomiin viruksiin, kuten hepatiitti A -virukseen ja
parvovirus B19:d4n. Parvovirus B19 -infektio voi olla vakava raskaana oleville naisille (sikion
infektio) seka tietyntyyppistd anemiaa (esim. sirppisolutauti tai hemolyyttinen anemia) tai
immuunipuutosta sairastaville.

Rokotukset
Léiéik'eiri voi suositella sinu]le hepatiitti A ja B- rokotuksia, jos saat ihmisen plasmasta valmistettua



Erédnumeron kirjaaminen
On erittdin suositeltavaa, ettd aina kun saat WILFACTIN-valmistetta, valmisteen nimi ja erdnumero
kirjataan muistiin, jotta tiedot kaikista kdytetyistd ladke-eristd ovat tarvittaessa olemassa.

Verisuonen tukosriski

Verisuonet voivat tukkeutua verihyytymien (tromboosien) vuoksi.

Verisuonitukosten riski on olemassa erityisesti silloin, jos sinulla on tiettyja riskitekijoita
sairaushistoriasi tai aiempien laboratoriokokeiden tulosten perusteella.

Talloin sinua seurataan hyvin huolellisesti verisuonitukosten varhaisvaiheen merkkien varalta. Lisédksi
aloitetaan verihyytymien aiheuttamien verisuonitukosten estohoito.

Kun kdytetddn hyytymistekiji VIll:aa sisdltivad von Willebrand -tekijivalmistetta, lddkérin tulee olla
tietoinen siitd, etti tillaisen hoidon jatkaminen voi aiheuttaa hyytymistekija VIII:n pitoisuuden
liiallista nousua. Jos saat hyytymistekija VIll:aa sisdltivaa von Willebrand -tekijdvalmistetta, lddkarin
on tarkkailtava hyytymistekija VIII:n pitoisuutta plasmassa sddnnollisesti. Niin varmistetaan, ettd
hyytymistekija VIIL:n pitoisuus plasmassa ei kohoa likaa, koska se voisi aiheuttaa verisuonitukosten
riskin.

Hoidon riittimétén teho

On mahdollista, ettd von Willebrandin tautia, erityisesti tyyppid 3, sairastavilla muodostuu proteiineja,
jotka tekevit von Willebrand -tekijin tehottomaksi. Naitd proteiineja kutsutaan neutraloiviksi vasta-
aineiksi tai estijiksi. Jos laboratoriotulokset osoittavat, ettd von Willebrand -tekijan pitoisuus ei pysy
ylld taijos verenvuoto ei lakkaa riittdvastda WILFACTIN-annoksesta huolimatta, 1a4kéri tarkistaa,
onko elimistdssédsi von Willebrand -tekijin estdjid. Jos estdjid esiintyy suurina pitoisuuksina, von
Willebrand -tekijdhoito ei valttamattd ole tehokas ja on harkittava muita hoitovaihtoehtoja. Veren
hyytymishdiridthin perehtynyt lddkari aloittaa uuden hoidon.

Muut lédke valmis teet ja WILFACTIN
Kerro laédkérille tai apteekkihenkilokunnalle, jos parhaillaan kdytét tai olet dskettdin kdyttényt tai
saatat kayttdd muita ladkkeita.

Raskaus ja imetys
WILFACTIN-valmistetta tulee kédyttda raskauden ja imetyksen aikana vain, jos se on selvisti
atheellista.

WILFACTIN-valmisteen kiyttod ei ole tutkittu raskaana olevilla tai imettivilld naisilla. Eldinkokeet
eivit ole riittdvid takaamaan valmisteen turvallisuutta hedelméillisyyden, raskauden tailapsen
kehityksen kannalta raskauden aikana ja sen jilkeen.

Jos olet raskaana taiimetit, epéilet olevasi raskaana tai jos suunnittelet lapsen hankkimista, kysy
ladkariltd tai apteekista neuvoa ennen timén lidkkeen kiyttoa.

Ajaminen ja koneiden kaytto
Vaikutuksia ajokykyyn tai koneiden kidyttokykyyn ei ole havaittu.

WILFACTIN sisiltii natriumia
Yksi 5 mln WILFACTIN-injektiopullo (500 IU) sisdltdd 0,15 mmol (3,4 mg) natriumia.
Tama vastaa 0,17 %:a suositellusta natriumin enimméisvuorokausiannoksesta aikuiselle.

Yksi 10 mln WILFACTIN-injektiopullo (1000 IU) siséltdd 0,3 mmol (6,9 mg) natriumia.
Tama vastaa 0,35 %:a suositellusta natriumin enimmaisvuorokausiannoksesta aikuiselle.

Yksi20 ml:n WILFACTIN-injektiopullo (2000 IU) siséltia 0,6 mmol (13,8 mg) natriumia.
Tama vastaa 0,69 %:a suositellusta natriumin enimméaisvuorokausiannoksesta aikuiselle.



3. Miten WILFACTIN-valmistetta kiyte tiéin
Hoito aloitetaan ja annetaan hyytymishéirididen hoitoon perehtyneen lidkérin seurannassa.
Jos lddkérisi on sitd mieltd, ettd voit kiyttdd hoitoa kotona, saat laédkariltd asianmukaiset ohjeet.

Annos

Ota tétd ladkettd juuri siten kuin ladkari on mddrannyt. Tarkista ohjeet Iddkariltd, jos olet epdvarma.
Suositellaan, ettda WILFACTIN-valmisteen antaa laékari tai sairaanhoitaja. Jos sinulle on kuitenkin
madratty WILFACTIN-valmiste kotona kaytettdvaksi, ladkarisi varmistaa, ettd sinulle niytetdén,
miten injektio annetaan ja kuinka suuri annos tulee antaa. Noudata ld&kdrin antamia ohjeita ja pyydi

apua, jos sinulla on ongelmia ruiskun késittelyssd. Ruiskua saa kéyttdé vain sen kiyttoon koulutettu
henkilo.

Ladkérilaskee tarvitsemasi WILFACTIN-annoksen (ilmaistaan kansainvélisind yksikkéind, 1U).
Annos riippuu:

e ruumiinpainosta

e verenvuotokohdasta

e verenvuodon voimakkuudesta

e Klimisestd terveydentilasta

e tarvittavasta leikkauksesta

e von Willebrand -tekijin aktiivisuudesta veressi leikkauksen jilkeen

e sairautesi vaikeusasteesta.

Annos on 40—-80 TU/kg.

Ladkari suosittelee verikokeiden ottamista hoidon aikana, jotta voidaan seurata:

e hyytymistekija VIIIn pitoisuutta (F VIII:C)

e von Willebrand -tekijin pitoisuutta (VWF:RCo)

e vasta-aineiden ilmaantumista

e verihyytymien muodostumiseen viittaavien varhaisvaiheen merkkien ilmaantumista, jos sinulla
on tillaisten komplikaatioiden vaara.

Néiden kokeiden tulosten perusteella lidkari saattaa padttdd muuttaa sinulle annettavien injektioiden
annostusta ja antovalid.

Tietyissd tapauksissa voi olla tarpeen antaa WILFACTIN-valmisteen lisdksi hyytymistekija
VIII -valmistetta (toinen veren hyytymiseen vaikuttava valkuaisaine), jotta verenvuoto voidaan estid
tai hoitaa nopeammin (hététilanteissa tai jos ilmenee ékillistd verenvuotoa).

WILFACTIN-valmistetta voidaan antaa my0s pitkékestoisena estolddkityksend. Myos talloin annos
médritetdan yksilollisesti. WILFACTIN-valmistetta annetaan 40—60 [U/kg kahdesta kolmeen kertaa
vikossa verenvuotojen midrian vahentdmiseksi.

Kaéytto lapsilla ja nuorilla
Annostus lapsille ja nuorille perustuu kehon painoon. Joissakin tapauksissa, erityisesti nuoremmilla
potilailla (alle 6-vuotiailla), voidaan tarvita suurempia annoksia (enintddn 100 1U/kg).

Kerro laédkirille, jos WILFACTIN-valmisteen teho tuntuu sinusta lian voimakkaalta tai lian heikolta.

Antotapa
Tarkat ohjeet tdmédn ladkevalmisteen kdyttokuntoon saattamiseen ja antamiseen ovat pakkausselosteen
lopussa.



Jos kiytit enemmin WILFACTIN-valmis tetta kuin sinun pitéisi
WILFACTIN-valmisteen yliannostuksen aiheuttamia oireita ei ole ilmoitettu.
Verisuonitukoksen riskid ei kuitenkaan voida sulkea pois merkittdvin yliannostuksen yhteydessé.

Jos unohdat kayttia WILFACTIN-valmis tetta
Jos unohdat kayttdd WILFACTIN-valmistetta, kerro siitd ladkarille.
Al4 ota kaksinkertaista annosta korvataksesi unohtamasi annoksen.

Jos sinulla on kysymyksid tdimén ladkkeen kaytostd, kddnny lddkarin, apteekkihenkilokunnan tai
sairaanhoitajan puoleen.

4. M ahdollis et haittavaikutukset

Kuten kaikki lddkkeet, WILFACTIN-valmistekin voi aiheuttaa haittavaikutuksia. Kaikki eivét
kuitenkaan niitd saa.

Ota heti yhteytti lddKériin, jos

e havaitset yliherkkyyden tai allergisen reaktion oireita (melko harvinaisia: voi esiintyd
enintddn yhdelld henkilolld sadasta).
Joissakin tapauksissa allerginen reaktio voi edeté vaikeaksi (anafylaksia), ja se voi aiheuttaa
anafylaktisen sokin (esiintyvyys tuntematon).

Allergisen reaktion varoitusmerkkejd ovat:
e hengitys- ja nielemisvaikeudet

hengityksen vinkuminen

puristava tunne rintakehéssa

syddmen lyontien kithtyminen

verenpaineen lasku

pyOrtyminen

voimakas visymys

levottomuus, hermostuneisuus

padnsarky

vilunvéristykset, paleleminen

thon punehtuminen, kuumat aallot

kehon eri osien turvotus

ihottuma, yleistynyt nokkosihottuma

infuusiokohdan kuumotus ja pistely

kihelmdinti

oksentelu

pahoinvointi.

Jos sinulla on mikd tahansa ndistd oireista, lopeta heti hoito ja ota yhte ytta liéikiriin, jotta
asianmukainen hoito voidaan aloittaa reaktion tyypin ja vaikeusasteen mukaisesti.

e jos havaitset, ettd lddke lakkaa tehoamasta kunnolla (verenvuoto ei lakkaa). Tdma voi johtua siitd,

tuntematon).

Von Willebrandin tautia, erityisesti tyyppid 3, sairastavilla voi muodostua proteiineja, jotka tekevitvon
Willebrand -tekijan tehottomaksi. Néitd proteiineja kutsutaan neutraloiviksi vasta-aineiksi tai estéjiksi.



muodostumisen varalta sekd kliinisesti ettd laboratoriokokein. Vasta-aineiden muodostuminen voi
ilmetd rittimattoména klinisend vasteena taivaikeiden allergisten reaktioiden yhteydessa.

e jos havaitset puutteellista verenkiertoa raajoissa (esim. kylmit ja kalpeat raajat) tai tirkeissd
elimissd (esim. voimakas rintakipu). TAma voi johtua verihyytymien muodostumisesta verisuonissa
(esiintyvyys tuntematon).

On olemassa verihyytymien (tromboosien) riski, erityisesti potilailla, joilla on tunnettuja riskitekijoita.
Von Villebrand -tekijin puutoksen korjaamisen jilkeen sinua tarkkaillaan verisuonitukoksen tai
yleistyneen suonensisdisen hyytymisen ensi merkkien varalta. Saat verisuonitukosten estohoitoa
tilanteissa, joissa verisuonitukoksen riski on kohonnut (leikkauksen jilkeen, vuodelevossa, hyytymisen
estdjin tai fibrinolyyttisen entsyymin puutoksessa).

Verisuonitukoksen riski voi my6s olla kohonnut, jos saat hyytymistekijd VIll:aa sisdltdvdd von
Willebrand -tekijivalmistetta, silld hyytymistekiji VIIIn pitoisuus on tallin jatkuvasti koholla.

Seuraavia haittavaikutuksia on havaittu yleisesti (voi esiintyi e nintiéin 1 henkilolla
kymme nesti):
¢ infuusiokohdan reaktiot

Seuraavia haittavaikutuksia on havaittu melko harvoin (voi esiintyd enintéifin 1 henkil6lld
sadasta):

heitehuimaus

tuntoaistimuksen hairid, heikentynyt tuntoaisti

punoitus

kutina

painostava tunne

vilunviristykset, paleleminen.

Seuraava muu haittavaikus on havaittu, ja sen esiintyvyys on tuntematon:
e kuume.

Haittavaikutuksista ilmoittaminen

Jos havaitset haittavaikutuksia, kerroniistd lAdkérille, apteekkihenkilokunnalle tai sairaanhoitajalle.
Tédma koskee myos sellaisia mahdollisia haittavaikutuksia, joita ei ole mainittu téssd
pakkausselosteessa. Voit imoittaa haittavaikutuksista my6s suoraan (ks. yhteystiedot alla).
IImoittamalla haittavaikutuksista voit auttaa saamaan enemmén tietoa timén lddkevalmisteen
turvallisuudesta.

www-sivusto: www.fimea.fi

Ladkealan turvallisuus- ja kehittimiskeskus Fimea
Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri

PL 55
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5. WILFACTIN-valmis teen s dilyttiiminen

Ei lasten ulottuville eikd nékyville.

Ali kiyti injektiopullon etiketissé ja ulkopakkauksessa mainitun viimeisen kiyttopaiviméiirin
jalkeen.

Sailytd alle 25 °C. Sailytd alkuperéispakkauksessa. Herkka valolle.
Ei saa jadtya.



Steriiliyden vuoksi valmiste on suositeltavaa kdyttda valittomasti kiayttokuntoon saattamisen jilkeen.
Valmisteen on kuitenkin osoitettu sdilyvan kemiallisesti ja fysikaalisesti stabiilina 24 tunnin ajan
25 °C:ssa.

Ali kiyti titi Eikettd, jos liuos on sameaa tai siini on sakkaa.

Laskkeitd ei pidd heittdd viemériin eikd havittdd talousjitteiden mukana. Kysy kayttdmattomien
ladkkeiden hévittimisestd apteekista. Ndin menetellen suojelet luontoa.

6. Pakkauksen sisilto ja muuta tietoa

Mitd WILFACTIN siséltaa
Vaikuttava aine on: ihmisen von Willebrand -tekijd (500 U, 1000 IU tai 2000 IU) kansainvélisind
yksikkoind (IU) ilmaistuna ristosetiinikofaktorin aktiivisuuden (VWF:RCo) perusteella.

Yksi injektiopullo siséltdd noin 100 IU ihmisen von Willebrand -tekijéé, kun WILFACTIN-valmiste on
liuotettu 5 millilitraan injektionesteisiin  kéytettdvad vettd (500 IU), 10 millilitraan injektionesteisiin
kéaytettdvad vettd (1000 IU) tai 20 millilitraan injektionesteisiin kéytettdvaa vettd (2000 1U).

Ennen albumiinin lisddmistd spesifinen aktiivisuus on suurempi taiyhta suuri kuin 60 IU VWF:RCo/mg
kokonaisproteiinia.

Muut aineet ovat:
Injektiokuiva-aine:  ihmisen albumiini,  arginiinihydrokloridi,  glysiini,  natriumsitraatti ja
kalsiumklorididihydraatti.

Livotin: mjektionesteisiin kéytettdva vesi.

Lidkevalmisteen kuvaus ja pakkauskoko

WILFACTIN on valkoinen tai vaaleankeltainen injektiokuiva-aine tai mureneva kiinted injektiokuiva-
aine ja kirkas tai variton liuotin, liuosta varten, jotka saatetaan kiyttokuntoon injektionesteeksi, luosta
varten, siirtolaitteella.

WILFACTIN-valmisteen saatavana olevat pakkauskoot ovat 500 [U/5ml, 1000 [U/10 ml ja
2000 1U/20 ml.

Kayttokuntoon saatettu liuoksen tulee olla kirkas tai hiukan opalisoiva, vériton tai hiukan kellertava.

Myyntiluvan haltija ja valmistaja
LFB BIOMEDICAMENTS

3 Avenue des Tropiques

ZA de Courtaboeuf

91940 Les Ulis

RANSKA

Télld ladkkeelld on myyntilupa Euroopan talousalueeseen kuuluvissa jisenvaltioissa s euraavilla
kauppanimilli:

Suomi: WILFACTIN

Ranska: WILFACTIN

Kreikka: WILFACTIN

Italia: WILFACTIN

Luxemburg: WILFACTIN

Alankomaat: WILFACTIN

Tadma pakkausseloste on tarkis tettu viimeksi 19.01.2024



KAYTTOOHJEET

Annostus
Annos yksi [U/kg von Willebrand -tekijdd suurentaa tavallisesti verenkierrossa olevan VWF:RCon
pitoisuutta noin 0,02 IU/ml (2 %).

Hoidolla on tarkoitus saavuttaa VWF:RCom pitoisuus > 0,6 IU/ml (60 %) ja hyytymistekijid VIIIn
(FVIIL:Cn) pitoisuus > 0,4 TU/ml (40 %).

Hemostaasia ei voida varmistaa ennen kuin hyytymistekiji VIII:n (F VIII:C:n) pitoisuus on
saavuttanut arvon 0,4 IU/ml (40 %). Yksinddn injektiona annettu von Willebrand -tekijd saa aikaan
maksimaalisen F VIII:C-pitoisuuden nousun vasta 6—12 tunnin kuluttua. Se ei korjaa F VIII:C-
pitoisuutta heti. Jos potilaan hoitoa edeltdva F VIII:C-pitoisuus on alle timén kriittisen arvon ja
tilanne edellyttdd verenvuodon nopeaa tyrehdyttdmistd (verenvuodon hoitaminen, vakava
loukkaantuminen tai hétéleikkaus), von Willebrand -tekijin ensimméisen injektion yhteydessé tulee

Jos F VIII:C-pitoisuuden viliton suurentaminen ei kuitenkaan ole tarpeen, esimerkiksi suunnitelluissa
leikkauksissa tai silloin, kun F VIII:C:n hoitoa edeltidva pitoisuus riittdd varmistamaan verenvuodon
tyrehtymisen, lddkéri voi pdattia, ettei tekijad VIII tarvitse antaa ensimmaisen von Willebrand -tekijad
sisdltdvin injektion yhteydessé.

e Hoidon aloittaminen:

Ensimmdinen annos WILFACTIN-valmistetta verenvuodon tyrehdyttdmiseen tai vamman hoitoon on
40-80 IU/kg yhdessa tarvittavan hyytymistekiji VIII -annoksen kanssa potilaan plasman hoitoa
edeltdvian F VIII:C-pitoisuuden perusteella laskettuna, jotta tarvittava F VIII:C-pitoisuus voidaan
saavuttaa plasmassa juuri ennen toimenpidettd tai mahdollisimman pian vuodon alkamisen tai vaikean
loukkaantumisen jilkeen. Leikkauksen yhteydessd ensimméinen injektio annetaan tuntia ennen
toimenpidetta.

WILFACTIN-hoitoa aloitettacssa annos 80 1U/kg voi olla tarpeen, etenkin 3-tyypin von Willebrandin
tautia sairastavilla potilailla, joilla riittivien pitoisuuksien yllipitiminen saattaa vaatia suurempia
annoksia kuin von Willebrandin taudin muiden tyyppien yhteydessa.

Elektiivisesséd kirurgiassa WILFACTIN-hoito tulee aloittaa 12—24 tuntia ennen toimenpidettd, ja
toinen annos annetaan ennen toimenpidettd. Tassd tapauksessa hyytymistekijad VIII ei tarvitse antaa
samanaikaisesti, koska endogeenisen F VIII:C:n pitoisuus on tavallisesti saavuttanut kriittisen arvon
0,4 TU/ml (40 %) ennen toimenpidettd. TAmd on kuitenkin varmistettava kunkin potilaan osalta.

e Securaavat injektiot:

Hoitoa tulee tarvittaessa jatkaa WILFACTIN-valmisteella yksind4n yhtend tai kahtena injektiona
annoksella 4080 IU/kg vuorokaudessa yhden tai useiden péivien ajan. Annostus ja antovali
sovitetaan aina leikkauksen tyypin, potilaan klinisen ja biologisen statuksen (VWF:RCo ja F VIII:C)
sekd vuodon tyypin ja vaikeusasteen mukaan.

o Pitkdkestoinen estoliddkitys:
WILFACTIN-valmistetta voidaan antaa potilaalle yksilollisesti sovitettuina annoksina pitkdaikaisena
estohoitona. WILFACTIN-annos 40-60 [U/kg 23 kertaa vilkossa vdhentdé vuotokertojen maaraa.

e Kotihoito:
Kotihoito voidaan aloittaa lidkérin ohjeen mukaan erityisesti vihdisessa tai kohtalaisessa
verenvuodossa tai pitkdkestoisessa estohoidossa verenvuodon ehkdisemiseksi.



Lapset:

Kunkin kiyttdaiheen mukainen annostus perustuu painoon. Annos ja hoidon kesto on sovitettava
potilaan kliniseen tilaan seké plasman VWF:RCo- ja FVIII:C-pitoisuuksiin.

e Hoidon aloitus:

o Alle 6-vuotiailla lapsilla aloitusannos voi perustua potilaan vaiheittaiseen saantoon (IR) tai,
jos IR-tietoja ei ole saatavilla, voidaan tarvita aloitusannoksena 60—100 1U/kg tavoitteena
nostaa potilaan VWF:RCo-taso arvoon 100 1U/dL

e Yli 6-vuotiaille lapsille ja nuorille annostus on sama kuin aikuisille potilaille.

e Scuraavat injektiot:
Lapsilla ja nuorilla my6hemmat annokset on valittava klinisen tilan ja vVWF:RCo-tasojen mukaan ja
sovitettava kliniseen vasteeseen.

Elektiiviset leikkaukset:

e Alle 6-vuotiaiden lasten elektiivisessd leikkauksessa voidaan antaa uusinta-annos 30
minuuttia ennen toimenpidettd, kun ensimméinen annos on annettu 12-24 tuntia ennen
toimenpidetta.

e Yl 6-vuotiaille lapsille ja nuorille annostus on sama kuin aikuisille potilaille.

e Profylaksia:
Lapsilla ja nuorilla annos ja uudelleen antamisen tiheys on sovitettava yksilollisesti potilaan

vaiheittaisen toipumisen ja vVWF:RCo-tasojen mukaan seki sovitettava kliiniseen vasteeseen.

Antotapa
Laskimoon.

Kiévyttokuntoon saattaminen

Noudata aseptis ta toimintatapaa koskevia voimassa olevia ohjeita. Siirtolaitetta kiytetiin
ainoastaan lidkkeen kiyttokuntoon saattamiseen alla kuvatulla tavalla. Siti ei ole tarkoitettu
ladkkeen antamis een potilaalle.

o >
g i e Otainjektiopullot (kuiva-aine ja liuotin) huoneenlimpdon (alle 25 °C).

e Poista liuotinpullon (injektionesteisiin kéytettéva vesi) seké kuiva-
ainepullon suojakorkit.

e Desinfioi kummankin tulpan pinta.
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e Poista Mix2Vial-laitteen suojakorkki. Kiinnitd Mix2vial-laitteen sininen
péi luotinpullon tulppaan poistamatta laitetta pakkauksesta.

e Poista pakkaus ja heitd se pois. Varo koskemasta laitteen suojaamattomaan
osaan.

wha

e Kaédnna luotinpullon ja laitteen yhdistelmd ympéri ja kiinnitd se kuiva-
ainepulloon laitteen ldpinikyvén péén avulla. Liuotin siirtyy
automaattisesti kuiva-ainepulloon. Pydérittele laitetta varovasti késissési,
kunnes kuiva-aine on tdysin liuennut.

ok
]

e Pidi tdmin jilkeen liuotetun tuotteen siséltdva injektiopullo toisessa
kédessésija liuotinpullo toisessa kidessisi, ja irrota injektiopullot toisistaan
kiertimdlla Mix2Vial-laite irti.

@Ea

Injektiokuiva-aine liukenee yleensa heti, ja sen pitdisi olla liuennut alle 5 minuutissa.

Liuoksen tulee olla kirkasta tai hieman opalisoivaa, véritontd tai hieman kellertdvai. Kayttokuntoon
saattettu valmiste pitdd tarkistaa ennen antoa silmdméardisesti, ettei siind ole hiukkasia eiké
virimuutoksia. Ali kiytd liuosta, jos se on sameaa taisiind on sakkaa.

Liuosta ei saa sekoittaa muiden lidkkeiden kanssa.

Ali laimenna kiyttokuntoon saatettua valmistetta.



Anto

e Pidi luotetun tuotteen sisdltdma injektiopullo pystysuorassa asennossa,
ja kierrd steriili ruisku kinni Mix2Vial-laitteeseen. Vedai tuote hitaasti

T ruiskuun.

e Kun tuote on vedetty ruiskuun, pidd ruiskusta tukevasti kimni (ménta
alaspdin), irrota Mix2Vial-laite ja vaihda tilalle laskimoneula tai

siipineula.

l e Poista ruiskusta ilma ja pistd neula laskimoon sen jilkeen, kun olet
desinfioinut thon.

e Anna injektio hitaasti laskimoon kerta-annoksena vilittomésti
liuottamisen jilkeen. Enimméisantonopeus on 4 ml/minuutti.

Sailytys kéyttokuntoon saattamisen jilkeen

Steriiliyden vuoksi valmiste on kédytettdva heti kiyttokuntoon saattamisen jilkeen.

Valmisteen on kuitenkin osoitettu séilyvin kdyton aikana kemiallisesti ja fysikaalisesti stabiilina 24
tunnin ajan +25 °C:ssa.

Kéyttdmiton dkevalmiste tai jite on hivitettdva paikallisten vaatimusten mukaisesti.



Bipacksedel: Information till anvéindaren

WILFACTIN 500 IE
pulver och vitska till inje ktionsvétska, losning

WILFACTIN 1 000 IE
pulver och vitska till inje ktionsvétska, 16sning

WILFACTIN 2 000 IE
pulver och viitska till injektionsviitska, losning

human von Willebrand-faktor

Lis noga igenom denna bipacksedel innan du borjar anvinda detta like medel. Den innehéller

information som ir viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behdva lisa den igen.

- Om du har ytterligare fragor, vind dig till likare eller apotekspersonal.

- Detta lakemedel har ordinerats at dig. Ge det inte till andra. Det kan skada dem, &ven om de
uppvisar sjukdomstecken som liknar dina.

- Om du far biverkningar, tala med likare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller 4ven
eventuella biverkningar som inte ndmns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om foljande :

Vad WILFACTIN ér och vad det anvéinds for

Vad du behover veta innan du anvander WILFACTIN
Hur du anvinder WILFACTIN

Eventuella biverkningar

Hur WILFACTIN ska forvaras

Forpackningens innehéll och 6vriga upplysningar

SRR e e

1. Vad WILFACTIN iroch vad det anvinds for

WILFACTIN framstills av plasma fran ménniska (vétskan som finns i blodet utéver blodkropparna)
och innehaller den aktiva substansen human von Willebrand-faktor (VWF).

Detta protein har betydelse for blodets formaga att levra sig (koagulationsférmaga) och det hindrar en
att bloda for lange.

VWEF drinblandat i koaguleringen (levring) av blodet. Om VWF saknas, sdsom vid von Willebrands

sjukdom, innebér det att blodet inte koagulerar si snabbt som det ska och dirmed 6kar
blodningsbendgenheten. Néar WILFACTIN ersétter VWF éterstills mekanismen for blodkoagulation
tillfalligt.

WILFACTIN anvinds for att forebygga och behandla operationsblodningar eller andra blodningar vid
von Willebrands sjukdom nér behandling med enbart desmopressin (DDAVP) inte dr effektiv eller
inte kan anvindas.

WILFACTIN kan anvindas hos alla aldersgrupper.

WILFACTIN anvinds inte vid behandling av hemofili A.



2. Vad du behover veta innan du anvinder WILFACTIN

Anvind inte WILFACTIN

e om du irallergisk mot human von Willebrand-faktor eller ndgot annat innehallsdémne i detta
likemedel (anges i avsnitt 6).

e om du lider av hemofili A.

Varningar och forsiktighet
Din behandling med WILFACTIN bér alltid 6vervakas av en likare med erfarenhet av att behandla
blodningssjukdomar.

Om du far en kraftig blodning och en blodundersdkning visar att du har en minskad niva av faktor
VIII i blodet, far du bade VWF-produkten och en faktor VIII-produkt inom de forsta tolv timmarna.

Allergiska reaktioner
Precis som for alla proteinlikemedel for intravends anvindning som utvinns frén blod eller plasma
frdn midnniska, kan é6verkéanslighetsreaktioner i form av en allergi uppkomma.

Medan du far injektionen Gvervakas du noga for att upptdcka om du far nagot tidig tecken pa
overkénslighet, sasom utslag (nisselfeber eller allmédnt utbredda nésselutslag), tryck dver brostet,
pipande andning, blotrycksfall (hypotoni) och svara allergiska reaktioner (anafylaxi).

Din ldkare kommer informera dig om varningstecknen pa en allergisk reaktion.

Vid tecken eller symtom pa 6verkénslighet ska du avbryta behandlingen och soka medicinsk véard
omedelbart.

Virussidkerhet
Nar likemedel tillverkas av blod eller plasma frén ménniska vidtas sdrskilda atgirder for att forhindra
att infektioner sprids till patienterna. Dessa innefattar:
e noggrant urval avblod- och plasmagivare for att sikerstélla att risken for smittbdrare utesluts,
e testav varje givare och plasmapool for tecken pa virus/infektioner,
e inforandet av steg i hanteringen av blod och plasma som kan inaktivera eller ta bort virus.

Trots dessa atgarder kan inte risken for att dverfora en infektion helt uteslutas vid administrering av
lakemedel som tillverkats av blod eller plasma fran manniska. Detta géller &ven okénda virus eller
virus under utveckling eller andra typer av infektioner.

Atgiirderna som vidtas anses vara effektiva nir det géller holieforsedda virus som t.ex. humant
immunbristvirus (hiv, aids), hepatit B-virus och hepatit C-virus.

De vidtagna atgirderna kan vara av begriansat viarde mot icke holjebdrande virus som t.ex. hepatit A-
virus och parvovirus B19. En infektion med parvovirus B19 kan vara allvarlig for gravida kvinnor
(eftersom det finns en risk for infektion hos det ofédda barnet) och for personer med immunbrist eller
vissa former av blodbrist (t.ex. sicklecellsjukdom eller hemolytisk anemi).

Vaccinationer
Din ldkare kan rekommendera att du verviager vaccinering mot hepatit A och B om du
regelbundet/upprepade ganger far von Willebrand-faktor som utvinns ur blod fran ménniska.

Registrering av tillverkningssatsnummer

Det rekommenderas starkt att registrera likemedlets namn och tillverkningssatsnummer varje gang du
far en dos WILFACTIN i syfte att upprétthdlla en forteckning Gver de tillverkningssatser som
anvénds.




Risk for trombos

Blodkérl kan ocksa blockeras av blodproppar (tromboser).

Den hir risken &r extra stor om du tidigare har haft eller ditt laboratorieresultat visar att du har vissa
riskfaktorer.

I sa fall 6vervakas du mycket noga avseende tidiga tecken pa trombos, och en forebyggande
behandling (profylax) mot att vener tépps till av blodproppar bor inledas.

Vid anvindningen av en von Willebrand-faktor produkt som innehéller faktor VIII ska likaren ténka
pé att den fortsatta behandlingen kan orsaka en kraftig hojning av FVIIL. Om du far en VWF-produkt
som innehéller FVIII bor likaren kontrollera din plasmaniva av FVIII regelbundet. P4 det séttet
garanteras att plasmanivan av FVIII inte stdndigt ar for hog, vilket annars kan oka risken for
tromboser.

Begrénsad effektivitet

Hos patienter med von Willebrands sjukdom, sérskilt typ 3-patienter, dr det mdjligt att proteiner kan
bildas som neutraliserar effekten av VWEF. Dessa proteiner kallas neutraliserande antikroppar eller
inhibitorer. Om laboratorieresultaten visar att dina VWF-nivder inte okar, eller om blodningen inte
upphor trots en tillrdcklig dos av WILFACTIN, kontrollerar din likare om det bildas VWF-inhibitorer
i din kropp. Om det finns en hog koncentration av sddana inhibitorer har behandlingen med VWF
eventuellt ingen effekt, utan andra behandlingsalternativ bor 6verviagas. Den nya behandlingen ges av
en likare med erfarenhet av att behandla blodningssjukdomar.

Andra likemedel och WILFACTIN

Tala om for ldkare eller apotekspersonal om du anvénder, nyligen haranvint eller kan tédnkas anvénda
andra lakemedel.

Graviditet och amning
WILFACTIN ska anvédndas under graviditet och amning endast om det 4r absolut ndédvéndigt.

Sékerheten for WILFACTIN under graviditet och amning har inte utvérderats i kliniska studier.
Djurstudier ér otillrdckliga for att faststéilla dess sdkerhet ndr det géller fertilitet, graviditet och barnets
utveckling under graviditeten och efter fodseln.

Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga ldkare
eller apotekspersonal innan du anvénder detta likemedel.

Korforméaga och anviindning av maskiner
Inga effekter pa formagan att framfora fordon och anvdanda maskiner har observerats.

WILFACTIN inne haller natrium
En 5 ml injektionsflaska (500 IE) WILFACTIN innehéller 0,15 mmol (3,4 mg) natrium.
Detta motsvarar 0,17 % av hogsta rekommenderat dagligt intag av natrium for vuxna.

En 10 ml injektionsflaska (1 000 IE) WILFACTIN innehaller 0,3 mmol (6,9 mg) natrium.
Detta motsvarar 0,35 % av hogsta rekommenderat dagligt intag av natrium for vuxna.

En 20 ml injektionsflaska (2 000 IE) WILFACTIN innehaller 0,6 mmol (13,8 mg natrium).
Detta motsvarar 0,69 % av hogsta rekommenderat dagligt intag av natrium for vuxna.
3. Hur du anvinder WILFACTIN

Din behandling bor inledas och dvervakasav en likare mederfarenhet av att behandla
blodningssjukdomar.



Om din ldkare anser att du kan anvinda lakemedlet hemma, kommer likaren att ge dig limpliga
instruktioner for detta.

Dosering

Anvind alltid detta likemedel enligt likarens anvisningar. Radfraga likare om du &r osdker.
WILFACTIN ska helst ges av en ldkare eller sjukskoterska men om lékaren har ordinerat
WILFACTIN {6r anvindning hemma kommer din likare sékerstélla att du instrueras hur du ska
injicera WILFACTIN samt hur mycket du ska anvidnda. Folj de instruktioner ldkaren gett dig och be
likaren om hjdlp om du har svart att hantera sprutan. Sprutan ska alltid hanteras av ndgon som har
utbildats i dess anvéndning.

Lékare berdknar din dos av WILFACTIN (i form av internationella enheter eller IE).
Dosen beror pa:

. kroppsvikt,

blodningsstéllet,

blodningens intensitet,

ditt hélsotillstand,

den nédvindiga operationen,

aktivitetsnivan av VWF i blodet efter operation,

hur svar din sjukdom ér.

Denna dos varierar mellan 40 och 80 IE/kg.

Din ldkare kommer rekommendera att du ldmnar blodprover under behandlingen, detta for att
kontrollera:

. faktor VIII niva (FVIII:C),

. niva av von Willebrand-faktor (VWEF:RCo),

. forekomsten av inhibitorer (hdmmare),

o forsta tecken pa bildning av blodproppar om du I6per risk for denna typ av komplikation.

Beroende pa resultaten av proverna kan din likare besluta om att anpassa dosen samt hur ofta du ska
fa dina injektioner.

I vissa fall kan anvindning av en faktor VIII-produkt (ett annat koagulationsprotein) vara nédvandig i
tilligg till WILFACTIN for att snabbare kunna behandla eller motverka blodning (i nddsituationer
eller akuta blodningar).

WILFACTIN kan dven ges som langtidsprofylax. I dessa fall bestims dosnivan ocksé individuellt.
WILFACTIN-doser pa mellan 40 och 60 IE/kg, som getts tv4 till tre gdnger per vecka, reducerar
antalet blodningsepisoder.

Anvéindning for barn och ungdomar
Dosering for barn och ungdomar baseras pa kroppsvikt. I vissa fall, sérskilt hos yngre patienter (yngre
dn 6 &r), kan hogre doser (upp till 100 IE/kg) krdvas.

Vind dig till din likare om du tycker att effekten av WILFACTIN ér for stark eller for svag.
Hur WILFACTIN ges
Detaljerade instruktioner for beredning av likemedlet och hur det ges finns i slutet av denna

bipacksedel.

Om du har anviint for stor mingd av WILFACTIN
Inga symtom pé dverdosering med WILFACTIN har rapporterats.



Det gar dock inte att utesluta risken for trombos i fall av en stor 6verdos.

Om du glomt att anvinda WILFACTIN
Tala med ldkare om du gldommer att anvinda WILFACTIN.
Ta inte dubbel dos for att kompensera for glomd dos.

Om du har ytterligare fragor om detta likemedel kontakta likare eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla likemedel kan WILFACTIN orsaka biverkningar men alla anvindare behdver inte fa
dem.

Kontakta likare omedelbart om:

e Duupplever symtom pa 6verkénslighet eller allergisk reaktion (mindre vanliga, kan forekomma
hos upp till 1 av 100 anvéndare).
I vissa fall kan dessa forvérras till en svar allergisk reaktion (anafylaxi) inklusive anafylaktisk
chock (har rapporterats, forekommer hos ett okédnt antal anvéndare).

Varningstecken pé allergisk reaktion ar:
Svarigheter att andas och att svilja
Pipande andning

Tryck overbrostet

Snabbare hjirtslag

Sénkt blodtryck eller blodtryckstall
Svimning

Extrem trotthet

Rastloshet, nervositet

Huvudvirk

Frossa, frusenhet

Rodnad, virmevalningar

Swvullnad i olika delar av kroppen
Hudutslag, allmédnt utbredda nésselutslag
Svidande och stickande kinsla vid infusionsstallet
Stickande kénsla

Krikning

[Mlamaende.

Om nagot av dessa upptrader ska du ome delbart avbryta behandlingen och be en likare paborja
lamplig behandling beroende pa reaktionens typ och svarighetsgrad.

e  Om du upplever att likemedlet shutar fungera som det ska (om blédning inte minskas). Detta kan
bero pa inhibition (hdmning) av von Willebrand-faktor (har rapporterats, forekommer hos ett
okint antal anviandare).

Patienter med von Willebrands sjukdom, i synnerhet typ 3-patienter, kan utveckla proteiner som kan
neutralisera effekten av VWF. Dessa proteiner kallas neutraliserande antikroppar eller inhibitorer.
Patienter som behandlas med VWF bor 6vervakas noga av sina likare for att uppticka bildning av
inhibitorer. Overvakningen sker med hjilp av limpliga undersokningar och laboratorietester.
Bildandet av sadana inhibitorer kan visa sig som otillrickligt behandlingssvar eller féorekomma
samtidigt som allvarliga allergiska reaktioner.



e Omdu far symtom pa nedsatt blodgenomstromning iarmar och ben (t.ex. om de blir kalla
och bleka) eller mre organ (kan yttra sig som svdra brostsmértor). Detta kan bero pa bildning
av blodproppar i blodkérlen (har rapporterats, forekommer hos ett oként antal anvandare).

Det finns enrisk for bildning av blodproppar (trombos), sérskilt for patienter med kénda riskfaktorer
for blodpropp. Efter korrigeringen av bristen pa von Willbrand-faktor méste du dvervakas avseende
tidiga tecken pé trombos eller koagulerat blod som sprids i kirlen och f& behandling for att forebygga
trombos 1 situationer som innebér en dkad risk for detta (efter operationer, under sdngbundenhet, i fall
av brist pa koagulationsinhibitor eller fibrinolytiskt enzym).

Om du far VWF-produkter som innehéller FVIII kan risken for blodpropp ocksa vara hégre pa grund
av ihallande forhojning av plasmanivaerna av FVIIIL.

Foljande biverkning har observerats som vanliga (kan forekomma hos upp till 1 av 10 anvindare)
e Reaktioner pa injektionsstéllet.

Foljande biverkningar har observerats som mindre vanliga (kan férekomma hos upp till 1 av
100 anvéandare)

o Yrsel

e Myrkrypningar, stickningar eller liknande i huden (parestesi), minskad kénslighet for berdring
(hypoestesi)

Viérmevallningar

Klada

Kénsla av forstimdhet

Frossa, frusenhet.

Ovriga biverkningar som har rapporterats (forekommer hos ett oként antal anvindare):
e Feber.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller 4ven
eventuella biverkningar som inte ndmns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar
direkt (se detaljer nedan). Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att 6ka informationen
om likemedels sékerhet.

webbplats: www.fimea.fi

Sakerhets- och utvecklingscentret for likemedelsomradet Fimea
Biverkningsregistret

PB 55

00034 FIMEA

5. Hur WILFACTIN ska forvaras

Forvara detta likemedel utom syn- och rdckhall for barn.

Anvinds fore utgdngsdatum som anges pa injektionsflaskans etikett och kartongen.
Forvaras vid hogst 25 °C. Forvaras i originalforpackningen. Ljuskénsligt.

Far ej frysas.

Av sterilitetsskél bor beredd produkt anvindas omedelbart. Produktens kemiska och fysikaliska
stabilitet under anvdndning har dock pavisats i 24 timmar vid 25 °C.



Anvind inte detta likemedel om du mérker att I6sningen ar grumlig eller innehaller en bottensats.
Likemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushéllsavfall. Friga apotekspersonalen hur man
kastar ladkemedel som inte lingre anvéinds. Dessa atgérder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehéll och dvriga uppgifter

Innehalls de klaration

Den aktiva substansen dr: human von Willebrand-faktor (500 IE, 1 000 IE eller 2 000 IE), uttryckt i
internationella enheter (IE) av ristocetin-kofaktoraktivitet (VWEF:RCo).

Efter beredning med 5 ml (500 IE), 10 ml (1 000 IE) eller 20 ml (2 000 IE) vatten for
injektionsvitskor innehdller en injektionsflaska ca 100 IE/ml human von Willebrand-faktor.

Fore tillsdttning av albumin &r den specifika aktiviteten storre eller lika med 60 IE VWF:RCo/mg
totalt protein.

Ovriga dmnen ir:

Pulver: humant albumin, argininhydroklorid, glycin, natriumcitrat och kalciumkloriddihydrat.
Vitska: vatten for injektionsvatskor.

Likemedlets utseende och forpackningsstorlekar

WILFACTIN leveraras i form av ett vitt eller lustgult pulver eller sprott fast mne och en klar eller
farglos vitska till injektionsvétska, 16sning. Efter beredningadministeras likemedlet via en
overforingsanordning.

WILFACTIN finns i forpackningar med 500 IE/S ml, 1 000 IE/10 ml och 2 000 IE/20 ml

Den beredda 1osningen ska vara klar eller svagt opalskimrande, férglos eller svagt gulfargad.

Innehavare av godkéinnande for forsiljning och tillverkare
LFB BIOMEDICAMENTS

3 Avenue des Tropiques,

ZA de Courtaboeuf,

91940 Les Ulss,

FRANKRIKE

Detta like medel dr godkiint inom Europeiska ekonomiska samarbe tsomridet under namnen :

Finland: WILFACTIN
France: WILFACTIN
Greece: WILFACTIN
Italy: WILFACTIN
Luxembourg: WILFACTIN
The Netherlands: WILFACTIN

Denna bipacksedel éindrades senast 19.01.2024




BRUKSANVISNING:

Dosering
Generellt sett 6kar administreringen avl [E/kg av von Willebrand-faktor den cirkulerande nivén av
VWF:RCo med nivder pa ungefdr 0,02 IU/ml (2 %).

Nivaer av VWF:Rco pa > 0,6 IE/ml (60 %) och FVIIL:C pa > 04 IE/ml (40 %) bor uppnas.

Hemostas kan ej garanteras forrén faktor VIII-koagulationsaktivitet (FVIII:C) har uppnétt 0,4 1E/ml
(40 %). Den ensamt injicerade Willebrandfaktorn inducerar en maximal 6kning av FVIIL:C forst efter
6-12 timmar. Den kan inte korrigera nivan av FVIIL:C omedelbart. Om dérfor patientens ursprungliga
plasmaniva av FVIII:C ligger under den kritiska nivan, dr det nddvandigt att administrera faktor VIII
vid forsta injektionen av von Willebrandfaktor, for att uppnd en hemostatisk plasmaniva av FVIII:C.
Detta géller ialla situationer da en snabb korrigering av hemostasen bor ske, sésom vid behandling av
blodning, allvarlig trauma eller akutkirurgi.

Om det emellertid inte dr nddvindigt med en omedelbar 6kning av FVIIL:C, sdsom om
ursprungsnivan av FVIIL.C ér tillricklig for att garantera hemostas eller vid en planerad
operation, kan likaren besluta att inte gora samtidig administrering av FVIII vid forsta

mjektionen.

e Behandlingsstart

Vid behandling av blodning eller trauma &r den forsta dosen 40-80 1E/kg av WILFACTIN
tillsammans med erforderlig méngd av faktor VIII produkt som bestdms pa basis av patientens
baseline nivaer av FVIII:C i plasma, for att uppnd adekvata FVIIL:C nivaer i plasma omedelbart fore
ingreppet eller s& snart som majligt efter blodningens borjan eller efter en allvarlig trauma. Vid
kirurgiska ingrepp ska den forsta injektionen ges 1 timme fore dtgirden.

En forsta dos pa 80 IE/kg av WILFACTIN kan krévas, sérskilt hos patienter med VWD typ 3 da det
kan krivas hogre doser for att upprétthélla tillrickliga nivder &n for andra typer av VWD.

Vid elektiv kirurgi skall den forsta injektionen av WILFACTIN ges 12—24 timmar fore kirurgi och
den andra fore atgirden. I detta fall krdvs ingen samtidig administrering av en faktor VIII-produkt,

eftersom endogent FVIIIL:C vanligen har uppnatt den kritiska nivan 0,4 1E/ml (40 %) fore operation.
Detta ska emellertid bekriftas i varje enskilt fall.

e Foljande injektioner

Vid behov skall behandling med lamplig dos av den ensamt injicerade WILFACTIN, 40—80 IE/kg
dagligen, som en eller tva injektioner, fortsétta under en eller flera dagar. Vilken dos och hur ofta
mjektioner ges beror pa operationen, patientens kliniska och biologiska tillstind (VWF:RCo och
FVIIL:C) samt typ och svarighetsgrad av blodning.

e Langtidsprofylax
WILFACTIN kan ges som langtidsprofylax, i doser som anpassas for varje patient. WILFACTIN-
doser pa 40—60 IE/kg, vika administreras 2—3 ganger per vecka, minskar antalet blodningsepisoder.

e Oppenvérd

Behandling i hemmet kan initieras med behandlande likares godkdnnande, sérskilt vid fall av latt till
mattlig blodning eller under langtidsprofylax for att forebygga blodning.

Pediatrisk population

For varje indikation ska doseringen baseras pé kroppsvikten. Dosen och behandlingens varaktighet
ska anpassas till patientens kliniska status och plasmanivaerna av VWF:RCo och FVIII:C.



e Behandlingsstart:

e  For barn yngre &n 6 ar kan den inledande dosen bestimmas med végledning av inkrementellt
utbyte (incremental recovery, IR) hos patienten, eller om IR-data inte finns tillgédngliga, kan
eninledande dos mellan 60 och 100 IE/kg krdvas for att hoja patientens nivier av VWF:RCo
till 100 IE/dL

e  Doseringen till barn dldre d4n 6 ar och ungdomar &ar densamma som for vuxna.

e Pafoljande injektioner:
Pafoljande doser till barn och ungdomar ska individanpassas utifran klinisk status och nivder av
VWF:RCo och justeras enligt det kliniska svaret.

Elektiv kirurgi:
o  For elektiv kirurgi kan, efter en forsta dos administrerad 12 till 24 timmar fore ingreppet, den
upprepade dosen administreras 30 minuter fore ingreppet for barn yngre én 6 ar.
e  Doseringen till barn dldre dn 6 ar och ungdomar ar densamma som for vuxna.

e Profylax:
Dosen och frekvensen for dteradministrering hos barn och ungdomar ska individanpassas utifran
inkrementellt utbyte och nivaer av VWF:RCo hos patienten och justeras enligt det kliniska svaret.

Adminis treringssiitt och adminis tre ringsvag
Intravends administrering.

Beredning

De gillande riktlinjerna for aseptiska procedurer maste foljas. Overforings anordningen
(Mix2Vial) anviinds endast for att bere da like medlet enligt nedanstiende beskrivning. Den éir
inte avsedd for att adminis trera liike medlet till patie nten.

o >
g e Latinte de tva injektionsflaskorna (pulver och vitska) uppna temperatur25 °C.

e Avligsna skyddslocket fran injektionsflaskan med vétska (vatten for
mjektionsvitskor) och fran injektionsflaskan med pulver.

’ \
S—
g e Desinficera ytan pa vardera propp.
, e Avldgsna korken fran Mix2Vial apparaten. Fast apparatens blaa éinda i
l proppen pa injektionsflaskan med vitska utan att avldgsna apparaten fran

forpackningen.




Avligsna forpackningen och kasta bort den. Undvik att rora apparatens
I blottade del.

=]

e Vind komplexet bestaende injektionsflaskan med vétska och apparaten upp
— och ner och fést den i injektionsflaskan med pulver med hjilp av apparatens
genomskinliga linda. Vitskan 6verfors automatisk i flaskan med pulver.
Snurra apparaten forsiktigt 1 hdnderna tills pulvret har 16st upp sig fullstdndigt.

e
E=:

e Hall sedan injektionsflaskan med upplost produkt i den ena handen och den
tomma injektionsflaskan (som inneholl vétskan) i den andra handen och
O skruva loss injektionsflaskorna frén varandra genom att vrida loss Mix2Vial

apparaten.

@r4

Vanligtvis 16ses pulvret upp omedelbart och det bor vara upplost inom mindre &dn 5 minuter.

Losningen ska vara klar eller svagt opalskimrande, farglos eller svagt gulfargad. Den fardigberedda
produkten ska inspekteras visuellt med avseende pa partiklar och missfargning fére administrering.
Oklara I6sningar eller 16sningar med utfallning fér inte anvdndas.

Blanda inte med andra likemedel.

Spid inte den beredda produkten.

Administrering



o Hall injektionsflaskan med det upplosta likemedlet uppratt och skruva
fast den sterila sprutan i Mix2Vial apparaten. Dra langsamt upp

T produkten i sprutan.

e Nir produkten har 6verforts i sprutan, hall stadigt tag om sprutan (med
kolven riktad nerat), ta loss Mix2Vial apparaten och byt ut den mot en
venkanyl eller vingkanyl.

l e Avligsna luften ur sprutan och stick sedan ndlen in i venen efter att du
desinficerat huden.

e Ge injektionen langsamt som en intravends engangsdos omedelbart
efter beredning. Den maximala administreringshastigheten &r 4 ml/min.

Forvaring efter spiadning

Av sterilitetsskdl bor beredd produkt anvandas omedelbart. Produktens kemiska och fysikaliska
stabilitet under anvdndning har dock pévisats i 24 timmar vid 25 °C.

Ej anvént likemedel och avfall ska kasseras enligt gillande anvisningar.



