Gebrauchsinformation: Information fur Anwender Rixubis

Gebrauchsinformation: Information fiir Anwender

RIXUBIS 250 L.E. Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer
Injektionslosung

RIXUBIS 500 L.E. Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer
Injektionslésung

RIXUBIS 1000 I.E. Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer
Injektionslosung

RIXUBIS 2000 IL.E. Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer
Injektionslosung

RIXUBIS 3000 IL.E. Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer
Injektionslosung

Nonacog gamma (rekombinanter humaner Gerinnungsfaktor IX)

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfaltig durch, bevor Sie mit der Anwendung dieses
Arzneimittels beginnen, denn sie enthélt wichtige Informationen.

* Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht mochten Sie diese spater nochmals lesen.
* Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an lhren Arzt oder Apotheker.

* Dieses Arzneimittel wurde lhnen personlich verschrieben. Geben Sie es nicht an Dritte weiter. Es kann
anderen Menschen schaden, auch wenn diese dieselben Beschwerden haben wie Sie.

* Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an lhren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch far
Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht

1. Was ist RIXUBIS und woflr wird es angewendet?

2. Was sollten Sie vor der Anwendung von RIXUBIS beachten?
3. Wie ist RIXUBIS anzuwenden?

4. Welche Nebenwirkungen sind moglich?

5. Wie ist RIXUBIS aufzubewahren?

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

1. Was ist RIXUBIS und wofiir wird es angewendet?

RIXUBIS enthalt den Wirkstoff Nonacog gamma und ist ein Gerinnungsfaktor-IX-Praparat. Faktor IX ist ein
normaler Bestandteil des menschlichen Blutes, der fur eine wirksame Blutgerinnung notwendig ist. RIXUBIS wird
angewendet fur Patienten mit Hdmophilie B (Christmas-Krankheit, einer erblichen Blutungsstorung, die durch
einen Mangel an Faktor IX verursacht wird). Es wirkt durch eine Zufuhr des fehlenden Faktors IX, damit das Blut
des Patienten gerinnen kann.
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Gebrauchsinformation: Information fur Anwender Rixubis

RIXUBIS wird fur die Behandlung von und Vorbeugung gegen Blutungen bei Patienten mit Hdmophilie B in allen
Altersgruppen angewendet.

2. Was sollten Sie vor der Anwendung von RIXUBIS beachten?

RIXUBIS darf nicht angewendet werden,

* wenn Sie allergisch gegen Nonacog gamma oder einen der in Abschnitt 6 genannten sonstigen Bestand-
teile dieses Arzneimittels sind.

* wenn Sie allergisch gegen Hamsterproteine sind.
Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen

Im Zusammenhang mit RIXUBIS sind allergische Uberempfindlichkeitsreaktionen méglich. Wenn Sie Anzeichen
einer Uberempfindlichkeit/allergischen Reaktion wie Quaddeln, Ausschlag, Engegefiihl in der Brust, pfeifenden
Atem, niedrigen Blutdruck oder Anaphylaxie (schwere allergische Reaktion, die zu Schluckbeschwerden und/
oder Atemnot, Rétung oder Schwellung in Gesicht und/oder Handen) bemerken, brechen Sie die Infusion ab und
wenden Sie sich sofort an lhren Arzt oder rufen Sie den medizinischen Notdienst. Méglicherweise ist eine
sofortige arztliche Behandlung dieser Reaktionen erforderlich. Méglicherweise ordnet Ihr Arzt auch einen
Bluttest an, um festzustellen, ob bei Ihnen Antikdrper entstanden sind, welche die Aktivitat des Arzneimittels
mindern (Inhibitoren), da sich beim Auftreten von Inhibitoren Allergien entwickeln kénnen. Patienten mit Fak-
tor-IX-Inhibitoren kénnen bei einer zuklnftigen Behandlung mit Faktor IX ein erhdéhtes Anaphylaxie-Risiko
haben.

Bitte sprechen Sie sofort mit Ihrem Arzt, wenn |hre Blutung nicht wie erwartet aufhért oder wenn Sie zum Stillen
einer Blutung erheblich mehr RIXUBIS bendtigen als sonst. Ihr Arzt ordnet dann einen Bluttest an, um
festzustellen, ob bei Ihnen Antikérper entstanden sind, welche die Aktivitat von RIXUBIS mindern (Inhibitoren).
Das Risiko der Entstehung von Inhibitoren ist bei solchen Patienten am hochsten, die bisher noch kein
Arzneimittel zur Substitution (Ersatz) von Faktor IX erhalten haben oder die sich in der Frihphase der
Behandlung befinden, also Kleinkinder.

Die Produktion von Faktor IX im Kérper wird vom Faktor-IX-Gen gesteuert. Bei Patienten mit bestimmten
Mutationen in ihrem Faktor-IX-Gen, beispielsweise einer schweren Deletion, ist es wahrscheinlicher, dass in der
Frihphase einer Behandlung mit einem Faktor-IX-Konzentrat Faktor-IX-Inhibitoren und eine allergische Reaktion
auftreten. Wenn Sie also nachgewiesenermalfen eine solche Mutation haben, wird lhr Arzt Sie sehr genau auf
Anzeichen allergischer Reaktionen Gberwachen.

Wenn Sie an einer Leber- oder Herzkrankheit leiden oder kirzlich einen gré3eren chirurgischen Eingriff hatten,
informieren Sie Ihren Arzt dartiber, weil dann ein erhdhtes Blutgerinnungsrisiko besteht.

Es wurde Uber Hamophilie-B-Patienten mit Faktor-IX-Inhibitoren und bekannten allergischen Reaktionen
berichtet, die nach hohen Dosen von Faktor IX eine Nierenerkrankung (nephrotisches Syndrom) bekamen.

Wenn maoglich, notieren Sie jede Verwendung von RIXUBIS mit Namen und Chargennummer des Produkts (z. B.
in einem Tagebuch), damit nachverfolgt werden kann, welche Chargennummern Sie angewendet haben.

Anwendung von RIXUBIS zusammen mit anderen Arzneimitteln

Informieren Sie lhren Arzt, wenn Sie andere Arzneimittel anwenden, kirzlich andere Arzneimittel angewendet
haben oder beabsichtigen andere Arzneimittel anzuwenden. Es sind keine Wechselwirkungen von RIXUBIS mit
anderen Arzneimitteln bekannt.

Schwangerschaft, Stillzeit und Zeugungs-/Gebarfahigkeit

Stand der Gebrauchsinformation: September 2022 2/10
Dieses PDF wurde von der Rote Liste® Service GmbH/GI 4.0® erzeugt.



Gebrauchsinformation: Information fur Anwender Rixubis

Wenn Sie schwanger sind oder stillen, oder wenn Sie vermuten, schwanger zu sein oder beabsichtigen,
schwanger zu werden, fragen Sie vor der Anwendung dieses Arzneimittels lhren Arzt um Rat. Hdmophilie B tritt
bei Frauen nur sehr selten auf.

Verkehrstiichtigkeit und Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen
RIXUBIS hat keinen Einfluss auf die Verkehrstichtigkeit und die Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen.
RIXUBIS enthalt Natrium

Dieses Arzneimittel enthalt weniger als 1 mmol (23 mg) Natrium pro Durchstechflasche und ist damit quasi
Lnatriumfrei”. Je nach lhrem Kérpergewicht und lhrer RIXUBIS-Dosis kénnten Sie mehr als eine
Durchstechflasche erhalten. Dies ist zu beachten, wenn Sie eine salzarme Diat einhalten.

3. Wie ist RIXUBIS anzuwenden?

Die Behandlung mit RIXUBIS wird von einem Arzt begonnen, der Erfahrung mit der Behandlung von
Hamophilie-B-Patienten hat.

Wenden Sie dieses Arzneimittel immer genau nach Absprache mit lhrem Arzt an. Fragen Sie bei Ihrem Arzt nach,
wenn Sie sich nicht sicher sind.

Ihr Arzt entscheidet, welche Dosis von RIXUBIS bei Ihnnen angewendet wird. Dosis und Dauer der Behandlung
richten sich nach dem Schweregrad lhres Faktor-IX-Mangels, dem Ort und Ausmal’ der Blutung, Ihrer klinischen
Verfassung, lhrem Alter sowie davon, wie schnell Inr Kérper den Faktor IX verbraucht. Letzteres muss
regelmalRig Uberprift werden.

RIXUBIS wird von lhrem Arzt oder einer anderen qualifizierten Fachkraft durch intravendse (IV) Infusion
verabreicht, nachdem das Pulver mit dem mitgelieferten Losungsmittel rekonstituiert wurde. Auch Sie selbst
kénnen sich oder eine andere Person kann Ihnen RIXUBIS als Injektion verabreichen, aber nur nach
entsprechender Schulung.

Rekonstitution und Verabreichung

¢ Zur Rekonstitution ausschlief3lich das in der Packung vorhandene Lésungsmittel und Rekonstitutionsgerat
(BAXJECT Il) verwenden.

* FUr die Verabreichung ist eine Spritze mit Luer-Lock erforderlich.

* Nicht verwenden, wenn das BAXJECT II-Gerat, sein steriles Barrieresystem oder seine Verpackung
beschadigt sind oder Anzeichen von Verschleil3 aufweisen.

Rekonstitution
Auf aseptische Arbeitsweise achten.

1. Wenn das Arzneimittel im Kihlschrank gelagert ist, nehmen Sie sowohl die RIXUBIS Durchstechflaschen als
auch die Losungsmittelflaschen aus dem Kuhlschrank und lassen diese auf Zimmertemperatur (zwischen 15°C
und 30°C) kommen.

2. Hande sorgfaltig mit Seife und warmem Wasser waschen.
3. Verschlusse von Pulver- und Losungsmittel-Durchstechflaschen entfernen.

4. Die Stopfen mit Alkoholtupfern reinigen. Die Durchstechflaschen auf eine flache, saubere Oberflache stellen.
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5. Die Verpackung des BAXJECT II-Gerats durch Abziehen der Folie 6ffnen und dabei nicht die Innenseite
berUhren (Abb. a). Das Gerat nicht aus der Verpackung nehmen.

6. Die Packung umdrehen und den durchsichtigen Kunststoffdorn durch den Stopfen der Losungsmittelflasche
stechen. Die Packung an der Kante greifen und vom BAXJECT Il abziehen (Abb. b). Die blaue Schutzkappe nicht
vom BAXJECT Il entfernen.

7. Die Losungsmittelflasche mit aufgesetztem BAXJECT Il umdrehen, so dass die Flasche mit dem Losungsmittel
Uber dem BAXJECT II-Gerat ist. Den weil3en Kunststoffdorn durch den Stopfen der Flasche mit dem RIXUBIS-Pul-
ver stechen. Durch den Unterdruck wird das Lésungsmittel in die RIXUBIS-Flasche gezogen (Abb. c).

8. Den Behalter leicht schwenken, bis sich die gesamte Substanz aufgeldst hat. Das Arzneimittel 18st sich schnell
auf (innerhalb von 2 Minuten). Darauf achten, dass das RIXUBIS-Pulver vollstandig aufgelost ist, sonst gelangt
nicht die vollstandige rekonstituierte Loésung durch den Geratefilter. Rekonstituiertes Arzneimittel vor der Verab-
reichung visuell auf Partikel und Verfarbungen tberprifen. Die Losung sollte klar oder leicht opaleszierend sein.
Losungen, die trib sind oder Ablagerungen aufweisen, nicht verwenden.

Abb. a Abb. b Abb. c

——
- —
—

Das zubereitete Arzneimittel nach der Rekonstitution nicht im Kuhlschrank lagern.
Die rekonstituierte Lésung sofort verbrauchen.

Anwendung

Auf aseptische Arbeitsweise achten.

1. Die blaue Schutzkappe vom BAXJECT Il entfernen. Keine Luft in die Spritze ziehen. Die Spritze am BAXJECT I
befestigen (Abb. d).

2. Das System umdrehen (so dass die Durchstechflasche mit der rekonstituierten Lésung oben ist). Die
rekonstituierte Losung durch langsames Zurtickziehen des Kolbens in die Spritze ziehen (Abb. e).

3. Die Spritze abnehmen.

4. An der Spritze eine Butterfly-Nadel befestigen. Intravends injizieren. Die Losung sollte so langsam verabreicht
werden, wie es flr den Patienten angenehm ist, nicht schneller als 10 ml/min.
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Abb. d Abb. e

Wenn maoglich, jede Verwendung von RIXUBIS mit Namen und Chargennummer des Produkts in den
Aufzeichnungen (z. B. in Ihr Tagebuch) notieren, um die verwendeten Chargen zu dokumentieren.

Nicht verwendetes Arzneimittel oder Abfallmaterial ist entsprechend den nationalen Anforderungen zu
entsorgen.

Wenn Sie eine gréBere Menge von RIXUBIS angewendet haben, als Sie sollten

Wenden Sie RIXUBIS immer genau nach Absprache mit Ihrem Arzt an. Fragen Sie bei lhrem Arzt nach, wenn Sie
sich nicht sicher sind. Wenn Sie mehr RIXUBIS injiziert haben als empfohlen, informieren Sie sobald wie mdglich
Ihren Arzt.

Wenn Sie die Anwendung von RIXUBIS vergessen haben

Injizieren Sie nicht die doppelte Dosis, wenn Sie die vorherige Anwendung vergessen haben. Fahren Sie mit der
nachsten planmaRigen Injektion fort und verfahren Sie wie mit Ihnrem Arzt besprochen.

Wenn Sie die Anwendung von RIXUBIS abbrechen
Beenden Sie die Anwendung von RIXUBIS nicht, ohne mit Ihrem Arzt gesprochen zu haben.

Wenn Sie weitere Fragen zur Anwendung dieses Arzneimittels haben, wenden Sie sich an lhren Arzt oder
Apotheker.

4. Welche Nebenwirkungen sind méglich?

Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Nebenwirkungen haben, die aber nicht bei jedem auftreten
mussen.

Im Zusammenhang mit RIXUBIS sind allergische Uberempfindlichkeitsreaktionen méglich. Dazu kénnen Brennen
und Stechen an der Infusionsstelle, Schiittelfrost, Hitzegeflhl, schwere Mudigkeit, Unruhe, Kribbelgefuhl,
Quaddeln, Juckreiz und Ausschlag, niedriger Blutdruck, schneller Herzschlag, Engegefuhl in der Brust, pfeifendes
Atmen, Schwellung im Rachen, Anaphylaxie (schwere allergische Reaktion), Kopfschmerzen, Ubelkeit und
Erbrechen gehdéren. Wenden Sie sich bitte sofort an lhren Arzt, wenn solche Anzeichen bei lhnen auftreten.
Maoglicherweise ist eine sofortige arztliche Behandlung dieser Reaktionen erforderlich (siehe Abschnitt 2 unter
~Warnhinweise und Vorsichtsmalinahmen").

Folgende Nebenwirkungen wurden mit RIXUBIS beobachtet:
Héaufige Nebenwirkungen (kann bis zu 1 von 10 Patienten betreffen)

* verandertes Geschmacksempfinden
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e Schmerzen in Gliedmaf3en.

Nebenwirkungen mit unbekannter Haufigkeit (Haufigkeit auf Grundlage der verfigbaren Daten nicht
abschatzbar)

¢ allergische Reaktionen (Uberempfindlichkeit).

Probleme mit UbermaRiger Blutgerinnung (thromboembolische Ereignisse) wurden mit diesem Arzneimittel
nicht beobachtet, kénnen aber bei allen Faktor-IX-Produkten auftreten. Dazu kénnen Herzanfall, Blutgerinnsel in
den Venen oder Blutgerinnsel in der Lunge gehoren.

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch fur
Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie kénnen Nebenwirkungen auch direkt
dem Bundesinstitut fur Impfstoffe und biomedizinische Arzneimittel, Paul-Ehrlich-Institut, Paul-Ehrlich-Str. 51-59,
63225 Langen, Tel: +49 6103 77 0, Fax: +49 6103 77 1234, Website: www.pei.de anzeigen. Indem Sie
Nebenwirkungen melden, kdnnen Sie dazu beitragen, dass mehr Informationen Uber die Sicherheit dieses
Arzneimittels zur Verfigung gestellt werden.

5. Wie ist RIXUBIS aufzubewahren?

Bewahren Sie dieses Arzneimittel fir Kinder unzuganglich auf.

Sie diurfen dieses Arzneimittel nach dem auf dem Umkarton und dem Etikett der Flasche nach ,Verwendbar bis"”
bzw. ,EXP“ angegebenen Verfalldatum nicht mehr verwenden. Das Verfalldatum bezieht sich auf den letzten Tag
des angegebenen Monats.

Nicht Uber 30 °C lagern.

Nicht einfrieren.

Verwenden Sie das rekonstituierte Arzneimittel unverzuglich.

Sie durfen RIXUBIS nicht verwenden, wenn die Lésung nicht klar und farblos ist.

Entsorgen Sie Arzneimittel nicht im Abwasser oder Haushaltsabfall. Fragen Sie Ihren Apotheker, wie das
Arzneimittel zu entsorgen ist, wenn Sie es nicht mehr verwenden. Sie tragen damit zum Schutz der Umwelt bei.

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

Was RIXUBIS enthalt

* Der Wirkstoff ist Nonacog gamma (rekombinanter humaner Gerinnungsfaktor IX). Jede Durchstechflasche
enthalt nominell 250, 500, 1000, 2000 oder 3000 I.E., entsprechend einer Konzentration von 50, 100, 200,
400 oder 600 I.E./ml nach Rekonstitution mit 5 ml Lésungsmittel.

* Die sonstigen Bestandteile sind Saccharose, Mannitol, Natriumchlorid, Calciumchlorid, L-Histidin, Polysor-
bat 80.

Durchstechflasche mit Losungsmittel: 5 ml sterilisiertes Wasser flr Injektionszwecke.

Wie RIXUBIS aussieht und Inhalt der Packung
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RIXUBIS wird als Pulver und Lésungsmittel zur Herstellung einer Injektionslésung geliefert.
Die Packung hat folgenden Inhalt:
e RIXUBIS 250, 500, 1000, 2000 oder 3000 I.E. Pulver in einer Durchstechflasche aus Glas mit Gummistopfen
* 5 ml sterilisiertes Wasser in einer Durchstechflasche aus Glas mit Gummistopfen
* ein BAXJECT Il (nadelloses Rekonstitutionsgerat)
Pharmazeutischer Unternehmer
Baxalta Innovations GmbH
IndustriestralRe 67
A-1221 Wien
Osterreich
Hersteller
Baxalta Belgium Manufacturing SA
Boulevard René Branquart 80
B-7860 Lessines
Belgien

Falls Sie weitere Informationen Uber das Arzneimittel wiinschen, setzen Sie sich bitte mit dem ortlichen Vertreter
des pharmazeutischen Unternehmers in Verbindung.

Deutschland

Takeda GmbH

Tel: +49 (0)800 825 3325

medinfoEMEA@takeda.com

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt Giberarbeitet im September 2022.

Ausfuhrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den Internetseiten der Europaischen
Arzneimittel-Agentur http://www.ema.europa.eu/ verfigbar.

Die folgenden Informationen sind nur fir medizinisches Fachpersonal bestimmt:

Uberwachung der Behandlung

Es wird empfohlen, im Verlauf der Behandlung geeignete Bestimmungen der Faktor-IX-Spiegel vorzunehmen,
um die Dosis und Haufigkeit der Infusionen festzulegen. Jeder Patient reagiert moglicherweise anders auf Faktor
IX und zeigt eine andere Halbwertszeit und Recovery. Bei unter- oder Ubergewichtigen Patienten kann eine
Dosisanpassung auf Basis des Kérpergewichts erforderlich sein. Insbesondere bei gréf3eren chirurgischen
Eingriffen ist eine prazise Uberwachung der Substitutionstherapie durch Gerinnungsanalyse (Faktor-IX-Aktivitat
im Plasma) unerlasslich.
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Um zu gewahrleisten, dass die gewlnschte Faktor-IX-Aktivitat im Plasma erreicht wurde, ist eine sorgfaltige
Uberwachung unter Verwendung einer geeigneten Faktor-IX-Aktivititsbestimmung angeraten. Falls erforderlich,
sollte die Dosis und Haufigkeit der Infusionen entsprechend angepasst werden. Bei Verwendung des einstufigen
In-vitro-Gerinnungstests auf Basis der Thromboplastinzeit (aPTT) zur Bestimmung der Faktor-IX-Aktivitat in
Blutproben des Patienten kénnen die Ergebnisse der Faktor-IX-Aktivitat sowohl von der Art des verwendeten
aPTT-Reagenz als auch vom verwendeten Referenzstandard erheblich beeinflusst werden. Dies ist besonders
dann zu beachten, wenn das Labor und/oder die im Test verwendeten Reagenzien gewechselt werden.

Dosierung

Dosis und Dauer der Substitutionstherapie richten sich nach dem Schweregrad des Faktor-IX-Mangels, dem Ort
und Ausmal der Blutung, dem klinischen Zustand und Alter des Patienten sowie den pharmakokinetischen
Parametern des Faktor IX, beispielsweise inkrementelle Recovery und Halbwertszeit.

Die Anzahl der verabreichten Faktor-IX-Einheiten wird in Internationalen Einheiten (I.E.) angegeben, die vom
aktuellen WHO-Standard fur Faktor-IX-Produkte abgeleitet sind. Die Faktor-IX-Aktivitat im Plasma wird entweder
als Prozentsatz (im Verhaltnis zu normalem menschlichem Plasma) oder in Internationalen Einheiten (im
Verhaltnis zu einem internationalen Standard fur Faktor IX in Plasma) angegeben.

Eine Internationale Einheit Faktor-IX-Aktivitat entspricht der Menge an Faktor IX in 1 ml normalem menschlichem
Plasma.

Erwachsene Patienten
Bedarfsbehandlung:

Die Berechnung der erforderlichen Faktor-IX-Dosis beruht auf dem Erfahrungswert, dass 1 Internationale Einheit
Faktor IX pro kg Korpergewicht bei Patienten ab 12 Jahren die Faktor-IX-Aktivitat im Plasma um 0,9 I.E./dl
(Wertebereich zwischen 0,5 und 1,4 I.E./dl) oder um 0,9 % der normalen Aktivitat erhoht (weitere Informationen
siehe Abschnitt 5.2).

Die erforderliche Dosis wird mit folgender Formel errechnet:

Erforderliche = Korpergewicht(kg) x erwlnschte Fak- x Kehrwert der

Einheiten tor-IX-Erhéhung
ermittelten Recovery (dl/

(%) oder (I.E./dl) kg)

Bei einer inkrementellen Recovery von 0,9 I.E./dl pro I.E./kg errechnet sich die Dosis wie folgt:

Erforderliche = Korpergewicht(kg) x erwlnschte Fak- x 1,1 dl/kg
Einheiten tor-IX-Erhéhung

(%) oder (.E./dl)

Die zu verabreichende Menge und die Haufigkeit der Verabreichung sollten sich immer nach der klinischen
Wirksamkeit im Einzelfall richten.

Bei den folgenden hamorrhagischen Ereignissen darf die Faktor-IX-Aktivitat im entsprechenden Zeitraum nicht
unter die angegebene Plasmaaktivitat (in % von normal oder I.E./dl) abfallen. Die folgende Tabelle enthalt
Richtwerte fir die Dosierung bei Blutungsepisoden und chirurgischen Eingriffen:
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Schweregrad der Blutung/ Erforderlicher Fak-
Art des chirurgischen tor-IX-Spiegel (%)
Eingriffs oder (1.E./dl)

Blutung 20-40

Frihstadium von
Gelenksblutung (Hamar-
throse), Muskelblutung
oder Blutung in der
Mundhohle

30-60

Ausgepragtere Hamarthro-
se, Muskelblutung oder
Hamatom

60 - 100

Lebensbedrohliche
Blutungen

Chirurgische Eingriffe 30 -60

Kleinere Eingriffe
einschlieRlich
Zahnextraktion

GroRere Eingriffe 80 -100

(pra- und postoperativ)

Dosierungshaufigkeit (Stunden)/Dauer
der Behandlung (Tage)

Alle 24 Stunden wiederholen. Mindestens
1 Tag, bis die Blutung (angezeigt durch
Schmerzen) zum Stillstand gekommen ist
oder Wundheilung erreicht ist.

Infusion alle 24 Stunden fir 3 bis 4 Tage
oder langer wiederholen, bis die
Schmerzen und die akute
Beeintrachtigung beseitigt sind.

Infusion alle 8 bis 24 Stunden
wiederholen, bis die Gefahr vorUtber ist.

Alle 24 Stunden, mindestens 1 Tag, bis
Wundheilung erreicht ist.

Infusion alle 8 bis 24 Stunden
wiederholen, bis ausreichende
Wundheilung erreicht ist, dann Therapie
fir mindestens weitere 7 Tage zur
Aufrechterhaltung einer Faktor-IX-Aktivi-
tat von 30 % bis 60 % (I.E./dl).

Die sorgféltige Uberwachung der Substitutionstherapie ist besonders wichtig bei gréReren Eingriffen oder le-

bensbedrohlichen Blutungen.

Prophylaxe

Zur Langzeitprophylaxe von Blutungen bei Patienten ab 12 Jahren mit schwerer Hdmophilie B liegen die
Ublichen Dosen bei 40 bis 60 I.E. Faktor IX/kg Kérpergewicht im Abstand von 3 bis 4 Tagen. In manchen Fallen
kénnen, abhangig von Pharmakokinetik, Alter, Blutungsphanotyp und korperlicher Aktivitat des einzelnen
Patienten, kirzere Abstande zwischen den Infusionen oder héhere Dosen erforderlich sein.

Kontinuierliche Infusion

RIXUBIS nicht als kontinuierliche Infusion verabreichen.

Kinder und Jugendliche

Patienten im Alter von 12 bis 17 Jahren:
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Die Dosierung fur Jugendliche im Alter von 12 bis 17 Jahren entspricht der fir erwachsene Patienten.

Patienten unter 12 Jahren:

Bedarfsbehandlung

Die Berechnung der erforderlichen Faktor-IX-Dosis beruht auf dem Erfahrungswert, dass 1 Internationale Einheit
(I.E.) Faktor IX pro kg Kérpergewicht die Faktor-IX-Aktivitat im Plasma bei Patienten unter 12 Jahren um 0,7 I.E./dI
(Wertebereich zwischen 0,31 und 1,0 I.E./dl) oder um 0,7 % der normalen Aktivitat erhoht (weitere Informationen

siehe Abschnitt 5.2).
Die erforderliche Dosis wird mit folgender Formel errechnet:

Patienten unter 12 Jahren:

Erforderliche = Korpergewicht(kg) x erwlnschte Fak- X Kehrwert der

Einheiten tor-IX-Erhéhung
ermittelten Recovery (dI/

(%) oder (I.E./dl) kg)

Bei einer inkrementellen Recovery von 0,7 I.E./dl pro I.E./kg errechnet sich die Dosis wie folgt:

Erforderliche = Korpergewicht(kg) x erwlnschte Fak- x 1,4dl/kg
Einheiten tor-IX-Erhdhung

(%) oder (I.E./dl)

Als Richtlinie fur die Dosierung bei Blutungsepisoden und chirurgischen Eingriffen kann dieselbe Tabelle wie fur

Erwachsene (siehe oben) verwendet werden.

Prophylaxe:

Der empfohlene Dosisbereich fur Kinder unter 12 Jahren liegt bei 40 bis 80 |.E./kg im Abstand von 3 bis 4 Tagen.
In manchen Fallen kdnnen, abhangig von Pharmakokinetik, Alter, Blutungsphanotyp und korperlicher Aktivitat

des einzelnen Patienten, kiirzere Abstande zwischen den Infusionen oder hohere Dosen erforderlich sein.
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