KULLANMA TALIMATI

AIMAFIX 500 IU/ 10 mL IV infiizyonluk ¢6zelti hazirlamak i¢in toz ve ¢oziicii
Steril, apirojen
Damar icine (intraven6z) uygulanir.

Etkin madde: 500 1U Insan plazma kaynakl1 yiiksek saflikta pthtilasma Faktor IX
Yardimci madde(ler): Sodyum kloriir, sodyum sitrat, glisin, heparin sodyum (domuz
bagirsak mukozasi), insan antitrombin III konsantresi, enjeksiyonluk su.

Bu ilac1 kullanmaya baslamadan énce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice

okuyunuz, ¢iinkii sizin i¢in 6nemli bilgiler icermektedir.

e Bu kullanma talimatimt saklaymniz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiyag duyabilirsiniz.

o FEgerilave sorularmniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczacimiza danismniz.

e Builag kisisel olarak sizin icin regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.

e Builacin kullamimi sirasinda doktora veya hastaneye gittiginizde, doktorunuza bu ilact
kullandiginizi séyleyiniz.

o Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Ila¢ haklanda size onerilen dozun disinda yiiksek
veya diigiik doz kullanmayiniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

AIMAFIX nedir ve ne icin kullanilir?

AIMAFIX kullanmadan once dikkat edilmesi gerekenler
AIMAFIX nasu kullanilir?

Olast yan etkiler nelerdir?

AIMAFIX’in saklanmast

SN W NN

Bashklar: yer almaktadir.

1. AIMAFIX nedir ve ne icin kullanilir?

o AIMAFIX, kanamayi 6nleyici/durdurucu etkisi olan (antihemorajik) sinifa dahil insan
plazmasindan elde edilmis Faktor IX iceren bir {riindiir. Faktdr IX kanamayi
onleyici/durdurucu etkisi olan bir proteindir.

e AIMAFIX, toz iceren kauguk tip I elastomer tipali tip I cam flakon; ¢6ziicii igeren tip
I elastomer tipali tip I cam flakon; rekonstitiisyon (sulandirma) i¢in pirojenik olmayan,
steril tibbi cihaz, enjeksiyon i¢in siringa ve PVC tiip ile beraber kelebek igne
icermektedir. AIMAFIX, beyaz veya soluk sart higroskopik toz veya ufalanabilir
kiitledir.

o AIMAFIX, asagidaki tedavilerde kullanilir

- Hemofili B (Konjenital Faktér IX yetmezligi) hastalarinda kanamanin
onlenmesi ve tedavisi

- Edinilmis Faktér IX yetmezliginde, kanamanin tedavisi veya korunmasinda
(profilaksisinde) kullanilir.
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2. AIMAFIX’ i kullanmadan 6nce dikkat edilmesi gerekenler

Viriis giivenligi

AIMAFIX, insan kammnm sivi olan kismindan (plazmasindan) elde edilir. insan
plazmasindan iiretilen preparatlar, 6rnegin viriisler ve teorik olarak Creutzfeldt - Jakob
hastali@1 (Deli dana hastahidy) etkeni gibi, hastaliklara yol acabilecek enfeksiyon etkenleri
icerebilir. Bu durum bilinmeyen ya da yeni ortaya cikan viriislerle diger hastahk
olusturan etkenler icin de gecerlidir.

insan kam ya da plazmasindan elde edilmis iiriinlerin kullamminda enfeksiyon
etkenlerinin bulasmasina bagh enfeksiyon riskini azaltmak icin bazi 6nlemler alinmistir.
Bu 6nlemler arasinda sunlar bulunur:

- enfeksiyon riski tasiyanlardan kan alinmadigim garanti etmek iizere, kan ve plazma
bagis1 yapanlarin dikkatli bir sekilde se¢ilmesi

- her bir bagisin ve plazma havuzlarin viriis ve enfeksiyon varhginin belirtileri agisindan
test edilmesi.

Bu tiir iiriinleri iiretenler, ayrica, kam ya da plazmay islerken i¢inde bulunabilecek
viriisleri etkisizlestirecek ya da tamamen ortadan kaldiracak yontemleri de iiretim
asamalarina eklerler. Tiim bu onlemlere ragmen, insan kam ya da plazmasindan
hazirlanan ilaclarin uygulanmasina bagh olarak bir enfeksiyon bulasmayacag tiimiiyle
garanti edilememektedir. Bu durum, herhangi bir bilinmeyen ve yeni ortaya cikan
viriisler veya diger patojenler i¢in de gecerlidir.

Almman bu onlemlerin, insan immiin yetmezlik viriisii HIV (AIDS hastaligina yol acan
viriis), hepatit B viriisii ve hepatit C viriisii (hepatit ad1 verilen karaciger hastaligina yol
acarlar) gibi zarfl viriislere ve hepatit A viriisii (hepatit ad1 verilen karaciger hastahgina
yol acar) gibi zarfli olmayan viriislere karsi etkili oldugu kabul edilir.

Alinan bu énlemler, parvoviriis B19 viriisii gibi bazi zarfh olmayan viriislere kars1 sinirh
bir degere sahiptir. Parvoviriis B19 viriisiine bagh enfeksiyonlar, o6zellikle gebe
kadinlarda (ceninde olusturabilecegi enfeksiyon acisindan) ve bagisikhk sistemi
baskilanmis kimselerde veya belirli kansizlik tiirlerinde (6rnegin orak hiicreli anemi veya
hemolitik anemi) daha siddetli olabilir.

Eger insan plazmasi kaynakh koagiilasyon Faktor IX iiriinlerini diizenli olarak
kullaniyorsamz doktorunuz size uygun sekilde hepatit A ve B asis1 olmanmizi 6nermelidir.

Hastayla {iriiniin seri numarasi arasindaki baglantinin korunabilmesi igin, size her AIMAFIX
uygulandiginda, uygulanan iiriiniin ad1 ve seri numarasi kaydedilmelidir.

AIMAFIX’i asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ
Eger;
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e AIMAFIX‘in iginde bulunan etkin maddeye veya yardimc1 maddelere kars1 herhangi
bir asir1 duyarlilik durumu varsa.

AIMAFIX’i asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ
AIMAFIX kullanmadan 6nce doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.

Herhangi bir intravendz protein igerigi ile oldugu gibi alerjik tipte asir1 duyarlilik reaksiyonlari
miimkiindiir.

AIMAFIX, Faktor IX haricinde eser miktarda insan proteinleri igerir.

Eger bu ilacin uygulanmasi sirasinda asagida listelenen semptomlardan herhangi birini
fark ederseniz, ilacin kullammmim derhal kesiniz ve doktorunuzla iletisime geciniz. Bu
semptomlar bir alerjik reaksiyonun erken belirtileri olabilir.

Asagidaki semptomlar meydana gelebilir:
e Kurdesen
e Tiim viicutta dokiintii (generalize tirtiker)
e Gogiiste sikisma hissi
e Hinltili solunum
e Hipotansiyon (kan basincinda diisiikliik)
o Anafilaksi

Sok durumunda, doktorunuz sok i¢in standart medikal tedaviyi uygulayacaktir.

Kardiyovaskiiler risk faktorleriniz mevcutsa, AIMAFIX uygulamasi bu risk faktorlerini
arttirabilir.

Eger AIMAFIX enjeksiyonu icin santral vendz erisim cihazi (CVAD) gerekli ise, lokal
enfeksiyonlar, kanda bakterilerin yayilmasi (bakteriyemi) veya kateterin yerlestirildigi damarda
piht1 gelismesi (tromboz) dahil komplikasyon riski doktor tarafindan dikkate alinmalidir.

Eger heparine bagh olarak gegcirilmis bir alerjik reaksiyon hikayeniz varsa, heparin igeren
tirtinlerin kullanimindan kaginmalisiniz.

Insan plazma koagiilasyon Faktor IX iiriinleri ile tekrarlanan tedavilerden sonra, nétralize edici
antikorlarin (inhibitorler) gelismesi ihtimaline kars1 hastalarin takibi yapilmalidir.

Literatiirde, Faktor IX’u noétralize eden antikorlarin (inhibitorler) olusumu ile alerjik
reaksiyonlar arasinda bir iligki oldugunu gosteren raporlar yer almaktadir. Bu nedenle, alerjik
reaksiyon yasayan hastalar inhibitér varligi agisindan degerlendirilmelidir. Faktér IX
inhibitorleri olan hastalarin, sonrasinda tekrarlanacak Faktor IX uygulamalarimi takiben
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anafilaksi (siddetli ve hizli alerjik reaksiyon) agisindan daha biiyiik bir risk altinda olabilecegi
g6z oniinde bulundurulmalidir.

Faktor IX iirtinlerine karsi gelisebilecek alerjik reaksiyon riski nedeniyle, Faktor IX’un ilk
uygulamasi, tedaviyi uygulayan hekimin degerlendirmesine gore, alerjik reaksiyonlara karst
uygun bir tibbi bakimin sunulabilecegi bir yerde, tibbi gbzetim altinda gergeklestirilmelidir.

Tromboembolizm

Eger karaciger veya kalp hastaliginiz varsa veya yakin zamanda biiyiik bir ameliyat
gecirdiyseniz doktorunuza sdyleyiniz. Potansiyel trombotik komplikasyon riski sebebiyle,
karaciger hastalig1 i¢in dnceden var olan risk faktdrleri bulunan hastalara, ameliyat sonrasi
hastalara veya yenidoganlara ya da trombotik fenomen ya da yaygin damar i¢i pithtilagmasi riski
olan hastalara uygulandiginda, trombotik ve tiiketim (konsumptif) koagiilapatisinin erken
belirtileri i¢in klinik takibi uygun biyolojik testlerle yapilmalidir. Bu durumlarin her birinde,
AIMAFIX ile tedavinin yarart bu komplikasyonlarin riskine karst doktor tarafindan
degerlendirilmelidir.

Pediyatrik popiilasyon

Mevcut veriler AIMAFIX’in 6 yasindan kiigiik ¢ocuklarda kullaniminin 6nerilmesi i¢in yeterli
degildir. Bu boliimde listelenen kullanim uyarilar1 ve dnlemler hem yetiskin hem de pediyatrik
popiilasyon i¢in gegerlidir.

Bu uyarilar ge¢cmisteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin igin gegerliyse liitfen doktorunuza
daniginiz.

AIMAFIX in yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
AIMAFIX uygulanmalari a¢ veya tok karnina yapilabilir.

Hamilelik
Hact kullanmadan 6nce doktorunuza veya eczaciniza damsiniz.

Eger hamileyseniz, hamile olabileceginizi diisiiniiyorsaniz veya hamile kalmay1 planliyorsaniz
bu ilac1 kullanmadan 6nce doktorunuzla veya eczaciniz ile konusunuz.

Hayvanlarda Faktor IX ile ireme c¢aligmasi yapilmamistir. Hemofili B kadinlarda seyrek
goriildiigiinden, gebelik sirasinda Faktor IX kullanimi hakkinda deneyim yoktur. Bu nedenle

Faktor IX gebelikte sadece mutlak gerekli ise kullanilmalidir.

Tedaviniz sirasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza
danisiniz.

Emzirme
Hact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza damsiniz.
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Hemofili B kadinlarda seyrek goriildiigiinden, emzirme doneminde Faktér IX kullanimi
hakkinda deneyim yoktur. Bu nedenle Faktdr IX emzirme doneminde sadece mutlak gerekli ise
kullanilmalidir.

Arac ve makine kullanim
AIMAFIX’in ara¢ ve makine kullanimi iizerinde ya hi¢ etkisi yoktur ya da bu etki ihmal
edilebilir diizeydedir.

AIMAFIX iceriginde bulunan bazi1 yardimci1 maddeler hakkinda 6nemli bilgiler

Bu ilag her 10 ml’lik flakonda 41 mg’a kadar sodyum (sofra tuzunun ana bilegeni) igerir. Bu
durum kontrollii sodyum diyetinde olan hastalar i¢in gbz dniinde bulundurulmalidir. Bu miktar,
erigkin bir kisi i¢in 6nerilen en fazla giinliik sodyum alimimin %2,05’ine esdegerdir.

AIMAFIX heparin igerir. Heparin, alerjik reaksiyonlara ve kanmn pihtilagma sistemini
etkileyebilecek olan kirmizi kan hiicre sayisinda diismelere neden olabilir. Ge¢misinde heparinle
indiiklenmis alerjik reaksiyonu olan hastalarin heparin ihtiva eden ilaglar1 kullanmaktan
kagimalar1 gerekir.

Diger ilaclar ile birlikte kullanim
Eger herhangi bir ilag kullaniyorsaniz, yakin zamanda kullandiysaniz veya kullanma ihtimaliniz

varsa doktorunuza veya eczaciniza soyleyiniz.

Insan plazma koagiilasyon Faktdr IX fiiriinlerinin diger ilaglarla herhangi bir etkilegimi
bilinmemektedir.

AIMAFIX diger ilaglarla karigtirrlmamalidir.

Eger receteli ya da regetesiz herhangi bir ilaci su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda
kullandiniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. AIMAFIX nasil kullanilir?
Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhig icin talimatlar:
Bu ilaci tam olarak doktorunuzun sdyledigi sekilde kullaniniz. Emin degilseniz, doktorunuza

Ve€ya eczaciniza danlslan.

Eger ilac1 kendi kendinize uygulayacaksaniz, AIMAFIX’i her zaman tam olarak "Uygun
kullanim i¢in talimatlar" boliimiinde yer alan talimatlara uygun olarak kullaniniz.

Insan plazma koagiilasyon Faktdr IX, bazi inflizyon ekipmanlarinin ig yiizeylerine adsorbe
olabileceginden tedaviniz yetersiz kalabilir, bu nedenle yalnmizca ambalajin i¢inden cikan

enjeksiyon/infiizyon setlerini kullaniniz.

Stipheleriniz varsa doktorunuza daniginiz.
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Tedavi, hemofili tedavisi konusunda deneyimli bir doktorun gozetimi altinda baglatilmalidir.

Doktorunuz, Faktdr IX yetmezliginizin siddetine, kanamanin yeri ve miktarina ve klinik
durumunuza bagli olarak tedaviniz i¢in uygun dozu ve tedavi siiresini belirleyecektir.

Uygulanacak miktar ve uygulama sikligit daima her vakada klinik etkililige gore
yonlendirilmelidir.

Tedavi siiresince, uygulanacak doz ve tekrarlanan infiizyonlarin sikligina yol gostermesi igin,
Faktor IX seviyelerinin uygun bir sekilde tayin edilmesi onerilir. Ozellikle majér ameliyat
durumlarinda, koagiilasyon analizi (plazma Faktor IX aktivitesi) yoluyla Faktor IX ile yerine
koyma tedavisinin titizlikle takibi mutlaka gereklidir.

Farkl1 in vivo geri kazanim seviyeleri ve farkli yarilanma zamani géstermeleri nedeniyle her bir
hastanin Faktor [X’a kars1 yanit1 degisebilir.

Viicut agirhigina dayali dozun, asiri kilolu veya ¢ok zayif kisilerde ayarlanmasi gerekebilir.

Bu kullanma talimatinin sonunda saglik personeline yonelik hazirlanmis olan bdliimde dozaj
ve tedavi siiresine iliskin daha fazla bilgi yer almaktadir.

Kanama Profilaksisi

Siddetli Hemofili B hastalarinda kanamaya karst uzun dénem profilaksi (korunma) igin,
alisilmis dozlar, 3-4 giinliik araliklarla viicut agirhigmin kg’1 basina 20-40 IU Faktor IX’dur.
Baz1 vakalarda, ozellikle geng hastalarda, daha kisa doz araliklar1 ya da daha yiiksek dozlar
gerekebilir.

Uygulama yolu ve metodu:
Intravendz (damar igi) yolla kullalir. Uriin, intravendz yoldan enjeksiyonla veya yavas

inflizyon ile uygulanmalidir.

Viicut agirligina gore giinde 100 [U/kg’dan daha fazla doz uygulanmas: tavsiye edilmez.
Inflizyon hiz1 her hastaya gore bireysel olarak degerlendirilmelidir.

Uygun kullanim i¢in talimatlar

Tozun ¢odziicii ile rekonstitiie edilmesi (sulandirilmasi

1. Toz halinde etkin madde iceren flakonu ve ¢oziicii flakonunu oda sicakligina getiriniz

2. Bu sicaklik, tim rekonstitiisyon (sulandirma) islemi siiresince (maksimum 10 dakika)
korunmalidir

3. Toz halinde etkin madde igeren flakon ve ¢6ziicii flakonun koruyucu kapaklarini ¢ikariniz
iki flakon tipasimin yiizeyini alkol ile temizleyiniz

5. Ust baghg siymrarak cihazin ambalajim aginiz; i¢ kisma dokunmamaya dikkat ediniz
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10.

11.

(Sekil A);

Cihazi ambalajindan ¢ikarmayiniz

Cihaz kutusunu bas agagi ¢eviriniz ve plastik sivri ucu ¢6ziicii flakon tipasina yerlestiriniz,
bdylece cihazin mavi kismi ¢o6ziicii flakona baglanmis olur (Sekil B)

Cihaz kutusunun kenarini tutunuz ve cihaza dokunmadan disar1 ¢ikarimiz (Sekil C)

Toz flakonun giivenli bir yiizeye yerlestirildiginden emin olunuz, sistemi bas asagi
¢eviriniz, bdylece ¢oziicii flakon cihazin iistiinde olur; toz flakon tipasinin iizerindeki
seffaf/beyaz adaptore bastiriniz, bdylece plastik sivri ug toz flakon tipasinin iginden geger;
¢oziicli, toz flakonun igine otomatik olarak ¢ekilecektir (Sekil D);

Coziicliniin transferinden sonra, transfer sisteminde ¢oziicii flakonunun baglt oldugu mavi
kismi gevsetiniz ve ¢ikariniz (Sekil E)

Toz etkin madde tamamen ¢ozliniinceye kadar flakonu yavasca ¢alkalaymiz. Koplirmeyi
6nlemek amaciyla, flakonu kuvvetlice ¢alkalamayimiz (Sekil F)

Tozun tamamen ¢oziindiigiinden emin olunuz, aksi taktirde {iriiniin aktivitesinde kayip

olacaktir.
Sekil A Sekil B
Al
L_J
Sekil C Sekil D

|_
-
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==

71716



Sekil E Sekil F

Cozeltinin uygulanmasi

Uygulamadan once, rekonstitiie edilmis (sulandirilmis) {irlin partikiil olup olmadig1 ve renk
degisimini saptamak i¢in gorsel olarak incelenmelidir. Cozelti berrak veya hafif opelesan
olmalidir. Bulanik veya tortulu ¢ozeltileri kullanmayiniz.

1. Pistonu geri ¢ekerek sirmgay1 hava ile doldurunuz, cihaza tutturunuz ve havay rekonstitiie
edilmis (sulandirilmis) ¢6zeltiyi igeren toz flakonunun i¢ine enjekte ediniz (Sekil G)

2. Pistonu sabit tutarak, sistemi bas asag1 ¢eviriniz boylece, rekonstitiie edilmis (sulandirilmis)
¢ozeltiyi igeren toz flakon cihazin iistiinde olacaktir ve pistonu yavasca geri ¢ekerek
konsantreyi siringanin igine ¢ekiniz (Sekil H)

3. Siringay1 saat yoniiniin tersine ¢evirerek ayiriniz

4. Swirmmganin ic¢indeki ¢ozeltiyi gorsel olarak inceleyiniz, partikiilsiiz, berrak veya hafif
opelesan olmalidir

5. Kelebek ignesini siringaya takiniz ve intravendz olarak infiizyon veya yavas enjeksiyon
yoluyla uygulaymiz.

Sekil G Sekil H

Flakonlar bir kere agildiktan sonra, i¢erik derhal kullanilmalidir.
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Rekonstitiie edilmig (sulandirilmig) ve siringanin igine transfer edilmis ¢ozelti derhal
kullanilmalidir.

Flakon igerigi tek bir uygulama igindir.

| - = '[Commented [ED1]: Yazi gerekliligi olarak kaldirilmugtir. ]

Degisik yas gruplari:

Cocuklarda kullanimi:

6 yasmdan kiigiik ¢ocuklarda AIMAFIX’in giivenlilik ve etkililigine iliskin yeterli veri
yoktur.

Yashlarda kullanimi:
Yasli popiilasyonda doz ayarlamasi gerekliligi ile ilgili herhangi bir veri yoktur.

Ozel kullamm durumlari:

Bobrek/ Karaciger yetmezligi:

Bobrek/karaciger yetmezligi olan hastalarda doz ayarlamasi gerekliligi ile ilgili herhangi bir
veri yoktur.

Eger AIMAFIX'in etkisinin ¢ok giiclii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var ise
doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmaniz gerekenden daha fazla AIMAFIX kullandiysamz:
Insan plazma koagiilasyon Faktér IX’un asin dozda kullammina iliskin semptomlar

raporlanmamlstlr.

Kaza ile asir1 dozda AIMAFIX alinmasi halinde hemen doktorunuzla veya en yakin hastane
ile temasa geginiz.

AIMAFIX’in kullanimina iliskin bir siipheniz varsa doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

AIMAFIX den kullanmaniz gerekenden fazlasimi kullanmissanmiz bir doktor veya eczaci ile
konusunuz.

AIMAFIX’i kullanmay1 unutursanz
Unutulan dozlari dengelemek igin ¢ift doz almayniz.
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AIMAFIX ile tedavi sonlandirildigindaki olusabilecek etkiler
Herhangi bir veri bulunmamaktadir.

4. Olasi yan etkiler nelerdir?

Tiim ilaglar gibi, AIMAFIX’in igeriginde bulunan maddelere duyarl: olan kisilerde yan etkiler
olabilir.

Insan plazma koagiilasyon Faktér IX uygulamasi ile iliskili oldugu bilinen advers
reaksiyonlar, AIMAFIX uygulamasi ile de meydana gelebilir.

Asagidakilerden biri olursa, kullanmayr durdurunuz ve DERHAL doktorunuza
bildiriniz veya size en yakin hastanenin acil boliimiine basvurunuz:

e Alerjik reaksiyonlar (hipersensitivite); infiizyon bdlgesinde yanma hissi ve batma
seklinde agri, titreme, kizariklik, kurdesen (irtiker), tiim viicutta deri dokiintiisii
(genellesmis tirtiker), bas agrisi, diisiik tansiyon (hipotansiyon), huzursuzluk, hizli kalp
atisi (tasikardi), gogiiste sikisma hissi (gogiiste baski hissi), hiriltili solunum, uyusukluk
(letarji), uzuvlarda veya viicudun diger bolgelerinde karincalanma veya his
degisiklikleri (parestezi), mide bulantisi, kusma, anjiyoddem (cilt ve mukoza zarinda
hizli sisme) seklinde ortaya ¢ikabilir. Bazi durumlarda bu reaksiyonlar siddetli
anafilaksiye (anafilaktik sok dahil) ilerlemis ve faktor IX inhibitorlerinin (anti-faktor IX
antikorlar1 i¢in pozitif) gelisimi ile yakin zamansal iligki i¢inde ortaya ¢ikmustir.

e Faktor IX inhibitorleri bulunan ve alerjik reaksiyon hikayesi olan hemofili B
hastalarinda immiin tolerans indiiksiyonunu takiben nefrotik sendrom (kandaki normal
protein seviyelerinde diisiis ile sonuglanan proteinlerin idrarla kaybr ile karakterize bir
siddetli bobrek yetmezligi durumu) rapor edilmistir.

o Ates (pireksi) de gdzlemlenmistir.

e Hemofili B hastalar1 Faktor IX’a karst notralize edici antikorlar (inhibitdrler)
gelistirebilir. Bu inhibitorler olusursa, bu durum klinik cevap yetersizligi olarak kendini
gosterir. Bu gibi vakalarda, 6zel bir hemofili merkezine danigilmalidir.

e Faktor IX diriinlerinin uygulamasini takiben, diisiik saflikta preparatlar i¢in daha yiiksek
olan, potansiyel bir tromboembolik olay (anormal kan pihtisi tiretimi) riski vardir.
Diisiik saflikta Faktor IX tirtinlerinin kullanimu, kalp krizi, yaygin damar i¢i pithtilasmasi
(kan damarlariin iginde yaygin pihtilagsma), vendz trombozis (toplar damarlar iginde
kan pihtilar1 olusmast) ve pulmoner embolizm (akcigerlerde kan pihtilar olugsmasi) ile
iligkili bulunmustur. Bu gibi advers reaksiyonlar yliksek saflikta Faktor IX kullanimi ile
nadiren goriliir.

Bunlarin hepsi ¢ok ciddi yan etkilerdir.

Eger bunlardan biri sizde mevcut ise, acil tibbi miidahaleye veya hastaneye yatirilmaniza
gerek olabilir

‘B.V ¥ 1 .IH .
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Bazi vakalarda bu reaksiyonlar sok dahil siddetli anaflaksilere (hizli ve siddetli alerjik
reaksiyon) ilerleyebilir. Bu durum, Fakt6r IX inhibitorlerinin gelisimi ile zamansal olarak
yakindan iligkili sekilde meydana gelmistir.

Pediyatrik popiilasyon
Pediyatrik popiilasyon i¢in spesifik veri mevcut degildir.

Viriis gilivenligi hakkinda bilgiler i¢in “2. AIMAFIX’i kullanmadan once dikkat edilmesi
gerekenler” boliimiine bakiniz.

Eger bu kullanma talimatinda bahsi ge¢cmeyen herhangi bir yan etki ile karsilasirsaniz,
doktorunuzu veya eczacinizi bilgilendiriniz.

Yan etkilerin raporlanmasi
Kullanma talimatinda yer alan veya almayan herhangi bir yan etki meydana gelmesi durumunda

hekiminiz, eczaciniz veya hemsireniz ile konusunuz. Ayrica karsilastigimiz yan etkileri
www.titck.gov.tr sitesinde yer alan “Ilag Yan Etki Bildirimi” ikonuna tiklayarak ya da 0 800
314 00 08 numarali yan etki bildirim hattin1 arayarak Tirkiye Farmakovijilans Merkezi
(TUFAM)’ne bildiriniz. Meydana gelen yan etkileri bildirerek kullanmakta oldugunuz ilacin
giivenliligi hakkinda daha fazla bilgi edinilmesine katki saglamis olacaksiniz.

5. AIMAFIX’in saklanmasi

AIMAFIX’i ¢ocuklarin goremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda saklaymniz.

2-8°C’de (buzdolabinda) saklaymiz. Dondurmaymniz. Donmus {iriinii  ¢dziip tekrar
kullanmayniz.

Flakonu 1s1ktan korumak i¢in dis ambalaji iginde saklayimiz.
Infilizyon kabi acildiktan sonra veya ¢bzelti hazirlandiktan sonra, icerik derhal kullanilmalidir.

Flakon icerigi tek bir uygulama i¢in kullanilmalidir.
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Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullanimiz

Ambalajin iizerinde belirtilen son kullanma tarihinden sonra AIMAFIX'i kullanmaymiz. Son
kullanma tarihi, belirtilen ayin son giiniinii ifade eder.

Eger iiriin ve/veya ambalajinda bozukluk fark ederseniz AIMAFIX’i kullanmayiniz.

Cevreyi korumak amaciyla kullanmadiginiz AIMAFIX'i sehir suyuna veya ¢épe atmaymniz. Bu
konuda eczaniza danisiniz.

Son kullanma tarihi gegmis veya kullanilmayan ilaglari ¢ope atmayiniz! Cevre, ~ve-Sehircilik ve

Ruhsat sahibi:

Kedrion Betaphar Biyofarmasotik Tlag Sanayi ve Ticaret A.S.
Yildizevler Mah. Sehit Mustafa Dogan Cad. No:24A
Cankaya/ Ankara

Tel: 312 -419 15 27

Faks: 312 - 419 66 30

Uretim yeri :
Kedrion S.p.A., Bolognana, Gallicano, 55027, Lucca, Italya
Tel: +39 0583 1969962

ASAGIDAKI BIiLGILER BU iLACI UYGULAYACAK SAGLIK PERSONELI
iCINDIR

Dozaj
Yerine koyma tedavisinin dozu ve siiresi Faktor IX yetmezliginin derecesine, kanamanin
yerine; ve boyutuna ve hastanin klinik durumuna baghdir.

Uygulanan Faktor IX iinitelerinin say1s1, Faktor IX iiriinleri icin giincel Diinya Saglhk Orgiitii
standardina gore uluslararas tinite (IU) olarak ifade edilir. Plazmadaki Faktor IX aktivitesi, ya
bir ylizde (normal insan plazmasina gore) ya da uluslararasi iinite (plazmadaki Faktor IX igin
uluslararas1 bir standarta gore) olarak gosterilir.

Bir uluslararas iinite (IU) Faktor IX aktivitesi, ] mL normal insan plazmasinda bulunan Faktor
IX miktarina egdegerdir.
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Ihtiyag¢ aninda tedavi

Gerekli Faktor IX dozu, 1 IU/kg viicut agirligr Faktdr IX un plazma Faktor IX aktivitesini
normal aktivitenin %0,8’i kadar yiikselttigi seklindeki ampirik bulgu esas alinarak hesaplanir.

Gerekli doz asagidaki formiil kullanilarak hesaplanir.

Gerekli Unite = Viicut agirhgi (kg) x istenen Faktor IX artis1 (%) (IU/dl) x (karsihkh

gozlenen geri kazanim)

Uygulanacak miktar ve uygulama sikligi her vakada daima klinik etkililige gore

yonlendirilmelidir.

Asagidaki kanama sekillerinde Faktor IX aktivitesi ilgili dénem siiresince belirtilen plazma
aktivite seviyelerinin (normalin yiizdesi olarak) altina diismemelidir. Asagidaki tablo kanama

episodlarinda ve cerrahide doz igin kilavuz olarak kullanilabilir:

Kanama Derecesi/

Gerekli plazma Faktor IX

Dozlarin Sikhig (saat)/

Cerrahi Prosediir Tiirii seviyesi (%)(IU/dl) Tedavinin Siiresi (giin)
Hemoraji (Kanama)
Her 24 saatte bir tekrarlanir.
Erken hemartrozis, Agrt ile seyreden kanama
Kas kanamasi ya da 20-40 diizelinceye ya da iyilesme
Oral kanama saglanincaya kadar en az 1
giin devam edilir.
Infiizyon 3-4 giin ya da daha
Daha biiyiik hemartrozis uzun ,Sﬁ?eylé_’ ag“ ve akut
Kas kanamas1 ya da hematom 30-60 yetersizlik diizelinceye kada'r
her 24 saatte bir
tekrarlanmalidir.
Infiizyon, tehlike geginceye
Hayat1 tehdit eden kanamalar 60-100 kadar her 8-24 saatte bir
tekrarlanmalidir.
Ameliyat
Mint amelival 50460 wereklognoeye kadar o 82|
Dis ¢ekimi dahil L.
giin siiresince uygulanmalidir.
Infiizyon,  yeterli  yara
iyilesmesi oluncaya kadar her
20-100 8-24 saatte bir

Major ameliyatlar

(pre ve post operatif)

tekrarlanmalidir, daha sonra
Faktor IX aktivitesini

%30 -%60 (IU/dL) arasinda
siirdiirmek igin ek olarak en
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az 7 glin siiresince tedaviye

devam edilir.

Profilaksi
Ag1r hemofili B hastalarinda kanamaya karsi uzun dénem profilaksi i¢in normal dozlar, 3-4
giinliik araliklarla 20-40 IU Faktor IX/kg viicut agirligidir.

Baz1 vakalarda, 6zellikle de daha geng hastalarda, daha kisa doz araliklar1 veya daha yiliksek
dozlar gerekebilir.

Pediyatrik popiilasyon
6 yasindan kiigiik ¢ocuklarda AIMAFIX’in giivenlilik ve etkililigi kanitlanmamustir.

Tedavinin izlenmesi:

Tedavi devam ettigi sirada, uygulanacak dozun ve uygulama sikliginin belirlenmesine
kilavuzluk etmesi i¢in Faktor IX diizeylerinin uygun bir sekilde tayini onerilir. Her hasta, farkli
yartlanma 6mrii ve farkli in vivo geri kazanim seviyelerine ulagim gostererek Faktor IX’a farkli
yanitlar verir. Viicut agirligina dayanan dozlarin normalden zayif veya fazla kilolu hastalarda
Faktor IX seviyelerinin gézlemlenmesi ve ayarlanmasi gerekebilir. Ozellikle major cerrahi
durumunda, yerine koyma tedavisinin koagiilasyon analizleri (plazma faktor IX aktivitesi) ile
dikkatli bir sekilde izlenmesi sarttir.

Hastalarin kan numunelerindeki faktér IX aktivitesinin tayini i¢in bir in vitro tromboplastin
zamanina (aPTT) dayali tek basamakli pihtilasma testi kullanildiginda, sonuglar gerek aPTT
reaktifinin tipinden gerekse testte kullanilan referans standarttan anlamli derecede etkilenebilir.
Bu durum ozellikle laboratuvarin ve/veya kullanilan reaktiflerin degistirilmesi halinde
6nemlidir.

Ozel kullanim uyarilar ve énlemleri

Inhibitorler

Insan plazma pihtilasma Fakt6ér IX {irlinleri ile tekrarlanan tedaviden sonra, hastalar uygun
biyolojik testler kullanilarak miktar1 Bethesda Unit (BU) olarak belirlenen nétralize edici

antikorlarin (inhibitorleri) gelisimi acisindan izlenmelidir.

Literatiirde, Faktor IX inhibitorii olusumu ve alerjik reaksiyonlar arasinda bir korelasyon
oldugu bildirilmistir. Bu sebeple, alerjik reaksiyonu olan hastalar bir inhibit6r varligi a¢isindan
degerlendirilmelidir. Faktér IX inhibitorii bulunan hastalarda, tekrarlanacak Faktor IX

uygulamasindan sonra anafilaksi riskinin artabilecegi dikkate alinmalidir.
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Faktor IX iirlinleri ile alerjik reaksiyon riski sebebiyle Faktor IX un baslangic uygulamalari,
tedaviyi yapan doktorun kararina gore. allerjik reaksiyonlar ig¢in uygun tibbi bakimin
saglanabilecegi yerlerde tibbi gdzlem altinda yapilmalidir.
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