BIPACKSEDEL: INFORMATION TILL ANVANDAREN

Nanofix 500 IE pulver och vatska till injektionsvéatska, 16sning
Nanofix 1000 IE pulver och vétska till injektionsvéatska, 16sning

Human koagulationsfaktor 1X

Las noga igenom denna bipacksedel innan du bérjar anvanda detta lakemedel. Den

innehaller information som ar viktig for dig.

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

- Om du har ytterligare fragor, vand dig till din lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska.

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

- Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta
géller dven eventuella biverkningar som inte nd&mns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om foljande:

Vad Nanofix ar och vad det anvands for

Vad du behover veta innan du anvander Nanofix
Hur du anvander Nanofix

Eventuella biverkningar

Hur Nanofix ska forvaras

Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar
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Vad Nanofix ar och vad det anvands for

Nanofix tillhor en grupp lakemedel som kallas koagulationsfaktorer och innehaller
koagulationsfaktor IX fran humant blod. Detta ar ett speciellt protein som 6kar blodets
formaga att levra sig.

Nanofix anvands for att behandla eller forebygga blédning hos patienter med blddarsjuka
(hemofili B). Detta &r en sjukdom som gor att man bldder langre &n vad man normalt skulle
forvanta sig. Sjukdomen beror pa en arftlig brist pa koagulationsfaktor 1X i blodet.

Nanofix tillhandahalls som pulver och vatska till injektionsvatska, 16sning. Efter upplsning
ges lakemedlet intravendst (injiceras i en ven).

2. Vad du behdver veta innan du anvdander Nanofix

Anvand inte Nanofix

- om du ar allergisk mot human koagulationsfaktor 1X eller mot nagot innehallsamne i
Nanofix (anges i avsnitt 6).

- om du har heparininducerad trombocytopeni typ I, som innebar minskning av antalet
blodplattar i blodet efter administrering av heparin. Blodpléattar &r blodceller som hjélper



till att fa blodningen att stanna. Heparin ar ett lakemedel som anvands for att férebygga
blodproppar.

Varningar och forsiktighet

Tala med lakare eller apotekspersonal innan du anvander Nanofix.

Liksom alla lakemedel som ges intravendst och som innehaller proteiner, kan
allergiliknande 6verkanslighetsreaktioner forekomma. Nanofix innehaller ocksa mycket
sma mangder av andra humana proteiner an faktor 1X och heparin. Tidiga tecken pa
overkanslighetsreaktioner &r:

- nésselutslag

- hudutslag

- tryck Over brostet
- vasande andning
- lagt blodtryck

- akut, allvarlig allergisk reaktion (anafylaktisk chock, nér ett eller alla ovan namnda
symtom utvecklas snabbt eller &r starkt).

Om dessa symtom férekommer ska injektionen omedelbart avbrytas och lakare
kontaktas. | handelse av anafylaktisk chock inleder l&karen rekommenderad behandling
sa fort som mojligt.

Din lakare kan rekommendera att du dvervager vaccination mot hepatit A och B, om
du regelbundet/upprepat behandlas med faktor IX-preparat framstallda fran human
plasma.

Man vet att patienter med hemofili B kan utveckla inhibitorer (neutraliserande
antikroppar) mot faktor IX. Dessa bildas av celler i immunforsvaret. Inhibitorer kan 6ka
risken for anafylaktisk chock (allvarliga allergiska reaktioner). Om du far en allergisk
reaktion, bor du testas for forekomsten av inhibitorer. Patienter med inhibitorer mot faktor
IX kan ha en 6kad risk for anafylaktisk chock om de behandlas med faktor 1X. Lékaren
kan darfor besluta att den forsta injektionen med faktor 1X ges under medicinsk
overvakning, dar det finns tillgang till tillracklig medicinsk behandling.

Faktor IX-koncentrat kan orsaka en propp i blodkérlen genom att ett koagel bildas.
Denna risk ar stérre vid anvandning av preparat med lagre renhetsgrad. P.g.a. denna risk
bor du foljas med avseende pa tecken pa blodkoagelbildning efter behandling med faktor
I X-preparat om:

> du uppvisar tecken pa fibrinolys (upplosta blodkoagel)

du har disseminerad intravaskular koagulation (utbredda blodkoagel i blodkarlen)
du har diagnostiserats med en leversjukdom

du har kanda riskfaktorer som paverkar hjarta-karl-tillstand

du nyligen har genomgatt en operation
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om du har en 6kad risk for koagelbildning eller en 6kad risk for disseminerad
intravaskular koagulation

Om nagot av de ovannamnda tillstanden géller dig, ger din lakare dig Nanofix endast om
behandlingens nytta ar stérre an dess risker.



Efter upprepad behandling med humana faktor IX-preparat bor patienter féljas med tanke
pa bildning av neutraliserande antikroppar (inhibitorer). Nivaerna bor matas i Bethesda-
enheter (BU) med lamplig biologisk testmetod.

Virussakerhet

Nér lakemedel framstéalls av human plasma eller blod, vidtas vissa atgarder for att férhindra
att infektioner overfors till patienter. Detta inkluderar:

0 ett noggrant urval av blod- och plasmagivare for att sakerstalla att personer med risk
for att vara smittbarare utesluts.

Test av enskilda donationer och plasmapooler for tecken pa virus/infektion.

Tillverkarna av dessa produkter inkluderar dessutom steg i hanteringen av blod och
plasma som kan inaktivera eller eliminera virus.

Trots detta kan risken for overforing av infektion inte helt uteslutas nér lakemedel tillverkade
av humant blod eller plasma ges. Detta géller &ven nya, hittills ok&nda virus och andra typer
av infektioner.

De atgarder som vidtas anses effektiva mot holjeforsedda virus, saésom HIV, hepatit B och
hepatit C och mot det icke-héljeférsedda viruset hepatit A. Atgdrderna kan vara av begrénsat
varde mot icke-holjeforsedda virus som parvovirus B19. Parvovirus B19-infektion kan vara
allvarlig for gravida kvinnor (infektion av foster), och for individer med forsamrat
immunforsvar eller patienter med viss typ av anemi (t.ex. sicklecellanemi eller hemolytisk
anemi).

Nar du far Nanofix rekommenderas att produktnamn och satsnummer registreras for att
mojliggora sparbarhet av anvand produkt.

Barn

Om Nanofix ges till nyfodda, bor tecken pa disseminerad intravaskuléar koagulation féljas
noga.

Andra lakemedel och Nanofix

e Det finns inga kanda interaktioner mellan produkter som innehaller human
blodkoagulationsfaktor 1X och andra ldkemedel.

Tala om for din lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har tagit eller kan tdnkas ta
andra lakemedel, dven receptfria sddana.

Graviditet och amning

Det finns ingen erfarenhet av anvandning av faktor IX under graviditet eller amning. Faktor
IX bor darfor endast anvéndas under graviditet och amning om det ar nédvandigt.

Radfraga din lakare eller apotekspersonal innan du tar ndgot lakemedel.

Korformaga och anvandning av maskiner
Nanofix har ingen effekt pa formagan att framfora och anvanda maskiner.



Nanofix innehaller natrium

Detta lakemedel innehaller upp till 69 mg natrium (huvudkomponenten i bordsalt) i en
injektionsflaska Nanofix 500 IE vilket motsvarar 3,45 % av hogsta rekommenderade intag av
natrium for en vuxen,

samt upp till 138 mg natrium i en injektionsflaska Nanofix 1000 IE vilket motsvarar 6,9 % av
hdgsta rekommenderade intag av natrium for en vuxen. Detta bor du ta i beaktande om du har
ordinerats en natriumfattig kost.

3. Hur du anvander Nanofix

Ta alltid Nanofix enligt lakarens anvisningar. Radfraga lakare eller apotekspersonal om du ar
oséker.

Nanofix ges intravendst (injiceras i en ven) efter uppldsning med medféljande
injektionsvatska.

Anvénd endast bifogade infusionshjdlpmedel. Anvandning av andra
injektions/infusionshjalpmedel kan innebéra 6kade risker och leda till misslyckad behandling.

Behandlingen bor inledas under 6évervakning av en lakare som ar val insatt i behandling av
hemofili. Hur mycket Nanofix du ska ta och hur lange substitutionsbehandlingen bor paga
beror pa svarighetsgraden av din faktor 1X-brist. Det beror ocksa pa var det bldder och hur
svar blédningen dr samt pa ditt kliniska tillstand.

Berakning av dosen:
Lakaren talar om for dig hur ofta och hur mycket Nanofix du ska injicera.

Faktor 1X-dosen uttrycks i internationella enheter (IE). Faktor 1X-aktiviteten i plasma avser
mangden av faktor X i plasma. Den anges antingen som procent (jamfort med normal
humanplasma) eller som internationella enheter (jamfort med en internationell standard for
faktor IX i plasma).

En internationell enhet (IE) faktor 1X-aktivitet motsvarar faktor IX-mangden i en milliliter
normal human blodplasma. Berakning av den dos faktor IX som kravs &r baserad pa
observationer som visar att 1 IE faktor 1X per kg kroppsvikt 6kar plasmafaktor 1X-aktiviteten
med 1 %. FOr att berdkna den dos som du behdver mats faktor 1X-aktiviteten i din
blodplasma. Det visar hur mycket aktiviteten behéver dkas.

Dosen som behovs berdknas enligt foljande formel:

Enheter som kravs = kroppsvikt (kg) x énskad 6kning av faktor 1X (%) (IE/dI) x 0,8

Dosens storlek och hur ofta den ska ges beror p& hur du svarar pa ldkemedlet, och bestdms av
din lakare. Koagulationsfaktor IX behdver sallan ges oftare &n en gang per dag.

Eftersom ditt svar pa faktor IX kan variera, ska dosens storlek och hur ofta den ges vara
baserad pa méatning av dina faktor IX-nivaer under behandlingen. Sarskilt vid operationer
anvander sig lakaren av blodtester (aktiviteten av faktor IX i plasma) for noggrann
Overvakning av substitutionsbehandlingen.

Forebyggande av blédning:



Om du har svar hemofili B ska du injicera 20-40 IE faktor IX per kg kroppsvikt. Vid
langtidsprofylax ska du injicera denna dos tva ganger i veckan. Dosen ska justeras enligt ditt
svar pa behandlingen. I vissa fall, i synnerhet hos yngre patienter, kan kortare
doseringsintervall och hdgre doser vara nddvandiga.



Anvandning for barn:

| en studie med barn under 6 ars alder var dosen per behandlingsdag i genomsnitt 40 1E/kg
Kroppsvikt.

Om blédning inte gar att stoppa p.g.a. inhibitorer:

Informera din lakare om forvantad faktor IX-aktivitet inte uppnas efter injektion, eller om
blédningen inte stannar efter korrekt dos. Lakaren undersoker din blodplasma for att se om du
har utvecklat inhibitorer (antikroppar) mot faktor 1X-proteinet. Dessa inhibitorer kan minska
faktor 1X-aktiviteten. I sa fall kan det vara nédvandigt att valja en annan behandling. Din
lakare kommer att diskutera detta med dig och vid behov rekommendera ytterligare
behandling.

Om du har tagit for stor mangd av Nanofix

Inga symtom pa éverdosering har rapporterats for human koagulationsfaktor 1X. Den
rekommenderade dosen bor dock inte 6verskridas.

For anvisningar for behandling i hemmet, se kartongen med injektionshjalpmedel.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar, men alla anvandare behdver
inte fa dem.

o Overkénslighetsreaktioner eller allergiska reaktioner har i sallsynta fall konstaterats hos
patienter som behandlats med produkter som innehaller faktor IX. Dessa kan innebéra:

o ofrivilliga blodkarlssammandragningar (kramper), som &r forknippade med svullnad i
ansikte, mun och hals

brannande kénsla och sveda vid infusionsstallet
frossbrytningar
varmekansla
hudutslag
huvudvéark
nésselutslag

lagt blodtryck
dasighet
illamaende

oro
hjartklappning
tryck over brostet
stickningar
krakningar

O 0O O 0O O o 0O o 0O o o o o o o

vasande andning



| vissa fall kan dessa allergiska reaktioner leda till en allvarlig reaktion som kallas
anafylaxi, som kan vara forknippad med chock. Dessa reaktioner upptréder framst i
samband med bildning av faktor IX-inhibitorer. Om du har nagot av de symtom som
ndmns ovan, kontakta din lakare.

Om du har hemofili B, kan du utveckla neutraliserande antikroppar (inhibitorer) mot
faktor 1X. Dessa inhibitorer kan hindra lakemedlet att fungera som det ska. Din ldkare
kommer att diskutera detta med dig och vid behov rekommendera ytterligare behandling.

| en studie med 25 barn med hemofili B, varav sex inte hade behandlats tidigare,
konstaterades inga inhibitorer. Injektionernas tolerabilitet uppskattades vara "mycket god
eller ”god”.

Nagra patienter med hemofili B som hade faktor I1X-inhibitorer och som behandlades
med immunresponsbehandling och som fick en allergisk reaktion, utvecklade nefrotiskt
syndrom (en svar njursjukdom).

Feber kan forekomma i séllsynta fall.

Faktor 1X-produkter med lag renhet kan i séllsynta fall orsaka koagelbildning i ett
blodkarl. Detta kan leda till nagon av foljande komplikationer:

hjartinfarkt
utbredd koagulation i blodkarlen (disseminerad intravaskular koagulation)
blodproppar i venerna (ventrombos)

O O O O

blodproppar i lungorna (lungemboli)

Dessa biverkningar &r vanligare om man anvander faktor IX-produkter med lag renhet,
och de forekommer endast séllan om man anvander produkter med hdg renhet, sasom
Nanofix.

Produkten innehaller heparin, som kan orsaka en plotslig minskning av antalet
blodplattar till under 100 000/mikroliter eller till under 50 % av det ursprungliga antalet.
Denna allergiska reaktion kallas "heparininducerad trombocytopeni typ I1”. | séllsynta fall
kan denna minskning av antalet blodpléattar intréffa 6-14 dagar efter behandlingens bérjan
hos patienter som inte tidigare varit 6verkansliga mot heparin. Hos patienter med tidigare
heparindverkanslighet kan forandringen utvecklas inom nagra timmar efter att
behandlingen inletts.

Denna allvarliga minskning av antalet blodkroppar kan vara férknippad med eller
resultera i

0 blodproppar i artarer och vener

tilltappning av blodkérl p.g.a. en propp som bildats pa annat stalle
svar storning av blodkoagulationen (konsumtionskoagulopati)
hudnekros vid injektionsstallet

blédning som liknar loppbett

purpurfargade blaméarken

O O O o o o

tjarliknande avforing

Avsluta omedelbart injektionerna med Nanofix om du observerar dessa
allergiska reaktioner och anvand fortsattningsvis inte lakemedel som innehaller



heparin. Pa grund av denna séllsynta effekt pa blodplattarna bor din lakare félja upp
antalet blodplattar, i synnerhet i borjan av behandlingen.

For information om virussakerhet, se avsnitt 2.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Detta galler
aven eventuella biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera
biverkningar direkt (se detaljer nedan). Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att
Oka informationen om lakemedels sakerhet.

Lakemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

5. Hur Nanofix ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.
Forvaras vid hogst 25 °C.

Far ej frysas.

Forvara injektionsflaskorna i ytterkartongen. Ljuskénsligt.

Anviands fore utgangsdatum som anges pa etiketten och kartongen (manad/ar).
Utgangsdatumet &r den sista dagen i angiven manad.

Den rekonstituerade produkten bor anvandas omedelbart, eller atminstone inom 8 timmar med
forvaring vid rumstemperatur (25 °C).

Anvand uppldst Nanofix vid endast ett tillfalle. Anvéand inte detta lakemedel om l6sningen &r
grumlig eller om pulvret inte har 16sts helt.

Lakemedel ska inte kastas i avlioppet eller bland hushallsavfall. Fraga apotekspersonalen hur
man kastar lakemedel som inte langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

Innehallsdeklaration
Den aktiva substansen dr human koagulationsfaktor 1X.

Ovriga innehallsamnen &r heparin, natriumklorid, natriumcitrat, argininhydroklorid och
lysinhydroklorid.

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar
Nanofix tillhandahalls i tva forpackningsstorlekar med foljande styrka:

e Nanofix 500 IE tillhandahalls som pulver och vitska till injektionsvétska. En
injektionsflaska innehaller nominellt 500 IE human koagulationsfaktor IX.



Produkten innehaller ca 100 IE/ml human koagulationsfaktor 1X efter upplésning med
5 ml vatten till injektion.

e Nanofix 1000 IE tillhandahalls som pulver och vétska till injektionsvatska; en
injektionsflaska innehaller nominellt 1000 IE human koagulationsfaktor IX,

Produkten innehaller ca 100 IE/ml human koagulationsfaktor IX efter upplosning med
10 ml vatten till injektion.

Nanofix tillverkas av human blodplasma.

Styrkan (IE) bestdms med ett enstegs koagulationstest enligt Europeiska Farmakopén som
jamfors med Varldshalsoorganisationens (WHO) internationella standard. Den specifika
aktiviteten av Nanofix &r cirka 100 IE/mg protein.

Beskrivning av forpackningen:

Nanofix tillhandahalls som en kombinationsforpackning, bestaende av tva kartonger som halls
ihop med plastfilm:

En kartong innehaller en injektionsflaska med pulver till injektionsvatska samt bipacksedel.

Den andra kartongen innehaller en injektionsflaska med I6sningsmedel (vatten till
injektionsvatskor):

5 ml for Nanofix 500 IE och 10 ml fér Nanofix 1000 IE.

Forpackningen innehaller ocksa foljande hjalpmedel:

o 1 forpackning med utrustning for intravends injektion (1 dverforingsset,
1 infusionsset, 1 engangsspruta)
e 2 desinfektionstorkar

Innehavare av godkannande for férsaljning

Octapharma AB
112 75 Stockholm

Tillverkare

Octapharma Pharmazeutika Produktionsges.m.b.H
Oberlaaer Strasse 235

A-1100 Wien

Osterrike

Octapharma S.A.S.

70-72 Rue du Maréchal Foch
67380 Lingolsheim
Frankrike

For ytterligare upplysningar om detta l&dkemedel, kontakta den lokala foretradaren for
innehavaren av godkénnande for forsaljning:

Lokal foretradare
Octapharma Nordic AB
112 75 Stockholm



Tel: 08-566 43000
Kundkontakt: 020-311020

Denna bipacksedel godkandes senast 2022-06-29



Anvisningar for hembehandling

e Laé&s nogaigenom alla anvisningar och félj dem noggrant!
e Anvand inte Nanofix efter utgangsdatum pa etiketten och kartongen.

o Sterilitet maste uppratthallas under forfarandet som beskriv nedan.

e Berett lakemedel ska inspekteras visuellt med avseende pa partiklar och
missfargning fore administrering.

e Losningen i sprutan ska vara klar eller svagt opaliserande. Anvand inte l16sning
som ar grumlig eller innehaller utfallningar.

e Anvand den fardiga I6sningen omedelbart for att forhindra mikrobiell
kontamination.

e Anvand endast bipackade infusionshjalpmedel. Anvandningen av andra
injektions/infusionsset kan medfdra 6kade risker och att behandlingen
misslyckas.

Anvisningar for rekonstituering:

1. Anvand inte produkten direkt efter att den tagits ut ur kylskapet. Lat spadningsvatskan och
pulvret i de odppnade injektionsflaskorna anta rumstemperatur.

2. Ta bort kapsylerna fran bada flaskorna och tvatta gummipropparna med en av de
bipackade desinfektionstorkarna.

3. Overforingssetet avbildas i Fig 1. Placera injektionsflaskan med spadningsvatska pa en
plan yta och hall den stadigt. Ta 6verforingssetet och vand den upp och ned. Sétt den bla

delen av Overforingssetet pa flaskan med spadningsvétska och tryck bestamt tills det
Klickar (Fig 2+3). Vrid inte medan du ansluter.

C_1_) Pulver

“ — adapter
& - (vitdel)
(1) Vitske-
— adapter

' (bl& del)

Fig. 1




4. Placera injektionsflaskan med pulvret pa en
plan yta och hall den stadigt. Ta
injektionsflaskan med spadningsvétska med
det anslutna Overforingssetet och vand den
upp och ned. Satt den vita delen pa
pulverflaskans propp och tryck bestamt tills
det klickar (Fig.4). Vrid inte medan du
ansluter. Vatskan rinner automatiskt dver till
pulverflaskan.

5. Rotera pulverflaskan langsamt med bada
flaskorna anslutna tills pulvret 16st sig.
Pulvret loser sig pa mindre an 10 minuter vid
rumstemperatur.  Latt  skumbildning  kan
forekomma under upplosningen. Skruva isar
overforingssetet i tva delar (Fig.5). Da
forsvinner skummet.

Kassera vatskeflaskan med den bla delen
av Overforingssetet fastsatt.

Anvisningar for injektion:

Som en forsiktighetsatgard ska din puls tas fore och under injektionen. Om pulsen stiger
markant ska injektionshastigheten reduceras eller administrationen tillfalligt avbrytas.

1. Anslut sprutan till den vita delen av 6verforingssetet. VVand flaskan upp och ned och drag
upp l6sningen i sprutan (Fig.6).
Losningen ska vara klar eller svagt opalieserande.
Nar losningen har dverforts, hall stadigt i sprutans kolv (med kolven nedat) och avlagsna
sprutan fran 6verforingssetet (Fig.7).
Kassera den tomma flaskan tillsammans med den vita delen av dverforingssetet.
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Fig. 6 Fig. 7

2. Rengor det valda injektionsstéllet med en av de bipackade desinfektionstorkarna.

3. Anslut det bipackade infusionssetet till sprutan.
4. Stick in injektionsnalen i den valda venen. Om du har anvént stasband for att lattare se
venen, bor detta 6ppnas innan du pabdrjar injektionen av Nanofix.
Blod far inte komma in i sprutan pa grund av risken for koagelbildning.
5. Injicera I6sningen langsamt i venen, ej mer an 2-3 ml per minut.
Om du anvénder mer an en flaska Nanofixpulver vid samma behandlingstillfélle kan samma

injektionsnal och spruta anvandas. Overforingssetet ar endast for engangsbruk.

Ej anvant lakemedel och avfall ska kasseras enligt gallande anvisningar.
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