Спосіб застосування та дози. 

Лікування слід розпочинати під контролем лікаря, який має досвід лікування гемофілії.
Пацієнти, які раніше не отримували лікування

Безпека та ефективність застосування препарату АІМАФІКС для пацієнтів, які раніше не отримували лікування, ще не встановлені.
Контроль лікування

Під час курсу лікування рекомендується належне визначення рівнів фактора IХ, щоб орієнтуватися, яку дозу слід призначити та якою має бути частота повторних інфузій. Відповідь на фактор IХ у кожного окремого пацієнта може бути різною, демонструючи різні періоди напіввиведення з організму та одужання.

Доза, що встановлюється відповідно до маси тіла, може потребувати коригування для пацієнтів із недостатньою або надмірною масою тіла. У разі проведення, зокрема, обширних хірургічних втручань точний контроль замісної терапії за допомогою аналізу крові на згортання (активність фактора IX в плазмі крові) є обов’язковим і необхідним.

При застосуванні одностадійного аналізу згортання крові in vitro на основі тромбопластинового часу (АЧТЧ) для визначення активності фактора IХ у пробах крові пацієнтів результати активності фактора IХ можуть суттєво залежати як від різновиду АЧТЧ-реагенту, так і від стандарту порівняння, що використовуються для проведення аналізу. Це є особливо важливим при зміні лабораторії та/або реагентів, що використовуються для аналізу.
Дозування

Дозування та тривалість замісної терапії залежать від ступеня тяжкості дефіциту фактора IX, локалізації та інтенсивності кровотечі, а також від клінічного стану пацієнта. 

Кількість одиниць фактора IX, що вводиться, виражається у міжнародних одиницях (МО) згідно з чинним стандартом ВООЗ для препаратів фактора IX. Активність фактора IX у плазмі виражається у відсотках (відносно нормальної плазми крові людини) або у міжнародних одиницях (відповідно до міжнародного стандарту для фактора коагуляції крові IX).

Активність однієї міжнародної одиниці (МО) фактора IX відповідає кількості фактора IX у 1 мл нормальної плазми людини.

Лікування на вимогу

Розрахунок необхідного дозування фактора IX ґрунтується на даних, отриманих емпіричним шляхом. 1 міжнародна одиниця (МО) фактора IX на 1 кг маси тіла підвищує активність фактора IX у плазмі на 0,8 % нормальної активності. Необхідне дозування визначається за такою формулою:

Необхідна кількість одиниць = маса тіла (кг) × бажане збільшення фактора IX (%) (МО/дл) × (зворотна величина поступового відновлення, яке зазвичай спостерігається після інфузії фактора)

Кількість препарату, що має бути введена, та частота введення завжди повинні бути орієнтовані на клінічну ефективність у кожному конкретному випадку. У нижченаведених випадках кровотеч активність фактора IX не повинна бути нижчою вказаного рівня активності у плазмі крові (в % від норми) у відповідний період. Таблицю 1 можна використовувати як інструкцію з дозування при кровотечах та хірургічних втручаннях.
Таблиця 1

	Ступінь кровотечі /

тип хірургічної процедури
	Необхідний рівень фактора IX (%) (МО/дл)
	Частота (години) введення доз /

тривалість лікування (дні)

	Кровотеча

	Ранній гемартроз, кровотеча у м’язах або кровотеча в ротовій порожнині
	20–40
	Повторювати введення кожні          24 години щонайменше протягом     1 доби до припинення кровотечі, про що свідчить припинення болю або наявність загоєння.

	Більш виражений гемартроз, кровотеча у м’язах або гематома
	30–60
	Повторювати введення кожні          24 години протягом 3–4 діб або довше, доки не будуть усунені біль та гостра недієздатність.

	Кровотечі, що загрожують життю
	60–100
	Повторювати введення кожні          8–24 години до усунення загрози життю.

	Оперативні втручання

	Малі оперативні втручання, включаючи видалення зуба
	30–60
	Кожні 24 години щонайменше протягом 1 доби до загоєння.

	Великі оперативні втручання
	80–100

(до та після оперативного втручання)
	Повторювати введення кожні          8–24 години до адекватного загоєння рани; потім продовжити терапію протягом щонайменше 7 діб, підтримуючи активність фактора IX на рівні 30–60 % (МО/дл).


Профілактика

Для довготривалої профілактики кровотеч пацієнтам з тяжкою формою гемофілії В зазвичай призначають дози від 20 до 40 МО фактора IX на 1 кг маси тіла з інтервалом введення від 3 до 4 діб. 

В окремих випадках, особливо пацієнтам молодого віку, можуть бути необхідні коротші інтервали між введеннями або вищі дози.
Спосіб застосування

Застосовується внутрішньовенно шляхом ін’єкції або повільної інфузії.
Рекомендовано вводити не більше 100 МО/кг маси тіла на добу.

Швидкість введення для кожного пацієнта слід визначати індивідуально.
Відновлення порошку розчинником

1. Флакон з порошком та флакон з розчинником довести до кімнатної температури.

2. Кімнатну температуру слід підтримувати протягом всього процесу відновлення (розчинення) (максимум 10 хвилин).

3. Зніміть захисні ковпачки з флакона з порошком та флакона з розчинником.

4. Обробіть етиловим спиртом поверхні пробок обох флаконів.

5. Відкрийте упаковку пристрою, як зазначено на рис. А, не торкаючись при цьому внутрішньої частини упаковки (рис. А).

6. Не виймайте пристрій з упаковки.

7. Переверніть упаковку з пристроєм та проколіть пластиковим шипом пристрою пробку флакона з розчинником, щоб синя частина пристрою з’єдналася із флаконом з розчинником (рис. Б).

8. Утримуючи за край упаковки пристрою, видаліть її, не торкаючись при цьому самого пристрою (рис. В).

9. Переконайтеся, що флакон з порошком поміщено на безпечну поверхню; переверніть флакон з розчинником із під’єднаним пристроєм, щоб флакон з розчинником був над пристроєм; натисніть на прозорий адаптер на пробці флакона з порошком, щоб пластиковий шип проколов пробку флакона з порошком; розчинник автоматично почне перетікати у флакон з порошком (рис. Г).

10. Після перенесення розчинника відкрутіть синю частину системи, до якої під’єднаний флакон розчинника, та видаліть її (рис. Д).

11. Обережно струсіть флакон до повного розчинення порошку (рис. Е). Не струшуйте флакон енергійно, щоб уникнути піноутворення.
Переконатися, що порошок повністю розчинився, інакше препарат буде менш активним.
	Рис. А
	Рис. Б
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	Рис. В
	Рис. Г
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	Рис. Д
	Рис. Е
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Введення розчину

Перед введенням розчин слід візуально перевірити на наявність часток або зміну кольору. Розчин повинен бути прозорим або злегка опалесцентним. Не використовувати розчин при помутнінні або при наявності у ньому осаду.

1. Наберіть у шприц повітря, відтягнувши поршень; під’єднайте шприц до пристрою та введіть повітря з шприца у флакон з відновленим розчином (рис. Є).
2. Утримуючи поршень, переверніть систему, щоб флакон з відновленим розчином знаходився над пристроєм. Відтягуючи повільно поршень, наберіть концентрат у шприц (рис. Ж).
3. Від’єднайте шприц, обертаючи його проти годинникової стрілки.

4. Візуально перевірте розчин у шприці, який повинен бути прозорим або злегка опалесцентним та не містити часток.

5. Під’єднайте до шприца голку-метелик та введіть препарат внутрішньовенно шляхом інфузії або повільної ін’єкції.
	Рис. Є
	Рис. Ж

	[image: image7.png]



	[image: image8.png]





Після відкриття вміст флакона має бути використаний негайно.

Відновлений розчин, набраний у шприц, має бути використаний негайно.
Вміст флакона слід використовувати тільки для одного введення.
Заборонено застосування препарату після закінчення терміну придатності, вказаного на упаковці.

Невикористаний лікарський засіб або відходи, які залишаються після його використання, слід знищити відповідно до місцевих вимог.
Діти.
Безпека та ефективність застосування препарату АІМАФІКС дітям віком до 6 років не встановлені.
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