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Gebrauchsinformation: Information fiir den Anwender

Berinin® P 600
600 LE.
Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Injektions- oder Infusionslosung.
Konzentrat des Blutgerinnungsfaktors IX vom Menschen

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfiltig durch, bevor Sie mit der Anwendung

dieses Arzneimittels beginnen, denn sie enthilt wichtige Informationen.

e Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht mochten Sie diese spiter nochmals lesen.

e Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker.

e Dieses Arzneimittel wurde Thnen personlich verschrieben. Geben Sie es nicht an Dritte
weiter. Es kann anderen Menschen schaden, auch wenn diese die gleichen Beschwerden
haben wie Sie.

e  Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Thren Arzt oder Apotheker. Dies

gilt auch fiir Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Siehe
Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht:

Was ist Berinin und wofiir wird es angewendet?

Was sollten Sie vor der Anwendung von Berinin beachten?
Wie ist Berinin anzuwenden?

Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie ist Berinin aufzubewahren?

Inhalt der Packung und weitere Informationen

ANl o N e

1. Was ist Berinin und wofiir wird es angewendet?

Was ist Berinin ?
Berinin liegt als Pulver und Losungsmittel vor. Die fertige Losung wird als Injektion oder
Infusion in eine Vene verabreicht.

Berinin wird aus menschlichem Blutplasma (dem fliissigen Teil des Blutes) gewonnen und enthilt
den Blutgerinnungsfaktor IX vom Menschen.

Wofiir wird Berinin angewendet?

Berinin wird angewendet zur Therapie und Prophylaxe von Blutungen bei Patienten mit
Héamophilie B (kongenitaler Faktor-IX-Mangel).

2. Was sollten Sie vor der Anwendung von Berinin beachten?
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Berinin darf nicht angewendet werden,
e wenn Sie allergisch gegen Blutgerinnungsfaktor IX vom Menschen oder einen der in
Abschnitt 6. genannten sonstigen Bestandteile dieses Arzneimittels sind.

Warnhinweise und Vorsichtsmainahmen
Bitte sprechen Sie mit IThrem Arzt oder Apotheker bevor Sie Berinin anwenden.

e Uberempfindlichkeitsreaktionen.
Allergieartige Uberempfindlichkeitsreaktionen sind moglich. Die Patienten sollen angewiesen
werden, dass sie bei Auftreten dieser Symptome die Anwendung sofort unterbrechen und
ihren Arzt aufsuchen.

Die Patienten sollen iiber Friihzeichen von Uberempfindlichkeitsreaktionen informiert
werden, wie quaddelartiger Hautausschlag, generalisierte Nesselsucht, Engegefiihl in der
Brust, pfeifendes Atemgerdusch, niedrigen Blutdruck und Anaphylaxie (schwerwiegende
allergische Reaktion, die Atembeschwerden oder Schwindel bis hin zum Kollaps verursacht).
Bei einem Schock sollen die aktuellen medizinischen Richtlinien zur Schockbehandlung
beachtet werden.

e Hemmkorper(Antikorper) gegen Faktor IX.
Nach wiederholter Behandlung mit Blutgerinnungstfaktor-IX-Produkten vom Menschen
sollen die Patienten auf Entwicklung von neutralisierenden Hemmkorpern (Antikorpern)
durch Bestimmung in Bethesda-Einheiten (BU) mittels geeigneter biologischer Tests
iiberwacht werden.
In der Literatur finden sich Berichte {iber einen Zusammenhang zwischen dem Auftreten
eines Faktor-IX-Hemmkérpers und Uberempfindlichkeitsreaktionen. Daher sollen Patienten
mit Uberempfindlichkeitsreaktionen auf das Vorhandensein eines Hemmk®orpers getestet
werden. Es sollte beachtet werden, dass bei Patienten mit Faktor-IX-Hemmkorpern ein
hoheres Risiko schwerwiegender allergischer Reaktionen mit einem daraus entstehenden
hohen Faktor-IX-Verbrauch besteht.
Wegen des Risikos von Uberempfindlichkeitsreaktionen durch Faktor-IX-Konzentrate sollen
die ersten Anwendungen von Faktor IX dort unter drztlicher Beobachtung durchgefiihrt
werden, wo eine geeignete medizinische Versorgung der allergischen Reaktionen
sichergestellt werden kann.

e Blutgerinnsel in einem Blutgefifl (thromboembolische Komplikationen).
Wegen der potentiellen Gefahr der Blutgerinnselbildung soll eine klinische Uberwachung auf
Friihzeichen von Blutgerinnungsstérungen (thrombotischer Koagulopathie bzw.
Verbrauchskoagulopathie) mittels geeigneter biologischer Tests erfolgen. Dies gilt vor allem
bei der Gabe des Préparates in den folgenden Situationen: Patienten mit Lebererkrankungen,
nach Operationen, bei Neugeborenen oder bei Patienten mit Risiko von
Blutgerinnungsstorungen. In jedem dieser Félle soll der Nutzen einer Therapie mit Berinin
gegen das Risiko dieser Komplikationen abgewogen werden.

e Kardiovaskulire Ereignisse
Bei Patienten mit vorhandenen kardiovaskulédren Risikofaktoren, kann eine
Substitutionstherapie mit Faktor IX das kardiovaskuldre Risiko erhohen.
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e Katheter-assoziierte Komplikationen
Wenn ein zentraler Venenkatheter erforderlich ist, sollte das Risiko von Katheter-assoziierten
Komplikationen einschlieBlich lokaler Infektionen, Bakteridmie und Thrombosen an der
Stelle des Katheters berticksichtigt werden.

Informationen zum Infektionsrisiko von Berinin
Bei der Herstellung von Arzneimitteln aus menschlichem Blut oder Plasma werden bestimmte
MaBnahmen ergriffen, um eine Ubertragung von Infektionen auf den Patienten zu verhindern.
Diese MaBBnahmen umfassen
e die sorgfiltige Auswahl von Blut- und Plasmaspendern um sicherzustellen, dass diejenigen
ausgeschlossen werden, die ein infektidses Risiko tragen,
e die Testung jeder einzelnen Spende und jedes Plasmapools auf Anzeichen fiir
Viren/Infektionen.
e die Durchfiihrung von Schritten zur Inaktivierung und Entfernung von Viren wéihrend der
Verarbeitung von Blut oder Plasma.

Trotz dieser MaBnahmen kann die Moglichkeit der Ubertragung von Erregern bei der Anwendung
von aus menschlichem Blut oder Plasma hergestellten Arzneimitteln nicht vollstindig
ausgeschlossen werden. Dies gilt auch fiir bisher unbekannte oder neu auftretende Viren und
andere Arten von Krankheitserregern.

Die getroffenen Maflnahmen werden als wirksam angesehen fiir umhiillte Viren wie z.B. das
humane Immunschichevirus (HIV, das AIDS-Virus), das Hepatitis B- und das Hepatitis C-Virus
(Leberentziindung), und fiir das nicht umhiillte Hepatitis A-Virus (Leberentziindung).

Fiir andere nicht-umhiillte Viren, wie z. B. Parvovirus B19 (Ringelroteln), konnen die getroffenen
MaBnahmen von eingeschrianktem Wert sein.

Parvovirus B19 Infektionen konnen schwerwiegende Folgen haben fiir schwangere Frauen
(Infektionen des ungeborenen Kindes) und fiir Personen, deren Immunsystem unterdriickt ist, oder
die an bestimmten Formen von Blutarmut leiden (z. B. Sichelzellenerkrankung oder hdmolytische
Andmie).

Ihr Arzt wird Thnen empfehlen, eine Impfung gegen Hepatitis A und B in Betracht zu ziehen, falls
Sie regelméBig Priparate aus menschlichem Blut oder Plasma erhalten (z.B. Faktor IX).

Jedes Mal wenn Sie eine Dosis Berinin erhalten, sollte der Name und die Chargennummer des
Arzneimittels dokumentiert werden, um die Riickverfolgbarkeit der Chargen zu gewéhrleisten.

Kinder und Jugendliche
Die aufgefiihrten Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen gelten fiir Erwachsene und Kinder.

Anwendung von Berinin zusammen mit anderen Arzneimitteln
e Informieren Sie Ihren Arzt oder Apotheker wenn Sie andere Arzneimittel anwenden, kiirzlich
andere Arzneimittel angewendet haben oder beabsichtigen andere Arzneimittel anzuwenden.
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e  Wechselwirkungen von Blutgerinnungstfaktor-IX-Konzentrat vom Menschen mit anderen
Arzneimitteln wurden nicht berichtet.

e Das Arzneimittel darf, auBer mit den unter Abschnitt 6. aufgefiihrten Losungsmitteln, nicht
mit anderen Arzneimitteln, Losungs- oder Verdiinnungsmitteln gemischt werden.

Schwangerschaft , Stillzeit und Fortpflanzungsfahigkeit

e  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
Thren Arzt oder Apotheker um Rat.

e Studien zur Fortpflanzung am Tier wurden mit Faktor IX nicht durchgefiihrt.

e Aufgrund des seltenen Vorkommens der Hidmophilie B bei Frauen liegen keine Erfahrungen
iiber die Anwendung von Faktor IX wéhrend der Schwangerschaft und Stillzeit vor.
Dabher soll Faktor IX in der Schwangerschaft und Stillzeit nur bei klarer Indikationsstellung
angewendet werden.

e Esliegen keine Daten iiber die Beeinflussung der Zeugungs-/Gebérfahigkeit vor.

Verkehrstiichtigkeit und Fihigkeit zum Bedienen von Maschinen
Berinin hat keinen Einfluss auf die Verkehrstiichtigkeit und die Féhigkeit zum Bedienen von
Maschinen.

Berinin enthélt Natrium und Heparin
Berinin enthélt bis zu 64 mg Natrium pro 2000 LE. Dies sollte bei Patienten, die eine salzarme
Diét einhalten miissen, beriicksichtigt werden.

Berinin enthélt Heparin als Hilfsstoff. Heparin kann allergische Reaktionen und eine Senkung der
Blutplittchenzahl verursachen und somit die Blutgerinnung beeinflussen. Patienten mit bekannten
allergischen Reaktionen auf Heparin sollten die Anwendung von heparinhaltigen Medikamenten
vermeiden

3. Wieist Berinin anzuwenden?

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

Die Therapie soll unter der Aufsicht eines in der Himophilie-Behandlung erfahrenen Arztes
erfolgen.
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Dosierung

Die benétigte Menge an Faktor IX sowie die Behandlungsdauer hiangen von verschiedenen
Faktoren ab, wie z.B. Korpergewicht, Schweregrad Threr Erkrankung, Ort und Ausmal3 der
Blutung oder der Notwendigkeit, Blutungen bei Operationen oder Untersuchungen vorzubeugen.
Im Falle von Heimtherapie wird Ihr Arzt Sie entsprechend anleiten, wie Sie Berinin anwenden
und wie viel Sie sich verabreichen miissen.

Folgen Sie den Anweisungen IThres Arztes oder Ihrer Krankenschwester des Himophilie-
Zentrums.

Wenn sie eine grifiere Menge von Berinin angewendet haben, als Sie sollten
Es wurden keine Symptome von Uberdosierung mit Blutgerinnungsfaktor IX vom Menschen
berichtet.

Zubereitung und Anwendung

Allgemeine Hinweise:

— In der Regel ist die Losung klar oder leicht opaleszent, d.h. sie kann leicht schillern, wenn sie
gegen das Licht gehalten wird, darf aber keine deutlich sichtbaren Partikel enthalten. Das
geloste Produkt sollte nach der Filtrierung/Aufziehen der Losung in die Spritze (sieche unten)
und vor der Anwendung auf Partikel und Verfarbungen visuell iiberpriift werden. Triibe
Losungen oder Losungen mit Riickstdnden (Niederschldgen/Partikeln) sind nicht zu
verwenden.

—  Zubereitung und Entnahme der Losung miissen unter aseptischen Bedingungen erfolgen.

Zubereitung:

Das Lésungsmittel auf Raumtemperatur erwirmen. Vor dem Offnen der Mix2Vial Packung die
Flip-Off-Kappen der Losungsmittel- und Produktflaschen entfernen und die Stopfen mit einer
antiseptischen Losung behandeln und anschlieBend trocknen lassen.

F» 1. Entfernen Sie das Deckpapier von der
Mix2Vial Packung. Das Mix2Vial nicht aus
der Blisterpackung entnehmen!

~— 2. Die Losungsmittelflasche auf eine ebene
und saubere Fliache stellen und festhalten. Das
ﬁ

Mix2Vial Set mit der Blisterpackung greifen
und den Dorn des blauen Adapters senkrecht
in den Stopfen der Losungsmittelflasche

) einstechen.
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3. Vorsichtig die Verpackung vom Mix2Vial
Set entfernen, indem man die Blisterpackung
am Siegelrand fasst und senkrecht nach oben
abzieht. Dabei ist darauf zu achten, dass nur
die Blisterpackung und nicht das Mix2Vial
entfernt wird.

4. Die Produktflasche auf eine feste Unterlage
stellen. Die Losungsmittelflasche mit dem
aufgesetzten Mix2Vial Set herumdrehen und
den Dorn des transparenten Adapters
senkrecht in den Stopfen der Produktflasche
einstechen. Das Losungsmittel lduft
automatisch in die Produktflasche iiber.

5. Mit der einen Hand die Produktseite und
mit der anderen Hand die Losungsmittelseite
des Mix2Vial greifen und das Set vorsichtig
gegen den Uhrzeigersinn auseinander
schrauben. Entsorgen Sie die
Losungsmittelflasche mit dem blauen
Mix2Vial Adapter.

6. Die Produktflasche mit dem transparenten
Adapter vorsichtig schwenken, bis das
Produkt vollstindig gelost ist. Nicht
schiitteln!

7

7. Luft in eine leere, sterile Spritze aufziehen.
Die Produktflasche aufrecht halten, die
Spritze mit dem Luer Lock Anschluss des
Mix2Vial Set verbinden indem man sie im
Uhrzeigersinn aufschraubt und die Luft in die
Produktflasche injizieren.

Aufziehen der Losung in die Spritze und Anwendung:

ﬁ;

8. Den Stempel der Spritze gedriickt halten,
das gesamte System herumdrehen und die
Losung durch langsames Zuriickziehen der
Kolbenstange in die Spritze aufziehen.
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9. Nachdem die Losung vollstindig in die
Spritze iiberfiihrt ist, den Spritzenzylinder
fassen (dabei die Kolbenstange in ihrer
Position halten) und die Spritze vom
transparenten Mix2Vial Adapter gegen den
Uhrzeigersinn abdrehen.

9

Zur Injektion von Berinin werden Kunststoff-Einmalspritzen empfohlen, da geschliffene
Oberflachen von Glasspritzen zur Verklebung bei derartigen Losungen neigen.

Die Losung soll vor der Anwendung auf Raum- oder Korpertemperatur angewarmt und langsam
intravends mit einer vom Patienten als angenehm empfundenen Geschwindigkeit injiziert oder
infundiert werden. Sorgfaltig darauf achten, dass kein Blut in die mit Produkt gefiillte Spritze
gelangt. Die Injektions- / Infusionsgeschwindigkeit sollte nicht mehr als 2 ml pro Minute
betragen.

Beobachten Sie sich auf jegliche sofort eintretende Uberempfindlichkeitsreaktion . Wenn eine
solche Reaktion erfolgt, die mit der Verabreichung von Berinin in Zusammenhang gebracht
werden konnte, miissen Sie die Injektion/Infusion abbrechen (siche auch Abschnitt 2.).

Wenn Sie weitere Fragen zur Anwendung dieses Arzneimittels haben, wenden Sie sich an Thren
Arzt.
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4.

Welche Nebenwirkungen sind moglich?

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

Wenden Sie sich sofort an Ihren Arzt, die Notaufnahme oder das Hiimophilie-Zentrum in
Ihrem nichstgelegenen Krankenhaus, wenn eine der folgenden Reaktionen auftritt:

Eine plétzliche allergische Reaktion (wie z.B. Hautrétung oder quaddelartiger
Nesselausschlag, Jucken, Schwellung im Gesicht, der Lippen, Zunge oder anderer
Korperteile,

Kurzatmigkeit, pfeifendes Atemgerdusch oder Atemprobleme,

Krampfanfille,

Mangelnde Wirksamkeit (anhaltende Blutung).

Andere Nebenwirkungen sind:

Allergische (Uberempfindlichkeit-) Reaktionen wie z.B.:

»  Brennen und Stechen an der Injektions-/Infusionsstelle

»  Schwellungen des Gesichtes, Halses oder an anderen Stellen des Korpers, Schiittelfrost,
Hitzewallung, Hautrétung generalisiert am ganzen Korper, quaddelartiger
Hautausschlag

Kopfschmerzen

Blutdruckabfall, Unruhe, Herzrasen, Engegefiihl in der Brust, pfeifendes Atemgerausch
Miidigkeit (Lethargie)

Ubelkeit, Erbrechen

Prickeln

Diese Nebenwirkungen wurden sehr selten beobachtet. In sehr seltenen Fillen entwickelten
sich diese Reaktionen zu schwerwiegenden allergischen Reaktionen (Anaphylaxie)
einschlieBlich Schock (was in einem engen zeitlichen Zusammenhang mit der Entwicklung
von Faktor-IX-Hemmkdrpern steht).

In sehr seltenen Féllen wurde Fieber beobachtet.

Das Auftreten einer speziellen Form von Nierenentziindung (nephrotisches Syndrom) wurde
nach der Behandlung von Patienten berichtet, die Faktor-IX-Hemmkorper bilden und eine
bekannte Neigung zu allergischen Reaktionen haben.

Sehr selten besteht ein potentielles Risiko nach Anwendung von Faktor-IX-Produkten einer
erhohten Blutgerinnselbildung die zu einem Herzinfarkt, einem Blutgerinnsel im Bein
(vendse Thrombose) oder zu einem Blutgerinnsel in der Lunge (Lungenembolie) fiihren kann.
Sehr selten konnen Sie Hemmkdrper (neutralisierende Antikorper) gegen Faktor IX
entwickeln, wodurch Faktor IX nicht mehr richtig wirken kann. In solchen Fallen wird
empfohlen ein spezialisiertes Hamophilie-Zentrum aufzusuchen.

Sehr selten, wurde iiber eine Verminderung der Entwicklung von Blutpléttchen durch
Heparin (Heparin assoziierte Thrombozytopenie, HAT Typ II) berichtet. Heparin, ein Eiweif}
das Blutgerinnsel auflosen kann, ist ein Bestandteil von Berinin. Die schwere Form einer
Reduzierung der Blutpléttchenzahl kann in Verbindung stehen mit

»  einer vermehrten Bildung von Blutgerinnseln in Blutgefdf3en

»  abnormales Verklumpen des Blutes und daraus resultierende, schwere Blutungen

YVVYY
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»  in manchen Fillen mit einer Schiadigung der Haut an der Injektionsstelle

»  flohstichartige Blutungen und

»  Teerstuhl oder Darmbewegungen.

Dabei kann die Wirkung des Heparins vermindert sein (Heparintoleranz). In solchen Fillen
sollten Sie die Anwendung des Produktes sofort stoppen und Ihren Arzt benachrichtigen. In
der Zukunft darf kein heparinhaltiges Produkt mehr angewendet werden.

Informationen zum Infektionsrisiko siche Abschnitt 2.

Nebenwirkungen bei Kindern und Jugendlichen
Es wird erwartet, dass die Haufigkeit, Art und Schwere der Nebenwirkungen bei Kindern denen
bei Erwachsenen entspricht.

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Thren Arzt oder Apotheker. Dies gilt
auch fiir Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie konnen
Nebenwirkungen auch direkt dem Bundesinstitut fiir Impfstoffe und biomedizinische
Arzneimittel, Paul-Ehrlich-Institut, Paul-Ehrlich-Str. 51-59, 63225 Langen, Tel: +49 6103 770,
Fax: +49 6103 77 1234, Webseite: www.pei.de anzeigen. Indem Sie Nebenwirkungen melden,
konnen Sie dazu beitragen, dass mehr Informationen iiber die Sicherheit dies

es Arzneimittels zur Verfiigung gestellt werden.

5. Wie ist Berinin aufzubewahren?

Bewahren Sie dieses Arzneimittel fiir Kinder unzugénglich auf.

Sie diirfen dieses Arzneimittel nach dem auf Packung und Behéltnis angegebenen Verfallsdatum
nicht mehr verwenden.

Berinin ist bei +2 °C bis +25 °C aufzubewahren. Nicht einfrieren. Flasche in der geschlossenen
Faltschachtel aufbewahren, um den Inhalt vor Licht zu schiitzen!

Die physiko-chemische Stabilitdt ist fiir 16 Stunden bei <25 °C belegt. Aus mikrobiologischer
Sicht sollte das geloste Produkt sofort verbraucht werden. Falls es nicht sofort angewendet wird,
soll eine Auftbewahrung 8 Stunden bei Raumtemperatur nicht iiberschreiten.



CSL Behring
Berinin® P 600

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

Was Berinin enthiilt
Berinin enthélt nominal 600 I.E. Blutgerinnungsfaktor IX vom Menschen pro Injektionsflasche.

Nach Auflosen der Trockensubstanz mit 5 ml Wasser fiir Injektionszwecke enthélt das Produkt ca.
120 L.LE./ml Blutgerinnungsfaktor IX vom Menschen.

Die Aktivitét (I.E.) wird mittels Einphasen-Gerinnungstest gemif3 Europdischem Arzneibuch
bestimmt. Die spezifische Aktivitit von Berinin betrdgt mindestens 50 I.E. Faktor IX pro mg
Gesamtprotein.

Die sonstigen Bestandteile sind:

Aminoessigsdure, Antithrombin III, Calciumchlorid, Heparin, Natriumchlorid, Natriumcitrat, HCI
bzw. NaOH (in geringen Mengen zur Einstellung des pH-Wertes).

Losungsmittel: Wasser fiir Injektionszwecke 5 ml

Wie Berinin aussieht und Inhalt der Packung
Berinin ist ein weiles Pulver und wird mit einem klaren, farblosen Losungsmittel (Wasser fiir
Injektionszwecke) zur Herstellung einer Injektions- oder Infusionslésung geliefert.

Packungsgriofien

Packung mit 600 LE. enthalt:

— 1 Vakuumflasche mit Trockensubstanz

— 1 Flasche mit 5 ml Wasser fiir Injektionszwecke
— 1 Filter Transfer Set 20/20

Set zur Anwendung (innere Packung):

— 1 Einmalspritze (5 ml)

— 1 Venenpunktionsbesteck

— 2 Alkoholtupfer

— 1 Pflaster

Pharmazeutischer Unternehmer und Hersteller

CSL Behring GmbH

— Emil-von-Behring-Str. 76
35041 Marburg

— Verkauf Deutschland
Philipp-Reis-Str.2
65795 Hattersheim

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt iiberarbeitet im Februar 2020.

Zul.-Nr.: Berinin® P 600 6121.01.00
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Herkunftslinder des Blutplasmas: Belgien, Deutschland, Polen, Ungarn, USA

Die folgenden Informationen sind fiir medizinisches Fachpersonal bestimmt:

Stoff- oder Indikationsgruppe

Mittel zur Blutstillung (Antihdmorrhagika)/Blutgerinnungsfaktor IX
ATC code: B02B D04

Dosierung und Art der Anwendung

Kontrolle der Behandlung

Wihrend der Behandlung sollten die Faktor-IX-Spiegel entsprechend bestimmt werden, um die zu
verabreichende Dosies und die Haufigkeit wiederholter Infusionen zu steuern. Einzelne Patienten
konnen in ihrem Ansprechen auf Faktor IX variieren, wobei unterschiedliche Halbwertszeiten
gemessen und unterschiedliche Werte in der Recovery erreicht werden. Dosierungen auf Grund
des Korpergewichtes benotigen eventuell eine Anpassung bei unter- oder tibergewichtigen
Patienten. Vor allem bei groBeren chirurgischen Eingriffen ist eine genaue gerinnungsanalytische
Uberwachung (Faktor-IX-Aktivitit im Plasma) der Substitutionstherapie unerlésslich.

Dosierung

Die Menge des verabreichten Blutgerinnungsfaktors IX wird in Internationalen Einheiten (I.E.)
angegeben, die dem gegenwirtigen WHO-Standard fiir Faktor-IX-Produkte entsprechen. Die
Faktor-IX-Aktivitdt im Plasma wird entweder als Prozentsatz (in Bezug zu normalem
Humanplasma) oder in Internationalen Einheiten (in Bezug zu einem internationalen Standard fiir
Faktor IX im Plasma) angegeben.

Eine Internationale Einheit (I.E.) Faktor-IX-Aktivitit entspricht dem Faktor-IX-Gehalt von 1 ml
normalem Humanplasma.

Bedarfsbehandlung

Die Berechnung der bendtigten Dosis von Faktor IX basiert auf dem empirischen Ergebnis, dass 1
L.E. Faktor IX pro kg Korpergewicht (KG) die Faktor-IX-Aktivitit im Plasma um 1,0 % der
normalen Aktivitdt anhebt. Die bendtigte Dosis wird nach folgender Formel berechnet:

Erforderliche Einheiten = Korpergewicht [kg] x gewlinschter Faktor-IX-Anstieg [% oder I.E./dl]
x 1,0.
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Dosierung, Art und Dauer der Anwendung sollen sich stets an der klinischen Wirksamkeit im
Einzelfall orientieren
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Bei den folgenden Blutungsereignissen soll die Faktor-IX-Aktivitit im Plasma (in % der Norm
oder L.E./dl) im entsprechenden Zeitraum nicht unterschritten werden. Die folgende Tabelle dient

als Empfehlung fiir die Dosierung bei Blutungsereignissen und chirurgischen Eingriffen:

(prd- und postoperativ)

Schweregrad der Blutung/Art des Benotigter Faktor-IX- | Haufigkeit der Dosen
chirurgischen Eingriffs Spiegel (% oder I.LE./dl) |(Stunden)/Dauer der
Behandlung (Tage)
Blutung
Beginnende Hamarthrosen, 20—-40 Wiederholung alle 24
Muskelblutungen oder Blutungen in Stunden. Mind. 1 Tag,
der Mundhohle bis Beendigung des
Blutungsereignisses
(durch Schmerz
angezeigt) oder bis
Abschluf} der
Wundheilung.
Ausgedehntere Hamarthrosen, 30-60 Wiederholung alle 24
Muskelblutungen oder Himatome Stunden fiir 3 - 4 Tage
oder langer, bis zur
Beseitigung des
Schmerzzustandes und
der akuten
Bewegungsein-
schrinkung
Lebensbedrohliche Blutungen 60 - 100 Wiederholung alle 8
bis 24 Stunden bis zur
Aufhebung des
lebensbedrohlichen
Zustandes.
Chirurgische Eingriffe
Kleinere Eingriffe 30-60 Alle 24 Stunden, mind.
einschlieBlich Zahnextraktion 1 Tag bis Abschluf} der
Wundheilung.
GroBere Eingriffe 80 —100 Wiederholung alle 8

bis 24 Stunden bis zum
adidquaten Abschluf3
der Wundheilung, dann
Behandlung fiir mind.
weitere 7 Tage zur
Erhaltung einer Faktor-
[X-Aktivitdt bei 30 bis
60 % (LE./dl).

Prophylaxe




CSL Behring
Berinin® P 600

Bei der Langzeitprophylaxe von Blutungen bei schwerer Himophilie B betragen die iiblichen
Dosen 20 bis 40 I.E. Faktor IX/kg KG in Intervallen von 3 bis 4 Tagen. In manchen Fillen,
besonders bei jlingeren Patienten, konnen kiirzere Dosierungsintervalle oder hohere Dosen
notwendig sein.

Die Patienten sollen beziiglich einer Entwicklung von Antikorpern gegen Faktor IX
(Hemmkorper) iiberwacht werden.
Siehe auch Abschnitt 2.

Kinder und Jugendliche
Es liegen keine Daten aus klinischen Studien zur Dosierung von Berinin bei Kindern vor.



