ANEKS I

CHARAKTERYSTYKA PRODUKTU LECZNICZEGO



1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.
Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.
Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

2. SKLAD JAKOSCIOWY I ILOSCIOWY

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Jedna fiolka zawiera w przyblizeniu 1000 mg ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy*; zawarto$¢
ustalono na podstawie jego zdolnosci do neutralizacji ludzkiej elastazy neutrofilowe;j.

Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 20 ml rozpuszczalnika zawiera w przyblizeniu
50 mg/ml ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

Laczna zawartos$¢ biatka to okoto 1100 mg na fiolke.

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Jedna fiolka zawiera w przyblizeniu 4000 mg ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy*; zawarto$¢
ustalono na podstawie jego zdolnosci do neutralizacji ludzkiej elastazy neutrofilowe;j.

Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 76 ml rozpuszczalnika zawiera w przyblizeniu
50 mg/ml ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

Laczna zawartos$¢ biatka to okoto 4400 mg na fiolke.

Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Jedna fiolka zawiera w przyblizeniu 5000 mg ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy*; zawarto$¢
ustalono na podstawie jego zdolnosci do neutralizacji ludzkiej elastazy neutrofilowej.

Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 95 ml rozpuszczalnika zawiera w przyblizeniu
50 mg/ml ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

Laczna zawartos$¢ biatka to okoto 5500 mg na fiolkeg.

*Wyprodukowany z ludzkiego osocza pochodzacego od dawcow.

Substancja pomocnicza 0 znanym dziataniu
Produkt Respreeza zawiera w przyblizeniu 1,9 mg sodu na ml przygotowanego roztworu (81 mmol/l).

Pelny wykaz substancji pomocniczych, patrz punkt 6.1.

3. POSTAC FARMACEUTYCZNA

Proszek i1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Proszek ma kolor biaty do biatawego. Rozpuszczalnik to przezroczysty, bezbarwny roztwor.
Przygotowany roztwor ma przyblizona osmolalnos¢ 279 mOsmol/kg i pH 7,0.

4, SZCZEGOLOWE DANE KLINICZNE

4.1 Wskazania do stosowania

Produkt Respreeza jest wskazany do stosowania w leczeniu podtrzymujgcym w celu spowolnienia

progresji rozedmy ptuc u dorostych z potwierdzonym ciezkim niedoborem inhibitora alfa;-proteinazy
(np. z genotypem PiZZ, PiZ(null), Pi(null,null), PiSZ). Pacjenci powinni by¢ objeci optymalnym



postgpowaniem farmakologicznym i niefarmakologicznym i wykazywac oznaki postepujacej choroby
ptuc (np. mniejsza natgzona objetos¢ wydechowa pierwszosekundowa (FEV1), uposledzona zdolnos¢
chodzenia lub zwigkszona liczba zaostrzen) w ocenie lekarza z do§wiadczeniem w leczeniu niedoboru
inhibitora alfa;-proteinazy.

4.2 Dawkowanie i sposéb podawania

Pierwsze infuzje powinny by¢ podawane pod nadzorem lekarza z dos§wiadczeniem w leczeniu
niedoboru inhibitora alfa;-proteinazy. Kolejne infuzje mogg by¢ podawane przez opiekuna lub
pacjenta (patrz punkt 4.4).

Dawkowanie
Zalecana dawka produktu Respreeza to 60 mg/kg masy ciata (mc.) podawane raz na tydzien.

Pacjenci w podesztym wieku
Nie okreslono bezpieczenstwa stosowania ani skutecznosci produktu Respreeza u pacjentow
w podesztym wieku (w wieku 65 lat i powyzej) w specjalnie zaplanowanych badaniach klinicznych.

Pacjenci z zaburzeniami czynnosci nerek lub watroby
Nie przeprowadzono specjalnych badan. Nie mozna zaleci¢ innego schematu dawkowania dla tych
pacjentow.

Dzieci i mtodziez
Nie okreslono bezpieczenstwa stosowania ani skutecznosci produktu leczniczego Respreeza u dzieci
i mtodziezy (w wieku ponizej 18 lat). Nie ma dostgpnych danych.

Sposob podawania

Produkt Respreeza nalezy podawa¢ wytacznie po rekonstytucji w postaci infuzji dozylne;j.

Do rozpuszczenia proszku nalezy uzy¢ wytacznie wody do wstrzykiwan (patrz instrukcja dotyczaca
rekonstytucji w punkcie 6.6) i podawania przy uzyciu zestawu do podawania dozylnego (dotgczonego
do wielkosci opakowania 4000 i 5000).

Przygotowany roztwor nalezy poda¢ w infuzji dozylnej z szybkoscig okoto 0,08 ml/kg mc./min.
Szybko$¢ infuzji mozna dostosowaé w zaleznosci od tolerancji przez pacjenta. Zalecana dawke
60 mg/kg mc. nalezy podawac w infuzji przez okoto 15 minut.

Jedna fiolka produktu Respreeza przeznaczona jest wytgcznie do jednorazowego uzycia.

Doktadne informacje na temat podawania przygotowanego roztworu podane sa w instrukcji na koncu
punktu 6.6.

4.3 Przeciwwskazania

. Nadwrazliwos$¢ na substancje¢ czynng lub na ktoragkolwiek substancj¢ pomocnicza wymieniona
w punkcie 6.1 (patrz takze punkt 4.4).
o Pacjenci z niedoborem IgA i rozpoznang obecnos$cig przeciwcial przeciwko IgA, ze wzgledu na

ryzyko cigzkich reakcji nadwrazliwosci i anafilaktycznych.
4.4  Specjalne ostrzezenia i Srodki ostroznosci dotyczace stosowania
Identyfikowalno$é

W celu poprawy identyfikowalnosci biologicznych produktéw leczniczych nalezy wyraznie zapisa¢
nazwe i numer serii podawanego produktu.

Nalezy przestrzegac zalecanej szybkosci infuzji podanej w punkcie 4.2. Podczas pierwszej infuzji
nalezy doktadnie obserwowac stan kliniczny pacjenta, w tym parametry czynnosci zyciowych, przez
caty okres infuzji. W razie wystapienia jakiejkolwiek reakcji, ktora moze by¢ zwigzana z podawaniem
produktu Respreeza, nalezy zmniejszy¢ szybkos¢ infuzji lub przerwac podawanie produktu,
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W zaleznos$ci od stanu klinicznego pacjenta. W razie ustgpienia objawow wkrotce po przerwaniu
podawania mozna wznowi¢ infuzj¢ z mniejszg, dobrze tolerowang przez pacjenta szybkoscig.

Nadwrazliwos¢
Moga wystapi¢ reakcje nadwrazliwosci, takze u pacjentdw, ktorzy dobrze tolerowali uprzednie
leczenie ludzkim inhibitorem alfa;-proteinazy.

Respreeza moze zawiera¢ $ladowe ilosci IgA. U pacjentdw z selektywnym lub ciezkim niedoborem
IgA moga rozwijac si¢ przeciwciala przeciwko IgA | w zwigzku z tym wystepuje u nich zwigkszone
ryzyko wystapienia potencjalnie cigzkiej nadwrazliwosci i reakcji anafilaktycznych.

Podejrzewane reakcje alergiczne lub anafilaktyczne moga wymaga¢ natychmiastowego przerwania
infuzji, w zaleznos$ci od rodzaju i cigzkosci reakcji. W razie wystgpienia wstrzasu nalezy zastosowac
dorazne postgpowanie lecznicze.

Leczenie w warunkach domowych/samodzielne podawanie przez pacjenta

Istniejg ograniczone dane dotyczace stosowania produktu leczniczego w warunkach leczenia
domowego/samodzielnego podawania przez pacjenta.

Potencjalne zagrozenia zwigzane z leczeniem w warunkach domowych/samodzielnym podawaniem
przez pacjenta sa zwigzane z przygotowaniem i podawaniem produktu leczniczego, jak rowniez

z postgpowaniem w razie wystgpienia dziatan niepozadanych, a zwlaszcza reakcji nadwrazliwosci.
Nalezy poinformowac¢ pacjentow o objawach reakcji nadwrazliwosci.

Decyzje, czy dany pacjent kwalifikuje si¢ do leczenia w warunkach domowych/samodzielnego
podawania produktu, podejmuje lekarz prowadzacy, ktory powinien zapewni¢ wiasciwe przeszkolenie
(np. dotyczace rekonstytucji, stosowania zestawu Mix2Vial®, potaczenia przewodu infuzyjnego,
technik infuzji, prowadzenia dzienniczka leczenia, rozpoznawania dziatan niepozadanych i srodkow,
jakie nalezy zastosowac w razie wystgpienia takich dziatan) oraz regularng kontrolg stosowania
produktu.

Czynniki zakazne

Standardowe $rodki ostroznosci zapobiegajace zakazeniom wynikajacym ze stosowania produktow
leczniczych przygotowanych z ludzkiej krwi lub osocza obejmuja selekcje dawcow, badania
przesiewowe poszczegdlnych donacji i calych pul osocza w kierunku swoistych markerow zakazenia
oraz wprowadzenie skutecznych etapow procesu wytwarzania w celu inaktywacji/usunigcia wirusow.
Mimo to, w przypadku podawania produktoéw leczniczych przygotowanych z ludzkiej krwi lub osocza
nie mozna calkowicie wykluczy¢ mozliwosci przeniesienia czynnikow zakaznych. Dotyczy to rowniez
nieznanych lub nowo wykrytych wiruséw i innych patogendw.

Podejmowane $rodki sa uwazane za skuteczne wobec wirusow otoczkowych, takich jak wirus
ludzkiego niedoboru odpornosci (HIV), wirus zapalenia watroby typu B (HBV) i wirus zapalenia
watroby typu C (HCV), jak rowniez bezotoczkowego wirusa zapalenia watroby typu A (HAV)

i parwowirusa B19.

U pacjentow przyjmujacych regularnie/wielokrotnie inhibitory proteinaz pochodzace z ludzkiego
osocza nalezy rozwazy¢ odpowiednie szczepienia (przeciwko WZW typu A i B).

Palenie tytoniu
Palenie tytoniu jest waznym czynnikiem ryzyka wystapienia i progresji rozedmy ptuc. W zwiazku
z tym usilnie zaleca si¢ rzucenie palenia i unikania narazenia na dym tytoniowy.

Zawarto$¢ sodu

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzagdzania roztworu do infuzji

Ten produkt leczniczy zawiera okoto 37 mg (1,6 mmol) sodu w fiolce produktu Respreeza 1000 mg.
Odpowiada to 1,9% zalecanej maksymalnej dobowej dawce sodu w diecie u osoby doroste;.

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji




Ten produkt leczniczy zawiera okoto 149 mg (6,5 mmol) sodu w fiolce produktu Respreeza 4000 mg.
Odpowiada to 7,4% zalecanej maksymalnej dobowej dawce sodu w diecie u osoby doroste;j.

Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Ten produkt leczniczy zawiera okoto 186 mg (8,1 mmol) sodu w fiolce produktu Respreeza 5000 mg.
Odpowiada to 9,3% zalecanej maksymalnej dobowej dawce sodu w diecie u osoby doroste;.

Nalezy wzia¢ to pod uwage u pacjentéw stosujacych diete z kontrolowang zawartoscia sodu.
4.5 Interakcje z innymi produktami leczniczymi i inne rodzaje interakcji
Nie przeprowadzono badan dotyczacych interakcji.

4.6 Wplyw na plodnosé, cigze i laktacje

Cigza
Nie przeprowadzono badan dotyczacych wplywu produktu Respreeza na reprodukcje u zwierzat, nie

okreslono tez bezpieczenstwa jego stosowania u kobiet w okresie cigzy w kontrolowanych badaniach
klinicznych. Poniewaz inhibitor alfa;-proteinazy jest endogennym ludzkim biatkiem, uwaza sie, ze
szkodliwe dziatanie produktu Respreeza na ptdd podczas podawania w zalecanych dawkach jest mato
prawdopodobne. Jednakze produkt Respreeza nalezy stosowac z ostroznoscia u kobiet w cigzy.

Karmienie piersia

Nie wiadomo, czy produkt Respreeza / jego metabolity przenikaja do mleka ludzkiego. Nie badano
przenikania ludzkiego inhibitora alfai-proteinazy do mleka samic zwierzat. Nalezy podjac decyzje¢, czy
przerwac/kontynuowac karmienie piersia, czy tez przerwaé/kontynuowa¢ podawanie produktu
Respreeza, biorgc pod uwage korzysci z karmienia piersig dla dziecka i korzysci z leczenia ludzkim
inhibitorem alfa;-proteinazy dla kobiety.

Plodno$é

Nie przeprowadzono badan dotyczacych wplywu produktu Respreeza na ptodnos¢ u zwierzat, nie
okreslono tez jego wptywu na ptodno$¢ u ludzi w kontrolowanych badaniach klinicznych. Poniewaz
ludzki inhibitor alfa;-proteinazy jest endogennym ludzkim biatkiem, nie oczekuje si¢ jego
niepozadanego wptywu na ptodnos¢ podczas podawania w zalecanych dawkach.

4.7 Wplyw na zdolnos¢ prowadzenia pojazdow i obslugiwania maszyn

Po podaniu produktu Respreeza moga wystapi¢ zawroty glowy (patrz punkt 4.8). Dlatego produkt
Respreeza moze wywiera¢ niewielki wpltyw na zdolnos¢ prowadzenia pojazdoéw i obstugiwania
maszyn.

4.8 Dzialania niepozadane

Podsumowanie profilu bezpieczenstwa

Podczas leczenia obserwowano reakcje nadwrazliwosci lub reakcje alergiczne. W najcigzszych
przypadkach reakcje alergiczne moga rozwinac¢ si¢ do cigzkich reakcji anafilaktycznych, nawet jesli
podczas poprzedniego podania u pacjenta nie wystapity objawy nadwrazliwosci (patrz punkt 4.4).

Informacje dotyczace bezpieczenstwa w odniesieniu do czynnikow zakaznych, patrz punkt 4.4.

Tabelaryczne zestawienie dziatan niepozadanych

Dziatania niepozadane zebrane z szeSciu badan klinicznych obejmujacych 221 pacjentow oraz

w okresie po wprowadzeniu do obrotu przedstawione sg w ponizszej tabeli zgodnie z klasyfikacja
uktadow i narzadow MedDRA i poziomu preferowanych termindéw (PT). Czgstos¢ wystepowania na
pacjenta (na podstawie szesciu miesiecy ekspozycji w badaniach klinicznych) okreslono zgodnie

z nastepujacg konwencja: czesto (> 1/100 do < 1/10), niezbyt czesto (> 1/1000 do < 1/100), rzadko
(>1/10 000 do <1/1000) i bardzo rzadko (< 1/10 000). Czesto$¢ dziatan niepozadanych wystepujacych
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w okresie po wprowadzeniu do obrotu moze by¢ okreslona jedynie jako ,,nieznana (nie moze by¢
okreslona na podstawie dostepnych danych)”.

W obrgbie kazdej grupy o okreslonej czestosci wystgpowania dziatania niepozadane s3 wymienione
zgodnie ze zmniejszajacym si¢ nasileniem.



Czesto$¢ wystepowania dzialan niepozadanych w badaniach klinicznych oraz w okresie po
wprowadzeniu produktu Respreeza do obrotu

uogdlniona)

Klasyfikacja ukladow Czestos¢ wystepowania dzialan niepozadanych
i narzadow
Czesto Niezbyt czesto Bardzo rzadko Nieznana
(> 1/100 (> 1/1 000 do < 1/100) (< 1/10 000)
do
< 1/10)
Zaburzenia krwi Bal
i uktadu chtonnego wezlow
chtonnych

Zaburzenia uktadu Reakcje nadwrazliwosci (w | Reakcje
immunologicznego tym czestoskurcz, anafilaktyczne

niedoci$nienie, splatanie,

omdlenie, zmniejszenie

zuzycia tlenu i obrzgk

gardla)
Zaburzenia uktadu Zawroty | Parestezje Niedoczulica
nerwowego glowy,

bol glowy
Zaburzenia oka Obrzek
oka

Zaburzenia Uderzenia goraca
naczyniowe
Zaburzenia uktadu Dusznos¢
oddechowego, klatki
piersiowej i $rodpiersia
Zaburzenia zoladka i Nudnosci Obrzek
jelit warg
Zaburzenia skory i Pokrzywka, wysypka (w Nadmierna Obrzek
tkanki podskadrnej tym ztuszczajgca i potliwos¢, $wiad | twarzy

Zaburzenia ogolne i
stany w miejscu
podania

Ostabienie, reakcje w
miejscu infuzji (w tym
krwiak w miejscu infuzji)

Bél w klatce
piersiowej,
dreszcze,
goraczka

Dzieci i mlodziez

Nie okreslono bezpieczenstwa stosowania ani skuteczno$ci u dzieci i mtodziezy. Brak dostepnych

danych.

Osoby w podesztym wieku

W badaniach klinicznych nie okre$lono bezpieczenstwa stosowania ani skutecznosci produktu
leczniczego Respreeza u pacjentow w podesztym wieku (65 lat i starszych).

Zglaszanie podejrzewanych dziatan niepozadanych

Po dopuszczeniu produktu leczniczego do obrotu istotne jest zglaszanie podejrzewanych dzialan
niepozadanych. Umozliwia to nieprzerwane monitorowanie stosunku korzysci do ryzyka stosowania
produktu leczniczego. Osoby nalezace do fachowego personelu medycznego powinny zgtaszaé¢
wszelkie podejrzewane dziatania niepozadane za posrednictwem krajowego systemu zglaszania

wymienionego W zataczniku V.

4.9 Przedawkowanie

Nastepstwa przedawkowania sg nieznane.




W przypadku przedawkowania nalezy doktadnie obserwowac pacjenta, czy nie wystepujg dziatania
niepozadane, i powinny by¢ dostepne W razie potrzeby odpowiednie $rodki wspomagajace.

5. WLASCIWOSCI FARMAKOLOGICZNE
51 Wilasciwos$ci farmakodynamiczne
Grupa farmakoterapeutyczna: Leki przeciwkrwotoczne, inhibitor proteinazy, kod ATC: B02AB02

Ludzki inhibitor alfai-proteinazy jest normalnym sktadnikiem krwi cztowieka. Ludzki inhibitor alfas-
proteinazy ma mase¢ czasteczkowg 51 kDa i nalezy do rodziny inhibitorow proteaz serynowych.

Mechanizm dzialania

Uwaza sig¢, ze ludzki inhibitor alfa;-proteinazy jest gtdwnym czynnikiem antyproteazowym w dolnych
drogach oddechowych, gdzie hamuje elastaze neutrofilowa (NE). Organizm normalnego zdrowego
czlowieka wytwarza wystarczajgcg ilo$¢ inhibitora alfa;-proteinazy, aby kontrolowaé NE wytwarzang
przez aktywowane neutrofile i tym samym zapobiegac niepozadanej proteolizie tkanki plucnej przez
NE. Czynniki, ktore zwickszaja kumulacje i aktywacje neutrofili w plucach, takie jak zakazenie drog
oddechowych lub palenie tytoniu, zwickszaja w efekcie stezenie NE. Jednakze osoby z niedoborem
endogennego inhibitora alfa:-proteinazy nie sg w stanie utrzymywac¢ odpowiedniego poziomu ochrony
przed dziataniem proteaz, w zwiazku z czym wystepuje u nich szybsza proteoliza $cian pecherzykow
ptucnych, rozpoczynajaca si¢ jeszcze przed wystapieniem klinicznie jawnej obturacyjnej choroby ptuc
w trzeciej lub czwartej dekadzie zycia.

Dziatanie farmakodynamiczne

Podawanie produktu Respreeza zwigksza i utrzymuje zwickszone stezenie inhibitora alfa;-proteinazy
w surowicy oraz w plynie pokrywajacym nabtonek (ang. epithelial lining fluid, ELF) ptuc, co
prowadzi do spowolnienia progresji rozedmy ptuc.

Skutecznos¢ kliniczna i bezpieczenstwo stosowania

Badania RAPID

Bezpieczenstwo stosowania i skuteczno$¢ produktu Respreeza oceniano w wieloosrodkowym badaniu
prowadzonym metoda podwojnie §lepej proby z randomizacja i kontrolg placebo (badaniu RAPID)
kontynuowanym w 2-letnim otwartym badaniu rozrzeszonym (badanie rozszerzone RAPID). Lacznie
180 pacjentéw z niedoborem inhibitora alfai-proteinazy charakteryzujacym si¢ stezeniem inhibitora
alfai-proteinazy w surowicy < 11 uM (tzn. < 50 mg/dl oznaczonym metoda nefelometryczna)

i klinicznymi objawami rozedmy ptuc przydzielono losowo do grupy przyjmujacej dozylnie produkt
Respreeza w dawce 60 mg/kg mc. na tydzien (93 pacjentdw) lub do grupy otrzymujacej placebo

(87 pacjentow) przez okres do 24 miesiecy. Pacjenci byli w wieku od 31 do 67 lat (mediana wieku:
54 lata), $rednie poczatkowe stezenie inhibitora alfa;-proteinazy wynosito okoto 6,15 M, a srednia
gestos¢ ptuc skorygowana wobec objetosci i oznaczona metoda TK wynosita 47 g/l lub 50 g/l

U pacjentow z grupy otrzymujacej, odpowiednio, produkt Respreeza i placebo.

Leczenie stu czterdziestu pacjentéw (76 pacjentéw otrzymujgcych produkt Respreeza i 64 pacjentow
otrzymujacych placebo w badaniu RAPID) kontynuowano w rozszerzonym badaniu RAPID

i otrzymywali oni dozylnie produkt Respreeza w dawce 60 mg/kg mc. na tydzien przez okres do

24 miesigcy.

W tych badaniach oceniano wptyw produktu Respreeza na progresj¢ rozedmy ptuc, oceniang na
podstawie zmniejszenia gestosci pluc oznaczanej metoda tomografii komputerowej (TK).

U pacjentow leczonych produktem Respreeza wykazano staty wzOr spowolnienia zmniejszania
gestosci ptuc w poréwnaniu do pacjentow przyjmujacych placebo (patrz Rycina 1). Wskaznik
zmniejszenia gestosci ptuc w ciggu roku, okre$lany na podstawie pomiaru catkowitej pojemnosci ptuc
(TLC) w obrazowaniu TK w ciggu 2 lat byt mniejszy w grupie otrzymujacej produkt Respreeza
(-1,45 g/1) niz w grupie placebo (-2,19 g/1), wskazujac na 34% zmniejszenie (p = 0,017, 1-stronna).
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Badanie rozszerzone RAPID wykazato, ze spowolnienie zmniejszania gestosci ptuc zostato utrzymane
u pacjentéw leczonych produktem Respreeza przez 4 lata w sposob ciagly (patrz ryc.1).

Rycina 1: Zmiana gestos$ci ptuc (TLC) w badaniu RAPID i rozszerzonym badaniu RAPID
wzgledem punktu poczatkowego

+—Placebo —m— Respreeza

0,0 0,38
é _ 1,0 -1,51
a® -20
g ¥ 30
ez Weczesna grupa
¥2 40 gt 4,65
4.1 3,95 :
e 8 -50 '
S a
E 60
-7'0 s s
Pozniejsza grupa -7,03
8,0 —_— ‘

0 3 6 9 12 15 18 21 24 27 30 33 36 39 42 45 48
Miesigc leczenia

137 pacjentow leczonych produktem Respreeza otrzymywato pojedyncze dawki 120 mg/kg mc.

Dzieci i mtodziez

Europejska Agencja Lekéw uchylita obowigzek dotaczania wynikéw badan produktu leczniczego
Respreeza we wszystkich podgrupach populacji dzieci i mtodziezy w leczeniu przewlektej
obturacyjnej choroby ptuc (POChP) spowodowanej niedoborem inhibitora alfa;-proteinazy
(stosowanie u dzieci i mtodziezy, patrz punkt 4.2).

5.2  Wlasciwos$ci farmakokinetyczne

Przeprowadzono cztery badania kliniczne produktu Respreeza obejmujace 89 pacjentow (59 mezczyzn
i 30 kobiet) w celu oceny wptywu produktu Respreeza na poziom inhibitora alfai-proteinazy

w surowicy. Pacjenci byli w wieku od 29 do 68 lat (mediana wieku: 49 lat). W badaniu przesiewowym
stezenie inhibitora alfa;-proteinazy w surowicy wynosito od 3,2 do 10,1 uM ($rednia 5,6 uM).

Przeprowadzono randomizowane, podwdjnie zaslepione, skrzyzowane badanie farmakokinetyczne

z aktywnym lekiem kontrolnym, obejmujace 13 mezczyzn i 5 kobiet z niedoborem inhibitora alfa:-
proteinazy w wieku od 36 do 66 lat. Dziewigciu pacjentéw otrzymato pojedyncza dawke produktu
Respreeza 60 mg/kg mc., a nastgpnie produkt porownawczy, a 9 pacjentow otrzymato produkt
porownawczy a nastepnie pojedyncza dawke produktu Respreeza 60 mg/kg mc. z 35-dniowym
okresem wyptukiwania pomiedzy dawkami. W réznych punktach czasowych az do dnia 21. pobrano
tacznie 13 prébek surowicy po infuzji. W tabeli 1 przedstawiono $rednie wartosci parametrow
farmakokinetycznych dla produktu Respreeza.



Tabela 1: Parametry farmakokinetyczne inhibitora alfa;-proteinazy po pojedynczej dawce
produktu Respreeza 60 mg/kg mc.

Parametr farmakokinetyczny Srednia (odchylenie standardowe)*
Pole pod krzywa (AUCo.«) 144 (+ 27) uM x doba

Stezenie maksymalne (Crmax) 44,1 (£ 10,8) uM

Okres pottrwania w fazie koncowe;j (tu2g) 5,1 (£ 2,4) dnia

Klirens catkowity 603 (+ 129) ml/dobe

Objetos¢ dystrybucji w stanie stacjonarnym 38131

* n=18 pacjentow.

Przeprowadzono analize farmakokinetyki populacyjnej korzystajac z danych zebranych od

90 pacjentéw leczonych produktem Respreeza w badaniu RAPID. Sredni szacowany okres pottrwania
dla populacji wynosit 6,8 dnia. Srednie stezenie w stanie stacjonarnym przewidywane na podstawie
modelu wynosito 21,8 pM po dawce 60 mg/kg mc./tydzien. Analiza farmakokinetyki populacyjnej nie
wykazata jakiegokolwiek znaczacego wptywu wieku, pici, masy ciata ani poczatkowego stezenia
antygenowego inhibitora alfa;-proteinazy w surowicy na klirens produktu Respreeza.

Zaleznosci farmakokinetyczno-farmakodynamiczne

W badaniu klinicznym prowadzonym metoda podwdjnie §lepej proby z grupa kontrolna w celu oceny
bezpieczenstwa stosowania i skutecznosci biochemicznej produktu Respreeza 44 pacjentow
zrandomizowano do otrzymywania dozylnej dawki produktu Respreeza 60 mg/kg me. raz na tydzien
przez 24 tygodnie. Srednie minimalne stezenie inhibitora alfa;-proteinazy w surowicy w stanie
stacjonarnym (tygodnie 7-11) utrzymywato si¢ powyzej 11 uM. Srednie (odchylenie standardowe)
minimalne stezenie inhibitora alfa;-proteinazy w surowicy w stanie stacjonarnym u pacjentow
otrzymujacych produkt Respreeza wynosito 17,7 uM (2,5).

W podgrupie pacjentdéw wiaczonych do tego badania (10 pacjentow otrzymujacych produkt
Respreeza) przeprowadzono ptukanie oskrzelowo-pecherzykowe. Pomiary zawartos$ci inhibitora alfa;-
proteinazy w ptynie pokrywajacym nablonek (ELF) wykazaty stale zwigkszanie si¢ stezenia po
zastosowaniu leczenia. Stezenia antygenowego inhibitora alfa;-proteinazy oraz kompleksow inhibitor
alfa;-proteinazy : NE w ELF zwigckszaty sie od punktu poczatkowego. Zawartos¢ wolnej elastazy we
wszystkich probkach byta mniejsza od poziomu oznaczalnosci.

Po zakonczeniu badania RAPID przeprowadzono analiz¢ osiggnietej mediany Stgzenia inhibitora alfai-
proteinazy i zmniejszenia gestosci ptuc. Analiza ta wykazata odwrotng zalezno$¢ liniowg pomigdzy
minimalnym stezeniem inhibitora alfa;-proteinazy w surowicy a rocznym wskaznikiem zmniejszenia
gestosci ptuc oznaczanej w obrazowaniu TK z korekta wzgledem objetosci u pacjentow
otrzymujacych dozylnie produkt Respreeza w dawce 60 mg/kg mc.

5.3  Przedkliniczne dane o bezpieczenstwie

Bezpieczenstwo stosowania produktu Respreeza oceniane byto w kilku badaniach przedklinicznych.
Dane niekliniczne wynikajgce z badan farmakologicznych dotyczacych bezpieczenstwa i toksyczno$ci
po podawaniu przez krotki okres nie ujawniaja szczegolnego zagrozenia dla cztowieka. Nie
przeprowadzono badan toksycznosci po podaniu wielokrotnym trwajacych dtuzej niz 5 dni, badan
toksycznego wptywu na rozrod ani badan rakotworczo$ci. Badania takie nie s3 uwazane za znaczace
ze wzgledu na wytwarzanie przez organizmy zwierzat przeciwciat przeciwko heterologicznym
biatkom ludzkim. Poniewaz ludzki inhibitor alfa;-proteinazy jest biatkiem i fizjologicznym
sktadnikiem krwi ludzkiej, nie oczekuje sie, by wywierat dziatanie rakotworcze, genotoksyczne ani
teratogenne.

6. DANE FARMACEUTYCZNE
6.1 Wykaz substancji pomocniczych

Proszek:
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Sodu chlorek
Sodu diwodorofosforan jednowodny
Mannitol

Rozpuszczalnik:
Woda do wstrzykiwan

6.2 NiezgodnoS$ci farmaceutyczne

Nie miesza¢ produktu leczniczego z innymi produktami leczniczymi, oprocz wymienionych
w punkcie 6.6.

6.3 OKres waznoSci

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.
3 lata.

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.
2 lata.

Respreeza 5000 mg proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.
2 lata.

Z mikrobiologicznego punktu widzenia produkt nalezy zuzy¢ natychmiast po rekonstytucji. Jednakze
wykazano stabilno$¢ chemiczng i fizyczng gotowego do podania roztworu przez 3 godziny
w temperaturze pokojowej (do 25°C). Nie wolno zamraza¢ przygotowanego roztworu.

6.4 Specjalne Srodki ostrozno$ci podczas przechowywania

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.
Warunki przechowywania produktu leczniczego po rekonstytucji, patrz punkt 6.3.

6.5 Rodzaj i zawarto$¢ opakowania oraz specjalistyczny sprzet, stuzacy do podawania

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Respreeza 1000 mg proszek w fiolce ze szkla typu I zamknigtej korkiem z gumy bromobutylowej lub
chlorobutylowej oraz aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

20 ml wody do wstrzykiwan w fiolce ze szkla typu I zamknigtej korkiem z gumy chlorobutylowej oraz
aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

Respreeza 4000 mg proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Respreeza 4000 mg proszek w fiolce ze szkta typu I zamknietej korkiem z gumy bromobutylowej lub
chlorobutylowej oraz aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

76 ml wody do wstrzykiwan w fiolce ze szkta typu I zamknigtej korkiem z gumy chlorobutylowej oraz
aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

Respreeza 5000 mg proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji.

Respreeza 5000 mg proszek w fiolce ze szkta typu I zamknigtej korkiem z gumy bromobutylowej lub
chlorobutylowej oraz aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

95 ml wody do wstrzykiwan w fiolce ze szkla typu I zamknigtej korkiem z gumy chlorobutylowej oraz
aluminiowym kapslem z odrywanym plastikowym wieczkiem.

Opakowania:

Kazde opakowanie zawiera:
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Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

Jednga fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia
Jedna fiolke z rozpuszczalnikiem zawierajaca 20 ml wody do wstrzykiwan
Jeden system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

Jedng fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia

Jedng fiolke z rozpuszczalnikiem zawierajacg 76 ml wody do wstrzykiwan
Jeden system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytuciji
Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

Jeden zestaw do infuzji dozylnej

Jeden zestaw motylkowy

Trzy waciki nasgczone alkoholem

Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

Jedna fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia

Jedng fiolke z rozpuszczalnikiem zawierajaca 95 ml wody do wstrzykiwan
Jeden system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytuciji
Zestaw do podawania (opakowanie wewnegtrzne):

Jeden zestaw do infuzji dozylnej

Jeden zestaw motylkowy

Trzy waciki nasaczone alkoholem

Nie wszystkie wielkosci opakowan muszg znajdowac si¢ w obrocie.

6.6

Specjalne srodki ostroznos$ci dotyczace usuwania i przygotowania produktu leczniczego do
stosowania

Ogodlne instrukcje

Rekonstytucje nalezy przeprowadzi¢ zgodnie z ponizszg instrukcja.

Rekonstytucje, podawanie i wszelkie czynno$ci z produktem nalezy przeprowadzac

Z ostroznoscig i zachowaniem zasad aseptyki, aby zachowac jatowos¢ produktu.

Jesli zataczone opakowanie z jatowym sprzetem jest otwarte lub sprzet jest uszkodzony, nie
nalezy go uzywa¢ do rekonstytucji i podawania.

Proszek nalezy rozpusci¢ w rozpuszczalniku (woda do wstrzykiwan).

Catkowite rozpuszczenie proszku powinno nastgpi¢ w ciaggu 5 minut (opakowanie 1000 mg)
lub w ciggu 10 minut (opakowanie 4000 mg i 5000 mg).

Przed podaniem sprawdzi¢, czy przygotowany roztwor nie zawiera czastek statych i czy nie
zmienil zabarwienia.

Przygotowany roztwor powinien by¢ przezroczysty, bezbarwny do lekko zoéttego oraz nie
powinien zawiera¢ widocznych czastek.

W celu przygotowania i rekonstytucji produktu Respreeza nalezy postgpowaé zgodnie z ponizszymi
etapami:

1. Upewnic¢ sie, ze fiolka z produktem Respreeza i fiolka z woda do wstrzykiwan majg temperature
pokojows (do 25°C).

2. Usuna¢ plastikowe wieczko z fiolki z woda do wstrzykiwan.

3. Przetrze¢ gumowy korek fiolki z wodg do wstrzykiwan srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik
nasgczony alkoholem i pozostawi¢ do wyschniecia.

4. Otworzy¢ zestaw Mix2Vial usuwajac wieczko (Rycina 1).
Nie wyjmowac zestawu Mix2Vial z opakowania blistrowego.
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Rycina 1

5. Umiesci¢ fiolke z wodg do wstrzykiwan na rownej i czystej powierzchni
i mocno przytrzymac.

Nie wyjmujac z opakowania blistrowego zestawu Mix2Vial przebi¢
pionowo korek fiolki z woda do wstrzykiwan uzywajac niebieskiej
koncowki zestawu Mix2Vial (Rycina 2).

6. Przytrzymujac krawgdz zestawu Mix2Vial ostroznie zdja¢ opakowanie
blistrowe pociagajac je pionowo do gory. Nalezy upewnic si¢, aby zdjac
jedynie opakowanie blistrowe, a nie zestaw Mix2Vial (Rycina 3).

Ryci na3

7. Usung¢ plastikowe wieczko z fiolki z produktem Respreeza.

8. Przetrze¢ gumowy korek fiolki z produktem Respreeza srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik

nasgczony alkoholem i pozostawi¢ do wyschniecia.

9. Umiesci¢ fioke z produktem Respreeza na rownej i twardej powierzchni.
Odwrdci¢ do gory dnem fiolke z wodg do wstrzykiwan wraz z dotagczonym
do niej zestawem Mix2Vial i przebi¢ pionowo korek fiolki z produktem
Respreeza przezroczysta koncéwka zestawu Mix2Vial (Rycina 4).

Woda do wstrzykiwan automatycznie przedostanie si¢ do fiolki z produktem
Respreeza.

UWAGA: Nalezy upewnic¢ si¢, ze cala woda do wstrzykiwan zostata
przeniesiona do fiolki z produktem Respreeza.

10. Nalezy postgpowaé zgodnie z ponizszymi etapami w celu odtaczenia
calego zestawu Mix2Vial od fiolki z produktem Respreeza:

o Jedna rekg mocno uchwycic¢ fiolke z produktem Respreeza tak, jak
pokazano na rycinie 5.

e Drugg reka mocno uchwycié fiolke z woda do wstrzykiwan wraz
Z niebieska czgscig zestawu Mix2vial.

e Przechyli¢ caly zestaw Mix2Vial do momentu odtaczenia od fiolki
z produktem Respreeza (Rycina 5).

Usuna¢ fiolke z woda do wstrzykiwan z catym zestawem M2Vial.

Rycina 5
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11. Delikatnie obracac¢ fiolkg z produktem Respreeza az do catkowitego
rozpuszczenia proszku (Rycina 6). NIE WSTRZASAC. Nalezy uwaza¢,
aby nie dotkng¢ gumowego korka fiolki.

Rycina 6

12. Obejrze¢ przygotowany roztwadr. Roztwor powinien by¢ przezroczysty, bezbarwny do lekko
zo0ltego 1 nie powinien zawiera¢ widocznych czastek.
Nie stosowa¢ roztworow o zmienionym zabarwieniu, ktore sa me¢tne lub zawieraja czastki.

13. Jesli do uzyskania wymaganej dawki potrzebna jest wiecej niz jedna fiolka z produktem
Respreeza, nalezy powtorzy¢ powyzsze instrukcje od 1 do 12, uzywajac dodatkowego opakowania
zawierajgcego nieuzywany zestaw Mix2Vial.

Nalezy uzy¢ oddzielnego, nieuzywanego zestawu Mix2Vial oraz fiolki z woda do wstrzykiwan dla
kazdej fiolki produktu Respreeza.

14. Przygotowane roztwory moga by¢ podawane sekwencyjnie bezposrednio z fiolki lub
przygotowane roztwory moga by¢ alternatywnie podawane do pojemnika do infuzji (np. pusty
worek lub butelka szklana do infuzji dozylnej; (niedostarczane z produktem) przy uzyciu
odpowiedniego, dostepnego na rynku zestawu do wlewu dozylnego (niedostarczany z produktem))
przed podaniem.

Stosujac zasady aseptyki nalezy przenies¢ przygotowany roztwor do pojemnika do infuzji.

Podawanie

Roztwor po rekonstytucji powinien by¢ podawany za pomoca zestawu do infuzji dozylnej.

1. Nalezy upewni¢ sig¢, ze korek odpowietrznika i zacisk rolkowy zestawu do infuzji dozylnej sa
zamknigte. Naktu¢ PIONOWO fiolke z lekiem Respreeza za pomoca kolca zestawu do infuzji
dozylnej delikatnie obracajac kolec zestawu do infuzji dozylnej lub podtaczy¢ ja do pojemnika
infuzyjnego.

2. Unies¢ fiolke/pojemnik infuzyjny z lekiem Respreeza lub zawiesi¢ go na stojaku do
kropléwek.

3. Scisnaé¢ komore kroplowa tak, aby roztwér leku Respreeza wypehnit ja do potowy.

4. Otworzy¢ korek odpowietrznika zestawu do infuzji dozylne;j.

5. Otworzy¢ powoli zacisk rolkowy zestawu do infuzji dozylnej i odczekaé az roztwor produktu
Respreeza doplynie do konca przewodu nie pozostawiajac pecherzykow powietrza.

6. Zamkna¢ zacisk rolkowy.

7. Zdezynfekowa¢ miejsce wstrzykniecia srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik nasgczony
alkoholem, przed ostroznym wktuciem igly do zyty. Nalezy si¢ upewni¢, ze w rurze
motylkowej nie ma juz powietrza.

8. Polaczy¢ koncowke zestawu do infuzji dozylnej z zestawem motylkowym i otworzy¢
ponownie zacisk rolkowy.

9. Poda¢ w infuzji przygotowany roztwor do zyty. Roztwor nalezy podawaé w infuzji z
szybkoscia okoto 0,08 ml na kg masy ciata na minute, w zaleznosci od reakcji na infuzje i
komfortu pacjenta. Zalecana dawka 60 mg na kg masy ciata powinna by¢ podawana w infuzji
przez okoto 15 minut.

Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usung¢ zgodnie
z lokalnymi przepisami.
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7. PODMIOT ODPOWIEDZIALNY POSIADAJACY POZWOLENIE NA
DOPUSZCZENIE DO OBROTU

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76
D-35041 Marburg

Niemcy

8. NUMERY POZWOLEN NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
EU/1/15/1006/001

EU/1/15/1006/002
EU/1/15/1006/003

9. DATA WYDANIA PIERWSZEGO POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU
I DATA PRZEDLUZENIA POZWOLENIA

Data wydania pierwszego pozwolenia na dopuszczenie do obrotu: 20 sierpnia 2015 r.
Data ostatniego przedtuzenia pozwolenia: 23 kwietnia 2020

10. DATA ZATWIERDZENIA LUB CZESCIOWEJ ZMIANY TEKSTU
CHARAKTERYSTYKI PRODUKTU LECZNICZEGO

Szczegbdlowe informacje o tym produkcie leczniczym sa dostgpne na stronie internetowej Europejskiej
Agencji Lekdw http://www.ema.europa.eu.
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ANEKS I1

WYTWORCA BIOLOGICZNEJ SUBSTANCJI CZYNNEJ ORAZ
WYTWORCA ODPOWIEDZIALNY ZA ZWOLNIENIE SERII

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE ZAOPATRZENIA
| STOSOWANIA

INNE WARUNKI I WYMAGANIA DOTYCZACE DOPUSZCZENIA
DO OBROTU

WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE BEZPIECZNEGO
| SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
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A. WYTWORCA BIOLOGICZNEJ SUBSTANCJI CZYNNEJ ORAZ WYTWORCA
ODPOWIEDZIALNY ZA ZWOLNIENIE SERI|I
Nazwa i adres wytwoérey biologicznej substancji czynnej

CSL Behring LLC
Route 50 North 1201 N. Kinzie
Bradley, IL 60915
Stany Zjednoczone

Nazwa i adres wytworcy odpowiedzialnego za zwolnienie serii

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76
35041 Marburg

Niemcy

B. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE ZAOPATRZENIA 1
STOSOWANIA

Produkt leczniczy wydawany na recepte do zastrzezonego stosowania (patrz Aneks I:
Charakterystyka Produktu Leczniczego, punkt 4.2).

C. INNE WARUNKI I WYMAGANIA DOTYCZACE DOPUSZCZENIA DO OBROTU

e Okresowe raporty o bezpieczenstwie stosowania (ang. Periodic safety update reports,
PSURs)

Wymagania do przedtozenia okresowych raportdéw o bezpieczenstwie stosowania tego produktu
leczniczego sa okreslone w wykazie unijnych dat referencyjnych (wykaz EURD), o ktéorym mowa
w art. 107¢ ust. 7 dyrektywy 2001/83/WE i jego kolejnych aktualizacjach oglaszanych na
europejskiej stronie internetowej dotyczacej lekow.

D. WARUNKI LUB OGRANICZENIA DOTYCZACE BEZPIECZNEGO I
SKUTECZNEGO STOSOWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO

e Plan zarzadzania ryzykiem (ang. Risk Management Plan, RMP)

Podmiot odpowiedzialny podejmie wymagane dziatania i interwencje z zakresu nadzoru nad
bezpieczenstwem farmakoterapii wyszczegolnione w RMP, przedstawionym w module 1.8.2
dokumentacji do pozwolenia na dopuszczenie do obrotu, i wszelkich jego kolejnych aktualizacjach.

Uaktualniony RMP nalezy przedstawiac:
e na zadanie Europejskiej Agencji Lekow;

e W razie zmiany systemu zarzadzania ryzykiem, zwlaszcza w wyniku uzyskania nowych
informacji, ktore mogg istotnie wptynac¢ na stosunek ryzyka do korzysci, lub w wyniku
uzyskania istotnych informacji, dotyczacych bezpieczenstwa stosowania produktu
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leczniczego lub odnoszacych si¢ do minimalizacji ryzyka.
e Zobowiazania do wypelnienia po wprowadzeniu do obrotu

Podmiot odpowiedzialny wykona, zgodnie z okre§lonym harmonogramem, nast¢pujace czynnosci:

Opis Termin

Badanie skutecznos$ci po wydaniu pozwolenia (ang. PAES): W celu Przedlozenie koncowego
zbadania dziatania dawki 120 mg/kg mc., jesli wigksze stezenia raportu z badania
substancji czynnej osiagnigte we krwi mogg wptywac na odsetek klinicznego do 31 marca
zmniejszenia gestosci ptuc oraz czy te informacje beda uzasadniac¢ 2025r.

zwigkszong dawke 120 mg/kg mc., podmiot odpowiedzialny powinien
przeprowadzi¢ i przedstawi¢ wyniki randomizowanego,
dlugoterminowego badania skutecznosci po wydaniu pozwolenia (PAES)
przeprowadzonego zgodnie z uzgodnionym protokotem.
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ANEKS I11

OZNAKOWANIE OPAKOWAN I ULOTKA DLA PACJENTA
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A. OZNAKOWANIE OPAKOWAN
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

KARTONIK ZEWNETRZNY

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 1000 mg
Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 20 ml rozpuszczalnika zawiera okoto 50 mg/ml
ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

1 fiolka z proszkiem jednorazowego uzycia
1 fiolka z rozpuszczalnikiem z 20 ml wody do wstrzykiwan
1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP)
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9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywaé w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

12.  NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/001

| 13.  NUMER SERII

Nr serii (Lot)

| 14.  OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

Respreeza 1000 mg

17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 1000 mg proszek do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 1000 mg

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek do sporzadzania roztworu do infuzji

1000 mg

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.
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10.

SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11.

NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12.

NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/001

13.

NUMER SERII

Lot

| 14,

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15.

INSTRUKCJA UZYCIA

| 16.

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z ROZPUSZCZALNIKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Rozpuszczalnik do produktu Respreeza

2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Woda do wstrzykiwan

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

\ 4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

20 ml

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/001
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13.

NUMER SERII

Lot

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

INSTRUKCJA UZYCIA

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

KARTONIK ZEWNETRZNY

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 4000 mg
Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 76 ml rozpuszczalnika zawiera okoto 50 mg/ml
ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

1 fiolka z proszkiem jednorazowego uzycia

1 fiolka z rozpuszczalnikiem z 76 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji
Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

1 zestaw do infuzji dozylnej

1 zestaw motylkowy

3 waciki nasgczone alkoholem

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapoznac sig¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

Termin waznosci (EXP)
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9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywaé w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

12. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/002

| 13. NUMER SERII

Nr serii (Lot)

| 14.  OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

Respreeza 4000 mg

17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 4000 mg proszek do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 4000 mg

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek do sporzadzania roztworu do infuzji

4000 mg

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.
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10.

SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11.

NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12.

NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/002

13.

NUMER SERII

Lot

| 14,

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15.

INSTRUKCJA UZYCIA

| 16.

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z ROZPUSZCZALNIKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Rozpuszczalnik do produktu Respreeza

2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Woda do wstrzykiwan

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

\ 4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

76 ml

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/002
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13.

NUMER SERII

Lot

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

INSTRUKCJA UZYCIA

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

KARTONIK ZEWNETRZNY

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 5000 mg
Roztwor uzyskany po rekonstytucji z uzyciem 95 ml rozpuszczalnika zawiera okoto 50 mg/ml
ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek i1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

1 fiolka z proszkiem jednorazowego uzycia

1 fiolka z rozpuszczalnikiem z 95 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji
Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

1 zestaw do infuzji dozylnej

1 zestaw motylkowy

3 waciki nasgczone alkoholem

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapozna¢ si¢ z treScig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

Lek przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI
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Termin wazno$ci (EXP)

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywaé w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Niemcy

12. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/003

| 13.  NUMER SERII

Nr serii (Lot)

| 14.  OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15. INSTRUKCJA UZYCIA

‘ 16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

Respreeza 5000 mg

17. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - KOD 2D

Obejmuje kod 2D bedacy nosnikiem niepowtarzalnego identyfikatora.

18. NIEPOWTARZALNY IDENTYFIKATOR - DANE CZYTELNE DLA CZLOWIEKA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z PROSZKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Respreeza 5000 mg proszek do sporzadzania roztworu do infuzji
Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy 5000 mg

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

Substancje pomocnicze: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny, mannitol.

4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

Proszek do sporzadzania roztworu do infuzji

5000 mg

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

Nalezy zapoznac si¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.

Do podawania dozylnego.

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.
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10.

SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11.

NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12.

NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/003

13.

NUMER SERII

Lot

| 14,

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

| 15.

INSTRUKCJA UZYCIA

| 16.

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH BEZPOSREDNICH

FIOLKA Z ROZPUSZCZALNIKIEM

1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Rozpuszczalnik do produktu Respreeza

2.  ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

Woda do wstrzykiwan

‘ 3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

\ 4.  POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC OPAKOWANIA

95 ml

5. SPOSOB | DROGA PODANIA

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

‘ 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

| 8. TERMIN WAZNOSCI

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE

11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

12. NUMER POZWOLENIA NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

EU/1/15/1006/003
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13.

NUMER SERII

Lot

OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

INSTRUKCJA UZYCIA

INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A
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INFORMACJE ZAMIESZCZANE NA OPAKOWANIACH ZEWNETRZNYCH

(Pudelko tekturowe z zestawem do podawania - opakowanie wewnetrzne)

‘ 1. NAZWA PRODUKTU LECZNICZEGO

Zestaw do podawania

2. ZAWARTOSC SUBSTANCJI CZYNNEJ

-nie dotyczy-

3. WYKAZ SUBSTANCJI POMOCNICZYCH

-nie dotyczy-

4. POSTAC FARMACEUTYCZNA I ZAWARTOSC ZESTAWU DO STOSOWANIA

nie dotyczy

[5.  SPOSOB | DROGA(I) PODANIA

-nie dotyczy-

6. OSTRZEZENIE DOTYCZACE PRZECHOWYWANIA PRODUKTU LECZNICZEGO
W MIEJSCU NIEWIDOCZNYM I NIEDOSTEPNYM DLA DZIECI

-nie dotyczy-

| 7. INNE OSTRZEZENIA SPECJALNE, JESLI KONIECZNE

nie dotyczy

8.  TERMIN WAZNOSCI

EXP:

9. WARUNKI PRZECHOWYWANIA

-nie dotyczy-

10. SPECJALNE SRODKI OSTROZNOSCI DOTYCZACE USUWANIA NIEZUZYTEGO
PRODUKTU LECZNICZEGO LUB POCHODZACYCH Z NIEGO ODPADOW, JESLI
WLASCIWE
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-nie dotyczy-

[11. NAZWA | ADRES PODMIOTU ODPOWIEDZIALNEGO

CSL Behring

| 12. NUMERNUMERY) POZWOLENIA(N) NA DOPUSZCZENIE DO OBROTU

-nie dotyczy-

[13. NUMER SERII

Lot:

14,  OGOLNA KATEGORIA DOSTEPNOSCI

-nie dotyczy-

[15.  INSTRUKCJA UZYCIA

- nie dotyczy

16. INFORMACJA PODANA SYSTEMEM BRAILLE’A

- nie dotyczy -
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B. ULOTKA DLA PACJENTA
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Ulotka dolaczona do opakowania: informacja dla uzytkownika

Respreeza 1000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji
Respreeza 5000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji

Ludzki inhibitor alfa;-proteinazy

Nalezy uwaznie zapoznac sie¢ z trescig ulotki przed zastosowaniem leku, poniewaz zawiera ona

informacje wazne dla pacjenta.

- Nalezy zachowac te ulotke, aby w razie potrzeby moc jg ponownie przeczytac.

- W razie jakichkolwiek watpliwo$ci nalezy zwrdcic si¢ do lekarza lub innej 0soby nalezacej do
fachowego personelu medycznego.

- Lek ten przepisano $cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywac¢ innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sg takie same.

- Jesli u pacjenta wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane
niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub personelowi medycznemu.
Patrz punkt 4.

Spis tresci ulotki

Co to jest lek Respreeza i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem leku Respreeza
Jak stosowac lek Respreeza

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac¢ lek Respreeza

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

Sk wnE

1. Co to jest lek Respreeza i w jakim celu si¢ go stosuje
Co to jest lek Respreeza

Lek ten zawiera substancje czynng o nazwie inhibitor alfai-proteinazy, ktory jest normalnym
sktadnikiem krwi i wystepuje w ptucach. Jego gtéwna funkcja w ptucach jest ochrona tkanki ptucnej
przez hamowanie dziatania pewnego enzymu, zwanego elastaza neutrofilowa. Elastaza neutrofilowa
moze powodowac uszkodzenia, jesli jej dziatanie nie jest kontrolowane (na przyktad, jesli pacjent ma
niedob6r inhibitora alfa;-proteinazy).

W jakim celu stosuje si¢ lek Respreeza

Lek ten stosuje sie u dorostych z rozpoznanym ciezkim niedoborem inhibitora alfa;-proteinazy
(wrodzony stan, zwany tez niedoborem alfa;-antytrypsyny), u ktérych doszto do choroby ptuc zwanej
rozedma pluc.

Do rozedmy ptuc dochodzi, gdy brak inhibitora alfai-proteinazy prowadzi do stanu, w ktérym elastaza
neutrofilowa nie jest wlasciwie kontrolowana, uszkadzajac pecherzyki ptucne (drobne pgcherzyki

w ptucach, przez ktore tlen przenika do organizmu). Z powodu takiego uszkodzenia ptuca nie dziataja
prawidlowo.

Regularne stosowanie tego leku zwigksza stezenie inhibitora alfai-proteinazy we krwi i w ptucach

i w ten sposob spowalnia rozwoj rozedmy ptuc.

2. Informacje wazne przed zastosowaniem leku Respreeza
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Kiedy NIE stosowa¢ leku Respreeza

o jesli pacjent ma uczulenie na ludzki inhibitor alfa:-proteinazy lub ktérykolwiek z pozostatych
sktadnikow tego leku (wymienionych w punkcie 6).

o jesli u pacjenta stwierdzono niedobdr pewnych biatek we krwi zwanych immunoglobulinami
typu A (IgA) i wystepuja u niego przeciwciata przeciwko tym immunoglobulinom.

Ostrzezenia i SrodKi ostroznosci

=  Przed rozpoczgciem stosowania leku Respreeza nalezy omowic to z lekarzem lub inng osobg
nalezacg do fachowego personelu medycznego.

Informacje na temat reakcji alergicznych: sytuacje, w ktérych konieczne moze by¢ spowolnienie lub

zatrzymanie infuzji (kroplowki)

Pacjent moze mie¢ uczulenie na ludzki inhibitor alfa;-proteinazy nawet, jesli otrzymywat uprzednio

ludzkie inhibitory alfa;-proteinazy i dobrze je tolerowat. W niektorych przypadkach moze wystapic¢

cigzka reakcja alergiczna. Lekarz poinformuje pacjenta, jakie sg objawy reakcji alergicznych (na

przyklad dreszcze, uderzenia goraca, szybsze bicie serca, spadek ci$nienia krwi, uczucie oszotomienia,

wysypka, pokrzywka, swedzenie, trudnosci w oddychaniu lub przetykaniu, jak rowniez obrzek dtoni,

twarzy lub ust) (patrz takze punkt 4).

=  Nalezy niezwlocznie powiedzie¢ lekarzowi lub innej osobie nalezacej do fachowego personelu
medycznego, jesli zaobserwuje si¢ takie reakcje w czasie infuzji tego leku. W zaleznosci od
rodzaju i cigzkosci takiej reakcji lekarz moze zdecydowaé o zmniejszeniu szybkosci lub
catkowitym przerwaniu infuzji i zastosuje odpowiednie leczenie.

= W razie samodzielnego podawania / leczenia w warunkach domowych, nalezy natychmiast
przerwac infuzj¢ i skontaktowac si¢ z lekarzem lub inng osoba nalezaca do fachowego
personelu medycznego.

Informacje na temat bezpieczenstwa w odniesieniu do zakazen

Lek Respreeza otrzymywany jest z osocza ludzkiej krwi (jest to ptynny sktadnik krwi, z ktérej
usunieto krwinki).

Poniewaz krew moze przenosi¢ zakazenia, gdy leki wytwarzane sg z ludzkiej krwi lub osocza,
podejmowane sg okreslone $rodki ostroznosci, aby zapobieC obecnosci zrodta zakazenia w leku
i przeniesienia go na pacjentow. Obejmujg one:

o staranng selekcje dawcow krwi 1 osocza, aby zapewni¢ wykluczenie dawcow mogacych by¢
nosicielami zakazen,

o badanie probek oddanej krwi i 0socza, aby zapobiec uzyciu materiatow ze $ladami obecnosci
wirusow/zakazen,

o wlaczenie do procesu przetwarzania krwi lub osocza etapéw majacych na celu inaktywacje lub

usunigcie wirusow.

Zastosowane srodki sa uwazane za skuteczne wobec wirusow takich jak wirus ludzkiego niedoboru
odpornosci (HIV), wirus zapalenia watroby typu A, wirus zapalenia watroby typu B, wirus zapalenia
watroby typu C i parwowirus B19.

Jednakze, mimo tych srodkow ostroznosci w przypadku podawania lekow przygotowanych z ludzkiej
krwi lub osocza nie mozna catkowicie wykluczy¢ mozliwo$ci przeniesienia zakazenia. Dotyczy to
rowniez wszelkich nieznanych lub nowych wiruséw lub innych rodzajow zakazen.

Jesli pacjent otrzymuje regularnie/wielokrotnie inhibitory proteinazy pochodzace z ludzkiego osocza,
lekarz moze zaleci¢ pacjentowi rozwazenie szczepienia przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby

typu Ai B.

=  Zaleca si¢ usilnie, aby w kazdym przypadku podawania leku Respreeza pacjentowi odnotowac
nazwe i numer serii produktu w celu udokumentowania uzytej serii produktu.

Palenie tytoniu
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Dym tytoniowy jest waznym czynnikiem ryzyka wystapienia i progresji rozedmy phuc, dlatego usilnie
zaleca si¢ rzucenie palenia i unikanie biernego palenia.

Dzieci i mlodziez
Ten lek nie jest przeznaczony do stosowania u dzieci i mtodziezy w wieku ponizej 18 lat.
Lek Respreeza a inne leki

=  Nalezy powiedzie¢ lekarzowi lub innej osobie nalezacej do fachowego personelu medycznego
o wszystkich lekach przyjmowanych przez pacjenta obecnie lub ostatnio, a takze o lekach, ktore
pacjent planuje przyjmowac.

Ciaza, karmienie piersia i wplyw na plodnos¢

= Jesdli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w cigzy lub gdy planuje
mie¢ dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub innej osoby nalezacej do fachowego personelu
medycznego przed zastosowaniem tego leku.

Poniewaz inhibitor alfai-proteinazy jest fizjologicznym sktadnikiem krwi ludzkiej, nie oczekuje si¢, by
zalecana dawka tego leku wywierala szkodliwe dziatanie na rozwijajacy si¢ ptod. Jednakze, ze
wzgledu na brak informacji dotyczacych bezpieczenstwa stosowania leku Respreeza w okresie ciazy,
jezeli pacjentka jest w cigzy, lek ten nalezy stosowaé wytacznie z zachowaniem ostroznosci.

Nie wiadomo, czy lek Respreeza przenika do mleka matki. Jezeli pacjentka karmi piersia, lekarz
omoOWwi z nig zagrozenia i korzy$ci zwigzane ze stosowaniem tego leku.

Nie ma danych dotyczacych wptywu na ptodno$é, jednak poniewaz inhibitor alfa;-proteinazy jest
normalnym sktadnikiem krwi cztowieka nie oczekuje si¢ zadnego niepozadanego wptywu na ptodnosé
w razie stosowania leku Respreeza w zalecanej dawce.

Prowadzenie pojazdow i obstugiwanie maszyn

Po podaniu tego leku moga wystapi¢ zawroty glowy. Jesli u pacjenta wystapig zawroty glowy, nie
powinien prowadzi¢ pojazddw ani obstugiwa¢ maszyn do czasu ich ustapienia (patrz punkt 4).

Lek Respreeza zawiera sod

Lek ten zawiera okoto 37 mg sodu w fiolce Respreeza 1000 mg, 149 mg sodu w fiolce leku Respreeza
4000 mg oraz 186 mg sodu w fiolce leku Respreeza 5000 mg, co odpowiada odpowiednio 1,9%, 7,4%
i 9,3% zalecanej przez WHO maksymalnej 2 g dobowej dawce sodu w diecie u osoby dorostej. Lekarz
lub inna osoba nalezaca do fachowego personelu medycznego wezmie to pod uwage, jezeli pacjent
stosuje diete niskosodowa.

3. Jak stosowac lek Respreeza

Po przygotowaniu lek Respreeza jest podawany w infuzji dozylnej (kroplowce). Pierwsze infuzje leku
beda nadzorowane przez lekarza z odpowiednim do$wiadczeniem w leczeniu niedoboru inhibitora
alfai-proteinazy.

Leczenie w warunkach domowych / samodzielne podawanie przez pacjenta

Po przeprowadzeniu pierwszych infuzji lek Respreeza moze by¢ podawany samodzielnie przez

pacjenta lub jego opiekuna, jednakze dopiero po przejsciu odpowiedniego szkolenia. Jezeli lekarz

uzna, ze pacjent kwalifikuje si¢ do takiego leczenia w warunkach domowych/samodzielnego

podawania leku, przeszkoli pacjenta w nastepujacych kwestiach:

o jak przygotowac i podawacé ten lek (patrz ilustrowana instrukcja na koncu tej ulotki w punkcie
,Informacje przeznaczone wytacznie dla fachowego personelu medycznego oraz pacjentow
kwalifikujacych si¢ do leczenia w warunkach domowych / samodzielnego podawania leku”).
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o jak zachowac lek w stanie jalowym (zasady przeprowadzania infuzji w warunkach
aseptycznych),

o jak prowadzi¢ dzienniczek leczenia,

o jak rozpoznawac¢ dziatania niepozadane, w tym objawy reakcji alergicznych oraz $rodki, jakie
nalezy zastosowac w razie wystgpienia takich dziatan (patrz takze punkt 2 i punkt 4).

Lekarz prowadzacy lub inny cztonek personelu medycznego bedzie regularnie kontrolowac¢ technike

podawania infuzji przez pacjenta / opiekuna pacjenta aby upewnic si¢, ze lek jest zawsze prawidtowo

przygotowywany i podawany.

Dawka

Dawka leku Respreeza podawana pacjentowi zalezy od jego masy ciata. Zalecana dawka to 60 mg na
kg masy ciata; dawka taka powinna by¢ podawana raz na tydzien. Roztwor leku zazwyczaj podaje si¢
w infuzji przez okoto 15 minut (okoto 0,08 ml roztworu na kg masy ciata na minute). Lekarz okresli
odpowiednig szybkos¢ infuzji biorac pod uwage mase ciala pacjenta oraz tolerancje infuzji.

Zastosowanie wiekszej niz zalecana dawki leku Respreeza

Nastegpstwa przedawkowania sg nieznane.

= Jesli pacjent uzna, ze zastosowat zbyt duzg dawke leku Respreeza nalezy skontaktowac si¢
z lekarzem lub inng osoba nalezaca do fachowego personelu medycznego, ktory podejmie
odpowiednie dziatania.

Pominigcie zastosowania leku Respreeza

= Nalezy natychmiast przeprowadzi¢ infuzje kolejnej zaplanowanej dawki i kontynuowaé
podawanie leku w regularnych odstepach zaleconych przez lekarza lub inng osobe nalezaca do
fachowego personelu medycznego.

= Nie nalezy stosowa¢ dawki podwdjnej w celu uzupetnienia pominietej dawki.

Przerwanie stosowania leku Respreeza

= Nie nalezy przerywac stosowania tego leku bez konsultacji z lekarzem lub inng osobg nalezaca
do fachowego personelu medycznego. W razie przerwania leczenia lekiem Respreeza stan
pacjenta moze si¢ pogorszyc.

4, Mozliwe dzialania niepozadane

Jak kazdy lek, lek ten moze powodowa¢ dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystapia.
Takie dziatania niepozgdane mogg wystgpi¢ nawet jesli pacjent otrzymywat uprzednio ludzkie
inhibitory alfai-proteinazy i dobrze je tolerowat.

Niektore dzialania niepozadane moga by¢ ciezkie:

Niezbyt czgsto obserwowano reakcje alergiczne (mogg wystgpi¢ u maksymalnie 1 na 100 pacjentow).

W bardzo rzadkich przypadkach (moga wystapi¢ u maksymalnie 1 na 10 000 pacjentow) reakcje takie

mogg rozwing¢ sie do ciezkich reakcji alergicznych, nawet jesli po poprzednich infuzjach nie

wystapity objawy alergii.

=>  Nalezy natychmiast poinformowa¢ lekarza lub inng osobg¢ nalezaca do fachowego personelu
medycznego w razie zauwazenia podczas podawania leku Respreeza jakichkolwiek objawow
reakcji alergicznej (na przyktad dreszcze, uderzenia goraca, szybsze bicie serca, spadek
cisnienia krwi, uczucie oszotomienia, wysypka, pokrzywka, swedzenie, trudnosci w oddychaniu
lub przetykaniu, jak rowniez obrzek dtoni, twarzy lub ust). W zaleznosci od rodzaju i cigzkosci
takiej reakcji lekarz lub inna osoba nalezaca do fachowego personelu medycznego moze
zdecydowaé o zmniejszeniu szybkos$ci lub catkowitym przerwaniu podawania leku i zastosuje
odpowiednie leczenie reakcji.
W razie samodzielnego podawania / leczenia w warunkach domowych, nalezy natychmiast
przerwac infuzje i skontaktowac si¢ z lekarzem lub inng osobg nalezacg do fachowego
personelu medycznego.

Inne dzialania niepozadane mogg obejmowac:
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Czesto (moga wystepowaé u maksymalnie 1 na 10 pacjentow)
Zawroty glowy, bol glowy, skrécony oddech (dusznosc¢), nudnosci.

Niezbyt czesto (moga wystgpowaé u maksymalnie 1 na 100 pacjentow)

Zaburzenie zmystu dotyku, takie jak uczucie pieczenia, mrowienia lub dr¢twienia dtoni, rak, nog lub
stop (parestezje), uderzenia goraca, pokrzywka, tuszczaca si¢ wysypka i wysypka na catym ciele,
ostabienie fizyczne (astenia), reakcje w miejscu infuzji (takie jak pieczenie, ktucie, bol, obrzek lub
zaczerwienienie w miejscu infuzji (krwiak)).

Bardzo rzadko (moga wystepowa¢ u maksymalnie 1 na 10 000 pacjentow)
Ostabienie czucia, takie jak uczucie pieczenia, mrowienia lub dretwienia dtoni, rak, ndg lub stop
(niedoczulica), nadmierna potliwo$¢, swedzenie, bol w klatce piersiowej, dreszcze, goraczka.

Czesto$¢ nieznana (czesto$¢ nie moze by¢ okreslona na podstawie dostepnych danych)
Bol weztow chtonnych (owalnych skupisk tkanki rozmieszczonych w catym organizmie, ktére mozna
wyczu¢ dotykiem na przyktad pod pacha, w pachwinie lub w szyi), obrzek twarzy, oczu i warg.

Zglaszanie dzialan niepozadanych

=  Jesli wystapig jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane
niewymienione w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub innemu cztonkowi personelu
medycznego. Dzialania niepozadane mozna zgtasza¢ bezposrednio do ,,krajowego systemu
zglaszania” wymienionego w zataczniku V. Dzieki zgtaszaniu dziatan niepozadanych
mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat bezpieczenstwa stosowania leku.

5. Jak przechowywac lek Respreeza

Lek nalezy przechowywa¢ w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

Nie stosowac tego leku po uptywie terminu waznosci zamieszczonego na pudetku zewnetrznym i na
etykiecie fiolek po ,,EXP”. Termin wazno$ci oznacza ostatni dzien podanego miesiaca.

Nie przechowywac¢ w temperaturze powyzej 25°C. Nie zamrazac.

Po rekonstytucji uzyskany roztwor nalezy zuzy¢ natychmiast. Jezeli nie jest to mozliwe, roztwor
mozna przechowywac w temperaturze pokojowej (do 25°C) przez okres do 3 godzin. Nie wolno
zamrazac¢ przygotowanego roztworu.

6. Zawartos$¢ opakowania i inne informacje

Co zawiera lek Respreeza

Substancja czynna jest ludzki inhibitor alfa;-proteinazy. Jedna fiolka zawiera okoto 1000 mg,
4000 mg lub 5000 mg ludzkiego inhibitora alfa;-proteinazy.

Pozostale skladniki to: sodu chlorek, sodu diwodorofosforan jednowodny i mannitol (patrz 2).
Rozpuszezalnik: Woda do wstrzykiwan

Jak wyglada lek Respreeza i co zawiera opakowanie

Lek ten ma postac biatego lub biatawego proszku.

Po rozpuszczeniu woda do wstrzykiwan powstaty roztwor powinien by¢ przezroczysty, bezbarwny do
lekko zottawego i1 nie powinien zawiera¢ widocznych czastek statych.

Opakowania:

Jedno opakowanie zawiera:

Respreeza 1000 mg proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji:
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1 fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia
1 fiolke z rozpuszczalnikiem z 20 ml wody do wstrzykiwan
1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji

Respreeza 4000 mg proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji:

1 fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia

1 fiolke z rozpuszczalnikiem z 76 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji
Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

1 zestaw do infuzji dozylne;j

1 zestaw motylkowy

3 waciki nasgczone alkoholem

Respreeza 5000 mqg proszek 1 rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do infuzji:

1 fiolke z proszkiem do jednorazowego uzycia

1 fiolke z rozpuszczalnikiem z 95 ml wody do wstrzykiwan

1 system do transferu 20/20 (zestaw Mix2Vial) do rekonstytucji
Zestaw do podawania (opakowanie wewngtrzne):

1 zestaw do infuzji dozylnej

1 zestaw motylkowy

3 waciki nasaczone alkoholem

Nie wszystkie wielko$ci opakowan musza znajdowac si¢ w obrocie.

Podmiot odpowiedzialny i wytworca

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76
D-35041 Marburg
Niemcy

W celu uzyskania bardziej szczegdtowych informacji nalezy zwrécic sie do miejscowego

przedstawiciela podmiotu odpowiedzialnego:

Belgié/Belgique/Belgien
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Buarapus
Marna®apwm boirapus
Ten: +359 2 810 3949

Ceska republika
CSL Behring s.r.o.
Tel: +420 702 137 233

Danmark
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

Lietuva
CentralPharma Communications UAB
Tel: +370 5 243 0444

Luxembourg/Luxemburg
CSL Behring NV
Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Magyarorszag
CSL Behring Kft.
Tel.: +36 1 213 4290

Malta

AM Mangion Ltd.
Tel: +356 2397 6333
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Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: +3726015540

E)Mada
CSL Behring EIIE
TmA: +30 210 7255 660

Espafia
CSL Behring S.A.
Tel: +34 933 67 1870

France
CSL Behring SA
Tél: +33 153 58 54 00

Hrvatska
PharmaSwiss d.o.o.
Tel: +385 1 631 1833

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30517254

island
CSL Behring AB
Simi: +46 8 544 966 70

Italia
CSL Behring S.p.A.
Tel: +39 02 34964 200

Kvnpog
CSL Behring ETIE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija

CentralPharma Communications SIATel: +371 6

7450497

Nederland
CSL Behring BV
Tel: +31 85111 96 00

Norge
CSL Behring AB
TIf: +46 8 544 966 70

Osterreich
CSL Behring GmbH
Tel: +43 1 80101 2463

Polska
CSL Behring Sp. z 0.0.
Tel: +48 22 213 22 65

Portugal
CSL Behring Lda
Tel: +351 21 782 62 30

Romaénia
Prisum International Trading S.R.L.
Tel: +40 21 32201 71

Slovenija
NEOX s.r.0.-podruznica v Sloveniji
Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring s.r.o.
Tel: +421 911 653 862

Suomi/Finland
CSL Behring AB
Puh/Tel: +46 8 544 966 70

Sverige
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

United Kingdom
CSL Behring UK Ltd.
Tel: +44 1444 447405

Data ostatniej aktualizacji ulotki: MM/RRRR

Szczegotowe informacje o tym leku znajduja si¢ na stronie internetowej Europejskiej Agencji Lekow
http://www.ema.europa.eu/.

Informacje przeznaczone wylacznie dla fachowego personelu medycznego oraz pacjentow
kwalifikujacych si¢ do leczenia w warunkach domowych / samodzielnego podawania leku

Ogolne instrukcje
¢ Rekonstytucje nalezy przeprowadzic¢ zgodnie z ponizsza instrukcja.
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¢ Rekonstytucje, podawanie i wszelkie czynnosci z produktem nalezy przeprowadzac
Z ostroznoscig 1 zachowaniem zasad aseptyki, aby zachowac jatowo$¢ produktu.

o Jesli zatgczone opakowanie z jalowym sprzetem jest otwarte lub sprzet jest uszkodzony, nie
nalezy go uzywac do rekonstytucji i podawania.

e Proszek nalezy rozpusci¢ w rozpuszczalniku (woda do wstrzykiwan).

e Catkowite rozpuszczenie proszku powinno nastgpi¢ w ciagu 5 minut (opakowanie 1000 mg) lub

w ciggu 10 minut (opakowanie 4000 mg i 5000 mg).

e Przed podaniem sprawdzi¢, czy przygotowany roztwor nie zawiera czastek statych i czy nie

Zmienit zabarwienia.

e Przygotowany roztwor powinien by¢ przezroczysty, bezbarwny do lekko zoltego oraz nie

powinien zawiera¢ widocznych czastek.

W celu przygotowania i rekonstytucji produktu Respreeza nalezy postepowac zgodnie z ponizszymi

etapami:

1. Upewnic sie, ze fiolka z produktem Respreeza i fiolka z woda do wstrzykiwan majg temperature

pokojowg (do 25°C).

2. Usuna¢ plastikowe wieczko z fiolki z wodg do wstrzykiwan.

3. Przetrze¢ gumowy korek fiolki z wodg do wstrzykiwan srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik

nasaczony alkoholem i pozostawi¢ do wyschnigcia.

4. Otworzy¢ zestaw Mix2Vial® usuwajac wieczko (Rycina 1).
Nie wyjmowac zestawu Mix2Vial z opakowania blistrowego.

5. Umiesci¢ fiolke z wodg do wstrzykiwan na rownej i czystej powierzchni

i mocno przytrzymac.

Nie wyjmujac z opakowania blistrowego zestawu Mix2Vial przebi¢
pionowo Kkorek fiolki z woda do wstrzykiwan uzywajac niebieskiej

koncowki zestawu Mix2Vial (Rycina 2).

6. Przytrzymujac krawedz zestawu Mix2Vial ostroznie zdja¢ opakowanie
blistrowe pociagajac je pionowo do gory. Nalezy upewnic si¢, aby zdjac
jedynie opakowanie blistrowe, a nie calty zestaw Mix2Vial (Rycina 3).

J
Rycina 3

7. Usuna¢ plastikowe wieczko z fiolki z produktem Respreeza.

8. Przetrze¢ gumowy korek fiolki z produktem Respreeza srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik

nasaczony alkoholem i pozostawi¢ do wyschnigcia.
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9. Umiesci¢ fiolke z produktem Respreeza na rownej i twardej powierzchni.
Odwréci¢ do gory dnem fiolke z wodg do wstrzykiwan wraz z dotgczonym
do niej zestawem Mix2Vial i przebi¢ pionowo korek fiolki z produktem
Respreeza przezroczysta koncowka zestawu Mix2Vial (Rycina 4).

Woda do wstrzykiwan automatycznie przedostanie si¢ do fiolki z produktem
Respreeza.

UWAGA: Nalezy upewnic si¢, ze cata woda do wstrzykiwan zostata
przeniesiona do fiolki z produktem Respreeza.

10. Nalezy postepowaé zgodnie z ponizszymi etapami w celu odtagczenia
calego zestawu Mix2vial od fiolki z produktem Respreeza:

e Jedna rgka mocno uchwyci¢ fiolkg z produktem Respreeza tak, jak
pokazano na rycinie 5.

¢ Druga reka mocno uchwyci¢ fiolke z woda do wstrzykiwan wraz z
niebieska czescig zestawu Mix2Vial.

e Przechyli¢ caly zestaw Mix2Vial do momentu odtaczenia od fiolki z
produktem Respreeza (Rycina 5).

Usuna¢ fiolke z wodg do wstrzykiwan z catym zestawem Mix2Vial.

11. Delikatnie obracac fiolkg z produktem Respreeza az do catkowitego
rozpuszczenia proszku (Rycina 6). NIE WSTRZASAC. Nalezy uwazac,
aby nie dotkna¢ gumowego korka fiolki.

Rycina 6

12. Obejrze¢ przygotowany roztwor. Roztwor powinien by¢ przezroczysty, bezbarwny do lekko
z6ltego i nie powinien zawiera¢ widocznych czastek.
Nie stosowaé roztworéw o0 zmienionym zabarwieniu, ktore sg me¢tne lub zawierajg czgstki.

13. Jesli do uzyskania wymaganej dawki potrzebna jest wigcej niz jedna fiolka z produktem
Respreeza, nalezy powtorzy¢ powyzsze instrukcje od 1 do 12, uzywajac dodatkowego opakowania
zawierajgcego nieuzywany zestaw Mix2Vial.

Nalezy uzy¢ oddzielnego, nieuzywanego zestawu Mix2Vial oraz fiolki z woda do wstrzykiwan dla
kazdej fiolki produktu Respreeza.

14. Przygotowane roztwory moga by¢ podawane sekwencyjnie bezposrednio z fiolki lub przygotowane
roztwory moga by¢ alternatywnie podawane do pojemnika do infuzji (np. pusty worek lub butelka
szklana do infuzji dozylnej; (niedostarczane z produktem) przy uzyciu odpowiedniego, dostepnego na
rynku zestawu do wlewu dozylnego (niedostarczany z produktem)) przed podaniem.

Stosujac zasady aseptyki nalezy przenie$¢ przygotowany roztwor do pojemnika do infuzji.

Podawanie
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Przygotowany roztwor nalezy podawac przy uzyciu zestawu do infuzji dozylnej (dotaczonego do
wielkosci opakowania 4000 i 5000).

1. Nalezy upewni¢ si¢, ze korek odpowietrznika i zacisk rolkowy zestawu do infuzji dozylnej sa
zamknigte. Naktu¢ PIONOWO fiolke z lekiem Respreeza za pomoca kolca zestawu do infuzji
dozylnej delikatnie obracajac kolec zestawu do infuzji dozylnej lub podtaczy¢ ja do pojemnika
infuzyjnego.

2. Unie$c¢ fiolke/pojemnik infuzyjny z lekiem Respreeza lub zawiesi¢ go na stojaku do kroplowek.

3. Scisna¢ komore kroplowa, tak aby roztwor leku Respreeza wypehnit ja do potowy.

4. Otworzy¢ korek odpowietrznika zestawu do infuzji dozylnej.

5. Otworzy¢ powoli zacisk rolkowy zestawu do infuzji dozylnej i odczekac, az roztwor leku
Respreeza doptynie do konca przewodu nie pozostawiajac pecherzykow powietrza.

6. Zamkna¢ zacisk rolkowy.

7. Zdezynfekowaé miejsce wstrzykniecia srodkiem antyseptycznym, takim jak wacik nasgczony
alkoholem, przed ostroznym wkluciem igly do zyty. Nalezy si¢ upewnic, ze w rurze motylkowe;j
nie ma juz powietrza.

8. Potaczy¢ koncowke zestawu do infuzji dozylnej z zestawem motylkowym i otworzy¢ ponownie
zacisk rolkowy.

9. Poda¢ w infuzji przygotowany roztwor do zyty. Roztwor nalezy podawaé w infuzji z szybko$cia
okoto 0,08 ml na kg masy ciata na minutg, w zalezno$ci od reakcji na infuzje i komfortu pacjenta.
Zalecana dawka 60 mg na kg masy ciata powinna by¢ podawana w infuzji przez okoto 15 minut.

Jedna fiolka produktu Respreeza przeznaczona jest wytacznie do jednorazowego uzycia.

Wszelkie niewykorzystane resztki produktu leczniczego lub jego odpady nalezy usung¢ zgodnie
z zaleceniami lekarza lub innej osoby nalezacej do fachowego personelu medycznego.
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