PRILOHA 1

SOUHRN UDAJU O PRIPRAVKU



1. NAZEV PRiPRAVKU

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.
Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.
Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.

2.  KVALITATIVNI A KVANTITATIVNI SLOZENI

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.

Jedna injekéni lahvicka pfiblizn€ obsahuje inhibitor alfa-1 proteinasi humanus* 1000 mg, coz je
stanoveno podle kapacity pro neutralizaci elastazy lidskych neutrofild.

Po rekonstituci s pouzitim 20 ml rozpoustédla roztok obsahuje ptiblizné 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

Celkovy obsah proteinu je pfiblizn€ 1100 mg v jedné injekeéni lahvicee.

Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.

Jedna injek¢éni lahvicka pfiblizné obsahuje inhibitor alfa-1 proteinasi humanus* 4000 mg, coz je
stanoveno podle kapacity pro neutralizaci elastazy lidskych neutrofild.

Po rekonstituci s pouzitim 76 ml rozpoustédla roztok obsahuje ptiblizné 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

Celkovy obsah proteinu je pfiblizn¢ 4400 mg v jedné injekeni lahvicce.

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.

Jedna injekéni lahvicka pfiblizn€ obsahuje inhibitor alfa-1 proteinasi humanus* 5000 mg, coz je
stanoveno podle kapacity pro neutralizaci elastazy lidskych neutrofild.

Po rekonstituci s pouzitim 95 ml rozpoustédla roztok obsahuje pfiblizn¢ 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

Celkovy obsah proteinu je pfiblizn¢ 5500 mg v jedné injekeni lahvicce.

*Vyrobeno z plazmy lidskych darca.
Pomocné latky se znamym ucinkem

Ptipravek Respreeza obsahuje piiblizné 1,9 mg sodiku v jednom ml rekonstituovaného roztoku
(81 mmol/l).

Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1.

3. LEKOVA FORMA

Prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok.

Prasek je bily az téméf bily. Rozpoustédlo je Ciry bezbarvy roztok.

Pfiblizna osmolalita rekonstituovaného roztoku je 279 mosmol/kg, pH je 7,0.

4.  KLINICKE UDAJE

4.1 Terapeutické indikace

Piipravek Respreeza je indikovéan k udrzovaci 1é€bé, kterd ma zpomalit progresi emfyzému u
dospélych se zdokumentovanym tézkym deficitem inhibitoru alfa;-proteaz (nap#. genotypy PiZZ,
PiZ(null), Pi(null, null), PiSZ). Pacienti musi mit zavedenu optimalni farmakologickou a

nefarmakologickou 1é¢bu a vykazovat znamky progresivniho plicniho onemocnéni (nap?. oCekavané
sniZzeni jednosekundového usilovného vydechového objemu (FEV)), narusenou schopnost chtize nebo



zvySeny pocet exacerbaci) podle hodnoceni zdravotnického pracovnika se zkuSenostmi s 1¢é€bou
deficitu inhibitoru alfa;-protedz.

4.2 Davkovani a zpisob podani

Prvni infuze maji byt podédvany pod dohledem zdravotnického pracovnika se zkuSenostmi s 1é¢bou
deficitu inhibitoru alfa;-protedz. Dalsi infuze mohou byt podavany pecovatelem nebo si je mize podat
sam pacient (viz bod 4.4).

Davkovéni
Doporucend davka ptipravku Respreeza je 60 mg/kg télesné hmotnosti, podanych jednou tydné.

Starsi populace
Bezpecnost a ucinnost pripravku Respreeza u starSich pacientti (ve véku 65 nebo vice let) nebyla

dosud stanovena ve specifickych klinickych hodnocenich.

Pacienti s poruchou funkce ledvin nebo jater
Nebyla provedena zadné zvlastni hodnoceni. U téchto pacientl neni mozné doporucit zadny
alternativni rezim dadvkovani.

Pediatricka populace
Bezpecnost a i€innost ptipravku Respreeza u pediatrické populace (ve veku do 18 let) nebyly
stanoveny. Nejsou dostupné zadné udaje.

Zpusob podani
Ptipravek Respreeza se ma podavat pouze intravendzni infuzi po rekonstituci.

Prasek se musi rekonstituovat vodou pro injekei (viz navod k rekonstituci v bodé 6.6) a podéavat v
souprave pro intraven6zni podani (dodavané s balenim 4000 mg a 5000 mg).

Rekonstituovany roztok se musi podavat intravendzni infuzi s pouzitim infuzni soupravy IV
(dodavané s balenim 4000 mg a 5000 mg) rychlosti ptiblizn€ 0,08 ml/kg té€lesné hmotnosti/min.
Rychlost podéni infuze ma byt pfizptisobena podle snasenlivosti pacienta. Infuze doporuc¢ené davky,
tj. 60 mg/kg télesné hmotnosti, bude trvat ptiblizn€ 15 minut.

Jedna injekéni lahvicka ptipravku Respreeza je urcena pouze k jednorazovému pouziti.

Podrobné informace o podavani rekonstituovaného roztoku jsou uvedeny v navodu na konci bodu 6.6.
4.3 Kontraindikace

. Hypersenzitivita na 1é¢ivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku uvedenou v bod€ 6.1 (viz
také bod 4.4).

. Pacienti s deficitem IgA, o kterych je znamo, Ze maji protilatky proti IgA, vzhledem k riziku
tézké hypersenzitivity a anafylaktickych reakci.

4.4 Zvlastni upozornéni a opati‘eni pro pouZiti

Sledovatelnost
Aby se zlepsila sledovatelnost biologickych 1é¢ivych ptipravkil, mé se pfehledné zaznamenat nazev
podaného ptipravku a Cislo Sarze.

Musi se dodrzet doporucena rychlost podavani infuze, uvedena v bodé 4.2. Béhem prvnich infuzi musi
byt po celou dobu podavani infuze peclive sledovan klinicky stav pacienta, véetné zivotnich funkeci.
Pokud dojde k jakékoli reakci, ktera by mohla souviset s podanim pfipravku Respreeza, musi se
rychlost infuze snizit nebo se musi podavani ptipravku zastavit, podle toho, co vyzaduje klinicky stav
pacienta. Pokud po zastaveni infuze pfiznaky rychle vymizi, 1ze infuzi obnovit pfi niz$i rychlosti, ktera
je pro pacienta vhodna.



Hypersenzitivita
Mohou se vyskytnout hypersenzitivni reakce, a to i u pacientd, ktefi snaseli pfedchozi 1é¢bu lidskym
inhibitorem alfa;-proteaz.

Respreeza miize obsahovat stopové mnozstvi IgA. U pacientil se selektivnim nebo zavaznym IgA
deficitem se mohou vyvinout IgA protilatky, a proto maji v€tsi riziko vzniku potencialné zavazné
hypersenzitivity a anafylaktické reakce.

Pii podezieni na reakce alergického nebo anafylaktického typu se musi infuze okamzité pterusit, v
zavislosti na povaze a zavaznosti reakce. Pfi Soku musi byt podana neodkladna lécba.

Podani v domacim prostiedi/podani pacientem

Udaje o podavani tohoto 1é¢ivého piipravku v doméacim prostiedi/podani pacientem jsou omezené.
Potencialni rizika spojend s poddnim pfipravku v domacim prostfedi/podani pacientem souviseji s
manipulaci s pfipravkem a s jeho podanim i s 1é¢bou nezddoucich Gc¢inkd, zejména hypersenzitivity.
Pacienti maji byt informovani o zndmkach hypersenzitivnich reakci.

Rozhodnuti, zda je pacient zplisobily pro podavani piipravku v domacim prostfedi/podani pacientem,
rozhodne oSettujici 1€kaft, ktery zajisti, aby byl pacient spravné vyskolen (napf. ohledné rekonstituce,
pouziti soupravy Mix2Vial, sestaveni hadi¢ek infuzni soupravy, postupl pfi podavani infuzi, vedeni
deniku Iécby, zjisténi nezadoucich reakci a opatieni, kterd je potteba v ptipadé vyskytu takovych
reakci provést), a toto rozhodnuti je v pravidelnych intervalech pfehodnocovano.

InfekEni agens

Standardni opatfeni pro zabranéni infekci nasledkem podéani 1é¢ivych ptipravkil pfipravovanych z
lidské krve ¢i plazmy zahrnuji volbu dérct, vySetieni jednotlivych odbért i smésnych jednotek plazmy
na specifické infekéni markery a zatazeni uc¢innych vyrobnich kroka pro inaktivaci/odstranéni virt.

Ptesto vSak pfi podavani lécivych ptipravki z lidské krve nebo plazmy nelze zcela vylouc¢it moznost
prenosu infek¢nich agens. Tyka se to i neznamych virti, nové objevenych virt a jinych patogent.
Ptijat4 opatfeni se povazuji za G¢inna pro obalené viry, jako je virus lidské imunodeficience (HIV),
virus hepatitidy B (HBV) a virus hepatitidy C (HCV), a pro neobalené viry, jako je virus hepatitidy A
(HAV) a parvovirus B19.

U pacientt, ktefi dostavaji pravidelné/opakované inhibitory protedz vyrabéné z lidské plazmy, se ma
zvazit vhodnd vakcinace (proti hepatitidé A a B).

Kouteni

Kouteni tabdkovych vyrobki je vyznamnym rizikovym faktorem pro vznik a progresi emfyzému.
Proto se diirazn¢ doporucuje, aby pacient piestal koufit a vyhybal se prostiedi, kde se vyskytuje
tabakovy dym.

Obsah sodiku

Respreeza 1 000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Tento 1é¢ivy ptipravek obsahuje ptiblizné 37 mg (1,6 mmol) sodiku v jedné injekéni lahvicce
ptipravku Respreeza 1000 mg, coz odpovida 1,9 % doporuc¢eného maximalniho denniho pfijmu sodiku
potravou podle WHO pro dospélého, ktery ¢ini 2 g sodiku.

Respreeza 4 000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Tento 1éCivy ptipravek obsahuje pfiblizné 149 mg (6,5 mmol) sodiku v jedné injekéni lahvicce
ptipravku Respreeza 4 000 mg, coz odpovida 7,4 % doporuc¢eného maximalniho denniho piijmu
sodiku potravou podle WHO pro dospéleho, ktery €ini 2 g sodiku.

Respreeza 5 000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Tento 1é¢ivy pipravek obsahuje pfiblizné¢ 186 mg (8,1 mmol) sodiku v jedné injekeni lahvicce
ptipravku Respreeza 5000 mg, coz odpovida 9,3 % doporuc¢eného maximalniho denniho pfijmu sodiku
potravou podle WHO pro dospélého, ktery ¢ini 2 g sodiku.

To je tfeba vzit v tivahu u pacienti na dieté s kontrolovanym piijmem sodiku.



4.5 Interakce s jinymi lé¢ivymi piipravky a jiné formy interakce
Nebyly provedeny zadné studie interakci.
4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

Tchotenstvi

S ptipravkem Respreeza nebyly provedeny zadné reprodukéni studie na zvifatech a bezpecnost jeho
pouziti béhem téhotenstvi u ¢loveka nebyla zjistovana v kontrolovanych klinickych hodnocenich.
Protoze inhibitor alfa;-proteaz je endogenni lidsky protein, povazuje se za nepravdépodobné, Ze by
ptipravek Respreeza poskozoval plod, pokud je podavan v doporuc¢enych dédvkach. T¢hotnym zenam
se vSak pfipravek Respreeza musi podavat s opatrnosti.

Kojeni

Neni znadmo, zda se pfipravek Respreeza/metabolity vylucuji do lidského matetského mléka.
Vylucovani lidského inhibitoru alfa;-proteaz do matetského mléka zvitat nebylo studovano. Na
zaklad€ posouzeni prospésnosti kojeni pro dité a prospésnosti 1éby lidskym inhibitorem alfa ;-proteaz
pro matku je nutno rozhodnout, zda ukoncit/prerusit kojeni nebo ukoncit/prerusit 1é¢bu pripravkem
Respreeza.

Fertilita

S ptripravkem Respreeza nebyly provedeny zadné studie fertility na zvifatech a jeho vliv na fertilitu
¢lovéka nebyl posuzovan v kontrolovanych klinickych studiich. Protoze lidsky inhibitor alfa;-proteaz
je endogenni lidsky protein, neocekava se, ze by mél nezadouci t€inky na fertilitu, pokud je podavan v
doporucenych davkach.

4.7 Utinky na schopnost Fidit a obsluhovat stroje

Po podani ptipravku Respreeza se mohou vyskytovat zavraté (viz bod 4.8). Proto pfipravek Respreeza
miZze mit maly vliv na schopnost fidit a obsluhovat stroje.

4.8 Nezadouci ucinky

Souhrn bezpeénostniho profilu

N4

mohou alergické reakce stupiiovat az k tézkym anafylaktickym reakcim i v ptipadech, kdy pacient
nevykazoval hypersenzitivitu pii pfedchozich podanich (viz bod 4.4).

Informace o bezpecnosti tykajici se pfenosnych agens, viz bod 4.4.

Tabulkovy prehled nezadoucich tcinki

Nezadouci u€inky (AR), zjisténé v Sesti klinickych studiich u 221 pacientt a ze zkusenosti po uvedeni
na trh, jsou uvedeny v tabulce nize podle klasifikace orgdnovych systémi MedDRA (System organ
classification, SOC a urovei preferovanych termind, PT). Frekvence vyskytu pfipadajici na jednoho
pacienta (na zaklad¢ Sestimesi¢ni expozice v klinickych studiich) byla vyhodnocena podle nasledujici
konvence: Casté (>1/100 az <1/10), méng Casté (>1/1000 az <1/100), vzacné (>1/10000 az <1/1000) a
velmi vzacné (<1/10000). Frekvence vyskytu nezadoucich ucinkt zjisténych pouze v obdobi po
uvedeni na trh je hodnocena jako ,,neni zndmo (z dostupnych tdaji nelze urc€it)™.

V kazd¢ skupiné frekvenci jsou nezadouci ucinky setazeny podle klesajici zavaznosti.



Frekvence vyskytu nezadoucich uéinki pripravku Respreeza v klinickych studiich a po uvedeni

na trh

Trida organového

Frekvence vyskytu nezidoucich uéinki

systému
(SO0O) V
Casté .
. Meéneg casté (>1/1000 az | Velmi vzacné L
(>1/100 az Neni znamo
<1/10) <1/100) (<1/10000)

Poruchy krve a Bolesti
lymfatického lymfatickych
systému uzlin
Poruchy imunitniho Hypersenzitivni reakce Anafylaktické
systému (zahrnujici tachykardii, reakce

hypotenzi, zmatenost,

synkopu, snizenou

spotfebu kysliku a edém

hltanu)
Poruchy nervového | Zavrat, Parestezie Hypestezie
systému bolest hlavy
Poruchy oka Otok oka
Cévni poruchy Névaly
Respiracni, hrudni a | Dyspnoe
mediastinalni
poruchy
Gastrointestinalni Nauzea Otok rtl
poruchy
Poruchy ktize a Koptivka, vyrazka Hyperhidroéza, Otok obliceje
podkozni tkané (vCetné exfoliativni a svedeni

generalizované)
Celkové poruchy a Slabost, reakce v misté Bolest na hrudi,
reakce v miste infuze (v€etné¢ hematomu | zimnice,
aplikace v misté podani infuze), pyrexie

Pediatricka populace

Bezpecnost a i€innost u pediatrickych pacientl nebyly stanoveny. Nejsou k dispozici zadné udaje.

Stars§i pacienti

Bezpecnost a tiCinnost ptipravku Respreeza u starSich pacientt (65 let a starSich) nebyly stanoveny

v klinickych studiich.

HlaSeni podezieni na nezadouci ucinky

HlaSeni podezieni na nezadouci u€inky po registraci 1écivého piipravku je dilezité. Umoziuje to
pokra¢ovat ve sledovani poméru p¥inost a rizik 1é&ivého p¥ipravku. Zadame zdravotnické pracovniky,
aby hlasili podezieni na nezddouci ucinky prostiednictvim narodniho systému hlaseni nezédoucich
ucinkd uvedeného v Dodatku V.

4.9 Predavkovani

Naésledky predavkovani nejsou znamé.

P1i pfedavkovani je nutné pacienta peclive sledovat, zda se u n€j nevyskytuji nezadouci ucinky, a
podle potfeby musi byt k dispozici moznost provést podplirna opatieni.




5.  FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI
5.1 Farmakodynamické vlastnosti
Farmakoterapeutické skupina: Hemostyptika, hemostatika, inhibitory proteaz, ATC kod: BO2AB02

Lidsky inhibitor alfa;-protedz je normalni slozkou lidské krve. Lidsky inhibitor alfa;-protedz ma
molekulovou hmotnost 51 kDa a patii do skupiny inhibitorti serinovych proteéz.

Mechanismus ucinku

Lidsky inhibitor alfa;-proteaz je povazovan za hlavni antiprotedzu v dolnich dychacich cestach, kde
inhibuje elastazu neutrofilt (NE). Normalni zdravi jedinci vytvareji dostatek inhibitoru alfa,-proteaz
pro kontrolu NE vytvarené aktivovanymi neutrofily, a proto jsou schopni branit nezadouci proteolyze
plicni tkang, které je zptisobena NE. Podminky, které zvySuji hromadéni a aktivaci neutrofilt v
plicich, jako jsou respiracni infekce a kouteni, hladiny NE naopak zvySuji. Jedinci s deficitem
endogenniho inhibitoru alfa;-proteaz vsak nejsou schopni udrzet si spravnou obranu proti protedzam a
dochdzi u nich k rychlejsi proteolyze alveolarnich stén, ktera zacina jesté pfed rozvojem klinicky
zjevné chronické obstrukéni plicni onemocnéni ve tfeti nebo Ctvrté dekadé.

Farmakodynamické ucinky
Podani ptipravku Respreeza zvySuje a udrzuje koncentrace inhibitoru alfa;-proteaz v séru a v tekuting
kryjici epitel respira¢niho systému (epithelial lining fluid, ELF), coz zpomaluje progresi emfyzému.

Klinicka bezpecénost a i¢innost

Studie RAPID

Bezpecnost a ti€innost piipravku Respreeza byla hodnocena v randomizované, dvojité zaslepené,
placebem kontrolované, multicentrické studii (RAPID) nasledované 2letou prodlouzenou otevienou
studii (prodlouZena studie RAPID). Celkem 180 pacientti s deficitem inhibitoru alfa;-protedz
charakterizovanym hladinou inhibitoru alfa;-protedz v séru < 11 umol/l (. < 50 mg/dl pii
nefelometrickém stanoveni) a klinicky prokazanym emfyzémem bylo randomizovano pro pouzivani
intravenozni tydenni davky 60 mg/kg télesné hmotnosti piipravku Respreeza (93 pacientll) nebo
placeba (87 pacientil) po dobu nejvyse 24 mésicl. Pacienti byli ve veku od 31 do 67 let (primémy vek
byl 54 let) pfi primérné vychozi hladin€ inhibitoru alfa;-proteaz ptiblizné¢ 6,15 uM a primérné denzité
plicni tkané podle CT s objemovou korekei 47 g/l pro ptipravek Respreeza a 50 g/l pro pacienty
pouzivajici placebo.

Sto Ctyficet pacientt (76 pacientti IéCenych ptipravkem Respreeza a 64 pacientl s placebem ve studii
RAPID) pokracovalo do rozsifené studie RAPID a byli 1é€eni jednou tydné intraven6zni davkou 60
mg/kg télesné hmotnosti ptipravku Respreeza po dobu az 24 mésict.

Studie hodnotily vliv pfipravku Respreeza na progresi emfyzému, ktera byla posuzovana podle
poklesu denzity plicni tkang, méfeného pocitacovou tomografii (CT).

U pacientl lécenych pfipravkem Respreeza byl konzistentn€ pozorovan pomalejsi pokles denzity
plicni tkané neZ u pacientd pouZzivajicich placebo (viz obrazek 1). Ro¢ni rychlost poklesu denzity
plicni tkang, jejimz métitkem byla celkova kapacita plic (total lung capacity, TLC) podle vysetfeni
CT, za dobu 2 let, byla pfi pouZzivani piipravku Respreeza nizsi (-1,45 g/1) nez u placeba (-2,19 g/1),
pfi¢emz rozdil v poklesu ¢inil 34 % (p = 0,017, 1stranny).

Rozsitena studie RAPID prokazala, Ze byla zachovana sniZzena hodnota poklesu denzity plicni tkdné€ u
pacientil kontinualné 1écenych ptipravkem Respreeza po dobu 4 let. (viz obrazek 1).



Obriazek 1: Zmény denzity plicni tkané (TLC) oproti vychozimu stavu ve studii RAPID a
roz§ifené studii RAPID
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Mésic léEby

Jednotlivé davky 120 mg/kg télesné hmotnosti byly podany 137 pacientim léCenym ptipravkem
Respreeza.

Pediatricka populace

Evropska agentura pro 1é¢ivé pripravky rozhodla o zprosténi povinnosti predlozit vysledky studii s
pripravkem Respreeza u vSech podskupin pediatrické populace v 1écbé chronické obstrukéni plicni
onemocnéni (CHOPN) zptsobené deficitem inhibitoru alfa;-proteaz (informace o pouziti u déti viz
bod 4.2).

5.2 Farmakokinetické vlastnosti

Byly provedeny ¢tyfi klinické studie s pripravkem Respreeza u 89 pacientt (59 muza a 30 zen), aby
zhodnotily vliv pfipravku Respreeza na hladiny inhibitoru alfa;-proteaz v séru. VEk pacientt byl v
rozsahu od 29 do 68 let (primérma hodnota v€ku byla 49 let). Pfi screeningu byly hladiny inhibitoru
alfa;-protedz v séru mezi 3,2 a 10,1 pmol/l (stfedni hodnota 5,6 pmol/l).

Byla provedena dvojité zaslepend, randomizovana, aktivni latkou kontrolovana farmakokineticka
studie se zkfiZzenym uspofaddnim zahrnujici 13 muZzi a 5 Zen s deficitem inhibitoru alfa;-protedz a s
veékovym rozsahem od 36 do 66 let. 9 pacientii dostalo jednu davku 60 mg/kg télesné hmotnosti
ptipravku Respreeza a poté srovnavaci ptipravek a 9 pacientli dostalo srovnavaci ptipravek a poté
jednu davku 60 mg/kg télesné hmotnosti ptipravku Respreeza. Mezi davkami byla ,,wash-out* perioda
35 dni. Do 21. dne po infuzi bylo v riznych okamzicich odebrano celkem 13 vzork séra. Tabulka 1
uvadi primérné hodnoty vysledk pro farmakokinetické parametry ptipravku Respreeza.

Tabulka €. 1: Farmakokinetické parametry pro inhibitor alfa;-proteaz po podani jedné davky
60 mg/kg télesné hmotnosti piipravku Respreeza

Farmakokineticky parametr Primérna hodnota (smérodatna odchylka)*
Plocha pod kiivkou (AUCy) 144 (£27) umol/l x den
Maximalni koncentrace (Cmax) 44,1 (£10,8) umol/l 1
Terminalni polocas (ti/2s) 5,1 (£2,4) dny
Celkova clearance 603 (£129) ml/den
Distribu¢ni objem v ustaleném stavu 3,8(x£1,3)1

* n=18 pacientd.



Farmakokineticka analyza populaci byla provedena na udajich od 90 pacientti IéCenych ptipravkem
Respreeza z klinického hodnoceni RAPID. Odhad primérné hodnoty polo¢asu pro tuto populaci byl
6,8 dne. Primérné koncentrace po davce 60 mg/kg télesné hmotnosti/tyden v ustdleném stavu,
predpovézend na zakladé tohoto modelu, byla 21,8 pmol/l. Farmakokinetickd analyza populaci
nenaznacila zadné vyznamné vlivy veku, pohlavi, télesné hmotnosti nebo vychozich koncentraci
antigenu inhibitoru alfa;-protedz v séru na clearanci piipravku Respreeza.

Farmakokineticky/farmakodynamicky vztah

Ve dvojité zaslepené kontrolované klinické studii hodnotici bezpecnost a biochemickou G¢innost
ptipravku Respreeza bylo 44 pacientil randomizovano pro pouzivani intravendzni davky

60 mg/kg télesné hmotnosti ptipravku Respreeza, podavané jednou tydné, po dobu 24 tydnt.
Primeérné hodnota minimalni (trough) koncentrace hladin inhibitoru alfa,-protedz v séru v ustaleném
stavu (tyden 7-11) byla udrzovana nad 11 pmol/l. Primérna hodnota (smérodatné odchylka)
minimalni (trough) koncentrace hladin inhibitoru alfa;-protedz v séru v ustaleném stavu u pacientd
lécenych ptipravkem Respreeza byla 17,7 pmol/l (2,5).

U podskupiny pacientti zafazenych do této studie (10 pacientl lécenych piipravkem Respreeza) byl
proveden bronchoalveolarni vyplach. Méfeni hladin inhibitoru alfa;-proteaz v tekutiné kryjici epitel
respiracniho systému (epithelial lining fluid, ELF) po 1é€bé prokéazalo jejich konzistentni zvyseni.
Hladiny pfi stanoveni antigenu inhibitoru alfa,-protedz a inhibitoru alfa;-proteaz v ELF: Hladiny
komplext s elastazou neutrofili (NE) se oproti vychozi hodnot¢ zvysily. Volna elastaza byla u vSech
vzorkll neméfitelné nizka.

Po dokonceni studie RAPID byla provedena analyza dosazenych mediand hladin inhibitoru alfa;-
proteaz a poklesu denzity plicni tkdné€. Tato analyza prokazala inverzni linearni vztah mezi
minimalnimi (trough) hladinami inhibitoru alfa;-proteaz v séru a poklesem denzity plicni tkané za
jeden rok, méfenym podle denzity plicni tkan€ na CT skenech s objemovou korekei, u pacientt
uzivajicich intravendzni davku pfipravku Respreeza 60 mg/kg télesné hmotnosti.

5.3 Predklinické udaje vztahujici se k bezpecnosti

Bezpecnost pfipravku Respreeza byla hodnocena v n€kolika predklinickych studiich. Neklinické udaje
ziskané na zaklad¢€ farmakologickych studii bezpecnosti a toxicity po kratkodobém podavani
neodhalily zadné zv1astni riziko pro ¢loveka. Studie toxicity po opakovaném podavani po dobu delsi
nez 5 dni, studie reprodukéni toxicity a studie karcinogenicity nebyly provedeny. Tyto studie nejsou
povazovany za smysluplné vzhledem k tvorb¢ protilatek proti heterolognim lidskym proteintim u
zvitat. Protoze lidsky inhibitor alfa;-proteaz je protein a fyziologické slozka lidské krve, neocekava se,
ze by mél karcinogenni, genotoxické nebo teratogenni ucinky.

6. FARMACEUTICKE UDAJE
6.1 Seznam pomocnych latek

Prasek:

Chlorid sodny

Monohydrat dihydrogenfosforecnanu sodného
Mannitol

Rozpoustédlo:
Voda pro injekci

6.2 Inkompatibility

Tento 1éCivy pfipravek nesmi byt misen s jinymi lé¢ivymi pifipravky s vyjimkou téch, které jsou
uvedeny v bodé¢ 6.6.



6.3 Doba pouzitelnosti

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

3 roky

Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

3 roky

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

3 roky

Z mikrobiologického hlediska ma byt pfipravek pouzit okamzit€ po rekonstituci. Nicmén¢ chemicka a
fyzikalni stabilita po otevieni pfed pouzitim byla prokdzana po dobu 3 hodin pfi pokojové teploté
(do 25 °C). Rekonstituovany roztok chrarite pred mrazem.

6.4  Zvlastni opati‘eni pro uchovavani

Neuchovavejte pti teploté nad 25 °C. Chraiite pied mrazem.
Podminky uchovéavani tohoto 1é¢ivého ptipravku po jeho rekonstituci jsou uvedeny v bodé 6.3.

6.5  Druh obalu a obsah baleni a zvlaStni vybaveni pro podani

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Piipravek Respreeza: 1000 mg prasku ve sklenéné injekéni lahvicee (tfidy 1), uzaviené zatkou z
(butylové) pryZe a hlinikovym uzévérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Rozpoustédlo: 20 ml vody pro injekei ve sklenéné injekeni lahvicee (tfidy 1), uzaviené zatkou z
(butylové) pryze a hlinikovym uzévérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Piipravek Respreeza: 4000 mg prasku ve sklenéné injekéni lahvicee (tfidy I), uzaviené zatkou z
(butylové) pryZe a hlinikovym uzévérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Rozpoustédlo: 76 ml vody pro injekci ve sklenéné injekéni lahvicee (tfidy 1), uzaviené zatkou z
(butylové) pryze a hlinikovym uzavérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Piipravek Respreeza: 5000 mg prasku ve sklenéné injekéni lahvicee (tfidy I), uzaviené zatkou z
(butylové) pryZe a hlinikovym uzévérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Rozpoustédlo: 95 ml vody pro injekci ve sklenéné injekeni lahviccee (tfidy 1), uzaviené zatkou z
(butylové) pryze a hlinikovym uzavérem s plastovym odtrhovacim vickem.

Velikosti baleni
Jedno baleni obsahuje:

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:

Jednu injekéni lahvicku s praSkem na jedno pouZziti

Jednu injekeéni lahvicku s rozpoustédlem - 20 ml vody pro injekci
Jeden ptepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci
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Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:

Jednu injekéni lahvicku s praSkem na jedno pouZziti

Jednu injekéni lahvicku s rozpoustédlem - 76 ml vody pro injekci
Jeden ptepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci
Aplikacni souprava (vnitini krabicka):

Jednu infuzni soupravu IV

Jeden infuzni set s kiidélky

Tti tampony s alkoholem

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:

Jednu injekeéni lahvicku s praSkem na jedno pouziti

Jednu injekéni lahvicku s rozpoustédlem - 95 ml vody pro injekci
Jeden ptepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci
Aplikacni souprava (vnitini krabicka):

Jednu infuzni soupravu IV

Jeden infuzni set s kiidélky

Tti tampony s alkoholem

Na trhu nemusi byt vSechny velikosti baleni.
6.6  Zvlastni opati‘eni pro likvidaci pripravku a pro zachdzeni s nim

VSeobecné pokyny

e Rekonstituce musi byt provedena podle nize uvedenych pokyni.
P1i rekonstituci, podavani pfipravku a zachazeni s nim se musi dbat opatrnosti a pouzivat
aseptické postupy, aby byla zachovéna sterilita ptipravku.

e Nepouzivejte sterilni pomocné prostiedky pro rekonstituci a podani, pokud je baleni otevieno
nebo je poskozeno.
Prasek musi byt rekonstituovan rozpoustédlem (voda pro injekci).
Uplna rekonstituce prasku ma byt dokonéena béhem 5 minut (baleni 1000 mg) nebo béhem
10 minut (baleni 4000 mg a 5000 mg).
Pfed podanim zkontrolujte rekonstituovany roztok, zda neobsahuje Castice a neni zabarven.
Rekonstituovany roztok ma byt Ciry, bezbarvy az svétle zluty a bez viditelnych ¢astic.

P1i ptiprave a rekonstituci pfipravku Respreeza postupujte podle nésledujicich pokynii:

1. Ujistcte se, Ze injekeni lahvicka s ptipravkem Respreeza a injek¢ni lahvicka s vodou pro injekci maji
pokojovou teplotu (do 25 °C).

2. Odstraiite plastové odtrhovaci vi¢ko z injek¢ni lahvicky s vodou pro injekei.

3. Otfete gumovou zatku injekéni lahvicky s vodou pro injekei antiseptickym tamponem s alkoholem
a nechte ji oschnout.

4. Otevite soupravu Mix2Vial odlepenim vicka
(obrazek 1).
Nevytahujte soupravu Mix2Vial z blistrového baleni.

5. Postavte injek¢ni lahvicku s vodou pro injekei na rovny a Cisty povrch a
pevné drzte injekéni lahviéku. Vezméte soupravu Mix2Vial spolu s
blistrovym obalem a propichnéte zatku injekcni lahvicky s vodou pro
injekei svisle doli modrym hrotem soupravy Mix2Vial (obrazek 2).

Obréﬁgi; 2

11




6. Opatrné sundejte blistrovy obal ze soupravy Mix2Vial tak, ze ho drzite za
okraj a tahnete svisle vzhtru. Ujistéte se, ze vytahujete pouze blistrovy obal
a nikoli soupravu Mix2Vial (obrazek 3).

.

Obrazek 3

7. Odstraiite plastové odtrhovaci vicko z injekEni lahvicky s pfipravkem Respreeza.

8. Otfete pryzovou zatku injekeni lahvicky s pfipravkem Respreeza antiseptickym tamponem

s alkoholem a nechte oschnout.

9. Polozte injekéni lahvicku s ptipravkem Respreeza na rovny a pevny
povrch. Otocte injekeni lahvicku s vodou pro injekei se soupravou Mix2Vial
a zasuiite prihledny hrot soupravy Mix2Vial rovné dolt skrz zatku injekéni
lahvicky s pfipravkem Respreeza (obrazek 4). Voda pro injekci se
automaticky nasaje do injek¢ni lahvicky s ptipravkem Respreeza.

POZNAMKA: Ujistéte se, ze veskera voda pro injekci byla prevedena do
injekeéni lahvicky s ptipravkem Respreeza.

10. Postupujte nasledujicim zpiisobem, abyste odstranili celou soupravu
Mix2Vial z lahvicky s ptipravkem Respreeza:

¢ Jednou rukou pevné uchopte injekéni lahvicku s ptipravkem Respreeza, jak
je znazornéno na obrazku 5.

* Druhou rukou pevné uchopte injek¢ni lahvicku od vody pro injekci

s modrou ¢asti soupravy Mix2Vial.

* Ohnéte celou soupravu Mix2Vial na stranu, dokud se neodpoji od
injekeéni lahvicky s pripravkem Respreeza (obrazek 5).

Zlikvidujte injek¢éni lahvicku od vody pro injekei s kompletni soupravou
Mix2Vial.

Obrazek 5

11. Jemné otacejte injekeni lahvickou s ptipravkem Respreeza, dokud neni
prasek uplné rozpustény (obrazek 6). NETREPEJTE. Davejte pozor, abyste
se nedotkli gumové zatky.

/'\_

]

‘kﬁ;, .

Obrazek 6

12. Zkontrolujte rekonstituovany roztok vizualné€. Roztok musi byt €iry, bezbarvy az svétle zluty a bez
viditelnych ¢astic. Nepouzivejte roztoky, které jsou zabarvené, zakalené nebo obsahuji ¢astice.

13. Pokud je k dosazeni pozadované davky zapotiebi vice nez 1 injek¢ni lahvicka s piipravkem
Respreeza, opakujte pokyny 1 az 12 s pouzitim dal$iho baleni obsahujiciho nepouzitou soupravu

Mix2Vial.

Pouzijte samostatnou, nepouZitou soupravu Mix2Vial a injekéni lahvicku s vodou pro injekcei pro

kaZdou injeké¢ni lahvicku s pripravkem Respreeza.
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14. Rekonstituované roztoky mohou byt postupné podavany ptimo z injek¢ni lahvicky, nebo je
pfipadné mozné rekonstituované roztoky pred podanim pienést do infuzni nadoby (napft. prazdny
intravenozni vak nebo sklenénd lahev, [neni soucasti baleni]) prostfednictvim komer¢né dostupné

soupravy pro intravendzni podani (neni soucasti baleni).
PouZijte aseptickou techniku k pieneseni rekonstituovanych roztokd do infuzni nadoby.

Podavani

Rekonstituovany roztok musi byt podavan pomoci infuzni soupravy I'V.

L.

Ujistéte se, Ze je odvzdusiovaci uzaveér a rolovaci uzavér infuzni soupravy IV zavieny. SVISLE
propichnéte injek¢ni lahvicku ptipravku Respreeza hrotem infuzni soupravy IV, jemné otacejte
hrotem infuzni soupravy IV, nebo ji pfipojte k infuznimu vaku.

Zvednéte injekeni lahvicku/infuzni vak s ptipravkem Respreeza nebo zavéste na infuzni stojan.

. Kapkovou komtrku napust'te tak, ze ji stlacite, az roztok ptipravku Respreeza naplni komtrku

zhruba do poloviny.

Oteviete odvzdusiovaci uzavér infuzni soupravy IV.

Pomalu oteviete rolovaci uzévér infuzni soupravy IV a nechte roztok pfipravku Respreeza
protékat dokud nedosédhne konce hadi¢ky bez vzduchovych bublin.

Zaviete rolovaci uzaver.

Pfed opatrnym vpichem jehly do zily dezinfikujte misto vpichu antiseptickym tamponem s
alkoholem. Ujistéte se, ze v hadiCce s kiidélky nezlstdva zadny vzduch.

Ptipojte konec infuzni soupravy IV k infuznimu setu s kiidélky a znovu otevfete rolovaci uzaver.

Rekonstituovany roztok podejte do zily jako infuzi. Roztok ma byt podévan rychlosti infuze asi
0,08 ml na kg télesné hmotnosti za minutu v zavislosti na odpovédi a komfortu pacienta.
Doporucena ddvka 60 mg na kg télesné hmotnosti bude trvat piiblizn€ 15 minut.

Veskery nepouzity 1é¢ivy ptipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky.

7.

DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI

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

Némecko

8.

REGISTRACNI CISLO(A)

EU/1/15/1006/001
EU/1/15/1006/002
EU/1/15/1006/003

9.

DATUM PRVNi REGISTRACE/PRODLOUZENI REGISTRACE

Datum prvni registrace: 20. srpna 2015
Datum posledniho prodlouzeni registrace: 23. dubna 2020

10.

DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankdch Evropské
agentury pro lécivé pfipravky http://www.ema.europa.eu.
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PRILOHA 11
VYROBCE/VYROBCI BIOLOGICKE LECIVE LATKY
/BIOLOGICKYCH LECIVYCH LATEK A VYROBCE
ODPOVEDNY/VYROBCI ODPOVEDNI ZA PROPOUSTENI SARZI
PODMINKY NEBO OMEZENIi VYDEJE A POUZITI
DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE

PODMINKY NEBO OMEZENIi S OHLEDEM NA BEZPECNE A
UCINNE POUZIVANI LECIVEHO PRIPRAVKU
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A. VYROBCE/VYROBCI BIOLOGICKE LECIVE LATKY /BIOLOGICKYCH
LECIVYCH LATEK A VYROBCE ODPOVEDNY/VYROBCI ODPOVEDNI ZA
PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce biologické 1é¢ivé latky

CSL Behring LLC

Route 50 North 1201 N. Kinzie

Bradley, IL 60915

Spojené staty americké

Nazev a adresa vyrobce odpovédného za propousténi Sarzi

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

Némecko

B. PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI

Vydej lécivého pripravku je vazan na Iékatsky predpis s omezenim (viz Ptiloha I: Souhrn udaji o
ptipravku, bod 4.2).

C. DALSIi PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE

e Pravidelné aktualizované zpravy o bezpecnosti (PSUR)

Pozadavky pro predkladani PSUR pro tento 1éCivy piipravek jsou uvedeny v seznamu referencnich
dat Unie (seznam EURD) stanoveném v ¢l. 107¢ odst. 7 smérnice 2001/83/ES a jakékoli nasledné
zmeény jsou zvefejnény na evropském webovém portélu pro 1é¢ivé ptipravky.

D. PODMINKY NEBO OMEZENI S OHLEDEM NA BEZPECNE A UCINNE
POUZIVANI LECIVEHO PRIPRAVKU

e Plan fizeni rizik (RMP)

Drzitel rozhodnuti o registraci (MAH) uskutecni pozadované ¢innosti a intervence v oblasti
farmakovigilance podrobné popsané ve schvaleném RMP uvedeném v modulu 1.8.2 registrace a ve
veskerych schvéalenych néslednych aktualizacich RMP.

Aktualizovany RMP je tfeba predlozit:
e na zadost Evropské agentury pro 1éCivé ptipravky,

e Pii kazd¢é zmeéné systému fizeni rizik, zejména v disledku obdrzeni novych informaci, které
mohou vést k vyznamnym zméndm poméru piinost a rizik, nebo z diivodu dosazeni
vyzna¢ného milniku (v rdmci farmakovigilance nebo minimalizace rizik).
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e Povinnost uskutec¢nit poregistracni opatieni

Drzitel rozhodnuti o registraci uskuteni v daném terminu nize uvedena opatfeni:

Popis

Termin splnéni

Poregistracni studie ti¢innosti (PAES): Byla dohodnuta realizace
randomizovaného, dlouhodobé hodnoceni PAES k ovéfeni uéinku davek,
tj. vlivu vyssich krevnich hladin API na rychlost fidnuti plicni tkané a
vhodnosti vyssi davky, 120 mg/kg. Drzitel rozhodnuti o registraci by mél
realizovat randomizované, dlouhodobé klinické hodnoceni u€innosti podle
dohodnutého protokolu a piedlozit jeho vysledky.

Predlozeni kone¢ného
zpravy z klinického
hodnoceni do 31. 3.
2025
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PRILOHA 111

OZNACENI NA OBALU A PRIBALOVA INFORMACE
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A. OZNACENI NA OBALU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

VNEJSI KRABICKA

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 1000 mg
Po rekonstituci za pouziti 20 ml rozpoustédla roztok obsahuje ptiblizné 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocneé latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosfore¢nanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

1 injekeni lahvicka s praskem na jedno pouziti
1 injekeni lahvicka s rozpoustédlem - 20 ml vody pro injekci
1 pfepoustéci adaptér 20/20 (souprava Mix2Vial) pro rekonstituci

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouzitim si prectéte piibalovou informaci.

Intraven6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chraiite pted mrazem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

| 12.  REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/001

| 13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16.  INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

Respreeza 1000 mg

| 17.  JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

| 18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
NN:
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S PRASKEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 1000 mg prasek pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 1000 mg

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocneé latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosforecnanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek pro infuzni roztok

1000 mg

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pted pouzitim si prectcte piibalovou informaci.

Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chratite pred mrazem.
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10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/001

13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S ROZPOUSTEDLEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Rozpoustédlo pro ptipravek Respreeza

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Voda pro injekci

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

4.  LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

20 ml

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9.  ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring
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| 12.  REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/001

| 13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

VNEJSI KRABICKA

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 4000 mg
Po rekonstituci za pouziti 76 ml rozpoustédla roztok obsahuje ptiblizné 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosforecnanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

1 injek¢ni lahvicka s praskem na jedno pouziti

1 injekeni lahvicka s rozpoustédlem - 76 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér 20/20 (souprava Mix2Vial) pro rekonstituci
Aplikacni souprava (vnitini krabicka):

1 infuzni souprava IV

1 infuzni set s kiidélky

3 tampony s alkoholem

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouZitim si prectcte piibalovou informaci.

Intraven6zni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9.  ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chraiite pted mrazem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

| 12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/002

| 13.  CISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

Respreeza 4000 mg

| 17.  JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

| 18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
NN:
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S PRASKEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 4000 mg prasek pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 4000 mg

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocneé latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosforecnanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek pro infuzni roztok

4000 mg

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouZitim si prectcte piibalovou informaci.

Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNIi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chratite pred mrazem.
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10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/002

13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S ROZPOUSTEDLEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Rozpoustédlo pro ptipravek Respreeza

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Voda pro injekci

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

4.  LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

76 ml

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring
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| 12.  REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/002

| 13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

VNEJSI KRABICKA

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 5000 mg
Po rekonstituci za pouziti 95 ml rozpoustédla roztok obsahuje ptiblizné 50 mg/ml lidského inhibitoru
alfa;-proteinasy.

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocneé latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosfore¢nanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

1 injek¢ni lahvicka s praskem na jedno pouziti

1 injekeni lahvicka s rozpoustédlem - 95 ml vody pro injekci

1 pfepoustéci adaptér 20/20 (souprava Mix2Vial) pro rekonstituci
Aplikacni souprava (vnitini krabicka):

1 infuzni souprava IV

1 infuzni set s kiidélky

3 tampony s alkoholem

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Ptfed pouZitim si prectcte piibalovou informaci.

Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNIi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSIi BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP
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9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chraiite pted mrazem.

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Némecko

| 12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/003

| 13.  CISLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

Respreeza 5000 mg

| 17.  JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedinecnym identifikatorem.

| 18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
NN:
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S PRASKEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Respreeza 5000 mg prasek pro infuzni roztok
Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus 5000 mg

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocneé latky: chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosforecnanu sodného, mannitol.

4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek pro infuzni roztok

5000 mg

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pted pouzitim si prectéte ptibalovou informaci.

Intraveno6zni podani.

6. ZVLASTNIi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C. Chratite pred mrazem.
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10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring

12. REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/003

13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIiM OBALU

INJEKCNI LAHVICKA S ROZPOUSTEDLEM

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Rozpoustédlo pro ptipravek Respreeza

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Voda pro injekci

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

4.  LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

95 ml

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

6. ZVLASTNi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRiIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring
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| 12.  REGISTRACNI CISLO/CISLA

EU/1/15/1006/003

| 13. CiSLO SARZE

Lot

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

Krabicka s aplikacni soupravou (vniti‘ni krabicka)

1. NAZEV LECIVEHO PRiPRAVKU

Aplikacni souprava

| 2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

|4.  LEKOVA FORMA A OBSAH BALEN{

| 5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

6. ZVLASTNi UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

| 7. DALSI ZVLASTNI UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

|8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

CSL Behring
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| 12.  REGISTRACNI CISLO/CISLA
| 13. CiSLO SARZE
Lot
| 14.  KLASIFIKACE PRO VYDEJ
| 15. NAVOD K POUZITI

INFORMACE V BRAILLOVE PISMU
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B. PRIBALOVA INFORMACE
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Piibalova informace: Informace pro pacienta

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok
Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok
Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok

Inhibitor alfa-1 proteinasi humanus

Prectéte si pozorné celou pribalovou informaci dfive, nezZ za¢nete tento pripravek pouZivat,

protoZe obsahuje pro Vis dilezité udaje.

- Ponechte si ptibalovou informaci pro piipad, Ze si ji budete potfebovat piecist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého 1¢kare nebo zdravotnického pracovnika.

- Tento pripravek byl pfedepsan vyhradné¢ Vam. Nedavejte jej zadné dalsi osobé. Mohl by ji ublizit,
a to 1 tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinki, sdélte to svému lékati nebo
zdravotnickému pracovnikovi. Stejné postupujte v ptipad¢ jakychkoli nezddoucich Gcinka, které
nejsou uvedeny v této pribalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této pribalové informaci

1. Co je pripravek Respreeza a k ¢emu se pouziva

2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ za¢nete piipravek Respreeza pouzivat
3. Jak se ptipravek Respreeza pouziva

4. Mozné nezadouci ucinky

5. Jak ptipravek Respreeza uchovévat

6. Obsah baleni a dalsi informace

1. Co je pripravek Respreeza a k ¢emu se pouZiva

Co je pripravek Respreeza

Tento pfipravek obsahuje 1écivou latku lidsky inhibitor alfa;-proteaz, ktery je normalni slozkou krve a
nalézé se v plicich. Na mist¢ vyskytu je jeho hlavni funkci chranit plicni tkan omezenim ucinku
enzymu nazyvaného elastaza neutrofilt. Elastdza neutrofilti mize zptsobit poskozeni, pokud jeji
ucinek neni kontrolovany (napfiklad jestlize mate deficit inhibitoru alfa;-proteaz).

K ¢emu se pripravek Respreeza pouZiva

Tento 1éCivy ptipravek se pouziva u dospélych pacienti se zndmym tézkym deficitem inhibitoru alfa;-
proteaz (vrozené onemocnéni, nazyvané také deficit alfa; antitrypsinu), u kterych vzniklo onemocnéni
plic nazyvané rozedma (emfyzém).

Rozedma vznikne tehdy, kdyZ nedostatek inhibitoru alfa;-proteaz zptisobi stav, v némz neni spravné
kontrolovana elastaza neutrofilt, takZze poSkozuje drobné vzduchové vacky v plicich (plicni sklipky),

jimiz pfechdzi do organismu kyslik. Vzhledem k tomuto poSkozeni plice nepracuji spravne.

Pravidelné pouZzivani tohoto 1é¢ivého ptipravku zvySuje hladinu inhibitoru alfa,-protedz v krvi
a v plicich, a tak zpomaluje postup rozedmy plic.
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2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ zacnete pripravek Respreeza pouZivat

NEPOUZIVEJTE piipravek Respreeza

. jestlize jste alergicky(a) na lidsky inhibitor alfa;-proteaz nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto
ptipravku (uvedenou v bodé¢ 6).
. jestlize bylo zjisténo, ze mate nedostatek jistych krevnich proteinii nazyvanych imunoglobulin

typu A (IgA) a vytvotil(a) jste si proti nim protilatky.
Upozornéni a opatieni

=  Pred pouzitim piipravku Respreeza se porad’te se svym lékafem nebo zdravotnickym
pracovnikem.

Informace o alergickych reakcich: kdy muze byt nutné zpomaleni nebo zastaveni infuze?
Muzete mit alergii na lidsky inhibitor alfa;-proteaz i tehdy, kdyz jste jiz dfive lidské inhibitory alfa;-
proteaz uzival(a) a snasel(a) jste je dobfe. V nekterych piipadech miize dochazet k t€Zkym alergickym
reakcim. Lékat Vas bude informovat o zndmkach alergickych reakci (naptiklad zimnice, navaly,
rychlejsi srde¢ni ¢innost, pokles krevniho tlaku, pocity na omdleni, vyrazka, koptivka, svédéni, potize
s dychanim nebo s polykanim a otok rukou, obliceje nebo tst) (viz také bod 4).
=  Thned sdélte svému lékafi nebo zdravotnickému pracovnikovi, jestlize si béhem infuze tohoto
ptipravku v§imnete takovych reakci. Podle povahy a zavaznosti takové reakce se 1¢kat mtze
rozhodnout, zda infuzi zpomali nebo zcela zastavi a zahaji ptislusnou 1écbu.
=V piipadé podavani v domacim prostredi/podavani pacientem infuzi ihned zastavte
a kontaktujte svého lékare nebo zdravotnického pracovnika.

Informace o bezpecénosti v souvislosti s infekcemi

Ptipravek Respreeza se vyrabi z lidské krevni plazmy (tekuté slozky krve, z niz byly odstranény
bunécné elementy).

Protoze krvi se mohou pfenaset infekce, jsou-li 1éky ptipravovany z lidské krve ¢i plazmy, piijimaji se
urcitd opatieni k zabranéni jejich vyskytu v krvi a pfenosu na pacienty. Tato opatieni jsou nasledujici:

. peclivy vyber darcti krve €i plazmy zajiStujici vylouceni osob s rizikem pfenosu infekce,

. testovani vzorkid darované krve a plazmy tak, aby se pokud mozno zabranilo pouZiti materiald
se znamkami vird/infekci,

. zatazeni takovych krokt pfi zpracovani krve ¢i plazmy, které jsou schopny inaktivovat ¢i

odstranit viry. To plati i pro jakékoli neznamé nebo vznikajici viry ¢i jiné typy infekci.

Ptijat4 opatfeni se povazuji za G¢inna pro viry, jako je virus lidské imunodeficience (HIV), virus
hepatitidy A, virus hepatitidy B, virus hepatitidy C a parvovirus B19.

Ptes tato opatfeni vSak nelze pti podani 1€kt ptipravenych z lidské krve ¢i plazmy zcela vyloucit
moznost pfenosu infekce.

Pokud pravidelné/opakované dostavate inhibitory protedz vyrobené z lidské plazmy, muze 1ékat
doporucit, abyste zvazil(a) ockovani proti hepatitid¢ typu A a B.

=»  Durazné se doporucuje poznamenat si pii kazdém podani davky ptipravku Respreeza nazev
ptipravku a ¢islo Sarze pro uchovani zdznamu o pouzitych Sarzich.

Koufteni

Protoze tabakovy dym je vyznamnym rizikovym faktorem rozvoje a postupu rozedmy plic, dirazné se
doporucuje, abyste prestal(a) koufit a vyhybal(a) se pobytu v prostfedi, kde se kouii (pasivni kouieni).
Déti a dospivajici

Tento 1éCivy ptipravek neni urcen k podévani détem nebo dospivajicim ve véku do 18 let.
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Dalsi 1é¢ivé pripravky a pripravek Respreeza

=  Informujte svého lékate nebo zdravotnického pracovnika o vSech 1écich, které uzivate, které jste
v nedavné dob¢ uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Téhotenstvi, kojeni a plodnost

= Pokud jste t€¢hotna nebo kojite, domnivate se, ze mizete byt t¢hotna nebo planujete ot€hotnét,
porad’te se se svym lékafem nebo zdravotnickym pracovnikem dfive, nez zacnete tento
ptipravek pouzivat.

ProtoZe inhibitor alfa;-protedz je inhibitor normalni slozkou lidské krve, neptedpoklada se, Ze by
doporucena davka tohoto piipravku mohla mit skodlivé ucinky na vyvijejici se plod. Protoze vSak
informace o bezpecnosti pouziti piipravku Respreeza béhem téhotenstvi nejsou k dispozici, jestlize
jste t¢hotna, tento pripravek Vam smi byt podavan pouze s opatrnosti.

Neni znadmo, zda piipravek Respreeza prechazi do lidského matefského mléka. Jestlize kojite, 1ekat
s Vami projedna rizika a pfinosy pouZzivani tohoto pfipravku.

Udaje o vlivu na plodnost nejsou k dispozici, ale vzhledem k tomu, Ze inhibitor alfa;-proteaz je
normalni slozkou lidské krve, nepfedpokladaji se zadné nezadouci ucinky na plodnost, pokud
pouzivéte piipravek Respreeza v doporucené déavce.

Rizeni dopravnich prostiedkii a obsluha stroji

Po podani tohoto ptipravku se mohou vyskytovat zavraté. Jestlize mate zavrat€, nesmite fidit nebo
obsluhovat stroje, dokud zavraté nezmizi (viz bod 4).

Piipravek Respreeza obsahuje sodik

Tento 1é¢ivy piipravek obsahuje pfiblizn€ 37 mg sodiku (hlavni slozka kuchynské soli) v jedné
injekeéni lahvicee ptipravku Respreeza 1000 mg, 149 mg sodiku v jedné injekeni lahvicee ptipravku
Respreeza 4000 mg a 186 mg sodiku v jedné injekéni lahvicce ptipravku Respreeza 5000 mg.

To odpovida 1,9 %, 7,4 % a 9,3 % doporuc¢ené¢ho maximalniho denniho piijmu sodiku potravou pro
dospélého. Lékar nebo zdravotnicky pracovnik k tomu bude pfihlizet, pokud jste na dieté s
kontrolovanym piijmem sodiku.

3. Jak se pripravek Respreeza pouziva

Po rekonstituci se Respreeza podava infuzi do Zily. Na prvni infuze pfipravku bude dohlizet
zdravotnicky pracovnik se zkuSenostmi s 1écbou deficitu inhibitoru alfa;-proteaz.

Podavéni v domécim prostiedi/podévani pacientem

Po prvnich infuzich si mtzete podavat ptipravek Respreeza sam(sama) nebo Vam jej mlize podavat

Vas pecovatel, ale pouze po ptislusném zaskoleni. Pokud lékar rozhodne, Ze jste zptsobilou osobou

pro takové podavani v domacim prostfedi/podavani pacientem, dd Vam pokyny ohledné¢:

. pfipravy a podavani tohoto pfipravku (viz pokyny s obrazky na konci této ptibalové informace v
bodé¢ ,.Informace pro zdravotnické pracovniky a pacienty zptisobilé pro podavani v domacim
prostfedi/podavani pacientem*),

. zachovanti sterility ptipravku (aseptickych postupti pfi podavani infuze),
. vedeni deniku 1écby,
. rozpoznani vedlejsich ucinki, veetné znamek alergickych reakci, a opatfeni v ptipad¢ takovych

ucinkt (viz také bod 2 a bod 4).
Lékar nebo zdravotnicky pracovnik budou pravidelné kontrolovat zptisob, jakym si sam (sama)
podavate infuze / jakym Vam podava infuze Vas pecovatel, aby zajistil, Ze zplisob podani bude stale
spravny.
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Davka

Mnozstvi ptipravku Respreeza, kter¢ Vam bude podéano, bude zaloZeno na Vasi télesné hmotnosti.
Doporucena davka je 60 mg na kilogram télesné¢ hmotnosti a méla by se podavat jednou tydné. Infuzni
roztok se normalné podava piiblizné po dobu 15 minut (pfiblizné 0,08 ml roztoku na jeden kg télesné
hmotnosti za minutu). Vas 1ékat pro Vas stanovi vhodnou rychlost infuze s pfihlédnutim k Vasi
hmotnosti a snaSenlivosti infuze.

Jestlize jste pouzil(a) vice pfipravku Respreeza, nez jste mél(a)

Naésledky predavkovani nejsou znamé.

=  Pokud se domnivate, Ze jste pouzil(a) vice ptipravku Respreeza, nez jste mél(a), sdélte to svému
1¢kati nebo zdravotnickému pracovnikovi. Ten provede vhodna opatieni.

Jestlize jste zapomnél(a) pouzit pripravek Respreeza

=>  Thned pokracujte nasledujici davkou a pokracujte v pravidelnych intervalech tak, jak Vam
poradil 1¢kat nebo zdravotnicky pracovnik.

=  Nezdvojnasobujte nasledujici davku, abyste nahradil(a) vynechanou davku.

Jestlize jste ptestal(a) pouzivat pfipravek Respreeza

= Neprestavejte pouzivat tento piipravek, pokud se nejprve neporadite s Iékafem nebo
zdravotnickym pracovnikem. Je-li 1é€ba piipravkem Respreeza zastavena, mlize se V4as stav
zhorsit.

4.  Mozné nezadouci ucinky

Podobné jako vSechny léky, mlize mit i tento ptipravek nezadouci uc€inky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého. Tyto vedlejsi G€inky se mohou vyskytnout i tehdy, kdyz jste jiz diive lidské
inhibitory alfa;-protedz uzival(a) a snasel(a) jste je dobfe.

Nékteré vedlejsi u¢inky mohou byt zavazné:

Meéneg casto byly pozorovany alergické reakce (mohou postihnout az 1 pacienta ze 100). V nékterych

velmi vzacnych ptipadech (mohou postihnout az 1 pacienta z 10 000) se mohou rozvinout zavazné

alergickeé reakce i v ptipadech, kdy se u Vas nevyskytly zadné znamky alergie pii pfedchozich

infuzich.

=  Thned sdélte svému lékafti nebo zdravotnickému pracovnikovi, jestlize si v§imnete jakékoli
znamky alergické reakce (naptiklad zimnice, navaly, zrychleny srde¢ni tep, pokles krevniho
tlaku, pocity na omdleni, vyrazka, koptivka, svédéni, potiZze s dychanim nebo polykanim a otok
rukou, oblic¢eje nebo ust) béhem podavani ptipravku Respreeza. Podle povahy a zavaznosti
takové reakce se I¢kat nebo zdravotnicky pracovnik miize rozhodnout, zda podavani zpomali
nebo zcela zastavi a provede pfislusnou l1écbu reakce.
V piipadé podavani v domacim prostredi/podavani pacientem infuzi ihned zastavte a
kontaktujte 1¢kate nebo zdravotnického pracovnika.

Dalsi vedlejsi u¢inky mohou byt:

Casté (mohou postihnout az 1 pacienta z 10)
Zavraté, bolesti hlavy, duSnost, pocit na zvraceni

Méné ¢asté (mohou postihnout az 1 pacienta ze 100)

Zménéné vnimani dotyku, pocity jako paleni, mravenceni nebo necitlivost v rukach, pazich, nohach
nebo chodidlech (parestezie), ndvaly, vyrazka (kopfivka), Supinata vyrazka a vyrazka po celém téle,
fyzicka slabost (astenie), reakce v misté infuze (naptiklad paleni, bodani, bolest, otok nebo zarudnuti v
misté infuze (hematom).
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Velmi vzacné (mohou postihnout az 1 pacienta z 10 000)

Snizené vnimani dotyku, pocity jako péleni, mravenceni nebo necitlivost v rukéch, pazich, nohach
nebo chodidlech (hypestezie), nadmérmé poceni (hyperhidréza), svédéni, bolesti na hrudi, zimnice,
horecka (pyrexie).

Frekvence neni znama (frekvenci z dostupnych udaji nelze urcit)
Bolest lymfatickych uzlin (ovalné shluky tkang, které se vyskytuji po celém téle a které lze nahmatat
napiiklad v podpazi, tfislech nebo na krku), otoky obliceje, otoky oci a rti.

Hl4Seni nezadoucich ucinki

=  Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezddoucich u¢inkd, sdélte to svému lékaii nebo
zdravotnickému pracovnikovi. Stejné postupujte v ptipad¢ jakychkoli nezddoucich G€inkd, které
nejsou uvedeny v této pribalové informaci. Nezadouci u¢inky muzete hlésit také ptfimo
prosttednictvim narodniho systému hléseni nezadoucich ucinkid uvedeného v Dodatku V.
Nahlasenim nezadoucich ucinkti mtzete ptispét k ziskani vice informaci o bezpecnosti tohoto
ptipravku.

5. Jak pripravek Respreeza uchovavat

Uchovavejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

Nepouzivejte tento piipravek po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na vnéjsi krabicce a $titcich na
injekeni lahvicce za EXP. Doba pouzitelnosti se vztahuje k poslednimu dni uvedené¢ho mésice.
Neuchovavejte pti teploté nad 25 °C. Chraiite pied mrazem.

Po rekonstituci se roztok ma ihned spotfebovat. Pokud to neni mozné, 1ze roztoky uchovavat po dobu
az 3 hodin pii pokojové teploté (do 25 °C). Rekonstituovany roztok chraiite pred mrazem.

6. Obsah baleni a dalsi informace
Co pripravek Respreeza obsahuje

Lécivou latkou je inhibitor alfa-1 proteinasi humanus. Jedna injekéni lahvicka pfiblizn€ obsahuje
inhibitor alfa -1 proteinasi humanus 1000 mg, 4000 mg nebo 5000 mg.

DalSimi slozkami jsou chlorid sodny, monohydrat dihydrogenfosfore¢nanu sodného a mannitol (viz
bod 2).

Rozpoustédlo: voda pro injekci.

Jak pripravek Respreeza vypada a co obsahuje toto baleni

Tento pfipravek je bily az téméf bily prasek.
Po rekonstituci vodou pro injekci ma byt roztok Ciry, bezbarvy az nazloutly a bez viditelnych ¢astic.

Velikosti baleni

Jedno baleni obsahuje:

Respreeza 1000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:
. 1 injekeni lahvicku s praskem na jedno pouziti

. 1 injekeni lahvicku s rozpoustédlem - 20 ml vody pro injekci
. 1 pfepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci

Respreeza 4000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:

. 1 injekeni lahvicku s praskem na jedno pouziti

. 1 injekeni lahvicku s rozpoustédlem - 76 ml vody pro injekci

. 1 pfepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci
e Aplikacni souprava (vnitini krabicka):
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e 1 infuzni souprava IV
e 1 infuzni set s kiidélky
e 3 tampony s alkoholem

Respreeza 5000 mg prasek a rozpoustédlo pro infuzni roztok:

. 1 injekeni lahvicku s praskem na jedno pouziti

. 1 injekeni lahvicku s rozpoustédlem - 95 ml vody pro injekci

. 1 pfepoustéci adaptér 20/20 (soupravu Mix2Vial) pro rekonstituci
e Aplikacni souprava (vnitini krabicka):
[ ]
[ ]
[ ]

1 infuzni souprava IV
1 infuzni set s kiidélky
3 tampony s alkoholem

Na trhu nemusi byt vSechny velikosti baleni.

DrZitel rozhodnuti o registraci a vyrobce

CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Strasse 76
D-35041 Marburg
Némecko

Dalsi informace o tomto pfipravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rozhodnuti o registraci:

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

Bbarapus Luxembourg/Luxemburg
Maruna®apm brirapus EAJ] CSL Behring NV

Ten: +359 2 810 3949 Tél/Tel: +32 15 28 89 20
Ceska republika Magyarorszag

CSL Behring s.t.0. CSL Behring Kft.

Tel: +420 702 137 233 Tel.: +36 1 213 4290
Danmark Malta

CSL Behring AB AM Mangion Ltd.

TIf: +46 8 544 966 70 Tel: +356 2397 6333
Deutschland Nederland

CSL Behring GmbH CSL Behring BV

Tel: +49 6190 75 84810 Tel: +31 85 111 96 00
Eesti Norge

CentralPharma Communications OU CSL Behring AB

Tel: +3726015540

E)\rGda
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Lietuva

CentralPharma Communications UAB

Tel: +370 5 243 0444

TIf: +46 8 544 966 70

Osterreich
CSL Behring GmbH
Tel: +43 1 80101 1040

45



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

France
CSL Behring SA
Tél: +33 1 53 58 54 00

Hrvatska
Marti Farm d.o.o.
Tel: +385 1 5588297

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84700

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

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

Kvnpog
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija

CentralPharma Communications SIA

Tel: +371 6 7450497

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

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

Romania
Prisum Healthcare S.R.L.
Tel: +40 21 322 01 71

Slovenija

EMMES BIOPHARMA GLOBAL s.r.o.
-podruznica v Sloveniji

Tel: +386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring Slovakia s.r.0.
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

Tato pribalova informace byla naposledy revidovana.

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankdch Evropské
agentury pro 1é¢ivé piipravky http://www.ema.europa.eu.

Nasledujici informace jsou uréeny pro zdravotnické pracovniky a pacienty zpusobilé pro
podavani piipravku v domacim prostiredi/podavani pacientem

VSeobecné pokyny

e Rekonstituce musi byt provedena podle nize uvedenych pokynda.
P1i rekonstituci, podavani pfipravku a zachazeni s nim se musi dbat opatrnosti a pouzivat
aseptické postupy, aby byla zachovéna sterilita ptipravku.

e Nepouzivejte sterilni pomocné prostiedky pro rekonstituci a podani, pokud je baleni otevieno

nebo je poskozeno.

Prasek musi byt rekonstituovan rozpoustédlem (voda pro injekei).
Uplna rekonstituce prasku ma byt dokonc¢ena béhem 5 minut (baleni 1000 mg) nebo béhem

10 minut (baleni 4000 mg a 5000 mg).

Pfed podanim zkontrolujte rekonstituovany roztok, zda neobsahuje Castice a neni zabarven.
Rekonstituovany roztok ma byt Ciry, bezbarvy az svétle zluty a bez viditelnych ¢astic.
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P1i ptiprave a rekonstituci ptipravku Respreeza postupujte podle nésledujicich pokyni:

1. Ujistcte se, ze injekeni lahvicka s pfipravkem Respreeza a injekéni lahvicka s vodou pro injekci maji

pokojovou teplotu (do 25 °C).

2. Odstraiite plastové odtrhovaci vi¢ko z injek¢ni lahvicky s vodou pro injekei.

3. Otfete gumovou zatku injek¢ni lahvicky s vodou pro injekei antiseptickym tamponem s alkoholem

a nechte ji oschnout.

4. Otevite soupravu Mix2Vial odlepenim vicka

(obrazek 1). -

Nevytahujte soupravu Mix2Vial z blistrového baleni. \T’ P | f=
1 ———
= | Jl—
Obrazek 1

5. Postavte injek¢ni lahvicku s vodou pro injekei na rovny a Cisty povrch a
pevné drzte injekéni lahviéku. Vezméte soupravu Mix2Vial spolu s
blistrovym obalem a propichnéte zatku injekéni lahvicky s vodou pro
injekei svisle dolti modrym hrotem soupravy Mix2Vial (obrazek 2).

J

Obréi%ié 2

6. Opatrné sundejte blistrovy obal ze soupravy Mix2Vial tak, Ze ho drzite za
okraj a tdhnete svisle vzhtru. Ujistéte se, ze vytahujete pouze blistrovy obal
a nikoli soupravu Mix2Vial (obrazek 3).

=
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Obrazek 3

7. Odstraiite plastové odtrhovaci vicko z injekEni lahvicky s pfipravkem Respreeza.

8. Otfete pryzovou zatku injekeni lahvicky s pfipravkem Respreeza antiseptickym tamponem

s alkoholem a nechte oschnout.

9. PoloZte injekéni lahvicku s pfipravkem Respreeza na rovny a pevny
povrch. Otocte injekeni lahvicku s vodou pro injekei se soupravou Mix2Vial
a zasuiite prihledny hrot soupravy Mix2Vial rovné dolt skrz zatku injekéni
lahvicky s pfipravkem Respreeza (obrazek 4). Voda pro injekci se
automaticky nasaje do injek¢ni lahvicky s ptipravkem Respreeza.

POZNAMKA: Ujistéte se, ze veskera voda pro injekci byla prevedena do
injekeéni lahvicky s ptipravkem Respreeza.

10. Postupujte nasledujicim zpiisobem, abyste odstranili celou soupravu
Mix2Vial z lahvicky s ptipravkem Respreeza:

¢ Jednou rukou pevné uchopte injekéni lahvicku s pfipravkem Respreeza, jak
je znazornéno na obrazku 5.

* Druhou rukou pevné uchopte injekéni lahvicku od vody pro injekci

s modrou ¢asti soupravy Mix2Vial.

* Ohnéte celou soupravu Mix2Vial na stranu, dokud se neodpoji od
injekeéni lahvicky s ptipravkem Respreeza (obrazek 5).

Zlikvidujte injekéni lahvicku od vody pro injekei s kompletni soupravou
Mix2Vial.

Obrazek 5
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11. Jemné otacejte injekeni lahvickou s piipravkem Respreeza, dokud neni
prasek uplné rozpustény (obrazek 6). NETREPEJTE. Davejte pozor, abyste =
se nedotkli gumové zatky. / \
L':F;T_T ”'ij
7 S
Obrazek 6

12. Zkontrolujte rekonstituovany roztok vizualné. Roztok musi byt iry, bezbarvy az svétle zluty a bez
viditelnych ¢astic. Nepouzivejte roztoky, které jsou zabarvené, zakalené nebo obsahuji ¢astice.

13. Pokud je k dosazeni pozadované davky zapotfebi vice nez 1 injekéni lahvicka s pfipravkem
Respreeza, opakujte pokyny 1 az 12 s pouzitim dal$iho baleni obsahujiciho nepouzitou soupravu
Mix2Vial.

Pouzijte samostatnou, nepouZitou soupravu Mix2Vial a injek¢ni lahvicku s vodou pro injekci pro
kaZdou injeké¢ni lahvicku s pripravkem Respreeza.

14. Rekonstituované roztoky mohou byt postupné podavany ptimo z injek¢ni lahvicky, nebo je
pfipadné mozné rekonstituované roztoky pred podanim pfenést do infuzni naddoby (napf. prazdny
intravenozni vak nebo sklenéna lahev, [neni soucasti baleni]) prostfednictvim komer¢né dostupné
soupravy pro intravendzni podani (neni soucasti balent).

PouZijte aseptickou techniku k pteneseni rekonstituovanych roztokt do infuzni nadoby.

Podavéni
Rekonstituovany roztok musi byt poddvan pouzitim infuzni soupravy IV.

1. Ujistéte se, Ze je odvzdusiovaci uzaver a rolovaci uzavér infuzni soupravy 1V zavieny. SVISLE
propichnéte injek¢ni lahvicku ptipravku Respreeza hrotem infuzni soupravy IV, jemné otacejte
hrotem infuzni soupravy IV, nebo ji pfipojte k infuznimu vaku.

2. Zvednéte injekeni lahvicku/infuzni vak s ptipravkem Respreeza nebo zavéste na infuzni stojan.

3. Kapkovou komirku napust’te tak, Ze ji stlacite, az roztok ptipravku Respreeza naplni komirku

zhruba do poloviny.

4. Otevite odvzdusnovaci uzavér infuzni soupravy IV.

5. Pomalu otevite rolovaci uzavér infuzni soupravy IV a nechte roztok pfipravku Respreeza

protékat, dokud nedosdhne konce hadicky bez vzduchovych bublin.

6. Zaviete rolovaci uzaver.

7. Pted opatrnym vpichem jehly do Zily dezinfikujte misto vpichu antiseptickym tamponem s

alkoholem. Ujistéte se, Ze v hadicce s kiidélky nezistavéa zadny vzduch.

8. Pfipojte konec infuzni soupravy IV k infuznimu setu s kfidélky a znovu oteviete rolovaci uzévér.

9. Rekonstituovany roztok podejte do Zily jako infuzi. Roztok mé byt podavan rychlosti infuze asi

0,08 ml na kg télesné hmotnosti za minutu v zavislosti na Vasi odpovédi a Vasem pohodli.
Doporucend ddvka 60 mg na kg télesné hmotnosti bude trvat piiblizn€ 15 minut.

Jedna injekéni lahvicka s ptipravkem Respreeza je uréena pouze k jednordzovému pouZiti.

Veskery nepouzity 1é¢ivy ptipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s pokyny l¢kate nebo
zdravotnického pracovnika.

48




	SOUHRN ÚDAJŮ O PŘÍPRAVKU
	A. VÝROBCE/VÝROBCI BIOLOGICKÉ LÉČIVÉ LÁTKY /BIOLOGICKÝCH LÉČIVÝCH LÁTEK A VÝROBCE ODPOVĚDNÝ/VÝROBCI ODPOVĚDNÍ ZA PROPOUŠTĚNÍ ŠARŽÍ
	B. PODMÍNKY NEBO OMEZENÍ VÝDEJE A POUŽITÍ
	C. DALŠÍ PODMÍNKY A POŽADAVKY REGISTRACE
	D. PODMÍNKY NEBO OMEZENÍ S OHLEDEM NA BEZPEČNÉ A ÚČINNÉ POUŽÍVÁNÍ LÉČIVÉHO PŘÍPRAVKU
	A. OZNAČENÍ NA OBALU
	B. PŘÍBALOVÁ INFORMACE

