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ZALU APRAKSTS



1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai.
Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infiziju $kiduma pagatavoSanai.
Respreeza 5000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai.

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavosanai

Viens flakons satur aptuveni 1000 mg cilvéka alfa;-proteinazes inhibitora*, vertgjot péc ta sp&jas
neitralizet cilveka neitrofilo leikocttu elastazi.

P&c sagatavoSanas ar 20 ml $kidinataja, iegiitais $kidums satur aptuveni 50 mg/ml cilveka alfa;-
proteinazes inhibitora.

Kopgjais olbaltumvielu saturs flakona ir aptuveni 1100 mg.

Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavosanai

Viens flakons satur aptuveni 4000 mg cilvéka alfa;-proteinazes inhibitora*, vertgjot péc ta sp&jas
neitralizet cilveka neitrofilo leikocttu elastazi.

P&c sagatavoSanas ar 76 ml Skidinataja, iegiitais $kidums satur aptuveni 50 mg/ml cilveka alfa;-
proteinazes inhibitora.

Kopgjais olbaltumvielu saturs flakona ir aptuveni 4400 mg.

Respreeza 5000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavosanai

Viens flakons satur aptuveni 5000 mg cilvéka alfa;-proteinazes inhibitora*, vertjot péc ta sp&jas
neitralizet cilveka neitrofilo leikocttu elastazi.

P&c sagatavoSanas ar 95 ml $kidinataja, iegiitais $kidums satur aptuveni 50 mg/ml cilvéka alfa;-
proteinazes inhibitora.

Kopgjais olbaltumvielu saturs flakona ir aptuveni 5500 mg.

*[egtts no cilveku donoru plazmas.

Paligvielas ar zinamu iedarbibu
Respreeza satur aptuveni 1,9 mg natrija viena ml sagatavota Skiduma (81 mmol/l).

Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apakSpunkta.

3. ZALUFORMA

Pulveris un $kidinatajs infiziju $kiduma pagatavoSanai.

Pulveris ir balts lidz gandriz balts. Skidinatajs ir dzidrs un bezkrasains $kidums.

Sagatavota $kiduma osmolalitate ir aptuveni 279 mOsmol / kg un pH ir 7,0.

4. KLINISKA INFORMACIJA

4.1. Terapeitiskas indikacijas

Respreeza ir paredzets uzturoSai terapijai, lai paléninatu emfiz€mas progreséSanu pieaugusajiem ar
dokument@tu smagu alfa-proteinazes inhibitora deficitu (piem., genotipi PiZZ, PiZ(nulles algle),
Pi(nulles al€le, nulles algle), PiSZ). Pacientiem jasanem optimala farmakologiska un

nefarmakologiska arstéSana un jabit pieradijumiem par progresgjosu plausu slimibas gaitu
(pieméram, mazakais paredzamais forsetas izelpas pirmas sekundes tilpums (FEV)), pavajinata ieSanas



kapacitate vai palielinats paasinajumu skaits), ko novertgjis veselibas apripes specialists ar pieredzi
alfa;-proteinazes inhibitora deficita arst€Sana.

4.2. Devas un lietoSanas veids

Pirmas infuizijas javeic veselibas apriipes specialista, kuram ir pieredze alfa;-proteinazes inhibitora
deficta arstéSana, uzraudziba. Nakamas inflizijas var veikt aprupétajs vai pacients (skatit 4.4.
apakspunktu).

Devas
Ieteicama Respreeza deva ir 60 mg/kg kermena masas (k.m.) reizi nedgla.

Gados vecaku pacientu populacija
Respreeza droSums un efektivitate, lietojot gados vecakiem pacientiem (65 gadus veciem un
vecakiem), Iidz Sim nav pieradita specifiskos kliniskajos p&tfjumos.

Pacienti ar nieru vai aknu darbibas traucéjumiem
Nav veikti Tpasi petijumi. Siem pacientiem nav ieteikumu par alternativu doz€Sanas reZimu.

Pediatriska populacija
Respreeza droSums un efektivitate, lietojot pediatriskaja populacija (vecuma lidz 18 gadiem), nav
pieradita. Dati nav pieejami.

LietoSanas veids

Respreeza var lietot tikai intravenozi infiizijas veida pec sagatavoSanas.

Pulveris jaskidina ar injekcijas tideni (ieteikumus par sagatavosanu skatit 6.6. apakspunkta), un
jaievada, izmantojot intravenozas ievades komplektu (piegadats ar 4000 mg un 5000 mg iepakojumu).
Sagatavotais Skidums jaievada intravenozas infiizijas veida ar atrumu aptuveni 0,08 ml/kg k.m./min.
So infiizijas atrumu var korigét, pamatojoties uz pacienta panesamibu. leteicamas devas

60 mg/kg k.m. infizijai nepiecieSamas aptuveni 15 minttes.

Viens Respreeza flakons paredzets tikai vienreiz€jai lietoSanai.

Sikaku informaciju par sagatavota Skiduma ievadiSanu skatit noradijumos 6.6. apakSpunkta beigas.

4.3. Kontrindikacijas

. Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apak$punkta uzskaititajam paligvielam
(skattt arT 4.4. apakSpunktu).
. IgA deficits, ja pacientiem ir zinamas antivielas pret IgA, jo pastav smagu paaugstinatas jutibas

un anafilaktisko reakciju risks.
4.4. Tpasibridinajumi un piesardziba lietoSana

Izsekojamiba
Lai uzlabotu biologisko zalu izsekojamibu, ir skaidri jaregistre lietoto zalu nosaukums un sérijas

numurs.

Jaievero 4.2. apakSpunkta noraditais ieteicamais infiizijas atrums. Pirmo infiiziju laika pacienta
klmiskais stavoklis, ieskaitot vitalas pazimes, riipigi janovero visu infiiziju laiku. Noverojot kadu
reakciju, kas var€tu biit saistita ar Respreeza ievadiSanu, infiizijas atrums jasamazina vai ievadiSana
japartrauc, ja to prasa pacienta kltniskais stavoklis. Ja simptomi paziid ttlit pec ievades partraukSanas,
infuziju var atsakt ar 1&énaku atrumu, kas ir piemerots pacientam.

Paaugstinata jutiba
Iesp&jamas paaugstinatas jutibas reakcijas, ieskaitot pacientiem, kuri ieprieks panesa arst€Sanu ar
cilvéka alfa;-proteinazes inhibitoru.




Respreeza var saturét nelielu daudzumu IgA. Pacientiem ar selektivu vai smagas pakapes IgA deficitu
var attistities antivielas pret IgA, un tadel ir lielaks potenciali smagu paaugstinatas jutibas un
anafilaktisko reakciju rasanas risks.

Ja ir aizdomas par alergiskam vai anafilaktiskam reakcijam, vadoties p&c reakciju veida un smaguma,
nekavéjoties japartrauc infuzija. Soka gadijuma jauzsak neatlickama arstéSana.

ArsteSana majas/ievadiSana sev

Dati par So zalu lietoSanu majas arstésana/ievadiSanu sev ir ierobezoti.

Iesp&jamais risks attieciba uz arsteSanu majas/ievadiSanu sev ir saistits ar zalu lietoSanu un rikosanos
ar tam, ka ar1 ricibu nevélamo blakusparadibu gadijuma, it Tpasi paaugstinatas jutibas reakciju
gadijuma. Pacienti jainformé par paaugstinatas jutibas reakciju pazimém.

Lémumu par to, vai pacients ir piemerots arst€Sanai majas/ievadisanai sev, pienem arst&josais arsts,
kuram janodro$ina pacientam atbilsto$a apmaciba (piemé&ram, attieciba uz zalu sagatavoSanu,
Mix2Vial® komplekta izmantosanu, intravenozas sistémas sagatavosanu, infiizijas tehniku, arstésanas
dienasgramatas rakstiSanu, nevélamo blakusparadibu atpaziSanu un ricibu to gadijuma), un lietoSana
regulari tiek parskatita.

Infekciju ierosinataju parneSana

Standarta pasakumi no cilvéka asinim vai plazmas iegtitu zalu iesp&jami izraisitu infekciju profilaksei
ir donoru atlase, atseviSku donoru materiala un apvienota plazmas materiala skrinings attieciba uz
specifiskiem infekciju markieriem, ka ar efektivu razoSanas procesa pasakumu ieklauSana ar merki
inaktivet/atdalit virusus. Neraugoties uz minétajiem pasakumiem, gadijumos, kad izmanto no cilveka
asinim vai plazmas iegiitas zales, nav iesp&ams pilniba izslégt infekciju ierosinataju klatbitni.
Mingtais attiecas arT uz nezinamiem vai jauniem virusiem un citiem patogéniem.

Uzskata, ka veiktie pasakumi ir efektivi pret tadiem apvalkotajiem virusiem ka cilvéka imtindeficita
viruss (HIV), hepatita B viruss (HBV) un hepatita C viruss (HCV), ka arT pret neapvalkotajiem
hepatita A virusu (HAV) un parvovirusu B19.

Pacientiem ar regularu/atkartotu nepiecieSamibu lietot no cilvéka plazmas iegiitus proteinazes
inhibitorus jaapsver atbilstoSa vakcinacija (pret A un B hepatitu).

Smékesana
Tabakas smekeSana ir nozimigs emfiz€mas attistibas un progreséSanas riska faktors. Tadel loti
ieteicams partraukt smekeSanu un izvairities no tabakas diimiem apkartgja vide.

Natrija saturs

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju Skiduma pagatavoSanai

Sis zales satur aptuveni 37 mg (1,6 mmol) natrija katra Respreeza 1000 mg flakona. Tas ir lidzveértigi
1,9% no ieteiktas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusajiem.

Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Sis zales satur aptuveni 149 mg (6,5 mmol) natrija katra Respreeza 4000 mg flakona. Tas ir [idzvertigi
7,4% no ieteiktas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusajiem.

Respreeza 5000 mg pulveris un $kidinatajs infuziju Skiduma pagatavoSanai
Sis zales satur aptuveni 186 mg (8,1 mmol) natrija katra Respreeza 5000 mg flakona. Tas ir lidzvertigi
9,3% no ieteiktas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusajiem.

Tas jaievero pacientiem ar kontrol&tu natrija digtu.
4.5. Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi

Mijiedarbibas p&tijjumi nav veikti.



4.6. Fertilitate, grutnieciba un baroSana ar kriti

Griitnieciba

Petijumi ar dzivniekiem, kas pierada Respreeza reproduktivo toksicitati, nav veikti, un ta droSums
lietoSanai grutniecibas laika cilvékiem nav pieradits kontrol&tos kltniskajos petijumos. Ta ka alfa;-
proteinazes inhibitors ir endogéna cilvéka olbaltumviela, nav sagaidams kait&jums auglim, lietojot
Respreeza ieteicamas devas. Tomer Respreeza lietoSanas laika griitniec@m jaievero piesardziba.

BaroSana ar kriiti

Nav zinams, vai Respreeza/metaboliti izdalas cilveka piena. Cilveka alfa;-proteinazes inhibitora
izdaliSanas piena nav pétita dzivniekiem. L&émums par to, vai turpinat/partraukt kriits baroSanu vai
turpinat/partraukt Respreeza terapiju javeic, izvertgjot kriits baroSanas ieguvumu bernam un ieguvumu
no cilvéka alfa;-proteinazes inhibitora terapijas sievietei.

Fertilitate

P&tijumi ar dzivniekiem, kas pierada Respreeza ietekmi uz fertilitati, nav veikti, un ta ietekme uz
cilveka fertilitati nav pieradita kontrol&tos kliniskajos p&tijumos. Ta ka cilveka alfa;-proteinazes
inhibitors ir endogéna cilvéka olbaltumviela, nav sagaidama nelabveliga ietekme uz fertilitati, lietojot
to ieteicamas devas.

4.7. Ietekme uz spéju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

P&c Respreeza lietoSanas var rasties reibonis (skatit 4.8. apakspunktu). STiemesla dé] Respreeza var
biit maza ietekme uz sp€ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.

4.8. Nevelamas blakusparadibas

DroSuma profila kopsavilkums

ArstéSanas laika novérotas paaugstinatas jutibas un alergiskas reakcijas. Nopietnakajos gadijumos
alergiskas reakcijas var progreset, izraisot smagas anafilaktiskas reakcijas, pat ja ieprieksgjas
lietoSanas reiz€s nav noverota paaugstinata jutiba (skatit 4.4. apaksSpunktu).

Informaciju par droSumu saistiba ar infekciju ierosinataju parneSanu skatit 4.4. apakSpunkta.

Nevelamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Nevelamas blakusparadibas (NB), kas noverotas seSos kliniskajos p&tijumos 221 pacientam un
pecregistracijas pieredzg, ir noraditas zemak tabula saskana ar MedDRA organu sisteému klasifikaciju
(OSK un ieteikto terminu (IT) [imeni). Sastopamibas biezums pacientiem (pamatojoties uz sesu
ménesu lietosanu klinisko p&tijumu laika) novertets saskana ar $adu iedalijumu: biezi

(>1/100 I1dz<1/10), retak (=1/1000 lidz <1/100), reti (=1/10 000 lidz <1/1 000) un loti reti

(<1/10 000). NB biezums pécregistracijas pieredze tiek novertéts tikai ka “nav zinams (nevar noteikt
pé&c pieejamiem datiem)”.

Katra sastopamibas biezuma grupa nevélamas blakusparadibas sakartotas to nopietnibas
samazinajuma seciba.

Nevélamo blakusparadibu (NB) bieZums Respreeza kliniskajos pétijjumos un pécregistracijas
pieredze

Organu sistemu NB bieZums
klasifikacija
(OSK)
Biezi Retak Loti reti Nav zinams
(=1/100 Iidz (= 1/1000 Iidz < 1/100) (<1/10 000)

<1/10)

Asins un Sapes

limfatiskas limfmezglos




sisteémas
traucgjumi
Imunas sistemas Paaugstinatas jutibas Anafilaktiskas
traucgjumi reakcijas (ieskaitot reakcijas
tahikardiju, hipotenziju,
apjukumu, giboni,
samazinatu skabekla
patérinu un rikles tiisku)
Nervu sisteémas Reibonis, Parestezija Hipoestezija
traucgjumi galvassapes
Acu bojajumi Tuska ap
acim
Asinsvadu Pietvikums
sisteémas
traucgjumi
Elposanas sistemas | Aizdusa
trauc&jumi, krasu
kurvja un videnes
slimibas
Kunga-zarnu trakta | Slikta dusa Lupu tuska
traucgjumi
Adas un zemadas Natrene, izsitumi (ieskaitot | Hiperhidroze, Sejas tiiska
audu bojajumi eksfoliattvus un nieze
generaliz&tus izsitumus)
Vispargji Asteénija, reakcijas infuzijas | Sapes kritis,
traucgjumi un vieta (ieskaitot hematomu drebuli, drudzis
reakcijas infuzijas vieta)
ievadiSanas vieta

Pediatriska populacija
Drosums un efektivitate, lietojot pediatriskaja populacija, nav pieraditi. Dati nav pieejami.

Vecaki cilveki
Respreeza droSums un efektivitate, lietojot gados vecakiem pacientiem (65 gadus veciem un
vecakiem), Iidz §im nav pieradita kliniskajos petijumos.

ZinoS$ana par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek lugti zinot par
jebkadam iesp&jamam nevélamam blakusparadibam, izmantojot V_pielikuma min&to nacionalas
zinoSanas sisteémas kontaktinformaciju.

4.9. Pardozesana

PardozeSanas sekas nav zinamas.

PardozeSanas gadijuma pacients riipigi janovero attieciba uz nevélamajam blakusparadibam, un
vajadzibas gadijuma jabiit pieejamiem uzturoSajiem pasakumiem.

5.  FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1. Farmakodinamiskas ipaSibas

Farmakoterapeitiska grupa: hemostatiski Iidzekli, proteinazes inhibitors, ATK kods: BO2AB02



Cilveka alfa,-proteinazes inhibitors ir normala cilvéka asinu sastavdala. Cilveka alfa;-proteinazes
inhibitora molekulara masa ir 51 kDa, un tas pieder serina proteazes inhibitoriem.

Darbibas mehanisms

Cilveka alfa,-proteinazes inhibitoru uzskata par galveno antiproteazi apaksg€jos elpcelos, kur ta inhibeé
neitrofilo leikocttu elastazi (NE). Norma veseliem cilvékiem veidojas pietieckams alfa;-proteinazes
inhibitora daudzums, lai kontrolétu aktivéto neitrofilo leikocitu sarazotas NE daudzumu un tad&jadi
noverstu NE izraistto plausu audu proteolizi. Stavokli, kas palielina neitrofilo leikocitu daudzumu
plausas un veicina to aktivaciju, pieméram, elpcelu infekcija un smékesana, izraisa NE limena
pieaugumu. Tomér cilveki ar endogéna alfa,-proteinazes inhibitora deficitu nespgj uzturét atbilstosu
antiproteazes aktivitati, un viniem novero straujaku alveolu sieninu proteolizi, kas izraisa klmiski
novérojamu hronisku obstruktivu plausu slimibu tresaja vai ceturtaja gadu desmita.

Farmakodinamiska iedarbiba
Respreeza lietoSana palielina un uztur alfa;-proteinazes inhibitora ITmeni seruma un plausu epitélija
Skidruma (ES), kas palénina emfizé€mas progres€sanu.

Kliniska efektivitate un droSums

RAPID pétijumi
Respreeza drosums un efektivitate novertéta randomizeta, dubultakla, placebo kontroléta, daudzcentru

petijuma (RAPID), kam sekoja 2 gadus ilgs, atklats petijuma pagarinajums (RAPID

petfjuma pagarinajums). Kopuma 180 pacienti ar alfa;-proteinazes inhibitora deficitu, kuru raksturo
alfa;-proteinazes inhibitora minimalais [imenis seruma < 11 uM (#.i. < 50 mg/dl, tika noteikts ar
nefelometriju) un kliniski pieraditu emfiz€mu tika randomizeti, lai reizi ned€la intravenozi sanemtu
Respreeza (93 lietotaji) 60 mg/kg k.m. deva vai placebo (87 lietotaji) lidz 24 mé&nesu ilga perioda.
Pacienti bija vecuma no 31 Iidz 67 gadiem (vecuma mediana 54 gadi), sakotngjais vid&jais alfa;-
proteinazes inhibitora ITmenis bija aptuveni 6,15 uM un vidgjais tilpumam pielagotas DT plausu audu
blivums Respreeza un placebo lietotajiem bija attiecigi 47 g/l / 50 g/1.

Simt ¢etrdesmit pacienti (76 Respreeza lietotaji un 64 placebo lietotaji RAPID pé&tijuma) turpinaja
dalibu RAPID pétijuma pagarindjuma un reizi nedela Iidz 24 ménesu ilga perioda intravenozi sanéma
Respreeza 60 mg/kg deva.

Petijumos noteica Respreeza ietekmi uz emfizémas progresésanu, vertgjot plausu audu blivuma
samazinaSanos p&c datortomografijas (DT) datiem. Respreeza lietotajiem konsekventi noveroja 1enaku
plausu audu blivuma samazinasanos salidzinajuma ar placebo lietotajiem (skatit 1. attelu). Ikgadgjais
plausu audu blivuma samazinasanas atrums, vertejot kop&jo plausu kapacitati (fotal lung capacity,
TLC) DT skengSana 2 gadu laika, Respreeza lietotajiem bija mazaks (-1,45 g/l) salidzinajuma ar
placebo ietekmi (-2,19 g/l), liecinot par 34% samazinajumu (p = 0,017, vienpusgja).

RAPID pétijuma pagarinajums paradija, ka pacientiem, kuriem 4 gadu perioda Respreeza lietoja bez
partraukuma, tika saglabata lenaka plausu audu blivuma samazinaSanas (skatit 1. attelu).

1. attels:  PlauSu audu blivuma (TLC) parmainas RAPID un RAPID pétijuma pagarinajuma
salidzinajuma ar sakotnéjo limeni
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Arstéianas manesis

137 pacientiem, kuri sanéma Respreeza terapiju, tika lietotas vienreiz€jas 120 mg/kg k.m. devas.

Pediatriska populacija

Eiropas Zalu agentiira atbrivojusi no pienakuma iesniegt pétijumu rezultatus Respreeza visas
pediatriskas populacijas apaks$grupas pacientiem ar hronisku obstruktivu plausu slimibu (HOPS)
saistiba ar alfa;-proteinazes inhibitora deficitu (informaciju par lietoSanu bérniem skatit 4.2.
apakspunkta).

5.2. Farmakokinétiskas ipasibas

Tika veikti Cetri Respreeza klmiskie p&tijumi 89 pacientiem (59 virieSiem un 30 sievieteém), lai
novertetu Respreeza ietekmi uz alfa;-proteinazes inhibitora Iimeni seruma. Pacientu vecums bija no
29 Iidz 68 gadiem (vecuma mediana 49 gadi). Skrininga alfa,-proteinazes inhibitora Itmenis seruma
bijano 3,2 lidz 10,1 uM (vidgji 5,6 uM).

Tika veikts dubultakls, randomizgts, aktivi kontrol&ts, krustenisks farmakokingtikas p&tijums

13 virieSiem un 5 sieviet€m ar alfa;-proteinazes inhibitora deficttu vecuma no 36 lidz 66 gadiem.
Devini pacienti lietoja vienu 60 mg/kg k.m. Respreeza devu un vélak sanéma salidzinamo produktu,
un 9 pacienti lietoja salidzinamas zales un velak sanéma vienu 60 mg/kg k.m. Respreeza devu ar

35 dienas ilgu pilnigas attiriSanas periodu starp devam. Kopuma Iidz 21. dienai tika panemti 13
pécinfuzijas seruma paraugi dazados laika periodos. 1. tabula paraditi Respreeza farmakokingtisko
raditaju vidgjie rezultati.

1. tabula:  Alfa;-proteinazes inhibitora farmakokinétiskie raditaji péc vienas Respreeza
60 mg/kg k.m. devas

Farmakokineétiskais raditajs Vidgejais (standarta deviacija)*
Laukums zem liknes (AUCo-) 144 (+£27) uM x diena
Maksimala koncentracija (Cimax) 44,1 (x10,8) uM
Terminalais pusperiods (ti2s) 5,1 (£2,4) dienas
Kopgjais klirenss 603 (£129) ml/diena
Izkliedes tilpums lidzsvara koncentracija 3,8 (*1,3)1

* n=18 pacienti.

Populacijas farmakokingtiska analize tika veikta, izmantojot datus par 90 RAPID pétijuma pacientiem,
kuri sanema Respreeza. Noteiktais populacijas vid€jais terminalais pusperiods bija 6,8 dienas. P&c
modela aprekinata vid&ja lidzsvara koncentracija bija 21,8 pM péc 60 mg /kg k.m./nedela devas.
Populacijas farmakokingtiska analize neuzradija nozZimigu vecuma, dzimuma, kermena masas vai



sakotn&ja antigéniska alfa,-proteinazes inhibitora seruma koncentracijas ietekmi uz Respreeza
klirensu.

Farmakokingtiska/farmakodinamiska attieciba

Dubultakla, kontroléta kliskaja petijuma Respreeza droSuma un biokimiskas efektivitates
novertésanai 44 pacienti tika randomizeti, lai intravenozi sanemtu Respreeza 60 mg/kg k.m. deva reizi
nedgéla 24 nedelas. Vidgjais minimalais alfa;-proteinazes inhibitora limenis seruma Iidzsvara
koncentracija (7.-11. nedgla) tika uzturets virs 11 pM. Minimala alfa;-proteinazes inhibitora seruma
Iimena vidgja vertiba (standarta deviacija) lidzsvara koncentracija Respreeza lietotajiem bija 17,7 uM
(2,5).

Saja pétijuma uznemto pacientu apaksgrupai (10 Respreeza lietotajiem) tika veikta bronhoalveolara
lavaza. Alfa;-proteinazes inhibitora limena mérfjumi epitélija $kidruma (ES) uzradija konsekventu
pieaugumu pec arsteSanas. Antigéniska alfa;-proteinazes inhibitora un alfa;-proteinazes inhibitora
limenis ES: NE kompleksi palielinajas salidzinajuma ar sakotngjo limeni. Brivas elastazes [imenis
visos paraugos bija tik zems, ka to nevargja izméerit.

Pec RAPID pétijuma beigam tika veikta analize, lai izvertetu sasniegto videjo alfa,-proteinazes
inhibitora ITmeni un plausu audu blivuma samazinasanos. Analize atklaja apgrieztu linearu saistibu
starp minimalo alfa;-proteinazes inhibitora Iimeni seruma un ikgadgjo plausu audu blivuma
samazinaSanos, vert€jot pec tilpuma pielagotas DT sken€Sanas pacientiem, kuri intravenozi sanéma
Respreeza 60 mg/kg k.m. deva.

5.3. Prekliniskie dati par droSumu

Respreeza droSums novertets vairakos preklimiskajos petijumos. Nekliniskajos standartp&tijumos
iegitie dati par farmakologisko droSumu un Tstermina toksicitati neliecina par ipasu risku cilvékam.
Nav veikti atkartotu devu toksicitates petijumi ilgak par 5 dienam, p&tjjumi par toksisku ietekmi uz
reproduktivitati un pétijumi par iesp&jamu kancerogenitati. Sadus p&tijumus neuzskata par
nozimigiem, jo dzivniekiem verojama antivielu veidoSanas pret heterologam cilvéku olbaltumvielam.
Ta ka cilvéka alfa;-proteinazes inhibitors ir olbaltumviela un fiziologiska cilvéka asinu sastavdala, nav
sagaidama kancerogéna, genotoksiska vai teratogéna ietekme.

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA
6.1. Paligvielu saraksts

Pulveris:

Natrija hlorids

Natrija dihidrogénfosfata monohidrats
Mannits

Skidinatajs:
Udens injekcijam

6.2. Nesaderiba
Sis zales nedrikst sajaukt (lietot maisTjuma) ar citam zaleém (iznemot 6.6. apak$punkta mingtas).
6.3. Uzglabasanas laiks

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infuziju $kiduma pagatavoSanai
3 gadi

Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infuziju $kiduma pagatavoSanai
3 gadi

Respreeza 5000 mg pulveris un §kidinatajs infuziju $kiduma pagatavoSanai
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3 gadi

No mikrobiologiska viedokla zales p&c sagatavoSanas jaizlieto nekav&joties. Tomér kimiska un
fizikala lietoSanas stabilitate pieradita 3 h istabas temperatiira (Iidz 25°C). Sagatavoto skidumu
nesasaldget.

6.4. Ipasi uzglabasanas nosacijumi

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldet.
Uzglabasanas nosacijumus péc zalu sagatavosanas skatit 6.3. apakSpunkta.

6.5. Iepakojuma veids un saturs un Ipass aprikojums ievadiSanai

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infiziju $kiduma pagatavoSanai

Respreeza 1000 mg pulveris stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un aluminija
apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

20 ml tidens injekcijam stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un izolg&josu
aluminija apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju Skiduma pagatavoSanai

Respreeza 4000 mg pulveris stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un aluminija
apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

76 ml tidens injekcijam stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un izol&josu
aluminija apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

Respreeza 5000 mg pulveris un $kidinatajs infuziju $kiduma pagatavoSanai

Respreeza 5000 mg pulveris stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un aluminija
apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

95 ml tidens injekcijam stikla flakona (I klases stikls) ar gumijas (butila) aizbazni un izol&josu
aluminija apvalku ar pacelamu plastmasas vacinu.

Daudzums iepakojuma
Katrs iepakojums satur:

Respreeza 1000 mg pulveri un $kidinataju infuziju $kiduma pagatavosSanai:
vienu vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

vienu $kidinataja flakonu ar 20 ml tideni injekcijam

vienu parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai

Respreeza 4000 mg pulveri un $kidinataju infuziju $kiduma pagatavosSanai:
vienu vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

vienu $kidinataja flakonu ar 76 ml Gideni injekcijam

vienu parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavoSanai
IevadiSanas komplekts (ieksgja karba):

viens IV infuzijas komplekts

viens taurinveida komplekts

tris spirta tamponi

Respreeza 5000 mg pulveri un $kidinataju infuziju $kiduma pagatavoSanai:
vienu vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

vienu $kidinataja flakonu ar 95 ml tideni injekcijam

vienu parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavoSanai
IevadiSanas komplekts (ieksgja karba):

viens IV infuzijas komplekts

viens taurinveida komplekts
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tris spirta tamponi

Visi iepakojuma lielumi tirgd var nebit pieejami.

6.6. Ipasi noradijumi atkritumu likvidé$anai un citi noradijumi par riko$anos

Vispargji noradijumi
e SagatavoSana javeic saskana ar talak noraditajam instrukcijam.
Produkts ir jasagatavo, jaievada un jalieto ar piesardzibu, izmantojot aseptisku tehniku, lai
uzturétu zalu sterilitati.
Nelietojiet sagatavoSanai un ievadiSanai komplektacija ietvertas sterilas paligierices, ja to
iepakojums ir atverts vai tas ir bojatas.
Pulveris jasagatavo ar $kidinataju (tidens injekcijam).
Pulvera pilniga izél,dﬁana‘ japanak 5 minites (1000 mg iepakojums) vai 10 minites (4000 mg vai
5000 mg iepakojums).
Pirms ievadiSanas parbaudiet sagatavoto skidumu, pieveérSot uzmanibu neizskidusam dalinam
un krasu izmainam.
e Sagatavotajam Skidumam ir jabiit dzidram, bezkrasainam vai viegli dzeltenigam, bez redzamam
dalinam.

Veicot Respreeza sagatavoSanu un izSkidinasanu, ieveérojiet talak mingtos noradijumus:

1. Parliecinieties, ka Respreeza flakons un tidens injekcijam ir istabas temperattira (Iidz 25°C).

2. Nonemiet plastmasas atliecamu vacinu no flakona ar tideni injekcijam.

3. Noslaukiet flakona ar tideni injekcijam gumijas aizbazni ar antiseptisku Skidumu (tadu ka spirta
tampons) un laujiet noZziit.

4. Atveriet Mix2Vial komplektu, nonemot vacinu (1. attels).
Neiznemiet Mix2Vial komplektu no blistera iepakojuma.

5. Novietojiet flakonu ar tideni injekcijam uz [idzenas, tiras virsmas, un
stingri turiet flakonu. Panemiet Mix2Vial komplektu kopa ar blistera
iepakojumu un vertikali caurduriet flakonu ar tideni injekcijam ar
Mix2Vial komplekta zilo galu (2. attgls).

6. Uzmanigi nonemiet blistera iepakojumu no Mix2Vial komplekta, satverot
to aiz malas un velkot vertikali uz augSu. Parliecinieties, lai pavilkts tiktu
tikai blistera iepakojums, nevis Mix2Vial komplekts (3. attels).

b
3. attéls

7. Nonemiet plastmasas atlieccamu vacinu no Respreeza flakona.

8. Noslaukiet Respreeza flakona gumijas aizbazni ar antiseptisku skidumu (tadu ka spirta tampons) un
laujiet nozit.

11




9. Novietojiet Respreeza flakonu uz lidzenas un stingras virsmas. Apgrieziet f—==::‘
otradi flakonu ar fideni injekcijam un Mix2Vial komplektu, un vertikali

caurduriet Respreeza flakonu ar Mix2Vial komplekta caurspidigo galu (4.
attéls). Udens injekcijam automatiski ietecés Respreeza flakona.

PIEZIME: Parliecinieties, lai Respreeza flakona biitu ietecgjis viss tidens.

10. Lai no Respreeza flakona nonemtu visu Mix2Vial komplektu, veiciet
talak noraditas darbibas:

e Ar vienu roku ciesi satveriet Respreeza flakonu ta, ka paradits 5.
attela.

e Ar otru roku ciesi satveriet flakonu ar fideni injekcijam un Mix2Vial
komplekta zilas krasas dalu.

e Nolokiet visu Mix2Vial komplektu uz saniem, lidz tas atvienojas no
Respreeza flakona (5. attels).

Izmetiet flakonu ar Gdeni injekcijam kopa ar visu Mix2Vial komplektu.

11. Uzmanigi saskalojiet Respreeza flakonu aplveida trajektorija, lidz
pulveris ir pilniba iz8kidis (6. attels). NESAKRATIT! Nepieskarieties =
flakona gumijas aizbaznim. /N

6. attéls

12. Vizuali parbaudiet sagatavoto skidumu. Skidumam ir jabiit dzidram, bezkrasainam vai viegli
dzeltenigam bez redzamam dalinam. Nelietojiet Skidumus, kas ir iekrasojusies, dulkaini vai tajos ir
neizskidusas dalinas.

13. Ja nepiecieSamas devas iegiiSanai ir nepiecieSams vairak neka 1 Respreeza flakons, veiciet punkta
1. — 12. noraditas darbibas, izmantojot papildu iepakojumu ar nelietotu Mix2Vial komplektu.

Katram Respreeza flakonam izmantojiet atsevi§ku, nelietotu Mix2Vial komplektu un flakonu ar
udeni injekeijam.

14. Sagatavotos Skidumus var secigi ievadit tiesi no flakona vai pirms ievadiSanas, sagatavotos
Skidumus var parnest uz infuzijas tvertni (piem&ram, tukSu intravenozas ievades maisinu vai stikla
pudeli; (nav pievienoti) ar komerciali pieejamu intravenozas sist€mas komplektu (nav pievienots)).
Izmantojiet aseptisku tehniku, lai parnestu sagatavoto Skidumu uz infiizijas tvertni.

IevadiSana

Sagatavotais Skidums jaievada, izmantojot IV infuizijas komplektu.

1. Parliecinieties, ka gaisa ventilacijas vacins ir aizverts un rot&josais aizspiednis ir ciet.
VERTIKALI caurduriet Respreeza flakonu ar IV infuzijas komplekta smaili, vienlaikus viegli
pagriezot IV infiizijas komplekta smaili vai pievienojiet to infuizijas tvertnei.

2. Paceliet Respreeza flakonu/infiizijas tvertni vai uzkariet uz infiizijas stativa.
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3. Uzpildiet pilinasanas kameru, saspiezot to, 11dz Respreeza $kidums piepilda kameru aptuveni lidz
pusei.

4. Atveriet IV infuzijas komplekta gaisa ventilacijas vacinu.

5. Lenam atveriet IV infuzijas komplekta rot€joso aizspiedni un laujiet Respreeza skidumam plist,
l1idz tas piepilda sisteémas cauruli Iidz galam bez gaisa burbuliem.

6. Aizveriet rot€joSo aizspiedni.

7. Pirms adatas uzmanigas ievietoSanas véna, dezinficgjiet injekcijas vietu ar antiseptisku Iidzekli,
pieméram, spirta tamponu. Parliecinieties, ka taurinveida sist€mas caurulité vairs nav gaisa.

8. Pievienojiet IV infuizijas komplekta galu taurinveida komplektam un atkal atveriet rotgjoSo
aizspiedni.

9. Infuzgjiet sagatavoto skidumu véna. Skiduma infiizijas atrumam jabiit aptuveni 0,08 ml uz
kg kermena masas katra miniit€, vadoties p&c Jusu reakcijas un ertibam. leteicamas devas 60 mg uz
kg kermena masas infuzijai biis nepiecieSamas aptuveni 15 mintes.

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi viet€jam prasibam.

7.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS
CSL Behring GmbH

Emil-von-Behring-Strasse 76

D-35041 Marburg

Vacija

8. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)
EU/1/15/1006/001

EU/1/15/1006/002

EU/1/15/1006/003

9.  PIRMAS REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2015.gada 20. augusts

P&dgjas parregistracijas datums: 2020. gada 23.aprilis

10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par §im zalém ir pieejama Eiropas Zalu agenttras timekla vietné
http://www.ema.europa.eu.
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II PIELIKUMS

BIOLOGISKI AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) RAZOTAJS(-I) UN
RAZOTAJS(-I), KAS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI
VAI IEROBEZOJUMI

CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS

NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU
UN EFEKTIVU ZALU LIETOSANU
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A. BIOLOGISKI AKTIVAS(-O) VIELAS(-U) RAZOTAJ S(-I) UN RAZOTAJ S(-I), KAS
ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI
Biologiski aktivas vielas raZotaja nosaukums un adrese

CSL Behring LLC

Route 50 North 1201 N. Kinzie
Bradley, IL 60915

Amerikas Savienotas Valstis

Razotaja, kas atbild par sérijas izlaidi, nosaukums un adrese

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

Vacija

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI
IEROBEZOJUMI

Zales ar parakstiSanas ierobezojumiem (skatit I pielikumu: zalu apraksts, 4.2. apakspunkts).

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS

e Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums (PSUR)

So zalu periodiski atjaunojamo dro$uma zinojumu iesniegSanas prasibas ir noraditas Eiropas
Savienibas atsauces datumu un periodisko zinojumu iesniegSanas biezuma saraksta (EURD
saraksta), kas sagatavots saskana ar Direktivas 2001/83/EK 107.c panta 7. punktu, un visos
turpmakajos saraksta atjauninajumos, kas publicéti Eiropas Zalu agentiiras timekla vietné.

D. NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU UN EFEKTIVU
ZALU LIETOSANU

¢ Riska parvaldibas plans (RPP)

Registracijas apliecibas ipa$niekam javeic nepiecieSamas farmakovigilances darbibas un pasakumi,
kas sikak aprakstiti registracijas pieteikuma 1.8.2. moduli ieklautaja apstiprinataja RPP un visos
turpmakajos atjauninatajos apstiprinatajos RPP.

Atjauninats RPP jaiesniedz:
e péc Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;

e jaieviesti grozijumi riska parvaldibas sistema, jo 1pasi gadijjumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekm&t ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu
(farmakovigilances vai riska mazinaSanas) rezultatu sasniegSanas gadijuma.

e Saistibas veikt pécregistracijas pasakumus
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Registracijas apliecibas Ipasniekam noteikta laika perioda javeic turpmak noraditie pasakumi.

Apraksts

Izpildes termins

Pécregistracijas efektivitates petijums (PAES): panakta vieno$anas par
randomizetu, ilgtermina PAES, lai petitu 120 mg/kg un 60 mg/kg iedarbibu un
to, vai augstaka aktivas vielas ITmena sasniegSana asinis var ietekmét plausu
blivuma samazinasanas atrumu un vai tam biitu pieme&rota palielinata deva

120 mg/kg; registracijas apliecibas ipasniekam javeic un jaiesniedz
randomizgta, ilgtermina efektivitates petijuma rezultati, saskana ar apstiprinato
protokolu.

Klmiska pétijuma
galiga zinojuma
iesniegSana lidz 2025.
gada 31. martam
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I PIELIKUMS

MARKEJUMA TEKSTS UN LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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A. MARKEJUMA TEKSTS
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA

KASTITE

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 1000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

1000 mg cilveka alfa;-proteinazes inhibitora
P&c sagatavoSanas ar 20 ml $kidinataja, iegiitais $kidums satur aptuveni 50 mg/ml cilveka alfa;-
proteinazes inhibitora.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs infuziju Skiduma pagatavoSanai

1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakons
1 skidinataja flakons ar 20 ml Gidens injekcijam
1 parvades komplekts 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:
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9. IPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/001

| 13.  SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Respreeza 1000 mg

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 1000 mg pulveris infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

1000 mg cilveka alfa;-proteinazes inhibitora

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris infuziju skiduma pagatavosanai

1000 mg

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietoSanas izlasiet lietosanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:

9.  TIPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/001

13. SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

22



INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

SKIDINATAJA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza skidinatajs

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

Udens injekcijam

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

20 ml

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/001
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13.

SERIJAS NUMURS

Lot:

IZSNIEGSANAS KARTIBA

NORADIJUMI PAR LIETOSANU

INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA

KASTITE

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 4000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

4000 mg cilveéka alfa;-proteinazes inhibitora
P&c sagatavoSanas ar 76 ml Skidinataja, iegiitais Skidums satur aptuveni 50 mg/ml cilveka alfa;-
proteinazes inhibitora.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs infuziju Skiduma pagatavoSanai

1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakons

1 skidinataja flakons ar 76 ml Gidens injekcijam

1 parvades komplekts 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai
IevadiSanas komplekts (ieksgja karba):

1 IV infuzijas komplekts

1 taurinveida komplekts

3 spirta tamponi

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat beérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:
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9. IPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/002

| 13.  SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Respreeza 4000 mg

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 4000 mg pulveris infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

4000 mg cilveka alfa;-proteinazes inhibitora

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris infuziju skiduma pagatavosanai

4000 mg

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:

9.  TIPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/002

13. SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

SKIDINATAJA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza skidinatajs

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

Udens injekcijam

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

76 ml

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

|8. DERIGUMA TERMINS

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/002
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13.

SERIJAS NUMURS

Lot:

IZSNIEGSANAS KARTIBA

NORADIJUMI PAR LIETOSANU

INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA

KASTITE

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 5000 mg pulveris un $kidinatajs infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

5000 mg cilveka alfa;-proteinazes inhibitora
P&c sagatavoSanas ar 95 ml $kidinataja, iegtitais Skidums satur aptuveni 50 mg/ml cilveka alfa;-
proteinazes inhibitora.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un $kidinatajs infiiziju skiduma pagatavoSanai

1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakons

1 skidinataja flakons ar 95 ml Gidens injekcijam

1 parvades komplekts 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai
IevadiSanas komplekts (ieksgja karba):

1 IV infuzijas komplekts

1 taurinveida komplekts

3 spirta tamponi

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietoSanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat berniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:
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9. IPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, Vacija

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/003

| 13.  SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Respreeza 5000 mg

‘ 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

‘ 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC:
SN:
NN:
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza 5000 mg pulveris infiiziju $kiduma pagatavoSanai
Alpha--Proteinasi inhibitor humanum

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

5000 mg cilveka alfa;-proteinazes inhibitora

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas: natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats, mannits.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris infuziju skiduma pagatavosanai

5000 mg

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.

Intravenozai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP:

9.  TIPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/003

13. SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

SKIDINATAJA FLAKONS

1. ZALU NOSAUKUMS

Respreeza skidinatajs

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

Udens injekcijam

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

95 ml

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/15/1006/003
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13.

SERIJAS NUMURS

Lot:

IZSNIEGSANAS KARTIBA

NORADIJUMI PAR LIETOSANU

INFORMACIJA BRAILA RAKSTA
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

IevadiSanas komplekta kaste (iekSéja karba)

| 1. ZALU NOSAUKUMS

Ievadisanas komplets

| 2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

-nav piemerojams-

‘ 3. PALIGVIELU SARAKSTS

-nav piemerojams-

| 4. ZALU FORMA UN SATURS

-nav piemerojams-

| 5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

-nav piemerojams-

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

-nav piemerojams-

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

-nav piemerojams-

|8. DERIGUMA TERMINS

EXP:

| 9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

-nav piemerojams-

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS

-nav piemerojams-

11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

CSL Behring

‘ 12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)
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-nav piemerojams-

| 13.  SERIJAS NUMURS

Lot:

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

-nav piemerojams-

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

-nav piemerojams-

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

-nav piemerojams-
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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija lietotajam

______
______

______

Alpha-1-Proteinasi inhibitor humanum

Pirms zalu lietoSanas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

- Saglabajiet So instrukciju! Iesp&jams, ka velak to vajadzes parlastt.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam vai veselibas apriipes specialistam.

- Sis zales ir parakstitas tikai Jums. Nedodiet tas citiem. Tas var nodarit Jaunumu pat tad, ja Siem
cilvékiem ir lidzigas slimibas pazimes.

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai veselibas apriipes specialistu.
Tas attiecas arT uz iesp&jamam blakusparadibam, kas nav minétas $aja instrukcija. Skatit 4.
punktu.

aja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir Respreeza un kadam nolikam to lieto
Kas Jums jazina pirms Respreeza lietoSanas
Ka lietot Respreeza

Iesp&jamas blakusparadibas

Ka uzglabat Respreeza

Iepakojuma saturs un cita informacija

U A L

1. Kas ir Respreeza un kadam nolikam to lieto

Kas ir Respreeza

Sis zales satur aktivo vielu cilvéka alfa;-proteinazes inhibitoru, kas ir normala asins sastavdala un
atrodas plausas. Tur ta galvena funkcija ir aizsargat plauSu audus, ierobeZojot noteikta enzima, saukta
par neitrofilo leikocttu elastazi, darbibu. Neitrofilo leikocttu elastaze var radit kait€jumu, ja tas darbiba
netiek kontroléta (pieméram, gadijuma, ja Jums ir alfa;-proteinazes inhibitora deficits).

Kadam nolikam Respreeza lieto

Sis zales lieto pieaugusajiem ar zinamu smagu alfa;-proteinazes inhibitora deficitu (iedzimtu slimibu,
ko sauc arf par alfa, antitripsina deficitu), kuriem attistijusies plausu slimiba, saukta par emfizému.

Emfizéma veidojas, ja alfa;-proteinazes inhibitora trikuma rezultata neitrofilo leikocttu elastaze netiek
pienacigi kontrolta, bojajot sikos gaisa pusliSus plausas, caur kuriem skabeklis nokltist organisma. S1
bojajuma dél plausas pareizi nedarbojas.

Regulara So zalu lietoSana paaugstina alfa;-proteinazes inhibitora limeni asinis un plausas, tadejadi
paléninot emfiz€mas progresesanu.

2. Kas Jums jazina pirms Respreeza lietoSanas

NELIETOJIET Respreeza Sados gadijumos:

. ja Jums ir alergija pret cilvéka alfa;-proteinazes inhibitoru vai kadu citu (6. punkta min&to) $o
zalu sastavdalu;
. ja Jums ir konstat&ts noteiktu asins olbaltumvielu, sauktu par A tipa imiinglobuliniem (IgA),

deficits un pret tiem izveidojusas antivielas.
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Bridinajumi un piesardziba lietoSana
=  Pirms Respreeza lietoSanas konsultgjieties ar arstu vai veselibas apriipes specialistu.

Informacija par alergiskam reakcijam: kad nepiecieSama infuzijas paléninaSana vai partraukSana?

Jums var bt alergija pret cilvéka alfa;-proteinazes inhibitoru, pat ja ieprieks jau sanémat cilvéka alfa;-

proteinazes inhibitorus un panesamiba bija laba. Dazos gadijumos var rasties smagas alergiskas

reakcijas. Arsts pastastis Jums par alergisko reakciju pazimém (pieméram, drebuli, pietvikums,

paatrinata sirdsdarbiba, asinsspiediena pazeminasanas, reibonis, izsitumi, natrene, nieze, apgritinata

elposana vai riSana, ka arT roku, sejas vai mutes tiiska) (skatit arT 4. punktu).

=  Nekavéjoties pastastiet arstam vai veselibas apripes specialistam, ja zalu infuzijas laika
noverojat $adas reakcijas. Atkariba no reakciju veida un smaguma arsts var izlemt paléninat vai
pilniba partraukt infiiziju un uzsakt atbilstosu arstesanu.

= Javeicat ievadiSanu sev/arstéSanu majas, nekavéjoties partrauciet infiziju un sazinieties ar
arstu vai veselibas apriipes specialistu.

Informacija par droSumu attieciba uz infekcijam

Respreeza ir iegiits no cilvéka asins plazmas (asinu Skidras dalas, kas paliek pari pec asins Stinu
iznemsanas).

Tapec, ka ar asinim var parnest infekcijas, lietojot zales, kas iegiitas no cilvéka asinim vai plazmas,
tiek veikti noteikti pasakumi, lai noverstu to ierosinataju klatbtitni zalés un parnesi pacientiem. To
skaita ir sekojosie:

. ripiga asins un plazmas donoru atlase, lai izslégtu infekciju parnesanas risku;

. ziedoto asinu un plazmas paraugu testé$ana, lai méginatu izvairities no materiala ar
virusu/infekciju pazimem,;

. ielauti arT asins vai plazmas apstrades procesa pasakumi, kas var inaktivet vai atdalit virusus.

Uzskata, ka veiktie pasakumi ir efektivi pret tadiem virusiem ka cilvéka imtindeficita viruss (HIV),
hepatita A viruss, hepatita B viruss, hepatita C viruss un parvoviruss B19.

Tomér neraugoties uz Siem pasakumiem, gadijumos, kad izmanto no cilvéka asinim vai plazmas
ieglitus mediciniskos preparatus, nav iespgjams pilniba izslégt infekciju parnesanas risku. Tas attiecas
ar1 uz nezinamiem vai jauniem virusiem vai cita veida infekcijam.

Ja Jums ir regulara/atkartota nepiecieSamiba lietot no cilvéka plazmas iegiitus proteinazes inhibitorus,
Jasu arsts varetu ieteikt vakcinaciju pret A un B hepatitu.

=>»  Lai registrétu informaciju par izmantotajam s€rijam, stingri ieteicams katru reizi, kad sanemat
Respreeza, pierakstit zalu nosaukumu un atbilsto$as s€rijas numuru.

Smékesana
Ta ka tabakas sm&keSana ir svarigs emfiz€mas attistibas un progresesanas riska faktors, loti ieteicams
partraukt smek&Sanu un izvairities no pasivas smekesanas.

Bérni un pusaudzi
Sis zales nav paredzétas lietosanai berniem un pusaudziem vecuma lidz 18 gadiem.
Citas zales un Respreeza

=>»  Pastastiet arstam vai veselibas apriipes specialistam par visam zalém, kuras lietojat pedgja laika,
esat lietojis vai varétu lietot.
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Griitnieciba, baroSana ar Kriiti un fertilitate

=>» JaJus esat griitniece vai barojat bernu ar kriiti, ja domajat, ka Jums var€tu but griitnieciba vai
planojat griitniecibu, pirms So zalu lietoSanas konsultgjieties ar arstu vai veselibas apripes
specialistu.

Ta ka alfa;-proteinazes inhibitors ir normala sastavdala cilveéka asinis, nav paredzams, ka So zalu

ieteicama deva var€tu izraistt kait€jumu cilveka auglim attistibas stadija. Tomer, ta ka informacija par

Respreeza droSumu, lietojot griitniecibas laika, nav pieejama, ja esat griitniece, $1s zales jalieto

piesardzigi.

Nav zinams, vai Respreeza izdalas cilvéka piena. Ja barojat bernu ar kriiti, arsts parrunas ar Jums $o

zalu lietoSanas iesp&jamos riskus un ieguvumus.

Nav datu par ietekmi uz fertilitati, bet, ta ka alfa;-proteinazes inhibitors ir normala cilvéka asins

sastavdala, nav sagaidama nelabvéliga ietekme uz fertilitati, lietojot Respreeza ieteicamas devas.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpoSana

P&c So zalu lietoSanas var rasties reibonis. Ja Jums rodas reibonis, Jus nedrikstat vadit
transportlidzeklus un apkalpot mehanismus, lidz reibonis ir pagajis (skatit 4. punktu).

Respreeza satur natriju

Sis zales satur aptuveni 37 mg natrija viena Respreeza 1000 mg flakona, 149 mg natrija viena
Respreeza 4000 mg flakona un 186 mg natrija viena Respreeza 5000 mg flakona, kas ir lidzvertigi
1,9%, 7,4 un 9,3% no PVO ieteiktas maksimalas natrija diennakts devas pieaugusajiem. Jusu arsts vai
veselibas apriipes specialists nems to vera, ja Jums ir diéta ar kontrol€tu natrija saturu.

3. Ka lietot Respreeza

P&c sagatavosanas Respreeza infiizijas veida ievada véna. Pirmas infiizijas uzraudzis veselibas apriipes
specialists ar pieredzi alfa;-proteinazes inhibitora deficita arst€Sana.

Arstesana majas/levadisana sev

P&c pirmajam infuzijam Jus pats vai apriipétajs var ievadit Respreeza, tacu tikai pec atbilstoSas

apmacibas. Ja Jusu arsts uzskatls, ka esat piem&rots arst€Sanai majas/ievadisanai sev, vin$ dos Jums

noradijumus par $adiem jautajumiem:

. ka pagatavot un ievadit §Ts zales (skatit ilustrétos noradijumus $1s instrukcijas beigas
“Informacija veselibas apripes specialistiem un pacientiem, kuri pieme&roti arstéSanai
majas/ievadiSanai sev”);

. ka nodrosSinat zalem sterilitati (aseptiska infuizijas tehnika);
. ka aizpildit arst€Sanas dienasgramatu;
. ka atpazit blakusparadibas, ieskaitot alergisko reakciju pazimes, un riciba to gadijuma (skatit arl

2.un 4. punktu).
Jasu arsts vai veselibas apriipes profesionalis regulari parskatis Jusu/Jusu apriipetaja infuzijas tehniku,
lai nodro$inatu pareizu ricibu.

Deva

Sanemtais Respreeza daudzums ir atkarigs no Jusu kermena masas. leteicama deva ir 60 mg uz

kg kermena masas, un ta jaievada reizi nedela. Infuzijas Skiduma ievadiSanai parasti jaatvel 15 miniites
(apmé&ram 0,08 ml Skiduma uz kg kermena masas katra mintite). Jusu arsts noteiks atbilstoSo infuizijas
atrumu, nemot vera Jisu kermena masu un infiizijas panesamibu.

Ja esat lietojis Respreeza vairak neka noteikts

PardozeSanas sekas nav zinamas.

=>»  Pastastiet arstam vai veselibas apriipes specialistam, ja domajat, ka Respreeza lietots vairak
neka noteikts. Vins veiks nepiecieSamos pasakumus.
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Ja esat aizmirsis lietot Respreeza

= Nekavgjoties ievadiet nakamo devu un turpiniet arstéSanu regularos intervalos, ka ieteicis arsts
vai veselibas apriipes specialists.

=  Nelietojiet dubultu devu, lai aizvietotu aizmirsto devu.

Ja partraucat lietot Respreeza
=  Nepartrauciet So zalu lietoSanu bez konsultéSanas ar arstu vai veselibas apriipes specialistu.
Partraucot Respreeza lietosanu, Jisu veselibas stavoklis var pasliktinaties.

4. Iespéjamas blakusparadibas

Tapat ka visas zales, §1s zales var izraisit blakusparadibas, kaut arT ne visiem tas izpauzas.
Blakusparadibas var rasties pat tad, ja ieprieks lietojat cilveka alfa;-proteinazes inhibitorus un
panesamiba bija laba.

Dazas blakusparadibas var but nopietnas:

Retak noverotas alergiskas reakcijas (var rasties 1idz 1 no 100 cilvékiem). Loti retos gadijumos tas var

progresét (var skart 1idz 1 no 10 000 cilvékiem), izraisot smagas alergiskas reakcijas, pat ja

ieprieks$gjas lietoSanas reiz€s nav novérotas alergijas pazimes.

=  Nekavéjoties pastastiet arstam vai veselibas apriipes specialistam, ja Respreeza lietoSanas laika
pamanat alergisko reakciju pazimes (piemé&ram, drebulus, pietvikumu, paatrinatu sirdsdarbibu,
asinsspiediena kriSanos, reiboni, izsitumus, natreni, niezi, elposanas vai riSanas griitibas, ka ari
plaukstu, sejas vai mutes dobuma tiisku). Atkariba no reakciju veida un smaguma arsts vai
veselibas apriipes specialists var izlemt paléninat vai pilniba partraukt infiiziju un sniegt
atbilstosas reakcijas arsteésanu.
Ja veicat ievadiSanu sev/arst€Sanu majas, nekavejoties partrauciet infiiziju un sazinieties ar
arstu vai veselibas apriipes specialistu.

Citas blakusparadibas var but $adas:

Biezi (var skart I1dz 1 no 10 cilvekiem)
Reibonis, galvassapes, elpas trikums (aizdusa), slikta diisa.

Retak (var skart Iidz 1 no 100 cilveékiem)

Maintta taustes sajiita, piemeram dedzinasana, tirpSana vai nejutigums plaukstas, rokas, kajas un pedas
(parestezija), pietvikums, natrene, izsitumi ar lobiSanos un izsitumi pa visu kermeni, fizisks vajums
(astenija), reakcijas infuizijas vieta (ka dedzinaSana, dzelieni, sapes, tiiska vai apsartums infuzijas vieta
(hematoma)).

Loti reti (var skart Iidz 1 no 10 000 cilvekiem)
Pavajinata taustes sajuta, pieméram dedzinaSana, tirpSana vai nejutigums plaukstas, rokas, kajas un
pedas (hipoestézija), parmeriga svisana (hiperhidroze), nieze, sapes kriitis, drebuli, drudzis.

BieZums nav zinams (bieZumu nevar noteikt pec pieejamiem datiem)
Sapes limfmezglos (ovalas formas audu masas, kas ir izplatitas pa visu kermeni, un kas var bt
sataustamas pieméram, padus€, cirksni vai kakla), sejas ttiska, acu apvidus un liipu ttska.

Zinosana par blakusparadibam
Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai veselibas apriipes
specialistu. Tas attiecas arT uz iesp&jamam blakusparadibam, kas nav minétas $aja instrukcija.
Jiis varat zinot par blakusparadibam arf tie$i, izmantojot V_pielikuma min&to nacionalas
zinoSanas sist€émas kontaktinformaciju. Zinojot par blakusparadibam, Jus varat palidzet
nodro$inat daudz plasaku informaciju par So zalu droSumu.
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5. Ka uzglabat Respreeza

Uzglabat §1s zales berniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot §1s zales p&c deriguma termina beigam, kas noradits uz kastites un flakonu mark&jumiem pec
"EXP". Deriguma termins$ attiecas uz noradita meénesa pedgejo dienu.

Uzglabat temperatiira [idz 25°C. Nesasaldgt.

P&c sagatavosanas skidums jaizlieto nekavéjoties. Ja tas nav iesp&jams, Skidumu var uzglabat lidz

3 stundam istabas temperattra (Iidz 25°C). Nesasaldet sagatavoto Skidumu.

6. Iepakojuma saturs un cita informacija
Ko Respreeza satur

Aktiva viela ir cilvéka alfa;-proteinazes inhibitors. Viens flakons satur aptuveni 1000 mg, 4000 mg
vai 5000 mg cilvéka alfa;-proteinazes inhibitora.

Citas sastavdalas ir natrija hlorids, natrija dihidrogénfosfata monohidrats un mannits (skatit 2.
punktu).

Skidinatajs: fidens injekcijam.

Respreeza arejais izskats un iepakojums

Sis zales ir balts lidz gandriz balts pulveris.
P&c sagatavosSanas ar injekciju tideni, Skidumam jabiit dzidram, bezkrasainam Iidz viegli dzeltenigam
un brivam no redzamam dalinam.

Daudzums iepakojuma
Viens iepakojums satur:

Respreeza 1000 mg pulveri un $kidinataju infiziju $kiduma pagatavosSanai:
. 1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

. 1 skidinataja flakonu ar 20 ml Gidens injekcijam

. 1 parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai

Respreeza 4000 mg pulveri un $kidinataju infiziju $kiduma pagatavoSanai:

. 1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

. 1 skidinataja flakonu ar 76 ml tideni injekcijam

. 1 parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai
IevadiSanas komplekts (ieksgja karba):

1 IV infuzijas komplekts

1 taurinveida komplekts

3 spirta tamponi

Respreeza 5000 mg pulveri un $kidinataju infiiziju Skiduma pagatavoSanai:

. 1 vienreizgjas lietoSanas pulvera flakonu

. 1 skidinataja flakonu ar 95 ml tideni injekcijam

. 1 parvades komplektu 20/20 (Mix2Vial komplekts) sagatavosanai
IevadiSanas komplekts (iek$&ja karba):

1 IV infuzijas komplekts

1 taurinveida komplekts

3 spirta tamponi

Visi iepakojuma lielumi tirgd var nebit pieejami.
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Registracijas apliecibas ipaSnieks un razZotajs

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

Vacija

Lai sanemtu papildu informaciju par $im zalém, lidzam sazinaties ar registracijas apliecibas ipasnieka

viet€jo parstavniecibu:

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

Bbarapus
Marna®apwm bearapus EAJ]
Tem: +359 2 810 3949

Ceska republika
CSL Behring s.r.0.
Tel: +420 702 137 233

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

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: 43726015540

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

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 69 30517254

island
CSL Behring AB

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

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

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

Slovenija

EMMES BIOPHARMA GLOBAL s.1.0.-
podruznica v Sloveniji

Tel:+ 386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring s.r.0.
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Simi: +46 8 544 966 70 Tel: +421 911 653 862

Italia Suomi/Finland

CSL Behring S.p.A. CSL Behring AB

Tel: +39 02 34964 200 Puh/Tel: +46 8 544 966 70

Kvnpog Sverige

CSL Behring EIIE CSL Behring AB

TnA: +30 210 7255 660 Tel: +46 8 544 966 70

Latvija United Kingdom(Northern Ireland)
CentralPharma Communications SIA CSL Behring GmbH

Tel: +371 6 7450497 Tel: +49 69 30517254

Si lietoSanas instrukcija pedgjo reizi parskatita MM/GGGG

Sikaka informacija par §im zalém ir pieejama Eiropas Zalu agenttras timekla vietné
http://www.ema.europa.eu/.

Talak sniegta informacija paredzeta tikai veselibas apriipes specialistiem un pacientiem, kuri
piemeéroti arstéSanai majas/ievadiSanai sev

Vispargji noradijumi
e SagatavoSana javeic saskana ar talak noraditajam instrukcijam.
e Produkts ir jasagatavo, jaievada un jalieto piesardzigi, izmantojot aseptisku tehniku, lai uzturgtu
zalu sterilitati.
Nelietojiet sagatavoSanai un ievadiSanai komplektacija ietvertas sterilas paligierices, ja to
iepakojums ir atverts vai tas ir bojatas.
Pulveris jasagatavo ar skidinataju (tidens injekcijam).
Pulvera pilniga izél,dﬁana‘ japanak 5 miniites (1000 g iepakojums) vai 10 miniit€s (4000 g vai
5000 g iepakojums).
Pirms ievadiSanas parbaudiet sagatavoto skidumu, pievérSot uzmanibu neizskidusam dalinam
un krasu izmainam.
e Sagatavotajam Skidumam ir jabiit dzidram, bezkrasainam vai viegli dzeltenigam, bez redzamam
dalinam.

Veicot Respreeza sagatavoSanu un izSkidinasanu, ieveérojiet talak min&tos noradijumus :

1. Parliecinieties, ka Respreeza flakons un tidens injekcijam ir istabas temperatiira (Iidz 25°C).

2. Nonemiet plastmasas atliecamu vacinu no flakona ar tideni injekcijam.

3. Noslaukiet flakona ar tideni injekcijam gumijas aizbazni ar antiseptisku Skidumu (tadu ka spirta
tampons) un laujiet noZziit.

4. Atveriet Mix2Vial® komplektu, nonemot vacinu (1. attgls).
Neiznemiet Mix2Vial komplektu no blistera iepakojuma.

1. attéls
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5. Novietojiet flakonu ar tideni injekcijam uz Iidzenas, tiras virsmas un
stingri turiet flakonu. Panemiet Mix2Vial komplektu kopa ar blistera
iepakojumu un vertikali caurduriet flakonu ar tideni injekcijam ar
Mix2Vial komplekta zilo galu (2. attgls).

6. Uzmanigi nonemiet blistera iepakojumu no Mix2Vial komplekta, satverot
to aiz malas un velkot vertikali uz augSu. Parliecinieties, lai pavilkts tiktu
tikai blistera iepakojums, nevis Mix2Vial komplekts (3. att€ls).

b
3. attéls

7. Nonemiet plastmasas atlieccamu vacinu no Respreeza flakona.

8. Noslaukiet Respreeza flakona gumijas aizbazni ar antiseptisku skidumu (tadu ka spirta tampons) un
laujiet nozt.

9. Novietojiet Respreeza flakonu uz lidzenas un stingras virsmas. Apgrieziet
otradi flakonu ar fideni injekcijam un Mix2Vial komplektu, un vertikali
caurduriet Respreeza flakonu ar Mix2Vial komplekta caurspidigo galu (4.
attéls). Udens injekcijam automatiski ietecés Respreeza flakona.

PIEZIME: Parliecinieties, lai Respreeza flakona biitu ietecgjis viss tidens.

10. Lai no Respreeza flakona nonemtu visu Mix2Vial komplektu, veiciet
talak noraditas darbibas:

e Ar vienu roku ciesi satveriet Respreeza flakonu ta, ka paradits 5.
attela.

e  Ar otru roku ciesi satveriet flakonu ar tideni injekcijam un Mix2Vial
komplekta zilas krasas dalu.

e Nolokiet visu Mix2Vial komplektu uz saniem, lidz tas atvienojas no
Respreeza flakona (5. attels).

Izmetiet flakonu ar Gideni injekcijam kopa ar visu Mix2Vial komplektu.

11. Uzmanigi saskalojiet Respreeza flakonu aplveida trajektorija, lidz
pulveris ir pilniba izskidis (6. attéls). NESAKRATIT! Nepieskarieties =
flakona gumijas aizbaznim. P it

6. attéls
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12. Vizuali parbaudiet sagatavoto $kidumu. Skidumam ir jabiit dzidram, bezkrasainam vai viegli
dzeltenigam bez redzamam dalinam. Nelietojiet Skidumus, kas ir iekrasojusies, dulkaini vai tajos ir
neizskidusas dalinas.

13. Ja nepiecieSamas devas iegiiSanai ir nepiecieSams vairak neka 1 Respreeza flakons, veiciet punkta
1. — 12. noraditas darbibas, izmantojot papildu iepakojumu ar nelietotu Mix2Vial komplektu.

Katram Respreeza flakonam izmantojiet atsevi§ku, nelietotu Mix2Vial komplektu un flakonu ar
udeni injekcijam.

14. Sagatavotos Skidumus var secigi ievadit tiesi no flakona vai pirms ievadiSanas, sagatavotos
Skidumus var parnest uz infuzijas tvertni (piem&ram, tukSu intravenozas ievades maisinu vai stikla
pudeli; (nav pievienoti) ar komerciali pieejamu intravenozas sist€emas komplektu (nav pievienots)).
Izmantojiet aseptisku tehniku, lai parnestu sagatavoto Skidumu uz infiizijas tvertni.

IevadiSana

Sagatavotais Skidums ir jaievada, izmantojot IV infuzijas komplektu (piegadats ar 4000 mg un 5000
mg iepakojumu).

1. Parliecinieties ka IV infiizijas komplekta gaisa ventilacijas vacin$ un rot&josais aizspiednis ir
ciet. VERTIKALI caurduriet Respreeza flakonu ar IV infuzijas komplekta smaili, vienlaikus
viegli pagriezot IV infiizijas komplekta smaili vai pievienojiet to infuzijas tvertnei.

2. Paceliet Respreeza flakonu/infiizijas tvertni vai uzkariet uz infiizijas stativa.

3. Uzpildiet pilinasanas kameru, saspiezot to, Ii1dz Respreeza skidums piepilda kameru aptuveni
lidz pusei.

4. Atveriet IV infuzijas komplekta gaisa ventilacijas vacinu.

5. Lenam atveriet IV infuzijas komplekta rot€joSo aizspiedni un laujiet Respreeza skidumam plist,
11dz tas piepilda sisteémas cauruli Iidz galam bez gaisa burbuliem.

6. Aizveriet rot€joSo aizspiedni.

7. Pirms adatas uzmanigas ievietoSanas véna, dezinficgjiet injekcijas vietu ar antiseptisku Iidzekli,
pieméram, spirta tamponu. Parliecinieties, ka taurinveida sist€mas caurulit€ vairs nav gaisa.

8. Pievienojiet IV infuzijas komplekta galu taurinveida komplektam un atkal atveriet rot&joSo
aizspiedni.

9. Infuzgjiet sagatavoto $kidumu véna. Skiduma infiizijas atrumam jabit aptuveni 0,08 ml uz
kg kermena masas katra mintite, vadoties p&c Jusu reakcijas un ertibam. leteicamas devas 60 mg
uz kg kermena masas infiizijai biis nepiecieSamas aptuveni 15 mintes.

Viens Respreeza flakons paredzets tikai vienreiz€jai lietoSanai.

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi arsta vai veselibas apriipes specialista
noradfjumiem.
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