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SOUHRN UDAJU O PRIPRAVKU



vTento 1éCivy pripravek podléha dalSimu sledovani. To umoZni rychlé ziskani novych informaci

0 bezpecnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakékoli podezieni na nezadouci ucinky.
Podrobnosti 0 hlaseni nezadoucich ucinkt viz bod 4.8.

1.  NAZEV PRIPRAVKU

ADZYNMA 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

2. KVALITATIVNI A KVANTITATIVNI SLOZENI

ADZYNMA 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injek¢ni lahvicka s praskem obsahuje nominalné 500 mezinarodnich jednotek (1U) aktivity
rADAMTS13" mé&fenych z hlediska u¢innosti.

Po rekonstituci s 5 ml dodaného rozpoustédla ma roztok u¢innost piiblizné¢ 100 1U/ml.

ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedna injekéni lahvicka s praskem obsahuje nominalng 1 500 IU aktivity rADAMTS13" méfenych
Z hlediska ucinnosti.

Po rekonstituci s 5 ml dodaného rozpoustédla ma roztok u¢innost piiblizné 300 1U/ml.
“*ADZYNMA je purifikovany bivariantni lidsky rekombinantni enzym ,,A disintegrin and
metalloproteinase with thrombospondin motifs 13“ (rADAMTS13) produkovany v buikach ovarii
kieéika ¢inského (Chinese Hamster Ovary, CHO) technologii rekombinantni DNA (smés nativni
rADAMTS13 Q23 a variantni rADAMTS13 R23 s kontrolovanym rozsahem poméru obou variant),
oznacovany jako rADAMTS13.

Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1.

3. LEKOVAFORMA

Prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok.

Bily lyofilizovany prasek.

Rozpoustédlo je ¢iry a bezbarvy roztok.

Rekonstituovany roztok ma pH 6,7-7,3 a osmolalitu nejméné 240 mosmol/kg.

4. KLINICKE UDAJE

4.1 Terapeutické indikace

ADZYNMA je enzymova substitu¢ni terapie (ERT) indikovana k 1écbé deficitu ADAMTS13

u pediatrické populace a dospé&lych pacientti s vrozenou trombotickou trombocytopenickou purpurou

(cTTP).

Ptipravek ADZYNMA se muze pouzivat u vech vékovych skupin.



4.2 Davkovani a zpisob podani

Lécba pripravkem ADZYNMA se mé zahajit pod dohledem Iékate se zkuSenostmi s pééi o pacienty
s hematologickymi poruchami.

Davkovani
Profylaktickda enzymova substitucni terapie

o 40 TU/kg télesné hmotnosti jednou za dva tydny.
. Frekvenci profylaktického davkovani lze na zakladé klinické odpovédi upravit na 40 1U/kg
télesné hmotnosti jednou tydné (viz body 5.1 a 5.2).

Enzymova substitucni terapie dle potieby pro akutni epizody TTP

V piipadé akutni epizody trombotické trombocytopenické purpury (TTP) je doporuc¢ena davka
ptipravku ADZYNMA nésledujici:

o 1. den 40 TU/kg télesné hmotnosti.

o 2. den 20 TU/kg télesné hmotnosti.

o Od 3. dne az do dvou dni po vyfeseni akutni ataky 15 TU/kg télesné hmotnosti jednou denné
(viz bod 5.1).

Zvlastni populace

Starsi pacienti

Udaje o pouziti ptipravku ADZYNMA u pacientii ve v€ku 65 a vice let jsou omezené. Na zakladé
vysledkt popula¢ni farmakokinetické analyzy neni u starSich pacient nutna zadna uprava davky (viz
bod 5.2).

Porucha funkce ledvin
Protoze rADAMTS13 je rekombinantni bilkovina s vysokou molekulovou hmotnosti, neni vylu¢ovana
renalné a u pacientl s poruchou funkce ledvin neni nutna zadna tGprava davky (viz bod 5.2).

Porucha funkce jater

Protoze rADAMTS13 je rekombinantni bilkovina s vysokou molekulovou hmotnosti, vylucuje se
katabolismem (spiSe nez jaternim metabolismem) a u pacientti s poruchou funkce jater neni nutna
zadna tprava davky (viz bod 5.2).

Pediatricka populace

Doporuceny rezim davkovani dle t€lesné hmotnosti je u pediatrickych pacienti stejny jako
u dospélych. Na zakladé vysledki popula¢ni farmakokinetické analyzy muize byt u déti s télesnou

Mewr v

hmotnosti < 10 kg pravdépodobné;jsi, ze bude potieba upravit frekvenci davkovani z davkovani jednou
za dva tydny na davkovani jednou tydné (viz bod 5.2).

Zptsob podani
Pouze intravendzni podani po rekonstituci.

ADZYNMA 500 IU a ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok se podavaji
rychlosti 2 az 4 ml za minutu.

Podavani v domdcim prostiedi nebo samostatné podavani

U pacientd, kteti dobfe snaseji injekce, 1ze zvazit samostatné podavani ¢i podavani v doméacim
prostredi pod dohledem zdravotnického pracovnika. O pfechodu pacienta na samostatné podavani



nebo podavani v domacim prostiedi ma byt rozhodnuto na zakladé posouzeni a doporuceni
oSetiujiciho 1ékaie. Pfed zahajenim podavani v domacim prostiedi nebo samostatného podavani musi
byt pacient a/nebo pecovatel fadné proskolen oSetiujicim 1ékafem a/nebo zdravotni sestrou. Davkovani
a rychlost podani v domacim prosttedi musi zistat neménné a nesmi se ménit bez porady s osetiujicim
lékatem. Pokud pacient béhem podavéani v domécim prostfedi zaznamena ¢asné zndmky
hypersensitivity, musi se proces podavani ihned zastavit a je tfeba zahajit ptislusnou 1é¢bu (viz

bod 4.4). Nésledujici injekce je tfeba podavat ve zdravotnickém zafizeni. Lé¢bu ma peclive sledovat
osetfujici 1€kaf.

Néavod k rekonstituci tohoto 1é¢ivého piipravku pied jeho podanim je uveden v bod¢ 6.6.
4.3 Kontraindikace

Zivot ohrozujici hypersenzitivita na 1é¢ivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku uvedenou
v bod¢ 6.1.

4.4  Zvlastni upozornéni a opati‘eni pro pouziti
Sledovatelnost

Aby se zlepsila sledovatelnost biologickych 1écivych ptipravki, ma se prehledné zaznamenat nazev
podaného ptipravku a Cislo sarze.

Hypersenzitivni reakce

Mize se vyskytnout hypersensitivita alergického typu, véetné anafylaktické reakce. Pacienty je tieba
informovat o ¢asnych znamkach hypersenzitivnich reakci, které mohou mimo jiné zahrnovat
tachykardii, tisen na hrudi, sipot a/nebo akutni respiracni tisen, hypotenzi, generalizovanou kopiivku,
pruritus, konjunktivitidu, angioedém, letargii, nauzeu, zvraceni, parestezii, neklid, a mohou se
rozvinout v anafylakticky Sok. Pokud se vyskytnou znamky a ptiznaky zavaznych alergickych reakci,
podavani tohoto 1é¢ivého piipravku se musi okamzité ukonéit a ma byt poskytnuta odpovidajici
podpiirna péce.

Imunogenita

Jako u vsech terapeutickych proteint existuje moznost imunogenity. U pacient mize po 16¢bé
ptipravkem ADZYNMA dojit ke vzniku protilatek proti rADAMTS13, coz miiZze mit za nasledek
sniZzenou reakci na rADAMTS13 (viz bod 5.1). Pokud existuje podezieni na pfitomnost t€chto
protilatek a Iék neni dostate¢né Gi¢inny, zvazte jiné terapeutické postupy.

Obsah sodiku

Tento 1é¢ivy piipravek obsahuje méné nez 1 mmol (23 mg) sodiku v jednom ml, to znamena, Ze je
V podstaté ,,bez sodiku®.

4.5 Interakce s jinymi lé¢ivymi pFipravky a jiné formy interakce

Nebyly provedeny zadné studie interakci.

4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

Tehotenstvi

Udaje o podavani piipravku ADZYNMA téhotnym Zenam jsou omezené nebo nejsou k dispozici.
Studie reprodukéni toxicity na zvitatech nenaznacuji pfimé nebo nepiimé $kodlivé ucinky (viz

bod 5.3). Pouziti piipravku ADZYNMA Vv téhotenstvi mize oSetiujici 1€kar zvazit pouze po dikladné
analyze jednotlivych rizik a pfinosu pfed 1é¢bou a v prubéhu 1é¢by.



Kojeni

Informace o vylu¢ovani rADAMTS13 do lidského matefského mléka nebo zviteciho mléka nejsou
dostate¢né, ale jeho vylucovani do lidského matetského mléka je nepravdépodobné z dtivodu vysoké
molekulové hmotnosti. Pi rozhodovani o tom, zda se m& kojeni ¢i podavani ptipravku ADZYNMA
prerusit, je tieba zvazit, jak dulezity je tento 1é¢ivy ptipravek pro matku.

Fertilita

Udaje o t¢incich rADAMTS13 na fertilitu muzii a Zen nejsou k dispozici. Studie na zvitatech
nenaznacuji ptfimé ani neptimé skodlivé t€inky s ohledem na fertilitu muzd a Zen (viz bod 5.3).

4.7  U&inky na schopnost Fidit a obsluhovat stroje

Rekombinantni rADAMTS13 muze mit maly vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Po podani
pripravku ADZYNMA se muze vyskytnout zavrat’ a somnolence (viz bod 4.8).

4.8 Nezadouci uéinky

Souhrn bezpeénostniho profilu

Nejcastéjsimi nezadoucimi ucinky hlaSenymi v klinickych studiich byly bolest hlavy (31,5 %),
prujem (17,8 %), zavrat’ (16,4 %), infekce hornich cest dychacich (15,1 %), nauzea (13,7 %) a
migréna (11 %).

Tabulkovy seznam nezadoucich ucinku

Nezadouci u¢inky 1éku jsou uvedeny v tabulce 1.

Nezadouci u¢inky jsou uvedeny niZe podle tiidy organovych systému databaze MedDRA a frekvence.
Frekvence jsou definovany nasledovné: velmi ¢asté (> 1/10), casté (> 1/100 az < 1/10), méné¢ Casté

(> 1/1 000 az < 1/100), vzacné (> 1/10 000 az < 1/1 000), velmi vzacné (< 1/10 000), neni znamo

(z dostupnych udajt nelze uréit). V kazdé tfidé organovych systémi (SOC) jsou nezadouci ucinky
uvedeny v poradi podle klesajici frekvence. V kazdé skupiné frekvenci jsou nezadouci ucinky uvedeny
Vv potadi podle klesajici zavaznosti.

Tabulka 1: Nezadouci u¢inky hlasené u pacienti 1é¢enych piipravkem ADZYNMA

Tridy organovych systému Nezadouci ucinek Frekvence

(SOC) dle MedDRA

Infekce a infestace Infekce hornich cest dychacich | Velmi ¢asté

Poruchy krve a lymfatického systému Trombocyt6za Casté

Poruchy nervového systému Bolest hlavy Velmi Casté
Zavrat Velmi Casté
Migréna Velmi casté
Somnolence Casté

Gastrointestinalni poruchy Prijem Velmi casté
Nauzea Velmi Casté
Zacpa Casté
Abdominalni distenze Casté
Astenie Casté




Tridy organovych systému Nezadouci ucinek Frekvence
(SOC) dle MedDRA

Celkové poruchy a reakce v misté Pocit horka Casté

aplikace

Vysetieni Abnormalni aktivita Casté
ADAMTS13

Pediatrick& populace

Udaje z kontrolovanych studii piipravku ADZYNMA tykajici se pediatrickych pacientil jsou omezené.
Hodnoceni bezpe¢nosti u pediatrickych pacienti je zalozeno na udajich bezpe¢nosti z jedné klinické
studie faze 3 porovnavajici piipravek ADZYNMA s terapiemi na bazi plazmy (podle piifazeni
zkousejiciho Cerstvé zmrazena plazma [FFP], plazma oSetiena solvent-detergentem [S/D] nebo
koncentraty faktoru VIII: von Willebranduv faktor [FVIII-VWF] a jedné studie faze 3b. Studie
zahrnovaly 20 pediatrickych pacientd ve véku od 2 do 17 let v profylaktické kohorté a 1 pediatrického
pacienta ve véku od 2 do 17 let v kohorté s 1é¢bou v piipadé¢ potieby. Celkové byl bezpeénostni profil
u téchto pediatrickych pacientti podobny bezpecnostnimu profilu pozorovanému u dospélé populace.

Jeden novorozenec stary 36 hodin byl 1é¢en pfipravkem ADZYNMA v ramci programu pouziti
1é¢ivého piipravku ze soucitu a po 2 letech profylaktické 1é€by u né&j nebyly zaznamenany zadné

obavy tykajici se bezpec¢nosti ¢i imunogenity.

U pediatrické populace se pfedpoklada stejna frekvence, typ a zavaznost neZzadoucich uéinkd jako
u dospélych.

HlaSeni podezieni na nezddouci t¢inky

HlaSeni podezieni na nezadouci U¢inky po registraci 1éCivého ptipravku je dilezité. Umoziuje to
pokracovat ve sledovani pomeéru piinost a rizik 1écivého ptipravku. Zadame zdravotnické pracovniky,
aby hlasili podezieni na nezadouci G€inky prostfednictvim narodniho systému hlaseni nezaddoucich
uéinkl uvedeného v Dodatku V.

4.9 Predavkovani

V klinickych studiich se pouzivaly jednotlivé davky az do 160 1U/kg a jejich bezpe¢nostni profil
obecné odpovidal vysledkim klinickych studii u pacientii s CTTP.

Na zakladé farmakologického uc¢inku rADAMTSL13 existuje v pfipadé pfedavkovani moznost
zvyseného rizika krvaceni (viz bod 5.1).

5. FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI

5.1 Farmakodynamické vlastnosti

Farmakoterapeutickd skupina: Antitrombotika, enzymy, kéd ATC: BO1AD13

Mechanismus u¢inku

rADAMTSL13 je rekombinantni forma endogenniho enzymu ADAMTS13. ADAMTS13 je
plazmaticka zinkova metaloproteaza, ktera reguluje aktivitu von Willebrandova faktoru (VWF)
stépenim velkych a ultravelkych multimerdt VWF na mensi jednotky, ¢imz sniZuje vazebné vlastnosti
eliminuje spontanni tvorbu mikrotrombii z trombocytit VWF, coz u pacientti s CTTP vede ke spotiebé
trombocytd a trombocytopenii.


https://www.ema.europa.eu/documents/template-form/qrd-appendix-v-adverse-drug-reaction-reporting-details_en.docx

Farmakodynamické uéinky

Imunogenita

Protilatky proti 1é¢ivu (ADA) byly detekovany velmi ¢asto. Zadny diikaz vlivu ADA na
farmakokinetiku, u¢innost ¢i bezpeénost nebyl pozorovan, udaje jsou vsak stale omezené (viz
bod 4.4).

Klinicka tc¢innost a bezpecnost

Klinicka u¢innost a bezpe¢nost se hodnotily ve dvou probihajicich studiich (studie 281102 a
studie 3002).

Studie 281102

Piipravek ADZYNMA byl hodnocen v globalni, prospektivni, randomizované, kontrolovang,
oteviené, multicentrické, zkiizené studii faze 3 zahrnujici 2 obdobi nasledované jednoramennym
pokracovacim obdobim (studie 281102) hodnoticim u¢innost a bezpecnost profylaktické ERT a ERT
dle potieby piipravkem ADZYNMA v porovnani s terapiemi na bazi plazmy u pacienti se zavaznou
CTTP (aktivita ADAMTS13 < 10 %).

Profylakticka enzymovd substitucni terapie u pacientii s CTTP

Uginnost piipravku ADZYNMA v profylaktické 16¢bé pacientt s cTTP byla hodnocena u 46 pacienti
v profylaktické kohorté, kteti byli randomizovani do skupin, kde 6 mésicti dostavali profylaktickou
1é¢bu zahrnujici bud’ piipravek ADZYMNA v davce 40 1U/kg (£ 4 1U/Kg), nebo terapii na bazi
plazmy (1. obdobi) jednou tydné (pacienti, ktefi byli pted zapojenim do studie 1é¢eni terapiemi na bazi
plazmy jednou tydné&) nebo jednou za dva tydny, a poté piesli k druhé 16¢bé na dalsich 6 mésict

(2. obdobi). Po 1. a 2. obdobi vstoupili v§ichni pacienti do 6mési¢niho obdobi 1é¢by v jednom rameni
ptipravkem ADZYNMA (3. obdobi). Pocate¢ni frekvence profylaktické 1é¢by piipravkem
ADZYNMA byla jednou za dva tydny pro 35 (76,1 %) pacientt a jednou tydné pro

9 (19,6 %) pacientd.

Pramérny (SD) vek ¢inil 30,5 (16,0) let (rozmezi: 3 az 58 let). Ze 46 pacientt byli 4 (8,7 %) ve
véku < 6 let, 4 (8,7 %) ve véku > 6 az < 12 let, 4 (8,7 %) ve véku > 12 az <18 let a 34 (73,9 %) ve
véku > 18 let. Primérna (SD) télesna hmotnost ¢inila 65,9 kg (21,8) (rozmezi: 18,5 az 102,4 kg)

a vétsina pacientd byli bélosi (65,2 %), Zenského pohlavi (58,7 %), z nichz 74,1 % bylo

v reprodukénim veku.

Pted zapojenim do studie vétSina (69,6 %) pacient podstupovala 1é¢bu FFP, 21,7 % dostavalo plazmu
oSetienou solvent-detergentem (S/D) a 6,5 % dostavalo koncentrat FVI11-VWF.

Ucinnost profylaktické 1é¢by piipravkem ADZYNMA u pacientii s cTTP byla hodnocena na zakladé
incidence akutnich epizod TTP (definovanych snizenim poétu trombocyti [> 50 % vychozi hodnoty
nebo poc¢tem trombocytti < 100 x 10%1] a zvySenim laktatdehydrogenazy [LDH] [> 2 x vychozi
hodnoty nebo > 2 x horni hranice normalnich hodnot (ULN)]), subakutnich epizod TTP (definovanych
epizodami zahrnujicimi trombocytopenii nebo mikroangiopatickou hemolytickou anemii; znamek a
ptiznaku specifickych pro uréité organy, napiiklad epizod zahrnujicich mimo jiné rendlni dysfunkce,
epizod zahrnujicich neurologické symptomy, horecku, inavu/letargii a/nebo bolest biicha), a projevii
TTP, jako je napiiklad (trombocytopenie, mikroangiopatick& hemolytickd anemie, neurologické
symptomy, renalni dysfunkce a bolest bficha), stejné jako incidenci dodateénych davek kvili
subakutnim epizodam TTP (viz tabulka 2).



Tabulka 2: Vysledky profylaktické kohorty Géinnosti u pacientd s cTTP (1. a 2. obdobi)

ADZYNMA Terapie na
n =45 bazi plazmy
n =46
Akutni epizody TTP
Pocet subjektt s epizodou 0 1
(pocet epizod) ()] @
Subakutni epizody TTP
Pocet subjektt s epizodou 1 6
(pocet epizod) @ @)
Pocet subjektt dostavajicich dodate¢nou davku kvili 0 4
subakutni epizode
Pocet dodatecnych davek kvili subakutni epizode 0 9
Projevy TTP
Epizody zahrnujici trombocytopenii?
Pocet subjektt s epizodou 13 23
(pocet epizod) (49) (91)
Ro¢ni mira epizod na zakladé modelu,” LSM (SE) 0,92 (0,262) 1,72 (0,457)
Epizody zahrnujici mikroangiopatickou hemolytickou anemii®
Pocet subjektt s epizodou 8 12
(pocet epizod) (23) (32)
Ro¢ni mira epizod na zakladé modelu,” LSM (SE) 0,37 (0,136) 0,59 (0,194)
Epizody zahrnujici neurologické symptomy®
Pocet subjektt s epizodou 4 7
(pocet epizod) (18) (29)
Ro¢ni mira epizod na zakladé modelu,” LSM (SE) 0,13 (0,068) 0,23 (0,109)
Epizody zahrnujici rendlni dysfunkce®
Pocet subjektt s epizodou 5 2
(pocet epizod) (11) (5)
Ro¢ni mira epizod na zakladé modelu,” LSM (SE) 0,17 (0,090) 0,08 (0,052)
Epizody zahrnujici bolest bficha
Pocet subjektt s epizodou 2 6
(pocet epizod) (@) (8)
Ro¢ni mira epizod na zdkladé modelu,® LSM (SE) 0,09 (0,055) 0,17 (0,086)

LSM = pramér nejmensich étvercti; SE = standardni chyba; TTP = trombotické trombocytopenicka purpura.

2 Snizeni poétu trombocytl > 25 % vychozi hodnoty nebo pocet trombocytil < 150 X 10%/1.

b Z negativniho binomického modelu se smisenymi efekty.
¢ Zvyseni LDH > 1,5 x vychozi hodnoty nebo > 1,5 x ULN.

d Poruchy nervového systému (napf. bolest hlavy, zmatenost, problém s paméti, podrazdénost, parestezie,
dysartrie, dysfonie, poskozeni hlasu, fokalni nebo obecné motorické ptiznaky, véetné zachvati kieci).

& Vzestup kreatininu v séru > 1,5 x vychozi hodnoty.

Celkové vysledky uc¢innosti ptipravku ADZYNMA byly v pritbéhu celé studie konzistentni, a to

véetné 3. obdobi a napii¢ v§emi vékovymi skupinami.




Enzymovd substitucni terapie dle potieby pro akutni epizody TTP

Uginnost enzymové substituéni terapie dle potieby pro akutni epizody TTP byla po celou dobu trvani
studie hodnocena na zaklad¢é poméru akutnich atak TTP reagujicich na piipravek ADZYNMA

v profylaktické kohorté a kohorté 1é€by dle potieby.

Akutni ataka TTP reagujici na ptipravek ADZYNMA byla definovana jako vytesena ataka TTP, kdyz
pocet trombocytil byl > 150 x 10%I nebo pocet trombocytt byl v rdmci 25 % vychozi hodnoty, podle
toho, k ¢emu doslo nejdtive, a LDH < 1,5 x vychozi hodnoty nebo < 1,5 x ULN, aniz by bylo potieba
pouzit jiny pfipravek obsahujici ADAMTS13.

Kohorta 1é¢by dle potieby zahrnovala 5 dospélych pacientd (> 18 let) a 1 pediatrického pacienta

(< 6 let). Pacienti zafazeni do této kohorty méli celkem 7 akutnich epizod TTP. Z téchto 6 pacienti
byli 2 pacienti randomizovani a dostavali 1é¢bu piipravkem ADZYNMA dle potieby a 4 pacienti byli
randomizovani a byly jim poskytnuty terapie na bazi plazmy. VSech 7 akutnich epizod TTP bylo
vyteseno lécbou ptipravkem ADZYNMA nebo terapiemi na bazi plazmy do 5 dnti.

Vétsina pacientt (66,7 %) byla muzského pohlavi, bélosi (50 %) s medidnem (min, max)
véku 20 (5; 36) let, primérnou (SD) télesnou hmotnosti 56,4 (18,6) kg a medidnem (min, max) télesné
hmotnosti 64,3 (23,0; 74,0) kg.

Studie 3002 (pokracovaci studie)

Pacienti, kteti dokon¢ili studii faze 3 (studii 281102) byli zptisobili k zatazeni do dlouhodobé
pokracovaci studie (studie 3002). Profylaktick& kohorta zahrnovala 65 pacientt, z nichz 40 jich pieslo
ze studie 281102 a 25 jich nepodstoupilo zadnou ptedchozi 1é¢bu. Ze 40 pacientd, ktefi do studie
presli, jich 7 (17,5 %) bylo ve véku > 12 az < 18 let a 33 (82,5 %) pacientt bylo ve véku > 18 let.

Z 25 pacientt, ktefi nepodstoupili Zadnou piedchozi 1é€bu, byli 3 (12 %) ve véku < 6 let, 3 (12 %) ve
véku > 6 do < 12 let, 3 (12 %) ve véku > 12 az < 18 let a 16 (64 %) ve v€ku > 18 let. Kohorta 1é¢by
dle potfeby zahrmovala 1 pacienta ve véku > 6 az < 12 let. VSichni pacienti byli 1é¢eni ptipravkem
ADZYNMA. Primérna a maximalni délka trvani profylaktické 1é¢by ¢inila 0,98 roku, resp. 2,17 roku.
Mira vyskytu akutnich a subakutnich epizod TPP a projevi TPP odpovidala vysledkiim studie 281102.

Pediatrick& populace

Celkové byla u¢innost u pediatrickych pacientti podobna u¢innosti pozorované u dospélé populace.

Vvyijimecéné okolnosti

Tento 1é¢ivy piipravek byl registrovan za ,,vyjimeénych okolnosti*“. Znamena to, ze vzhledem ke
vzacné povaze onemocnéni nebylo mozné ziskat UpIné informace o pfinosech a rizicich tohoto
1é¢ivého pripravku.

Evropskéa agentura pro 1é¢ivé ptipravky kazdoro¢né vyhodnoti jakékoli nové dostupné informace
a tento souhrn tdaji o piipravku bude podle potieby aktualizovan.

5.2 Farmakokinetické vlastnosti

Farmakokineticky (FK) profil piipravku ADZYNMA byl stanoven na zakladé analyz udajt aktivity
ADAMTS13 v klinickych studiich.

Po jednom intravenéznim podani piipravku ADZYNMA v davce 5 1U/kg, 20 1U/kg a 40 1U/kg
dospélym a dospivajicim bylo pozorovano zvyseni individualni aktivity ADAMTS13 souvisejici

s davkou a dosahlo maxima ptiblizné 1 hodinu po podani ¢i dfive. Pfi klinické davce 40 [U/kg Cinil
pramérny (SD) polocas a pruimérna doba setrvani 1é¢iva v organismu (MRT) u dospélych a
dospivajicich 47,8 (13,7) hodin, resp. 63,8 (16,0) hodin.



Popula¢ni FK parametry aktivity ADAMTS13 po intravendznim podani pripravku ADZYNMA
v davce 40 1U/kg u dospélych, dospivajicich a mladsich déti jsou popsany v tabulce 3.

Tabulka 3: Farmakokinetické parametry aktivity ADAMTS13 po intravendznim podani

pripravku ADZYNMA pacientum s CTTP

Parametr Priumér (SD)
(jednotka) min; max
(n=83)
Crnax 1,13 (0,29)
(IJ/ml) 0,72; 2,29
AUC 72,8 (37,4)
(1U*h/ml) 38,7; 274
Délka trvani aktivity ADAMTS13 nad 10 % 8,85 (2,45)
(dny) 4,51; 14,0

AUC = plocha pod kiivkou aktivity ADAMTS13 v ¢ase; Cmax = maximalni aktivita ADAMTS13.
Poznadmka: 1 IU/ml aktivity ADAMTS13 odpovida 100 % priamérné normalni aktivity.

Intraven6zni podani piipravku ADZYNMA v davce 40 TU/kg mé&lo v porovnani s terapiemi na bazi
plazmy za nasledek vétsi nez 5nasobné vyssi expozice aktivity ADAMTS13 (Cmax, AUC a doba trvani
aktivity vyssi nez 10 % ADAMTS13) a nizsi variabilitu.

Zvl1astni populace

Vek, pohlavi, rasa a dalsi vnitrni faktory

Vedle rezimu davkovani na zakladé télesné hmotnosti nebyly zadné vnitini faktory, jako naptiklad
veék, pohlavi, rasa, vychozi odhad glomerularni filtrace (eGFR) a vychozi bilirubin, identifikovany
jako proménné ovliviujici farmakokinetiku ADAMTS13.

FK charakteristiky aktivity ADAMTS13 (MRT, distribu¢ni objem v ustaleném stavu [Vs] a clearance
[CL]) byly podobné u vsech vékovych skupin pacienti s cTTP. Davkovani ptipravku ADZYNMA na
zakladé télesné hmotnosti poskytuje podobné FK parametry aktivity ADAMTS13 (Cmax @ prumérna
aktivita ADAMTS13 [Cav]) V ruznych vékovych skupinach, véetné pediatrickych pacientti ve

véku < 12 let.

U déti s t€lesnou hmotnosti < 10 kg bylo odhadnuto kratsi (5-6 dnti) pramérné trvani ADAMTS13
aktivity nad 10 % ve srovnani s dospélymi (ptiblizné 10 dni).

5.3 Predklinické udaje vztahujici se k bezpe¢nosti
Neklinické udaje ziskané na zaklad¢ farmakologickych studii bezpecnosti, toxicity po jednorazovém
podani, reprodukéni a vyvojové toxicity, lokalni tolerance a imunogenity neodhalily Zadné zvlastni

riziko pro ¢lovéka. Studie k hodnoceni mutagenniho a kancerogenniho potencidlu rADAMTS13
nebyly provedeny.
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6. FARMACEUTICKE UDAJE
6.1 Seznam pomocnych latek
Préasek

Chlorid sodny

Dihydrét chloridu vapenatého
Histidin

Mannitol

Sacharosa
Polysorbét 80 (E 433)

Rozpoustédlo
Voda pro injekci
6.2 Inkompatibility

Studie kompatibility nejsou k dispozici, a proto nesmi byt tento 1é¢ivy ptipravek misen s jinymi
lé¢ivymi ptipravky.

6.3 Doba pouzitelnosti

Neoteviena injek¢ni lahvicka

3 roky
Po rekonstituci

Chemicka a fyzikalni stabilita po otevieni pfed pouzitim byla prokédzana na dobu 6 hodin pfi
teploté 25 °C.

Z mikrobiologického hlediska, pokud zptisob otevieni/rekonstituce/fedéni nevylouci riziko
mikrobiologické kontaminace, pfipravek ma byt pouzit okamzité. Pokud neni pouzit okamzité, doba a
podminky uchovavani ptipravku po otevieni pred pouzitim jsou v odpovédnosti uzivatele.

6.4  Zvlastni opatieni pro uchovavani

Prasek

Uchovavejte v chladniéce (2 °C — 8 °C).

Chraiite pied mrazem.

Uchovévejte v pivodnim obalu, aby byl piipravek chranén pted svétlem.

Pripravek ADZYNMA miiZe byt uchovavan v lyofilizované formé pii pokojové teploté do 30 °C po
dobu az 6 mésict, nikoli v§ak po datu pouZitelnosti.

Po uchovavani pii pokojové teploté nevracejte pripravek ADZYNMA do chladnicky.
Na krabicku zaznamenejte datum, kdy byl ptipravek ADZYNMA vyjmut z chladnicky.
Po rekonstituci

Podminky uchovavani tohoto 1é¢ivého ptipravku po jeho rekonstituci jsou uvedeny v bodé 6.3.
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6.5 Druh obalu a obsah baleni

ADZYNMA 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedno baleni obsahuje:

- prasek v injekéni lahviéce (sklo tfidy 1) se zatkou z butylové pryze,

- 5 ml rozpoustédla v injekéni lahvi¢ce (sklo tfidy 1) se zatkou z butylové pryze,
- jedno zatizeni pro rekonstituci (BAXJECT II Hi-Flow),

- jednu jednorazovou 10ml injekéni stiikacku,

- jeden 25G infuzni set,

- dva tampony napusténé alkoholem.

ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Jedno baleni obsahuje:

- prasek v injekéni lahviéce (sklo tfidy 1) se zatkou z butylové pryze,

- 5 ml rozpoustédla v injekéni lahvi¢ce (sklo tfidy 1) se zatkou z butylové pryze,
- jedno zafizeni pro rekonstituci (BAXJECT II Hi-Flow),

- jednu jednorazovou 20ml injekeni stiikacku,

- jeden 25G infuzni set,

- dva tampony napusténé alkoholem.

6.6  Zvlastni opatieni pro likvidaci piipravku a pro zachazeni s nim
Pripravek ADZYNMA se po rekonstituci prasku dodanou vodou pro injekci podava intravendzneé.

Vseobecné pokyny

- Na zakladé télesné hmotnosti pacienta vypocitejte podavanou davku a objem.

- Béhem celého postupu pouzivejte aseptickou techniku.

- Pted pouzitim zkontrolujte dobu pouzitelnosti pripravku.

- Po uplynuti doby pouzitelnosti piipravek ADZYNMA nepouzivejte.

- Pokud pacient potiebuje na jednu injekci vice nez jednu injek¢ni lahvicku ptipravku
ADZYNMA, rekonstituujte kazdou injek¢ni lahvicku podle pokynti uvedenych v ¢asti
,Rekonstituce”. Vezméte prosim na védomi, Ze zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow je uréeno
k pouziti pouze s jednou injek¢ni lahvi¢kou piipravku ADZYNMA a vodou pro injekci,
rekonstituce a vyprazdnéni druhé injekéni lahvic¢ky do injekéni stiikacky proto vyzaduje druhé
zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow.

- Pokud to umoznuje roztok a obal, maji byt parenteralni 1é¢ivé piipravky pied podanim vizualné
zkontrolovany kvili pevnym ¢asticim a zméné zbarveni. Rekonstituovany roztok ptipravku
ADZYNMA musi byt Ciry a bezbarvy.

- Pokud pozorujete pevné ¢astice nebo zménu zbarveni, ptipravek nepodavejte.

- Pokud se ptipravek ADZYNMA uchovava pti pokojové teplote, podejte ho do 3 hodin od
rekonstituce.

- Piipravek ADZYNMA nepodavejte stejnym infuznim setem nebo ze stejné nadoby spolu
s dalsimi 1é¢ivymi ptipravky uré¢enymi k infuzi.
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Rekonstituce

1. Ptipravte si ¢istou a rovnou plochu a shromazdéte veskeré pomucky, které budete potiebovat
k rekonstituci a podani (obréazek A).

Obrazek A

©
L
A\koho“"’"’
tampon
&’
Y [J

Pomucky k rekonstituci Pomucky k podani

2. Injekéni lahvicky s pripravkem ADZYNMA a s rozpoustédlem nechte pied pouzitim dosdhnout
pokojové teploty.

3. Dukladné si umyjte a ususte ruce.
4, Z injekenich lahvicek s pripravkem ADZYNMA a rozpoustédla sejméte plastové uzavery a
injek¢ni lahvicky poloZte na rovnou plochu (obrézek B).
Obrazek B
5. Pryzové zatky otiete tamponem napusténym alkoholem a pted pouZitim je nechte oschnout

(obréazek C).

Obrazek C

©)
N’

6. Obal zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow otevfete sloupnutim vicka, aniz byste se dotkli vnitiku
(obrazek D).
o Zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow nevyjimejte z obalu.
o Nedotykejte se ¢irého plastového hrotu.
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Obrazek D

7. Obal zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow oto¢te vzhiiru nohama a umistéte jej na vicko injekéni
lahvicky s rozpoustédlem. Zatladte na n&j pfimo dold tak, aby €iry plastovy hrot propichl zatku
injeké¢ni lahvicky s rozpoustédlem (obrézek E).

Obrazek E

Ciry plast

Rozpoustédio

8. Obal zatizeni BAXJECT II Hi-Flow uchopte za jeho okraj a obal ze zafizeni stahnéte
(obrazek F).

o Ze zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow nesnimejte modry uzavér.
o Nedotykejte se odhaleného fialového plastového hrotu.

Obréazek F

]

9. Systém otoéte tak, aby injekéni lahvi¢ka s rozpoustédlem byla nyni nahote. Zafizeni
BAXJECT Il Hi-Flow zatla¢te ptimo dolu tak, aby fialovy plastovy hrot propichl zatku
injekéni lahvicky s praskem piipravku ADZYNMA (obrazek G). Diky vakuu se rozpoustédlo
natdhne do injekéni lahvi€ky s praskem piipravku ADZYNMA.

o Muzete si v§imnout bublin ¢i pény — je to normalni a mély by brzy zmizet.
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Obrazek G

Fialovy plast

Prasek

10. Spojené injekeni lahvicky jemné a nepfetrzit¢ krouzivym pohybem promichavejte, dokud se
prasek zcela nerozpusti (obrazek H).
o Injek¢ni lahvickou netiepejte.

Obrazek H

}.(

11.  Pted podanim rekonstituovany roztok vizualné€ zkontrolujte, zda neobsahuje pevné ¢astice.
o Pokud pozorujete pevné ¢astice nebo zménu zbarveni, piipravek nepouZivejte.
12. Pokud davka vyzaduje vice nez jednu injek¢ni lahvicku ptipravku ADZYNMA, rekonstituujte
kazdou injek¢ni lahvicku podle vyse uvedenych kroki.
o K rekonstituci kazdé injekéni lahvicky s pripravkem ADZYNMA a rozpoustédla
pouZijte jiné zarizeni BAXJECT |1 Hi-Flow.

Pokyny k podavani

13.  Ze zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow sejméte modry uzavér (obrazek 1). Ptipojte injekéni
stiikacku Luer-lock (obrazek J).
o Nevstiikujte do systému vzduch.

Obrazek | Obréazek J

P
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15



14.

15.

16.
17.

18.

19.
20.

21.

Systém oto¢te vzhiru nohama (injek¢ni lahvicka s ptipravkem ADZYNMA je nyni nahote).
Pomalym vytahovanim pistu natahnéte rekonstituovany roztok do injekéni stiikacky
(obrazek K).

Obrazek K

Pokud ma pacient dostat vice nez jednu injekéni lahvicku s pripravkem ADZYNMA, 1ze do
jedné injek¢ni stiikacky natahnout obsah nékolika injekénich lahvicek. Tento proces zopakujte
se vSemi rekonstituovanymi injek¢nimi lahvickami s pfipravkem ADZYNMA, dokud neni
dosazeno celkového objemu, ktery je tieba podat.

Odpojte injekéni stiikacku a ptfipojte vhodnou injekéni jehlu nebo infuzni set.

Jehlu namifte vzhiiru a jemnym poklepanim prstu na injekéni stiikacku a pomalym a opatrnym
vytla¢enim vzduchu z injekéni sttikacky a jehly odstraiite piipadné vzduchové bubliny.
Ptilozte Skrtidlo a tamponem napusténym alkoholem o¢istéte vybrané misto podani injekce.
(obrazek L).

Obrazek L

S

2
\

Zaved'te jehlu do Zily a uvolnéte skrtidlo.
Rekonstituovany piipravek ADZYNMA podavejte pomalu, a to rychlosti 2 az 4 ml za minutu
(obrazek M).

o K ovladani rychlosti podani lze pouzit injekéni pumpu.

Obrazek M

Vytadhnéte jehlu ze Zily a misto vpichu né€kolik minut tisknéte.
o Na jehlu nevracejte kryt.
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22.  Jehlu, injek¢ni stiikacku a prazdné injekéni lahvicky vhod’te do nadoby na ostré predméty
odolné proti propichnuti.
o Injekéndi stiikacky a jehly nevyhazujte do domovniho odpadu.

Veskery nepouzity 1é¢ivy piipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi

pozadavky.

7. DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI

Takeda Manufacturing Austria AG

Industriestrasse 67

1221 Viden

Rakousko
medinfoEMEA@takeda.com

8. REGISTRACNI CISLA

EU/1/24/1837/001
EU/1/24/1837/002

9. DATUM PRVNI REGISTRACE / PRODLOUZENI REGISTRACE

Datum prvni registrace: 1. srpna 2024

10. DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské
agentury pro 1é¢ivé ptipravky https://www.ema.europa.eu.
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A. VYROBCE BIOLOGICKE LECIVE LATKY A VYROBCE ODPOVEDNY ZA
PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce biologické 1é¢ivé latky

Takeda Manufacturing Singapore Pte Ltd
2A Woodlands Industrial Park D Street 2
Singapur 737779

Nazev a adresa vyrobce odpovédného za propousténi Sarzi

Takeda Manufacturing Austria AG
Industriestrasse 67
1221 Viden, Rakousko

B. PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI

Vydej 1écivého piipravku je vazan na lékatsky predpis s omezenim (viz ptiloha I: Souhrn udaji
0 ptipravku, bod 4.2).

C. DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
o Pravidelné aktualizované zpravy o bezpe¢nosti (PSUR)

Pozadavky pro ptedkladani 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 zmény
jsou zvetejnény na evropském webovém portalu pro 1éCivé pripravky.

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

. Plan fizeni rizik (RMP)

Drzitel rozhodnuti o registraci (MAH) uskuteéni pozadované ¢innosti a intervence v oblasti
farmakovigilance podrobné popsané ve schvaleném RMP uvedeném v modulu 1.8.2 registrace a ve
veskerych schvalenych naslednych aktualizacich RMP

Aktualizovany RMP je tieba ptredlozit:

o na zadost Evropské agentury pro 1é¢ivé piipravky,

o pti kazdé zméné systému fizeni rizik, zejména v disledku obdrzeni novych informact, které
mohou vést k vyznamnym zménam poméru piinosu a rizik, nebo z divodu dosaZeni
vyznaéného milniku (v rdmci farmakovigilance nebo minimalizace rizik).

o DalSi opatieni k minimalizaci rizik

Pied uvedenim piipravku ADZYNMA na trh a jeho nasledném podani v domécim prostiedi / pti
samostatném podani se drzitel rozhodnuti o registraci (MAH) musi dohodnout s piislusnym narodnim
organem o obsahu a forméatu eduka¢nich materialt pro pouziti ptipravku ADZYNMA v domacim
prostiedi / pti samostatném podani, v¢etné komunika¢nich médii, zpasobu distribuce a jakychkoli
dalsich aspektd tohoto programu.

Edukad¢ni materidly maji za cil poskytnout pokyny pro zvladnuti rizika hypersenzitivity pii podani
v domacim prostiedi / samostatném podani.
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Drzitel rozhodnuti o registraci zajisti, aby v kazdém ¢lenském staté, kde je piipravek ADZYNMA
uveden na trh, méli vSichni zdravotni¢ti pracovnici, u kterych se ocekava, ze budou predepisovat
ptipravek ADZYNMA, a pacienti/pecovatelé, u kterych se ocekava, Ze budou piipravek ADZYNMA
pouzivat, piistup k ndsledujicimu edukaénimu bali¢ku nebo jim bude tento bali¢ek poskytnut:

. Edukacéni material pro 1ékare

o Informacni bali¢ek pro pacienta

Edukaéni material pro 1ékare:

. Souhrn udajt o pripravku

o Ptirucka pro zdravotnické pracovniky (HCP) o hypersenzitivité pii podani v domacim
prostiedi / pfi samostatném podani pro piipravek ADZYNMA

o Karta pacienta/pecovatele o hypersenzitivité pii podani v domacim prostiedi / pii samostatném
podani pro piipravek ADZYNMA

o Priruc¢ka pro zdravotnické pracovniky:

o HCP obdrzi informace o riziku hypersenzitivity spojené s ptipravkem ADZYNMA

o Pravdépodobnost hypersenzitivity ma byt zohlednéna pii posuzovani zpusobilosti podani
v domacim prostiedi / pii samostatném podani

o HCP ma sdélit znamky a ptiznaky hypersenzitivity a poradit kroky, které ma pacient
podniknout, pokud se hypersenzitivita objevi

o HCP budou poskytnuty kli¢ové body pro poradenstvi pacientim ohledné rizika a
pouzivani karty pacienta/pecovatele

o Karta pacienta/pecovatele:
o Pii 1é¢be ptipravkem ADZYNMA se mohou vyskytnout hypersenzitivni reakce
o Informace o zndmkach a pfiznacich souvisejicich s hypersenzitivnimi reakcemi a o tom,

kdy vyhledat pomoc zdravotnickych pracovnika

o Pochopit kroky, které je tieba ucinit (tj. okamzité vyhledat 1ékafskou pomoc), pokud se
pfedmétné znamky a ptiznaky objevi

o Kontaktni Udaje na 1ékaie predepisujiciho ptipravek ADZYNMA

Informacni bali¢ek pro pacienta:

. Pfibalova informace

E. ZVLASTNI POVINNOST USKUTECNIT POREGISTRACNI OPATRENI PRO
REGISTRACI PRIPRAVKU ZA VYJIMECNYCH OKOLNOSTI

Tato registrace byla schvalena za ,,vyjime¢nych okolnosti“, a proto podle ¢l. 14 odst. 8 natizeni (ES)
¢. 726/2004 drzitel rozhodnuti o registraci uskutecni v daném terminu nasledujici opatfeni:

Popis Termin splnéni

Za ucelem dalsiho hodnoceni dlouhodobé ucinnosti a bezpecnosti FADAMTS13 | Zati 2027
u pacientd s CT TP predlozi drzitel rozhodnuti o registraci zavéreéné vysledky
studie TAK-755-3002, prospektivni, oteviené, multicentrické studie faze 3b
S jednim lécebnym ramenem.

Za Gcelem dalsiho hodnoceni bezpe¢nostnich obav u rADAMTS13 u pacientt

S ¢TTP drzitel rozhodnuti o registraci predlozi: Zaveretna

. protokol pro poregistracni studii bezpecnosti (PASS) u pacientt zprava o studii:
dostavajicich rADAMTS13; Prosinec 2030

° zaveérecnou zpravu o studii.
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Popis Termin splnéni

Za Gcelem zajisténi odpovidajiciho sledovani bezpe¢nosti a uc¢innosti Roc¢né v rdmci
rADAMTS13 pti 1é¢be pacientt s CTTP bude drzitel rozhodnuti o registraci ro¢niho
kazdoro¢né poskytovat aktualni informace o vsech novych informacich ptehodnoceni

tykajicich se bezpe¢nosti a u¢innosti 'ADAMTS13.
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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 (500 1U)

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

ADZYNMA 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
rADAMTS13

2. OBSAH LECIVE LATKY

Jedna injek¢ni lahvicka obsahuje 500 IU rADAMTS13, po rekonstituci s 5 ml rozpoustédla piiblizné
100 1U/ml.

3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: chlorid sodny, dihydrét chloridu vapenatého, histidin, mannitol, sacharosa,
polysorbéat 80 (E 433) a voda pro injekci. Dalsi informace viz ptibalova informace.

| 4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Obsah: 1 injekéni lahvicka s praskem, 1 injekéni lahvicka s rozpoustédlem (5 ml), 1 zafizeni
BAXJECT Il Hi-Flow, 1 jednorazova 10ml injekéni stiikacka, 1 infuzni set (25G), 2 tampony
napusténé alkoholem

Pomtcky k rekonstituci

@ (1) injekeni lahvicka s jednou davkou 500 U ptipravku ADZYNMA

- (1) injekeni lahvicka s 5 ml rozpoustédla pro piipravek ADZYNMA

ﬁ: (1) zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow

Pomucky k podani

(2) tampony napusténé alkoholem

R

7 (1) 10ml injekéni stifkacka
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(1) 25G infuzni set

| 5.  ZPUSOB A CESTA PODANI

Intravendzni podani po rekonstituci.
Pred pouzitim si ptectéte pribalovou informaci.
Pouze k jednorazovému pouZiti.

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

Uchovévejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSI ZVLASTNi UPOZORNENI, POKUD JE POTREBNE

| 8. POUZITELNOST

EXP

9. ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovavejte v chladnicce.

Chrante pfed mrazem.

Uchovavejte v ptivodnim obalu, aby byl pfipravek chranén pied svétlem.

Lze uchovavat pii pokojové teploté (do 30 °C) po dobu az 6 mésict, nikoli v8ak po datu pouzitelnosti.

Datum vyjmuti z chladnic¢ky:

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

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

Takeda Manufacturing Austria AG
Industriestrasse 67

1221 Viden

Rakousko

12. REGISTRACNI CiSLO

EU/1/24/1837/001
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13. CIiSLO SARZE

Lot

| 14.  KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16.  INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

ADZYNMA 500 U

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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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNIM OBALU

STITEK INJEKCNi LAHVICKY S PRASKEM

| 1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA PODANI

ADZYNMA 500 IU prasek pro injekéni roztok
rADAMTS13
i.v. podani po rekonstituci

| 2. ZPUSOB PODANI

Pouze k jednorazovému pouziti.
Pred pouzitim si prectéte pribalovou informaci.

3.  POUZITELNOST

EXP

4.  CISLO SARZE

Lot

‘ 5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6.  JINE
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

VNEJSI KRABICKA (1 500 1U)

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
rADAMTS13

2. OBSAH LECIVE LATKY

Jedna injek¢ni lahvicka obsahuje 1 500 IU rADAMTS13, po rekonstituci s 5 ml rozpoustédla piiblizné
300 1U/ml.

| SEZNAM POMOCNYCH LATEK

Pomocné latky: chlorid sodny, dihydrét chloridu vapenatého, histidin, mannitol, sacharosa,
polysorbéat 80 (E 433) a voda pro injekci. Dalsi informace viz ptibalova informace.

| 4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

Prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok

Obsah: 1 injekéni lahvicka s praskem, 1 injekéni lahvicka s rozpoustédlem (5 ml), 1 zafizeni
BAXJECT Il Hi-Flow, 1 jednorazova 20ml injekéni stiikacka, 1 infuzni set (25G), 2 tampony
napusténé alkoholem

Pomucky k rekonstituci

=

L_ ' (1) injek¢eni lahvicka s jednou davkou 1 500 U ptipravku ADZYNMA

-l (1) injekeni lahvicka s 5 ml rozpoustédla pro piipravek ADZYNMA

ﬁ: (1) zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow

Pomucky k podani

(2) tampony napusténé alkoholem
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(1) 25G infuzni set

| 5.  ZPUSOB A CESTA PODANI

Intravendzni podani po rekonstituci.
Pted pouzitim si prectéte ptibalovou informaci.
Pouze k jednorazovému pouZiti.

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

9.  ZVLASTNI PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Uchovévejte v chladnicce.

Chrarite pred mrazem.

Uchovavejte v ptivodnim obalu, aby byl pfipravek chranén pied svétlem.

Lze uchovavat pii pokojové teploté (do 30 °C) po dobu az 6 mésict, nikoli v8ak po datu pouzitelnosti.

Datum vyjmuti z chladnicky:

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

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

Takeda Manufacturing Austria AG
Industriestrasse 67

1221 Viden

Rakousko

29



12. REGISTRACNI CiSLO/CISLA

EU/1/24/1837/002

13. CIiSLO SARZE

Lot

| 14.  KLASIFIKACE PRO VYDEJ

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16.  INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

ADZYNMA 1500 1U

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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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNiM OBALU

STITEK INJEKCNi LAHVICKY S PRASKEM

| 1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU A CESTA PODANI

ADZYNMA 1 500 IU prasek pro injekéni roztok
rADAMTS13
i.v. podani po rekonstituci

| 2. ZPUSOB PODANI

Pouze k jednorazovému pouziti.
Pred pouzitim si prectéte pribalovou informaci.

3.  POUZITELNOST

EXP

4.  CISLO SARZE

Lot

| 5.  OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

6.  JINE
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MINIMALNI UDAJE UVADENE NA MALEM VNITRNiM OBALU

STITEK INJEKCNI LAHVICKY S ROZPOUSTEDLEM (5 ml)

1. NAZEV LECIVEHO PRiIPRAVKU A CESTA PODANI

Rozpoustédlo pro ptipravek ADZYNMA

| 2. ZPUSOB PODANI

3. POUZITELNOST

EXP

4.  CISLO SARZE

Lot

5. OBSAH UDANY JAKO HMOTNOST, OBJEM NEBO POCET

5ml

6. JINE
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B. PRIBALOVA INFORMACE
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Pribalova informace: informace pro uZivatele

ADZYNMA 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injekéni roztok
ADZYNMA 1 500 IU prasek a rozpoustédlo pro injek¢ni roztok
rADAMTS13

vTento ptipravek podléhd dal§imu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci
0 bezpec¢nosti. MiZete prispét tim, Ze nahlasite jakékoli nezadouci Gcinky, které se u VAas vyskytnou.
Jak hlasit nezadouci ucinky je popsano v zavéru bodu 4.

Piectéte si pozorné celou tuto pribalovou informaci di'ive, nez zacnete tento pripravek uzivat,

protoZe obsahuje pro Vas dulezité udaje.

- Ponechte si pribalovou informaci pro pfipad, Ze si ji budete potfebovat piecist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého lékare, 1ékarnika nebo zdravotni sestry.

- Tento pripravek byl pfedepsan vyhradn¢ Vam. Nedavejte jej zadné dal$i osob&. Mohl by ji
ubliZit, a to i tehdy, mé-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich u¢inkd, sdélte to svému lékafi, lékarnikovi
nebo zdravotni sestie. Stejné postupujte v pripade jakychkoli nezadoucich ucinkd, které nejsou
uvedeny Vv této ptibalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této pribalové informaci

Co je ptipravek ADZYNMA a k ¢emu se pouziva

Cemu musite vénovat pozornost, neZ zaénete piipravek ADZYNMA pouzivat
Jak se ptipravek ADZYNMA pouziva

Mozné nezadouci ucinky

Jak pripravek ADZYNMA uchovavat

Obsah baleni a dalsi informace

Navod k pouziti

NooahkownhE

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

Ptipravek ADZYNMA obsahuje 1é¢ivou latku rADAMTS13, cozZ je uméle vytvorena kopie
pfirozeného enzymu (bilkoviny) ADAMTS13. Tento enzym chybi u lidi s vrozenou trombotickou
trombocytopenickou purpurou (CTTP).

Vrozena TTP je velmi vzacna dédi¢na porucha Krve, pii které se tvoti krevni srazeniny v malych
krevnich cévach v celém téle. Tyto srazeniny mohou blokovat tok krve a kysliku k télesnym organtim,
coz vede k niz§imu nez normalnimu poctu krevnich desti¢ek (slozek krve, které pomahaji pti srazeni
krve).

Vrozena TTP je zpsobena nedostatkem enzymu ADAMTS13 v krvi. ADAMTS13 pomaha
ptedchazet krevnim srazeninam tim, ze rozklada velké molekuly zvané von Willebrandav faktor
(VWEF). Kdyz jsou molekuly VWEF pfilis velké, mohou zpUsobit nebezpecné krevni srazeniny.
Piipravek ADZYNMA se pouziva k doplnéni hladin chybé&jiciho ADAMTS13. To napoméhé rozpadu
téchto vétsich molekul na mensi, coz snizuje pravdépodobnost tvorby krevnich srazenin a potencialné
zabranuje nizkym hladinam krevnich desti¢ek u pacientti s CTTP.

2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ zaénete piipravek ADZYNMA pouZivat
Nepouzivejte piipravek ADZYNMA

- jestlize jste zaznamenal(a) zavazné nebo potencialné zivot ohrozujici alergické reakce na
rADAMTS13 nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto piipravku (uvedenou v bod¢ 6).
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Upozornéni a opatieni
Pted pouzitim ptipravku ADZYNMA se porad'te se svym lékafem, Iékarnikem nebo zdravotni sestrou.

Alergické reakce

Existuje riziko, ze se U Vas muize vyskytnout reakce piecitlivélosti alergického typu na pipravek
ADZYNMA. Lékat Vas upozorni na ¢asné znamky zavazné alergické reakce, jako je naptiklad:
o rychla srdecni frekvence

tiseti na hrudi

sipot a/nebo nahly nastup potizi s dychanim

nizky krevni tlak

koptivka, vyrazka a svédéni

ryma nebo ucpani nosu

zarudlé oci

kychani

rychly otok pod kiizi v oblastech jako je obli¢ej, hrdlo, paze a nohy

Unava

nauzea (pocit na zvraceni)

zvraceni

pocity jako necitlivost, brnéni a mravenceni

neklid

anafylaxe (zavazna alergicka reakce, ktera muze zpusobit potize s polykanim a/nebo dychanim,
zarudly nebo otekly obli¢ej a/nebo ruce).

Pokud se u Vas nektery z téchto pfiznaki objevi, Iékaf rozhodne, zda ma byt 1é¢ba piipravkem
ADZYNMA ukonéena, a poskytne Vam vhodné 1éky k 1é¢bé alergickych reakei. Zavazné piiznaky,
zahrnujici ztizené dychani a zavraté, vyzaduji okamzitou 1écbu.

Inhibitory

U nékterych pacientd dostavajicich ptipravek ADZYNMA se mohou Vyvinout neutraliza¢ni protilatky
(zvané inhibitory). Tyto inhibitory mohou potencialné zpusobit, ze 1é¢ba prestane spravné pusobit.
Pokud si myslite, ze pripravek neptisobi spravné, sdélte to svému lékafi.

Dalsi 1é¢ivé pripravky a pripravek ADZYNMA
Informujte svého 1ékate nebo 1€karnika 0 vSech lécich, které uzivate, které jste v nedavné dobé
uzival(a) nebo které mozna budete uzivat.

Téhotenstvi a kojeni
Pokud jste t€hotna nebo kojite, domnivate se, Ze mizete byt téhotna, nebo planujete otéhotnét, porad’te
se se svym lékafem nebo 1ékarnikem dfive, nez zaCnete tento piipravek pouzivat.

Pokud to Iékat vyslovné nedoporuci, nesmite ptipravek ADZYNMA dostavat v t€hotenstvi. Porad’te
se s 1ékatem, zda mizete ptipravek ADZYNMA pouzivat, pokud kojite.

Rizeni dopravnich prostiedkii a obsluha stroji
Tento ptipravek mize mit maly vliv na schopnost Fidit nebo obsluhovat stroje. Po podani ptipravku
ADZYNMA se muze vyskytnout zavrat’ a Spavost.

Vedeni zd&znamu

Aby se zlepsila sledovatelnost biologickych 1é¢ivych ptipravki, ma se piehledn¢€ zaznamenat nazev
a ¢islo Sarze 1éku.

Piipravek ADZYNMA obsahuje sodik

Tento 1é¢ivy piipravek obsahuje méné nez 1 mmol (23 mg) sodiku v jedné injekéni lahvicee, to

znamena, Ze je v podstate ,,bez sodiku®.

Pripravek ADZYNMA obsahuje polysorbat 80
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Tento 1é¢ivy piipravek obsahuje 2,7 mg polysorbatu 80 v jedné injek¢ni lahviéce 500 U nebo 1500
IU, coz odpovida 0,216 mg/kg. Polysorbaty mohou zpusobit alergické reakce. Informujte svého 1ékate,
pokud méte jakékoli alergie.

3. Jak se pripravek ADZYNMA uziva

Lécba pripravkem ADZYNMA bude probihat pod dohledem 1ékaie se zkuSenostmi s péc¢i o pacienty
s poruchami krve.

Piipravek ADZYNMA se podava intravenozni injekci (injekci do Zily). Dodava se jako prasek, ktery
se pred aplikaci rozpusti (rekonstituuje) v rozpoustédle (tekutina, kterd je schopna rozpustit prasek).

Davka se vypocita na zakladé télesné hmotnosti.

Pouziti 1éku v doméacim prostredi

Pokud dobfe snasite injekce, mize 1ékar zvazit pouziti pripravku ADZYNMA v domacim prostiedi.
Kdy?z jste schopni si sami podat injekci piipravku ADZYNMA (nebo Vam bude podana pecovatelem)
po odpovidajicim proskoleni osetfujicim I€kafem a/nebo zdravotni sestrou, 1ékat bude pokracovat ve
sledovani Vasi odpovédi na 1écbu. Pokud se u Vas béhem pouziti piipravku v domacim prostiedi
vyskytnou jakékoliv nezadouci u¢inky, musite aplikaci injekce ihned zastavit a vyhledat 1ékaiskou
pomac.

Doporucéena davka

Preventivni enzymova substitucni lécba

Obvykla davka ¢ini 40 TU na kg télesné hmotnosti a podava se jednou za dva tydny.

Pokud pro Vas davkovéani jednou za dva tydny neni dostacujici, muze 1ékai podavani piipravku
ADZYNMA zm¢énit na jedenkrat tydneé.

Enzymova substitucni lécba dle potireby pro nahlé epizody TTP

Pokud se u Vs vyvine nahla epizoda trombotické trombocytopenické purpury (TTP), je doporucena

nasledujici davka pfipravku ADZYNMA:

o 1. den 40 IU/kg télesné hmotnosti.

o 2. den 20 IU/kg télesné hmotnosti.

o Od 3. dne az do dvou dnii po vyieseni nahlé epizody TTP 15 IU/kg télesné hmotnosti jednou
denng.

JestliZe jste pouzil(a) vice pripravku ADZYNMA, neZ jste mél(a)
Pouziti prili§ velkého mnozstvi tohoto 1éku muize mit za nasledek krvaceni.

JestliZe jste zapomnél(a) pouzit pripravek ADZYNMA
Jestlize jste vynechal(a) injekci piipravku ADZYNMA, sdélte to co nejdiive svému lékati.
Nezdvojnasobujte nasledujici davku, abyste nahradil(a) vynechanou davku.

JestliZe jste pirestal(a) pouzivat pripravek ADZYNMA
Pokud si ptejete 1é€bu piipravkem ADZYNMA zastavit, sdélte to svému lékari. Pokud 1écbu ukoncite,

mohou se priznaky Vaseho onemocnéni zhorsit.

Mate-1i jakékoli dalsi otazky tykajici se pouzivani tohoto ptipravku, zeptejte se svého 1ékaie, 1ékarnika
nebo zdravotni sestry.
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4. Mozné nezadouci ucinky

Podobné jako vSechny léky miize mit i tento pfipravek nezadouci ucinky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Byly hlaseny nésledujici nezadouci ucinky ptipravku ADZYNMA:

Velmi ¢asté (mohou postihnout vice nez 1 z 10 0sob)

o infekce nosu a krku

o bolest hlavy

o pocit zavrate

o migréna

o prijem

o pocit na zvraceni

Casté (mohou postihnout az 1 z 10 osob)
. vysoky pocet krevnich desti¢ek v krvi (trombocytdza)
o ospalost

o zacpa

o rozpéti biicha (bfisni distenze)

o slabost (astenie)

o pocit horka

o abnormalni aktivita ADAMTS13

Hlaseni nezadoucich acinki

Pokud se u Vés vyskytne kterykoli z nezadoucich u¢inku, sdélte to svému lékafi, 1ékarnikovi nebo
zdravotni sestfe. Stejn¢ postupujte v pripadé jakychkoli nezadoucich uc¢inku, které nejsou uvedeny

Vv této piibalové informaci. Nezadouci u¢inky mutizete hlasit také piimo prostiednictvim nérodniho
systému hlaseni nezadoucich Gc¢inkd uvedeného v Dodatku V. Nahlasenim nezadoucich u¢inktt mizete
prispét k ziskani vice informaci o0 bezpe¢nosti tohoto ptipravku.

5. Jak pripravek ADZYNMA uchovavat

Uchovavejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

Nepouzivejte tento piipravek po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na Stitku nebo krabi¢ce za EXP.
Doba pouzitelnosti se vztahuje k poslednimu dni uvedeného mésice.

Neoteviené injekéni lahvicky

Uchovévejte v chladnicce (2 °C — 8 °C).

Chraiite pied mrazem.

Uchovavejte v ptivodnim obalu, aby byl pfipravek chranén pied svétlem.

Neoteviené injekéni lahvicky s praskem piipravku ADZYNMA lze uchovavat az 6 mésict pii
pokojové teploté (do 30 °C), nikoli vSak po datu pouzitelnosti. Po uchovavani pii pokojové teploté

nevracejte ptipravek ADZYNMA do chladnic¢ky. Na krabicku zaznamenejte datum, kdy byl ptipravek
ADZYNMA vyjmut z chladnicky.

Po rekonstituci
Jakykoliv nepouzity rekonstituovany piipravek po 3 hodinach zlikviduijte.

Tento piipravek nepouzivejte, pokud si vS§imnete, Ze neni Ciry a bezbarvy.
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Nevyhazujte zadné 1é¢ivé piripravky do odpadnich vod nebo doméaciho odpadu. Zeptejte se svého
lékarnika, jak nalozit s pripravky, které jiz nepouzivate. Tato opatfeni pomahaji chrénit zivotni
prostiedi.

6. Obsah baleni a dalsi informace

Co pripravek ADZYNMA obsahuje

o Léciva latka, FADAMTS13, je purifikovany rekombinantni lidsky enzym ,,A disintegrin and
metalloproteinase with thrombospondin motifs 13 (rADAMTS13).
Jedna injek¢éni lahvicka obsahuje 500 nebo 1 500 1U nominalni aktivity rADAMTS13.

o Lahvic¢ka s rozpoustédlem obsahuje 5 ml vody pro injekci.

o Dals§imi pomocnymi latkami jsou chlorid sodny, dihydrat chloridu vapenatého, histidin,
mannitol, sacharosa a polysorbat 80 (E 433). Viz bod 2 ,,Piipravek ADZYNMA obsahuje
sodik“ a ,,Pripravek ADZYNMA obsahuje polysorbat 80“.

Jak pripravek ADZYNMA vypada a co obsahuje toto baleni
Piipravek ADZYNMA se dodava jako prasek a rozpoustédlo pro injek¢ni roztok. Prasek je bily
lyofilizovany prasek. Rozpoustédlo je Ciré a bezbarvé.

Jedno baleni obsahuje jednu injekéni lahvicku s praskem, jednu injekéni lahvicku s rozpoustédlem,
zatizeni pro rekonstituci (BAXJECT II Hi-Flow), jednorazovou injekéni stiikacku, jednu infuzni sadu

a dva tampony napusténé alkoholem.

Drzitel rozhodnuti o registraci a vyrobce
Takeda Manufacturing Austria AG
Industriestrasse 67

1221 Viden

Rakousko

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

Belgié/Belgique/Belgien
Takeda Belgium NV
Tél/Tel: +32 2 464 06 11
medinfoEMEA @takeda.com

Buarapus

Takena bearapus EOO/]
Ten.: +359 2958 27 36
medinfoEMEA@takeda.com

Ceska republika

Takeda Pharmaceuticals Czech Republic s.r.o.

Tel: +420 234 722 722
medinfoEMEA@takeda.com

Danmark

Takeda Pharma A/S

TIf.: +45 46 77 10 10
medinfoEMEA @takeda.com

Deutschland

Takeda GmbH

Tel: +49 (0)800 825 3325
medinfoEMEA@takeda.com
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Lietuva

Takeda, UAB

Tel: +370 521 09 070
medinfoEMEA@takeda.com

Luxembourg/Luxemburg
Takeda Belgium NV
Teél/Tel: +32 2 464 06 11
medinfoEMEA@takeda.com

Magyarorszag

Takeda Pharma Kft.

Tel.: +36 1 270 7030
medinfoEMEA@takeda.com

Malta

Takeda HELLAS S.A.

Tel: +30 210 6387800
medinfoEMEA@takeda.com

Nederland

Takeda Nederland B.V.

Tel: +31 20 203 5492
medinfoEMEA@takeda.com



Eesti

Takeda Pharma OU

Tel: +372 6177 669
medinfoEMEA@takeda.com

EMLGda

Takeda EAAAY A.E.

Tnh: +30 210 6387800
medinfoEMEA @takeda.com

Espafia

Takeda Farmacéutica Espana, S.A.
Tel: +34 917 90 42 22
medinfoEMEA@takeda.com

France

Takeda France SAS

Tél: + 3314067 3300
medinfoEMEA @takeda.com

Hrvatska

Takeda Pharmaceuticals Croatia d.o.0.

Tel: +3851 377 88 96
medinfoEMEA @takeda.com

Ireland

Takeda Products Ireland Ltd
Tel: 1800 937 970
medinfoEMEA @takeda.com

island

Vistor hf.

Simi: +354 535 7000
medinfoEMEA@takeda.com

Italia

Takeda Italia S.p.A.

Tel: +39 06 502601
medinfoEMEA @takeda.com

Kvbmpog

Takeda EAAAY A.E.

TnA: +30 210 6387800
medinfoEMEA@takeda.com

Latvija

Takeda Latvia SIA

Tel: +371 67840082
medinfoEMEA@takeda.com

Norge

Takeda AS

TIf: +47 800 800 30
medinfoEMEA@takeda.com

Osterreich

Takeda Pharma Ges.m.b.H.
Tel: +43 (0) 800-20 80 50
medinfoEMEA@takeda.com

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA@takeda.com

Portugal

Takeda Farmacéuticos Portugal, Lda.
Tel: + 351 21 120 1457
medinfoEMEA@takeda.com

Romania

Takeda Pharmaceuticals SRL
Tel: +40 21 33503 91
medinfoEMEA@takeda.com

Slovenija

Takeda Pharmaceuticals farmacevtska druzba d.o.o.
Tel: + 386 (0) 59 082 480
medinfoEMEA@takeda.com

Slovenska republika

Takeda Pharmaceuticals Slovakia s.r.o.
Tel: +421 (2) 20 602 600
medinfoEMEA@takeda.com

Suomi/Finland

Takeda Oy

Puh/Tel: 0800 774 051
medinfoEMEA@takeda.com

Sverige

Takeda Pharma AB

Tel: 020 795 079
medinfoEMEA@takeda.com

Tato pribalova informace byla naposledy revidovana

Tento 1éCivy piipravek byl registrovan za ,,vyjimeénych okolnosti“. To znamena, ze vzhledem ke
vzacné povaze tohoto onemocnéni nebylo mozné ziskat o tomto 1é¢ivém piipravku Uplné informace.
Evropska agentura pro 1é¢ivé ptipravky kazdoroéné vyhodnoti jakékoli nové informace tykajici se
tohoto 1é¢ivého piipravku a tato piibalova informace bude podle potfeby aktualizovana.



Dalsi zdroje informaci

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské
agentury pro 1é¢ivé ptipravky https://www.ema.europa.eu. Na téchto strankach naleznete téz odkazy
na dal$i webové stranky tykajici se vzacnych onemocnéni a jejich 1éCby.

7. Navod K pouziti

Tento ndvod k pouziti obsahuje informace, jak piipravek ADZYNMA rekonstituovat a podavat.
Tento navod K poutziti je uréen pro zdravotnické pracovniky a pacienty/pecovatele, ktefi budou
pripravek ADZYNMA podavat v domacim prostiedi po fadném proskoleni zdravotnickym
pracovnikem.

Lécbu pripravkem ADZYNMA bude predepisovat a bude na ni dohlizet Iékat se zkuSenostmi s péci
0 pacienty s poruchami krve.

Dulezité:

o Pouze intravendzni podani (podani do Zzily) po rekonstituci.

Béhem celého postupu pouzivejte aseptickou techniku.

Pied pouzitim zkontrolujte dobu pouzitelnosti pfipravku.

Po uplynuti doby pouzitelnosti piipravek ADZYNMA nepouZivejte.

Pokud pacient potfebuje na jednu injekci vice nez jednu injekéni lahvicku piipravku

ADZYNMA, rekonstituujte kazdou injekéni lahvicku podle pokynii uvedenych v ¢asti

,,Rekonstituce*.

o Pted podanim rekonstituovany roztok ptipravku ADZYNMA vizualné zkontrolujte, zda
neobsahuje pevné ¢astice a neni jinak zbarveny. Roztok musi byt ¢iry a bezbarvy.

o Pokud pozorujete pevné Castice nebo zménu zbarveni, ptipravek nepodavejte.

o Pokud se ptipravek ADZYNMA uchovava pii pokojové teploté, pouzijte ho do 3 hodin od
rekonstituce.

. Pripravek ADZYNMA nepodéavejte stejnym infuznim setem nebo ze stejné nadoby spolu
s dal§imi 1é¢ivymi ptipravky urc¢enymi k infuzi.

Rekonstituce

1. Ptipravte si ¢istou a rovnou plochu a shromazdéte veskeré pomucky, ktery budete potiebovat
k rekonstituci a podani (obréazek A).

Obrazek A

o
L)
Nkoho\ov"l
tampon
&’
™y [J

Pomlicky k rekonstituci Pomucky k podani

2. Injekeni lahvicky s ptipravkem ADZYNMA a s rozpoustédlem nechte pfed pouzitim dosdhnout
pokojové teploty.
3. Diikladné si umyjte a ususte ruce.
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https://www.ema.europa.eu/

4, Z injek¢nich lahviéek s pripravkem ADZYNMA a rozpoustédla sejméte plastové uzavéry a
injek¢ni lahvicky polozte na rovnou plochu (obrézek B).

Obrazek B

5. Pryzové zatky otfete tamponem napusténym alkoholem a pfed pouzitim je nechte oschnout.
(obréazek C).

Obrazek C

©
N’

6. Obal zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow oteviete sloupnutim vicka, aniz byste se dotkli vnitiku
(obréazek D).

o Zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow nevyjimejte z obalu.
o Nedotykejte se ¢irého plastového hrotu.

Obréazek D
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Obal zafizeni BAXJECT Il Hi-Flow otoéte vzhiiru nohama a umistéte jej na vicko injekéni
lahvicky s rozpoustédlem. Zatlacte na néj ptimo dolt tak, aby €iry plastovy hrot propichl zatku
injeké¢ni lahvicky s rozpoustédlem (obrézek E).

Obrazek E

Ciry plast

Rozpoustédio

Obal zatizeni BAXJECT II Hi-Flow uchopte za jeho okraj a obal ze zafizeni stahnéte
(obrazek F).

o Ze zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow nesnimejte modry uzavér.
o Nedotykejte se odhaleného fialového plastového hrotu.

Obrazek F

1k

Systém otoéte tak, aby injekéni lahvi¢ka s rozpoustédlem byla nyni nahote. Zafizeni
BAXJECT Il Hi-Flow zatla¢te pfimo dolu tak, aby fialovy plastovy hrot propichl zatku
injekéni lahvicky s praskem piipravku ADZYNMA (obrézek G). Diky vakuu se rozpoustédlo
natahne do injeké¢ni lahvi¢ky s praskem piipravku ADZYNMA.

o Muzete si vS§imnout bublin ¢i pény — je to normalni a mély by brzy zmizet.

Obrazek G

Fialovy plast

Prasek
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10.  Spojené injek¢ni lahvicky jemné a nepfetrzité krouzivym pohybem promichavejte, dokud se
prasek zcela nerozpusti (obrazek H).
o Injekéni lahvickou netiepejte.

Obrazek H

9

11. Pfed podanim rekonstituovany roztok vizualn€ zkontrolujte, zda neobsahuje pevné Castice.
o Pokud pozorujete pevné ¢astice nebo zménu zbarveni, ptipravek nepouzivejte.
12. Pokud davka vyzaduje vice nez jednu injekéni lahvicku piipravku ADZYNMA, rekonstituujte
kazdou injek¢ni lahvicku podle vyse uvedenych kroki.
o K rekonstituci kazdé injekéni lahvicky s pripravkem ADZYNMA a rozpoustédla
poutzijte jiné zaiizeni BAXJECT Il Hi-Flow.

Podavani pripravku ADZYNMA

13.  Ze zatizeni BAXJECT Il Hi-Flow sejméte modry uzavér (obrazek 1). Piipojte injekéni
stiikacku Luer-lock (obrézek J).
o Nevstiikujte do systému vzduch.
Obrazek | Obrazek J

14

(1l [ . .
L TR L RV YT T Y YO PO P

14.  Systém otocte vzhiiru nohama (injek¢ni lahvicka s piipravkem ADZYNMA je nyni nahote).
Pomalym vytahovanim pistu natdhnéte rekonstituovany roztok do injekéni stiikacky
(obrazek K).

Obréazek K
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15.

16.
17.

18.

19.
20.

21.

Pokud ma pacient dostat vice neZ jednu injek¢ni lahvicku s pfipravkem ADZYNMA, Ize do
jedné injekeni stiikacky natdhnout obsah nékolika injekénich lahvicek. Tento proces zopakujte
se vSemi rekonstituovanymi injek¢énimi lahvickami s ptipravkem ADZYNMA, dokud neni
dosazeno celkového objemu, ktery je tfeba podat.

Odpojte injekeni stiikacku a pfipojte vhodnou injekéni jehlu nebo infuzni set.

Jehlu namiite vzhiru a jemnym poklepadnim prstu na injekéni sttikacku a pomalym a opatrnym
vytlaéenim vzduchu z injek¢ni stiikacky a jehly odstrante pripadné vzduchové bubliny.
Ptilozte skrtidlo a tamponem napusténym alkoholem ocistéte vybrané misto injekce

(obréazek L).

Obrazek L

Zaved'te jehlu do Zily a uvolnéte skrtidlo.
Rekonstituovany ptipravek ADZYNMA podavejte pomalu, a to rychlosti 2 az 4 ml za minutu
(obrazek M).

o K ovladani rychlosti podani lze pouzit injek¢éni pumpu.

Obrazek M

Vytahnéte jehlu ze Zily a misto vpichu nékolik minut tisknéte.
o Na jehlu nevracejte kryt.

Uchovavani piipravku ADZYNMA

Ptipravek ADZYNMA uchovavejte v chladniéce (2 °C — 8 °C) nebo pfi pokojové teploté (do
30 °C) po dobu az 6 mesicu.

Po uchovavani pii pokojové teploté nevracejte ptipravek ADZYNMA do chladnic¢ky.

Na krabi¢ku zaznamenejte datum, kdy byl pfipravek ADZYNMA vyjmut z chladnicky.
Chraiite pired mrazem.

Uchovavejte v ptivodnim obalu, aby byl pfipravek chranén pied svétlem.

NepouZivejte po uplynuti doby pouzitelnosti uvedené na $titku nebo krabi¢ce za EXP.
Piipravek ADZYNMA pouzijte do 3 hodin od rekonstituce. Jakykoliv rekonstituovany
piipravek nespotiebovany do 3 hodin zlikvidujte.
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Likvidace piipravku ADZYNMA

o Injekéni lahvicky jsou pouze k jednorazovému pouZiti.

o Pouzitou jehlu, injekéni stiikacku a prazdné injekéni lahvicky vhod’te do nadoby na ostré
pfedméty odolné proti propichnuti.

. Nevyhazujte zadné 1é€ivé pripravky do odpadnich vod nebo domdaciho odpadu. Zeptejte se
svého lékarnika, jak nalozit s ptipravky, které jiz nepouzivate. Tato opatfeni poméahaji chranit
zivotni prostredi.
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