VIDAUKI 1

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

2.  INNIHALDSLYSING

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt hettuglas inniheldur u.p.b. 1.000 mg af alfa;-préoteinasahemli manna*, sem rae0st af getu pess til ad
hlutleysa daufkyrningselastasa (neutrophil elastase) ur ménnum.

Eftir blondun med 20 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.
Heildar proteinmagnid er u.p.b. 1.100 mg i hverju hettuglasi.

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt hettuglas inniheldur u.p.b. 4.000 mg af alfa;-préoteinasahemli manna*, sem rae0st af getu pess til ad
hlutleysa daufkyrningselastasa (neutrophil elastase) Gr ménnum.

Eftir blondun med 76 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.
Heildar proteinmagnid er u.p.b. 4.400 mg i hverju hettuglasi.

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt hettuglas inniheldur u.p.b. 5.000 mg af alfa-proteinasahemli manna*, sem raedst af getu pess til ad
hlutleysa daufkyrningselastasa (neutrophil elastase) ur ménnum.

Eftir blondun med 95 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.
Heildar proteinmagnid er u.p.b. 5.500 mg i hverju hettuglasi.

*Framleitt ur plasma ur ménnum (bl6dgjofum).

Hjalparefni med pekkta verkun
Respreeza inniheldur u.p.b. 1,9 mg af natrium i hverjum ml af blandadri lausn (81 mmol/l).

Sja lista yfir 61l hjalparefni i kafla 6.1.

3.  LYFJAFORM

Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Duftid er hvitt til beinhvitt. Leysirinn er ter og litlaus lausn.

Aetladur osmolalstyrkur blondudu lausnarinnar er 279 mOsmol/kg og pH er 7,0.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Respreeza er atlad sem vidhaldsmedferd til ad haegja 4 framvindu lungnapembu hja fullordnum med
alvarlegan, stadfestan skort & alfa;-proteinasahemli (t.d. arfgerdanna PiZZ, PiZ(null), Pi(nuall,null),
PiSZ). Sjuklingar skulu vera 4 bestu medferd med lyfjum og med 60rum radum og syna einkenni
versnandi lungnasjukdoms (t.d. lekkun & pvingudu utondunarrimmali 4 einni sekiindu (FEV1),
aeetlada skerdingu 4 gongugetu eda aukna tidni versnana) samkvamt mati heilbrigdisstarfsmanns med

reynslu af medferd 4 skorti & alfa;-préteinasahemli.

4.2 Skammtar og lyfjagjof



Fyrstu innrennslin skal gefa undir eftirliti heilbrigdisstarfsmanns sem hefur reynslu af medferd a skorti
a alfa;-proteinasahemli. Sidari innrennsli mega uménnunaradili eda sjuklingurinn sjalfur gefa (sja
kafla 4.4).

Skammtar
Réolagour skammtur af Respreeza er 60 mg/kg likamspunga, sem gefinn er einu sinni 1 viku.

Aldradir
Ekki hefur verid synt fram & 6ryggi og verkun Respreeza hja 6ldrudum (65 éara og eldri) 1 sérteekum
kliniskum rannsoknum.

Sjuklingar med skerta nyrna- eda lifrarstarfsemi
Engar sérstakar rannsoknir hafa verid gerdar. Ekki er hegt ad radleggja adrar skammtasterdir hja
pessum sjuklingum.

Born
Ekki hefur verio synt fram a 6ryggi og verkun Respreeza hja bérnum (yngri en 18 ara). Engar
upplysingar liggja fyrir.

Lyfjagjof

Adeins skal gefa Respreeza med innrennsli i blazd eftir blondun.

Duftid verdur ad blanda med vatni fyrir stungulyf (sja leidobeiningar um bléndun i kafla 6.6) og gefa
med pvi ad nota innrennslissett (fylgir med 4.000 og 5.000 mg pakkningum).

Blondudu lausnina skal gefa med innrennsli i blazed og 4 innrennslishradanum u.p.b. 0,08 ml/kg
likamspyngdar/min. Innrennslishradann ma stilla samkvaemt poli sjuklingsins. Pad tekur u.p.b.
15 minatur fyrir radlagda skammtinn 60 mg/kg likamspyngdar ad renna inn.

Eitt hettuglas med Respreeza er einungis einnota.

Nénari upplysingar um gjof blondudu lausnarinnar er ad finna i leidbeiningunum 1 lok kafla 6.6.
4.3 Frabendingar

o Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp 1 kafla 6.1 (sja einnig
kafla 4.4)

o Sjuklingar med IgA skort sem eru med pekkt moétefni gegn IgA, vegna heettu a alvarlegu
ofnemi og ofne@mislosti.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vio notkun

Rekjanleiki
Til pess a0 beta rekjanleika liffraedilegra lyfja skal heiti og lotunimer lyfsins sem gefid er vera skrad

med skyrum hetti.

Fylgja skal radlogdum innrennslishrada sem gefinn er upp i kafla 4.2. Vio fyrstu innrennslin skal
fylgjast naid me0 klinisku astandi sjuklingsins, par & medal lifsmoérkum, medan 4 innrennslinu stendur.
Ef einhver vidbrogd koma fram sem geetu tengst gjof Respreeza, skal minnka innrennslishradann eda
stodva gjofina i samrami vid kliniskt astand sjuklingsins. Ef einkennin 1ida fljott hja eftir ad
innrennslid er stodvad, ma hefja medferdina aftur 4 minni hrada sem er peaegilegur fyrir sjiklinginn.

Ofnemi
Ofnemisviobrogd geta komid fram, p.a.m. hja sjuklingum sem hafa polad fyrri medferdir med alfa;-
proteinasahemli manna.



Respreeza getur innihaldid snefilmagn af IgA. Sjuklingar med sértackan eda alvarlegan IgA-skort geta
myndad motefni gegn IgA og, pvi att frekar a haettu ad proa ofnaemi sem kann ad vera alvarlegt og
bradaofnami.

Ef grunur leikur 4 ofneemis- eda bradaofnemisviobrogdum getur purft ad stodva innrennslid an tafar,
samkvamt e0li og alvarleika viObragdanna. Ef um lost er ad rada skal veita neydarlaknishjalp.

Heimamedferd/sjalfsmedferd

Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun lyfsins vid heimamedferd/sjalfsmedfero.
Hugsanleg dhetta 1 tengslum vid heimamedferd/sjalfsmedferd tengist medhondlun og gjof lyfsins
asamt vidobrogdum vid aukaverkunum, einkum ofnzemis. Upplysa skal sjiklinga um einkenni
ofnemisvidbragda.

Akvordun um pad hvort heimamedferd/sjalfsmedferd henti sjuklingi er tekin af medferdarlekni, sem
parf ad tryggja ad videigandi pjalfun sé veitt (t.d. vardandi blondun, notkun Mix2Vial® bunadar,
samsetningu a innrennslisslongum, inndalingaradferoum, skraningu i medferdardagbdk, greiningu a
aukaverkunum og vidbrogdum ef slik vidbrogd koma fram) og notkunin skal endurskodud meo
reglulegu millibili.

Smitefni

Stadladar adferdir til ad koma 1 veg fyrir sykingar vegna notkunar lyfja sem unnin eru tr bl6di eda
blodvokva manna eru m.a. val 4 bl60gjofum, skimun a einstoku gefnu blodi og plasmasafni med tilliti
til einkenna um sykingu og ad beita arangursrikum framleidsluadferdum til ad ovirkja/fjarleegja veirur.
bratt fyrir petta er ekki haegt ad ttiloka ad fullu moguleikann 4 ad smitefni berist 4 milli pegar lyf eru
unnin Ur blédi eda plasma tr monnum. Petta 4 einnig vid um 6pekktar eda nytilkomnar veirur og adra
sykla.

bessar radstafanir eru taldar bera arangur gegn hjupudum veirum svo sem aln@misveiru (HIV),
lifrarbolgu B veiru (HBV) og lifrarbolgu C veiru (HCV) og fyrir 6hjupudu lifrarbolgu A veirunni
(HAV) og parvoveiru B19.

fhuga skal videigandi bolusetningu (lifrarbolgu A og B) hja sjuklingum sem reglulega/endurtekid fa
proteinasahemla sem unnir eru Gr plasma Gr ménnum.

Reykingar
Tobaksreykingar eru mikilveegur ahattupattur 1 proun og framvindu lungnapembu. bvi er sterklega

melt med pvi ad hatta reykingum og ad fordast tobaksreyk i umhverfinu.

Natriuminnihald

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Lyfid inniheldur u.p.b. 37 mg af natrium (1,6 mmol) i hverju 1.000 mg hettuglasi af Respreeza. betta
jafngildir 1,9% af daglegri hamarksinntdku natriums tr feedu fyrir fullordna.

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Lyfid inniheldur u.p.b. 149 mg af natrium (6,5 mmol) i hverju 4.000 mg hettuglasi af Respreeza. betta
jafngildir 7,4% af daglegri hamarksinntdku natriums tr feedu fyrir fullordna.

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Lyfi0 inniheldur u.p.b. 186 mg af natrium (8,1 mmol) i hverju 5.000 mg hettuglasi af Respreeza. betta
jafngildir 9,3% af daglegri hamarksinntdku natriums tr feedu fyrir fullordna.

betta parf ad hafa i huga hja sjiklingum sem eru a saltsnaudu faoi.
4.5 Milliverkanir vio o6nnur lyf og adrar milliverkanir
Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir & milliverkunum.

4.6 Frjésemi, medganga og brjostagjof



Medganga
Engar dyrarannsoknir a exlun hafa verid gerdar med Respreeza og 6ryggi pess a frjdsemi manna hefur

ekki verid stadfest i kliniskum samanburdarrannséknum. Par sem alfa;-proteinasahemill er innraent
mannaprotein er talio oliklegt ad Respreeza hafi skadleg ahrif 4 fostur pegar pad er gefid i radlogoum
skommtum. Hins vegar skal gaeta varadar pegar Respreeza er gefid 4 medgongu.

Brjostagjof

Ekki er vitad hvort Respreeza/umbrotsefni pess skilst ut i brjostamjolk. Ekki hafa verid gerdar
dyrarannsoknir 4 Utskilnadi alfa;-proteinasahemils i mjolk. Vega parf og meta kosti brjostagjafar fyrir
barnid og avinning medferdar med alfa;-proteinasahemli fyrir konuna og akveda a grundvelli matsins
hvort halda afram/heetta eigi brjostagjof eda halda afram/hetta eigi medferd med Respreeza.

Frj6semi

Engar dyrarannsoknir a frjésemi hafa verid gerdar med Respreeza og oryggi pess 4 medgongu hefur
ekki verid stadfest 1 kliniskum samanburdarrannsoknum. Par sem alfa;-proteinasahemill er innrent
mannaprotein er ekki gert rad fyrir aukaverkunum a frjésemi pegar pad er gefiod i radlogoum
skommtum.

4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla

Sundl getur fylgt gjof Respreeza (sja kafla 4.8). bvi er hugsanlegt a0 Respreeza geti haft minnihattar
ahrif & heefni til aksturs og notkunar véla.

4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 oryggi

Ofnzemi eda ofnzemisvidbrogd hafa komid fram vid medferdina. I alvarlegustu tilvikunum geta
ofnaemisvidbrogd proast yfir i alvarleg bradaofneemisvidbrogd, jafnvel pott sjuklingurinn hafi ekki
synt nein merki um ofnami vid fyrri gjafir (sja kafla 4.4).

Upplysingar um o6ryggi vardandi smitefni eru i kafla 4.4.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanirnar sem fengnar voru ur sex kliniskum rannsoknum a 221 sjuklingi og reynslu eftir
markaOssetningu lyfsins eru taldar upp i téflunni hér a eftir samkvaemt MedDRA flokkun eftir
liffeerum (SOC og Preferred Term (PT) Level). Tioni 4 hvern sjukling (a4 grundvelli sex manada
utsetningar medan 4 kliniskum rannsoknum st6d) var metin samkvaemt eftirfarandi venju: Algengar
(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (=1/10.000 til <1/1.000) og koma
orsjaldan fyrir (<1/10 000). Tioni aukaverkana eftir markadssetningu er einungis flokkud sem ,,tidni
ekki pekkt (ekki hegt ad 4eetla tidoni ut fra fyrirliggjandi gognum)”.

Innan hvers tidniflokks eru aukaverkanirnar taldar upp eftir minnkandi alvarleika.

Tioni aukaverkana i kliniskum rannséknum og eftir markadssetningu Respreeza

Flokkun eftir Tioni aukaverkana
liffeerum
(SO0)
Algengar Sjaldgeefar Koma orsjaldan fyrir Tioni ekki
(>1/100 til (>1/1000 til <1/100) (<1/10 000) pekkt
<1/10)
B160 og eitlar Verkir 1
eitlum
Onzmiskerfi Ofnaemisviobrogd Bradaofnemisviobrogd
(b.m.t. hradtaktur,
lagprystingur, rugl,
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yfirlid, minnkud

surefnisnotkun og

bjugur i koki)
Taugakerfi Sundl, Naladofi Snertiskynsminnkun

hoéfudverkur
Augu broti i
augum
Adar Andlitsrodi
Ondunarferi, Madi
brjésthol og
midmaeeti
Meltingarfzeri Ogledi broti 1
vOrum

Huo og Ofsaklaoi, utbrot (p.m.t. | Ofsvitnun, kladi broti i andliti
undirhtd flagnandi og almenn)
Almennar brottleysi, vidbrogo a Brjostverkur,
aukaverkanir og innrennslisstad (p.m.t. kuldahrollur, hiti
aukaverkanir a margull &
ikomustad innrennslisstad)
Born

Ekki hefur verid synt fram a 6ryggi og verkun hja bérnum. Engar upplysingar liggja fyrir.

Aldradir
Ekki hefur verid synt fram & 6ryggi og verkun Respreeza hja 6ldrudum sjuklingum (65 ara og eldri)
kliniskum rannsoknum.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli avinnings og ahattu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskommtun

Afleidingar ofskdommtunar eru ekki pekktar.
Komi til ofskdmmtunar skal fylgjast naid med sjuklingnum m.t.t. aukaverkana og veita videigandi
studningsmedferd ef porf krefur.

5. LYFJAFRAPILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf, proteinasahemill, ATC-flokkur: BO2AB02

Alfa;-proteinasahemill manna er edlilegur efnispattur i mannabl6di. Alfa;-proteinasahemill manna er
med moélpungann 51 kDa og tilheyrir hopi serin-proteasahemla.

Verkunarhattur

Alfa;-proteinasahemill manna er talinn vera megin and-préteasinn i nedri hluta 6ndunarvegar, par sem
hann hamlar daufkymingselastasa (neutrophil elastase, NE). Venjulega framleida heilbrigdir
einstaklingar naegilegt magn af alfa;-proteinasahemli til ad hafa stjorn 4 daufkyrningselastasanum sem
virkjadir daufkyrningar mynda og geta pannig komid i veg fyrir 6videigandi prétinrof 4 lungnavef
vegna daufkyrningselastasa. Adsteedur sem auka uppsofnun daufkyrminga og virkjun peirra i lungum,
svo sem Ondunarfaerasykingar og reykingar, munu auka péttni daufkyrningselastasa. Hins vegar eru

6



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

einstaklingar sem skortir innranan alfa;-proteinasahemil o6fzrir um ad halda uppi videigandi vornum
gegn proteasa og verda fyrir hradara protinrofi i veggjum lungnabladranna, sem hefst adur en klinisk
einkenni langvinnrar lungnateppu koma fram & pridja eda fjorda aratugi.

Lyfhrif
Gjof Respreeza eykur og vidheldur péttni alfa;-proteinasahemils i sermi og pekjuvefsvokva i lungum
sem veldur hagari framras lungnapembu.

Verkun og 0ryggi

RAPID rannsoknir

Oryggi og verkun Respreeza var metin i slembiradadri, tviblindri, fjolsetra samanburdarrannsokn med
lyfleysu (RAPID) og var fylgt eftir med 2ja ara framlengingarfasa (RAPID framlengingarrannsokn).
Alls var 180 patttakendum med skort 4 alfa;-proteinasahemli sem einkenndist af péttni alfa,-
proteinasahemils i sermi <11 uM (p.e. < 50 mg/dl samkvaemt agnaendurskinsmeelingu
(nephelometry))og kliniskar visbendingar um lungnapembu, slembiradad til ad fa vikulega skammtinn
60 mg/kg likamspunga i blazd af annadhvort Respreeza (93 einstaklingar) eda lyfleysu

(87 einstaklingar) i allt ad 24 manudi. Einstaklingarnir voru 4 aldrinum 31 til 67 ara (medalaldur 54 ar)
med medaltalspéttni alfa;-proteinasahemils vid grunngildi u.p.b. 6,15 uM og rammalsleidréttan
medaltalspéttleika lungna samkvaemt tolvusneidmyndum 47 g/l / 50 g/l hja einstaklingunum sem fengu
Respreeza og lyfleysu, i somu ro0.

Eitt hundrad og fjogurtiu patttakendur (76 patttakendur sem fengu medferd med Respreeza og 64
patttakendur sem fengu lyfleysu i RAPID rannsokninni) toku patt i RAPID framlengingarfasanum og
fengu Respreeza skammt upp 4 60 mg/kg likamspyngdar vikulega i blazd i allt ad 24 manudi.

f rannsoknunum voru kénnud ahrif Respreeza a framvindu lungnapembu sem metin voru ut fra
skerdingu a péttleika lungna og meld med tolvusneidmyndarannsoknum (CT).

Hja einstaklingum sem fengu Respreeza kom fram stéougt mynstur haegari skerdingar a péttleika
lungna heldur en hja peim sem fengu lyfleysu (sja mynd 1). Arlega skerdingin 4 lungnapéttleika sem
meld var med tolvusneidmyndum sem heildarlungnarammal (TLC) yfir 2 ar var lagri med Respreeza
(-1,45 g/1) samanborid vid lyfleysu (-2,19 g/l), sem endurspeglar 34% minnkun (p = 0,017, 1-hlida).

RAPID framlengingarrannsoknin syndi fram & heegari skerdingu lungnapéttleika hja sjuklingum i
samfelldri 4 ara medferd med Respreeza (sja mynd 1).

Mynd 1:  Breytingar 4 lungnapéttleika (TLC) fra grunngildi i RAPID rannsékninni og
RAPID framlengingarrannsékninni
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Stoku skammtarnir 120 mg/kg likamspyngdar voru gefnir 137 sjuklingum sem fengu medferd med
Respreeza.

Born

Lyfjastofnun Evrépu hefur fallid fra kr6fu um ad lagdar verdi fram nidurstodur ur rannséknum a
Respreeza hja 6llum undirhépum barna vid langvinnri lungnapembu (COPD) vegna skorts 4 alfa;-
proteinasahemli (sja upplysingar i kafla 4.2 um notkun handa bérnum).

5.2 Lyfjahvorf

Fjorar kliniskar rannsoknir voru gerdar med Respreeza hja 89 patttakendum (59 kérlum og 30 konum)
til ad meta ahrif Respreeza 4 sermispéttni alfa;-proteinasahemils. Patttakendur voru 4 aldrinum 29 til
68 ara (meoalaldur 49 ar). Vid skimun var sermispéttni alfa;-proteinasahemils a bilinu 3,2 til 10,1 uM
(medaltal 5,6 uM).

Tviblind, slembud, lyfjahvarfafreedileg rannsokn med vixlun og virku samanburdarlyfi var gerd hja
13 korlum og 5 konum med skort a alfa;-proteinasahemli, 4 aldrinum 36 til 66 ara. Niu einstaklingar
fengu einn 60 mg/kg likamspunga skammt af Respreeza sem fylgt var eftir med samanburdarlyfi og
9 einstaklingar fengu samanburdarlyf sem fylgt var eftir med einum 60 mg/kg likamspunga skammti
af Respreeza, med 35 daga Utskolunartimabili milli skammta. Alls voru 13 sermissyni tekin eftir
innrennsli & mismunandi timapunktum fram ad degi 21. Tafla 1 synir medaltal nidurstadna fyrir
lyfjahvarfabreytur Respreeza.

Tafla 1: Lyfjahvarfabreytur fyrir alfa;-proteinasahemil eftir gjof 4 stokum skammti med
60 mg/kg likamspunga af Respreeza

Lyfjahvarfabreytur Medaltal (stadalfravik)*
Flatarmal undir ferli (AUCy...) 144 (£27) uM x dag
Hamarksstyrkur (Cpax) 44,1 (+10,8) uM
Lokahelmingunartimi(tis) 5,1 (¥2,4) dagar
Heildaruthreinsun 603 (£129) ml/dag
Dreifingarrimmal vid jafnveegi 3,8 (£1,3)1

* n=18 patttakendur.

byodisgreining a lyfjahvorfum var gerd med pvi ad nota gégn fra 90 patttakendum i RAPID
rannsokninni sem fengu medferd med Respreeza. bydismat 4 medaltals helmingunartima var

6,8 dagar. Likanid spadi medalpéttninni 21,8 mM vid jafnvaegi eftir skammtinn 60 mg/kg
likamspyngdar/viku. Pydisgreining a lyfjahvorfum gaf ekki til kynna nein marktaek ahrif aldurs, kyns,
pyngdar eda sermispéttni motefnavaka alfa;-proteinasahemils vid grunngildi & uthreinsun Respreeza.

Samband lyfjahvarfa/lythrifa

{ tviblindri, kliniskri rannsékn til ad meta 6ryggi og lifefnafradilega virkni Respreeza var

44 patttakendum slembiradad til ad fa 60 mg/kg likamspunga skammt af Respreeza 1 blazd einu sinni i
viku 1 24 vikur. Medaltalslagpéttni alfa;-proteinasahemils 1 sermi vid jafnvaegi (vikur 7-11) hélst yfir
11 uM. Medaltals (stadalfravik) lagpéttni alfa,-proteinasahemils 1 sermi vid jafnveegi hja patttakendum
sem fengu medferd med Respreeza var 17,7 uM (2,5).

{ undirhopi patttakenda i rannsokninni (10 patttakendur sem fengu medferd med Respreeza) var
framkveemt berkjuskol. Melingar & péttni alfa;-proteinasahemli i pekjuvefsvokva i lungum syndu fram
a stoduga aukningu eftir medferd. béttni motefnavaka alfa;-proteinasahemils og alfa;-proteinasahemils
i pekjuvefsvokva 1 lungum: NE-flokum fj6lgadi fra grunngildi. Frir elastasi var 6malanlega lagur i
Ollum synum.

Eftir a0 RAPID rannsokninni lauk var gerd greining a medaltalspéttni alfa;-proteinasahemla og
skerdingu a lungnapéttleika. Greiningin leiddi 1 1j6s andhverft linulegt samband milli
medaltalslagpéttni alfa;-proteinasa i sermi og arlegri skerdingu & lungnapéttleika sem meeld var med
rammalsleidréttum télvusneidmyndum hja patttakendum sem fengu 60 mg/kg likamspunga skammt af
Respreeza i blaaeo.




5.3 Forkliniskar upplysingar

Oryggi Respreeza hefur verid metid i nokkrum forkliniskum rannséknum. Forkliniskar upplysingar
benda ekki til neinnar sérstakrar haettu fyrir menn, a grundvelli rannsokna a lyfjafredilegu oryggi og
skammtima rannsokna a eiturverkunum. Rannsoknir 4 eiturverkunum eftir endurtekna skammta i
meira en 5 daga, rannsoknir 4 eiturverkunum a exlun og krabbameinsvaldandi ahrifum hafa ekki verid
gerdar. Slikar rannsoknir pykja pydingarlausar vegna myndunar moétefna hja dyrum gegn ésamstaeda
mannaproéteininu. bar sem alfa;-proteinasahemill er protein og lifedlisfraedilegur efnispattur i
mannablodi, er ekki gert rad fyrir ad hann syni fram 4 krabbameinsvaldandi, erfoafredileg eda
vanskapandi ahrif.

6. LYFJAGERDARFRZADILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Stungulyfsstofn:

Natriumkl16rio

Natriumtvihydrogenfosfat einhydrat
Mannitol

Leysir:
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki
Ekki ma blanda pessu lyfi saman vid 6nnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.
6.3 Geymslupol

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
3ar

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
3ar

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
3ar

Fra orverufraedilegu sjonarmioi skal nota lyfid strax eftir blondun. Hinsvegar hefur verid synt fram a
efna- og edlisfraedilegan stodugleika vid notkun i 3 klst. vid stofuhita (allt ad 25°C). Frystio ekki
blondudu lausnina.

6.4 Sérstakar varudarreglur vio geymslu

Geymid vio leegri hita en 25°C. Ma ekki frjosa.
Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.

6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bianadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
bess

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Respreeza 1000 mg af stungulyfsstofni i hettuglasi r gleri (gerd I) sem lokad er med gimmitappa
(butyl) og alinnsigli med smelluloki ur plasti.




20 ml af vatni fyrir stungulyf i hettuglasi ur gleri (gerd I) sem lokad er med gimmitappa (butyl) og
alinnsigli med smelluloki ar plasti.

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Respreeza 4.000 mg af stungulyfsstofni 1 hettuglasi ur gleri (gerd I) sem lokad er med gummitappa
(butyl) og alinnsigli med smelluloki ur plasti.

76 ml af vatni fyrir stungulyf i hettuglasi ur gleri (gerd I) sem lokad er med gimmitappa (butyl) og
alinnsigli med smelluloki ur plasti.

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Respreeza 5.000 mg af stungulyfsstofni i hettuglasi Gr gleri (gerd I) sem lokad er med gimmitappa
(butyl) og alinnsigli med smelluloki ur plasti.

95 ml af vatni fyrir stungulyf i hettuglasi ar gleri (gerd I) sem lokad er med gimmitappa (butyl) og
alinnsigli med smelluloki ur plasti.

Pakkningar
Hver pakkning inniheldur:

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt einnota hettuglas med stungulyfsstofni

Eitt hettuglas med leysi, 20 ml af vatni fyrir stungulyf

Einn yfirfaerslubtinad 20/20 (Mix2Vial binad) til blondunar

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt einnota hettuglas med stungulyfsstofni

Eitt hettuglas med leysi, 76 ml af vatni fyrir stungulyf

Einn yfirfaerslubtinad 20/20 (Mix2Vial bunad) til blondunar
Lyfjagjafarbunad (innri askja):

Einn bunad til innrennslis i blaged

Eina fiorildanal (butterfly)

brja sprittklita

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Eitt einnota hettuglas med stungulyfsstofni

Eitt hettuglas me0 leysi, 95 ml af vatni fyrir stungulyf

Einn yfirfaerslubtinad 20/20 (Mix2Vial bunad) til blondunar
Lyfjagjafarbunad (innri askja):

Einn bunad til innrennslis i blaged

Eina fiorildanal (butterfly)

brja sprittklita

Ekki er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vio forgun og 6nnur medhondlun

Almennar leidbeiningar

o Blanda 4 lausnina samkvamt leidbeiningum hér fyrir nedan.
. Lyfid skal blanda, gefa og medhondla med varud ad vidhafori smitgat til ad vidhalda safingu
lyfsins.

o Notid ekki medfylgjandi daudhreinsud hjalparteeki til blondunar eda lyfjagjafar, ef umbudir
peirra hafa verid opnadar eda paer eru skemmdar.
o Blandid duftid med leysi (vatni fyrir stungulyf).

o Heildarblondun duftsins skal nad innan 5 minutna (1.000 mg pakkning) eda 10 minttna
(4.000 mg eda 5.000 mg pakkningar).
. Skodid blandada lausnina med tilliti til agna og mislitunar adur en hiin er gefin.
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. Blondud lausn a ad vera ter, litlaus eda ljosgulleit og laus vio synilegar agnir.

Fylgid skrefunum hér fyrir nedan um undirbuning og bléndun Respreeza:

1. Gangio ur skugga um ad hettugldsin med Respreeza og vatni fyrir stungulyf séu vid herbergishita
(allt a0 25°C).

2. Fjarleegio plastsmellulokid af hettuglasinu med vatninu fyrir stungulyf.

3. Strjukid af ghmmitappanum & hettuglasinu sem inniheldur vatn fyrir stungulyf med sotthreinsandi
lausn, svo sem sprittklat, og leyfid honum ad porna.

4. Opnid Mix2Vial binadinn med pvi ad fletta lokinu af (mynd 1). EKKi
taka Mix2Vial bunadinn Gr pynnupakkningunni.

5. Setjid hettuglasid med vatni fyrir stungulyf a sléttan og hreinan {16t og
haldid pvi fast. Takid Mix2Vial bunadinn 4samt pynnupakkningunni og
prystid oddinum & blda endanum 4 Mix2Vial bunadinum beint nidur i
gegnum tappa hettuglassins med vatni fyrir stungulyf (mynd 2).

6. Fjarleegid pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial bunadinum med pvi ad
halda um kragann og toga 160rétt upp. Passid ad fjarleegja adeins
pynnupakkninguna en ekki Mix2Vial bunadinn (mynd 3).

7. Fjarleegid plastsmellulokid af Respreeza hettuglasinu.

8. Strjukid af ghimmitappanum a Respreeza hettuglasinu meo sotthreinsandi lausn, svo sem sprittklut,
og leyfid honum ad porna.

9. Setjid Respreeza-hettuglasio a sléttan og hardan fl6t. Snid hettuglasinu
med vatni fyrir stungulyf med aféstum Mix2Vial biinadinum a hvolf og
prystid oddinum & gegnsaeja endanum beint nidur i gegnum tappa
Respreeza-hettuglassins (mynd 4). Vatnid fyrir stungulyf rennur pa
sjalfkrafa nidur i Respreeza-hettuglasio.

ATHUGID: Tryggio ad allt vatnid hafi farid yfir i hettuglasid med
Respreeza.

1"




10. Fylgio skrefunum hér fyrir nedan og fjarleegid allan Mix2Vial bunadinn
af Respreeza-hettuglasinu:

e  Takid pétt med annarri hendi um Respreeza hettuglasio eins og synt
er 4 mynd 5.

e Takid pétt med hinni hendinni um hettuglasid med vatninu fyrir
stungulyf og blaa hluta Mix2Vial binadarins.

e  Beygid allan Mix2Vial bunadinn til hlidar par til hann losnar af
Respreeza hettuglasinu (mynd 5).

Fargid hettuglasinu undan vatninu fyrir stungulyf asamt 6llum
Mix2Vial bunadinum.

11. Sveiflid hettuglasinu med Respreeza varlega i hringi par til lyfid er ad
fullu leyst upp (mynd 6). HRISTID EKKI. Getid pess ad snerta ekki =
gummitappann a hettuglasinu. b

12. Skodid blandada lausnina. Lausnin 4 ad vera ter, litlaus eda gulleit og laus vid synilegar agnir.
Notid ekki lausnir sem eru mislitadar, skyjadar eda med agnir.

13. Ef nota parf fleiri en 1 hettuglas af Respreeza til ad fa naudsynlegan skammt, skal endurtaka
leidbeiningar 1 til 12 hér fyrir ofan og nota annan pakka med 6notudum Mix2Vial bunadi.

Notio 6notadan Mix2Vial blinad og eitt hettuglas meo vatni fyrir stungulyf fyrir hvert hettuglas
med Respreeza.

14. Haegt er a0 gefa blandada lausn fyrst tr 60ru hettuglasinu og sidan tr hinu eda flytja blandada
lausn r hettuglésunum i ilat fyrir innrennslislyf (t.d. tdman innrennslispoka til lyfjagjafar i blaed eda
glerflosku; [fylgir ekki med] um faanlegar flutningsslongur fyrir innrennslisvokva [fylgja ekki med])
adur en lyfid er gefid.

Notid smitgataradferd vid yfirfeerslu blandadra lausna i ilat fyrir innrennslislyf.

Lyfjagjof

Gefa verdur blondudu lausnina med innrennslisbtinadi.

1. Gangid ur skugga um ad loftlokinn og klemman a innrennslisbtinadinum séu lokud. Stingiod
oddinum & innrennslisbunadinum LOPRETT gegnum tappann a hettuglasinu med Respreeza
og snuid honum varlega 4 medan, eda tengid bunadinn vid innrennslisilat.

2. Lyftid hettuglasinu/ilatinu med Respreeza eda hengid pad a vokvastatif.

3. Undirbuid dropah6lfid med pvi ad kreista pad par til Respreeza-lausnin hefur fyllt holfid
u.p.b. til halfs.

4, Opnid loftlokann & innrennslisbinadinum.

5. Losid haegt um klemmuna & innrennslisbiinadinum og leyfid Respreeza-lausninni ad renna 1t
i enda slongunnar an pess ad loftbolur myndist.

6. Loki0 fyrir klemmuna.

7. Strjukid af stungustadnum med sétthreinsandi lausn, svo sem sprittklut, 4dur en nalinni er
stungid varlega 1 &0dina. Gangid ur skugga um ad ekki s¢ loft 1 slongunni sem tengist
fidrildanalinni.
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8. Tengid enda slongunnar & innrennslisbunadinum vid fidrildanalina og opnid klemmuna aftur.

9. Gefi0 blondudu lausnina med innrennsli 1 blaed. Innrennslishradinn 4 ad vera u.p.b. 0,08 ml
a hvert kg likamspyngdar 4 minttu, og reedst hradinn af svorun pinni og lidan. bad tekur
u.p.b. 15 mintatur ad gefa radlagdan skammt sem nemur 60 mg 4 hvert kg likamspyngdar med
innrennsli.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda trgangi i samraemi vid gildandi reglur.

7. MARKADSLEYFISHAFI
CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76
D-35041 Marburg

byskaland

8. MARKADSLEYFISNUMER
EU/1/15/1006/001

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

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu ttgafu markaosleyfis: 20. agust 2015
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 23. april 2020

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru & http://www.serlyfjaskra.is.
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VIDAUKI IT
FRAMLEIDENDUR LiFFREPILEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EPA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARPA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS
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A.  FRAMLEIDENDUR LIFFRAPILEGRA VIRKRA EFNA OG FRAMLEIDENDUR
SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidanda liffraedilegs virks efnis

CSL Behring LLC

Route 50 North 1201 N. Kinzie
Bradley, IL 60915

Bandarikin

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er dbyrgur fyrir lokasampykkt

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

byskaland

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN

Avisun lyfsins er had sérstokum takmorkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

e Samantektir um oryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram 1 lista yfir
vidmidunardagsetningar Evrépusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7) i
tilskipun 2001/83/EB og 61llum sidari uppfeerslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

D. FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI OG VERKUN VID
NOTKUN LYFSINS

e Aztlun um Ahzettustjérnun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 60rum radstéfunum eins og
fram kemur i dzetlun um aheettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum uppfeerslum a
azetlun um aheettustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda aaetlun um aheettustjornun:
e AQ beidni Lyfjastofnunar Evropu.

e Dbegar dhattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist 1 kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga a hlutfalli avinnings/ahettu eda
vegna pess ad mikilvegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun aheettu) neest.

e Skylda til adgeroa eftir utgafu markadsleyfis
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Markadsleyfishafi skal ljuka eftirfarandi innan tilgreindra timamarka:

Lysing

Timamork
Verkunarrannsokn eftir veitingu markadsleyfis (PAES): Slembud, langtima Skila a kliniskri
verkunarrannsokn eftir veitingu markadsleyfis hefur verid sampykkt og til ad lokaskyrslu fyrir

rannsaka skammtatengslin hvort aukid magn API i bl60i kunni a0 hafa ahrif a
hrada minnkunar a péttleika i lungum og hvort pad myndi stydja
skammtahaekkun i 120 mg/kg, skal markadsleyfishafi framkveema og leggja
fram nidurstodur Gr slembiradadri, langtima, verkunarrannsokn sem
framkveemd er samkvaemt sampykktri rannsoknaraeetlun.

31. mars 2034.
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VIDAUKI III

ALETRANIR OG FYLGISEPDILL
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A. ALETRANIR

18



UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Alfa;-préteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 1.000 mg
Eftir blondun med 20 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannitol.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn og leysir, lausn

1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni
1 hettuglas med leysi, 20 ml af vatni fyrir stungulyf
1 yfirfeerslubunadur 20/20 (Mix2Vial bunadur) til blondunar

5. ADPFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i blazo.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid laegri hita en 25°C. M4 ekki frjdsa.

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, byskaland

‘ 12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/001

| 13. LOTUNUMER

Lot:

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Respreeza 1.000 mg

| 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI

1. HEITI LYFS

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn, lausn
Alfa;-proteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 1.000 mg

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannit6l.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn, lausn

1.000 mg

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i blazo.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid leegri hita en 25°C. Ma ekki frjosa.

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/001

13. LOTUNUMER

Lot:

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEPD BLINDRALETRI
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED LEYSI

1. HEITI LYFS

Leysir fyrir Respreeza

2. VIRK(T) EFNI

Vatn fyrir stungulyf

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

20 ml

5. ADPFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/001
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13.

LOTUNUMER

Lot:

AFGREIPSLUTILHOGUN

NOTKUNARLEIDBEININGAR

UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Alfa;-préteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 4.000 mg
Eftir blondun med 76 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannitol.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn og leysir, lausn

1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni

1 hettuglas med leysi, 76 ml af vatni fyrir stungulyf

1 yfirfeerslubunadur 20/20 (Mix2Vial bunadur) til blondunar
Lyfjagjafarbunadur (innri askja):

1 binadur til innrennslis i blaaed

1 fidrildanal (butterfly)

3 sprittklutar

5. ADPFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i bla&o.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid laegri hita en 25°C. M4 ekki frjdsa.

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, byskaland

‘ 12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/002

| 13. LOTUNUMER

Lot:

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Respreeza 4.000 mg

| 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI

1. HEITI LYFS

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn, lausn
Alfa;-proteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 4.000 mg

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannit6l.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn, lausn

4.000 mg

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i blazo.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid leegri hita en 25°C. Ma ekki frjosa.

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/002

13. LOTUNUMER

Lot:

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEPD BLINDRALETRI
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED LEYSI

1. HEITI LYFS

Leysir fyrir Respreeza

2. VIRK(T) EFNI

Vatn fyrir stungulyf

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

76 ml

5. ADPFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/002
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13.

LOTUNUMER

Lot:

AFGREIPSLUTILHOGUN

NOTKUNARLEIDBEININGAR

UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Alfa;-préteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 5.000 mg
Eftir blondun med 95 ml af leysi inniheldur lausnin u.p.b. 50 mg/ml af alfa;-proteinasahemli manna.

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannitol.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn og leysir, lausn

1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni

1 hettuglas med leysi, 95 ml af vatni fyrir stungulyf

1 yfirfeerslubunadur 20/20 (Mix2Vial bunadur) til blondunar
Lyfjagjafarbunadur (innri askja):

1 binadur til innrennslis i blaaed

1 fidrildanal (butterfly)

3 sprittklutar

5. ADPFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i bla&o.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid laegri hita en 25°C. M4 ekki frjdsa.

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring GmbH, 35041 Marburg, byskaland

‘ 12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/003

| 13. LOTUNUMER

Lot:

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Respreeza 5.000 mg

| 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI

1. HEITI LYFS

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn, lausn
Alfa;-proteinasahemill manna

2. VIRK(T) EFNI

Alfa;-proteinasahemill manna 5.000 mg

3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat, mannit6l.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn, lausn

5.000 mg

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

Til notkunar i blazo.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid vid leegri hita en 25°C. Ma ekki frjosa.

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/003

13. LOTUNUMER

Lot:

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEPD BLINDRALETRI
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

HETTUGLAS MED LEYSI

1. HEITI LYFS

Leysir fyrir Respreeza

2. VIRK(T) EFNI

Vatn fyrir stungulyf

| 3. HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

95 ml

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/15/1006/003
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13.

LOTUNUMER

Lot:

AFGREIPSLUTILHOGUN

NOTKUNARLEIDBEININGAR

UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

36



UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

Askja me0 bunadi til lyfjagjafar (innri askja)

1. HEITI LYFS

Bunadur til lyfjagjafar

2. VIRK(T) EFNI

A ekki vid

3.  HJALPAREFNI

A ekki vid

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

A ekki vid

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

A ekki vid

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

A ekki vid

7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

A ekki vid

8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

A ekki vid
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10.

SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA

URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

A ekki vid

11.

NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

CSL Behring

| 12.

MARKADSLEYFISNUMER

A ekki vid

| 13.

LOTUNUMER

Lot:

14.

AFGREIPSLUTILHOGUN

A ekki vid

15.

NOTKUNARLEIDBEININGAR

A ekki vid

16.

UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

A ekki vid
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B. FYLGISEDILL
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn
Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

Alfa;-préteinasahemill manna

Lesid allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. [ honum eru mikilvaegar

upplysingar.

- Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.

- Leitio til leeknisins eda heilbrigdisstarfsmanns ef porf er a frekari upplysingum.

- Pessu lyfi hefur verid &visad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um somu sjukdoémseinkenni sé ad rada.

- Latio lekninn eda heilbrigdisstarfsmann vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um
aukaverkanir sem ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Respreeza og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Respreeza

Hvernig nota & Respreeza

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma 4 Respreeza

Pakkningar og adrar upplysingar

AR S e

1. Upplysingar um Respreeza og vio hverju pad er notad

Upplysingar um Respreeza

Lyfi0 inniheldur virka efnid alfa;-proteinasahemil manna, sem er edlilegur efnispattur bld60sins og er
ad finna i lungunum. Helsta hlutverk pess par er ad vernda lungnavefinn med pvi ad hindra verkun
akvedinna ensima sem kallast daufkyrningaelastasar. Daufkyrningaelastasar geta valdid skemmdum ef
verkun peirra er ekki stjornad (til demis ef pu ert med skort a alfa;-préteinasahemlum).

Vid hverju er Respreeza notad

Lyfid er notad fyrir fullordna einstaklinga med pekktan alvarlegan skort a alfa;-proteinasahemli
(arfgengt astand sem einnig kallast alfa; andtrypsinskortur) sem hafa proad med sér lungnasjukdom
sem kallast lungnapemba.

Lungnapemba proast pegar skortur a alfa;-proteinasahemli veldur astandi par sem
daufkyrningaelastosum er ekki negilega vel stjornad og peir skemma litlu loftbl6drurnar 1 lungunum,
padan sem surefni berst i likamann. Vegna pessara skemmda geta lungun ekki virkad nagilega vel.
Ef lyfio er notad reglulega eykst péttni alfa;-proteinasahemils 1 bl6di og lungum og heegir pannig 4
framvindu lungnapembu.

2. Adur en byrjad er ad nota Respreeza

EKKI m4 nota Respreeza

o ef um er ad reeda ofnaemi fyrir alfa;-proteinasahemli eda einhverju 60ru innihaldsefni lyfsins
(talin upp 1 kafla 6).
o ef pu hefur greinst med skort 4 akvednum proéteinum 1 blodi sem kallast immunoglobulin af gerd

A (IgA) og hefur proad motefni gegn pvi.
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Varnaoaroro og varadarreglur
=  Leitid rada hja lekninum eda heilbrigdisstarfsmanni adur en Respreeza er notad.

Upplysingar um ofne@misvidbrogd: hvenar er naudsynlegt ad haegja 4 eda stodva innrennslid?

bu kannt ad vera med ofnaemi fyrir alfa;-proteinasahemli manna jafnvel pott pu hafir adur fengio alfa;-

proteinasahemil manna og polad pad vel. I sumum tilvikum geta alvarleg ofnaemisvidbrogd komid

fram. Leaeknirinn mun upplysa pig um merki ofnaeemisvidbragda (til deemis kuldahrollur, andlitsrooi,

hradari hjartslattur, blodprystingsfall, svimi, utbrot, ofsakladi, kladi, erfidleikar vid 6ndun eda

kyngingu asamt bolgu 4 hondum, andliti eda munni) (sja einnig kafla 4).

=  Lattu leekninn eda heilbrigdisstarfsmann tafarlaust vita ef pt tekur eftir slikum viobrégdum
medan 4 innrennsli lyfsins stendur. Leeknirinn geeti 4kvedid ad hagja a eda stodva lyfjagjofina
og hefja videigandi medferd, en pad fer eftir edli og alvarleika vidbragdanna.

=  Efum er ad rada sjalfsmedferd/heimamedferd skaltu stodva innrennslid tafarlaust og hafa
samband vid leekninn eda heilbrigdisstarfsmann.

Upplysingar um 6ryggi hvad vardar sykingar
Respreeza er framleitt ur plasma ir ménnum (sem er vokvahluti blé0sins pegar blodfrumur hafa verid

fjarleegdar).

bar sem bl6d getur borid med sér sykingar, eru gerdar sérstakar radstafanir pegar lyf eru framleidd ar
bl6di eda blodvokva manna til ad koma i veg fyrir ad peaer séu til stadar i lyfinu og berist til sjuklinga.
bar erum.a.:

o vandlegt val 4 blo0- og plasmagjofum til ad tryggja ad peir sem eiga a heettu ad valda smiti séu
utilokadir,

o profanir 4 synum Ur gefnu blodi og plasma til ad reyna ad fordast notkun blodhluta med
merkjum um veirur/sykingar,

o notkun adferda vid vinnslu blods og plasma sem geta ovirkjad eda fjarlegt veirur.

bessar rddstafanir eru taldar bera drangur gegn veirum svo sem alnemisveiru (HIV), lifrarbolgu A
veiru, lifrarbolgu B veiru, lifrarbélgu C veiru og parvoveiru B19.

Hins vegar er ekki haegt ad utiloka ad fullu moguleikann & smiti pegar lyf eru unnin ur blodi eda
plasma ur monnum, pratt fyrir pessar radstafanir. Petta 4 einnig vid hvers kyns 6pekktar eda nyjar

veirur eda adrar tegundir sykinga.

Laeknirinn geeti radlagt pér ad ihuga bolusetningu gegn lifrarbolgu A og B ef pu faerd
reglulega/endurtekid proteinasahemla sem unnir eru ur mannaplasma.

=  Melt er eindregid med pvi ad i hvert sinn sem pt faerd skammt af Respreeza, sé heiti og
lotuntimer lyfsins skrad i pvi skyni ad halda skré yfir paer lotur sem notadar eru.

Reykingar
bar sem tobaksreykur er mikilveegur aheettupattur 1 proun og framvindu lungnapembu, er pér eindregio

radlagt ad heetta reykingum og fordast 6beinar reykingar.

Born og unglingar

Lyfid er ekki &tlad bornum eda unglingum yngri en 18 ara.

Notkun annarra lyfja samhlida Respreeza

=>  Latid laekninn eda heilbrigdisstarfsmann vita um 611 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid
notud eda kynnu ad verda notud.

Medganga, brjostagjof og frjosemi
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=  Vid medgbngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhuguo skal leita rada hja
leekninum eda heilbrigdisstarfsmanni adur en lyfid er notad.

bar sem alfa |-proteinasahemill er edlilegur hluti af bl6di manna, er ekki gert rad fyrir ad radlagdur
skammtur af lyfinu valdi skada 4 proska fosturs. Hins vegar, par sem engar upplysingar liggja fyrir
vardandi oryggi Respreeza 4 medgongu, skal adeins gefa pér petta lyf med varud ef pt ert pungud.
EkKki er vitad hvort Respreeza berst i brjostamjolk. Ef pu ert med barn & brjosti mun leeknirinn raeda
vi0d pig um ahettu og avinning af pvi ad taka lyfid.

Engar upplysingar liggja fyrir um ahrif & frjésemi en par sem alfa;-proteinasahemill er edlilegur
efnispattur 1 blodi, er ekki gert rad fyrir neinum ahrifum a frjésemi ef pt notar Respreeza 1 radlogdum
skommtum.

Akstur og notkun véla

Sundl getur komid fram eftir gjof lyfsins. Ef pt finnur fyrir sundli skaltu ekki aka eda nota vélar par til
sundlid er 11810 hja (sja kafla 4).

Respreeza inniheldur natrium

Lyfid inniheldur u.p.b. 37 mg af natrium 1 hverju 1.000 mg hettuglasi af Respreeza, 149 mg af natrium
i hverju 4.000 mg hettuglasi af Respreeza og 186 mg af natrium i hverju 5.000 mg hettuglasi af
Respreeza. Petta jafngildir 1,9%, 7,4% og 9,3% af daglegri hdmarksinntoku natriums ur faedu
samkvaemt radleggingum fyrir fullordna sem er 2 g skv. Alpjodaheilbrigdismalastofnuninni (WHO),
talid i somu r60. Laeknirinn eda heilbrigdisstarfsmadur munu hafa pad i huga ef pu ert & saltsnaudu
feedi.

3. Hvernig nota 4 Respreeza

Eftir blondun er Respreeza gefid med innrennsli i blded. Heilbrigdisstarfsmadur med reynslu af
medferd vid skorti 4 alfa;-proteinasahemli mun hafa eftirlit med fyrstu innrennslunum.

Heimameodferd / Sjalfsmedferd

Eftir fyrstu innrennslin geetir bt eda umoénnunaradili pinn einnig gefio Respreeza, en adeins eftir ad

hafa fengid videigandi pjalfun. Ef leeknirinn akvedur ad pu hentir vel fyrir slika

heimamedferd/sjalfsmedferd, mun hann eda hun leidbeina pér vid:

o hvernig blanda eigi og gefa lyfid (sja myndskreyttar leidbeiningar i lok fylgisedilsins 1 kaflanum
,uUpplysingar fyrir heilbrigdisstarfsmenn og sjiklinga sem henta til
heimamedferdar/sjalfsmedferdare),

o hvernig halda eigi lyfinu daudhreinsudu (smitgatarteekni vid innrennsli),
hvernig halda eigi medferdardagbok,
. hvernig bera eigi kennsl & aukaverkanir, p.4.m. einkenni ofneemisvidbragda, og hvada adgeroa

eigi ad gripa til ef slik viobrogd koma fram (sja einnig kafla 2 og kafla 4).
Leaeknirinn eda heilbrigdisstarfsmadur mun reglulega endurskoda innrennslistaekni
pina/umdnnunaradila pins til ad tryggja aframhaldandi rétta medhondlun.

Skammtur

Pad magn af Respreeza sem pu feerd byggist a likamspyngd pinni. Radlagdur skammtur er 60 mg a kg
likamspyngdar og skal gefa hann einu sinni i viku. Innrennslislausnin er venjulega gefin a u.p.b.

15 minatum (u.p.b. 0,08 ml af lausn a kg likamspyngdar a hverri minatu). Laeknirinn mun akveda
videigandi innrennslishrada fyrir pig med pvi ad taka tillit til pyngdar pinnar og innrennslispols.

Ef notadur er steerri skammtur af Respreeza en meelt er fyrir um

Afleidingar ofskdommtunar eru ekki pekktar.

= Lattu leekninn eda heilbrigdisstarfsmann vita ef pt heldur ad pt hafir notad meira Respreeza en
melt var fyrir um. Hann eda hiin mun gera videigandi radstafanir.
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Ef gleymist ad nota Respreeza

=>  Taktu strax nasta skammt og sidan med reglulegu millibili samkvamt radleggingum leknisins
e0a heilbrigdisstarfsmanns.

=  Ekki 4 ad tvofalda skammt til a0 baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef haett er ad nota Respreeza
=  Ekki hatta a0 nota lyfid an samrads vio leekninn eda heilbrigdisstarfsmann. Ef medferd med
Respreeza er hatt getur 4stand itt versnad.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid 4 um 61l lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum. Slikar
aukaverkanir geta komi0 fram jafnvel pott pu hafir 40ur fengio alfa;-proteinasahemla manna og polad
pa vel.

Sumar aukaverkanir geta verio alvarlegar:

Ofnaemisvidbrogd geta komid fram 1 sjaldgeefum tilvikum (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum

100 einstaklingum). [ mjég sjaldgaefum tilvikum (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum

10.000 einstaklingum) geta pau proast yfir i alvarleg ofnaemisvidbrogo, jafnvel pott pa hafir ekki synt

nein merki um ofnemi vid fyrri innrennsli.

=>  Lattu leekninn eda heilbrigdisstarfsmann tafarlaust vita ef pu finnur fyrir einhverjum merkjum
um ofnaemisvidbrogd (til demis hrolli, roda, hradari hjartsletti, blodprystingsfalli, svima,
utbrotum, ofsaklaoda, klada, erfidleikum vid 6ndun eda kyngingu og prota i hondum, andliti eda
munni) medan a gjof Respreeza stendur. Laknirinn eda heilbrigdisstarfsmadur geetu akvedid ad
hagja 4 eda stodva lyfjagjofina og veita videigandi medferd vid vidbrogdunum, en pad fer eftir
e0li og alvarleika vidbragdanna.
Ef um er ad reda sjalfsmedferd/heimamedferd skaltu tafarlaust stodva innrennslid og hafa
samband vi0 leekninn eda heilbrigdisstarfsmann.

Adrar aukaverkanir sem geta komid fram:

Algengar (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10 einstaklingum)
Sundl, héfudverkur, madi (andnaud), 6gledi.

Sjaldgeefar (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum)

Breyting a snertiskyni svo sem svidi, naladofi eda dofi i hondum, handleggjum, fotleggjum eda fotum
(tilfinningargldp), andlitsrodi, ofsakladi, hreistrud ttbrot og Gtbrot um allan likamann, likamlegt
mattleysi (prottleysi), viobrogo 4 innrennslisstad (svo sem svidi, stingir, verkir, bolga eda rodi a
innrennslisstad (margull)).

Koma 6rsjaldan fyrir (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10.000 einstaklingum)

Minnkad snertiskyn svo sem svidi, naladofi eda dofi i hondum, handleggjum, fotleggjum eda fotum
(tilfinningarvanneemi), 6hofleg svitamyndun (ofsvitnun), klaodi, brjostverkur, kuldahrollur, hiti
(sotthiti).

Tioni ekki pekkt (ekki hagt ad dectla tioni Ut fra fyrirliggjandi gdgnum)
Verkir 1 eitlum (spordskjulaga vefjamassar sem eru dreifdir um allan likamann og geta verid
apreifanlegir, t.d. i handarkrika, nara eda halsi), proti i andliti, proti i augum og vérum.

Tilkynning aukaverkana

Latio lekninn eda heilbrigdisstarfsmann vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um
aukaverkanir sem ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint
samkvamt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna
aukaverkanir er hagt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um oryggi lyfsins.
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5. Hvernig geyma 4 Respreeza

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & ytri 6skjunni og midum hettuglasanna
a eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymio vio leegri hita en 25°C. Ma ekki frjdsa.

Eftir blondun skal nota lausnina strax. Ef pa0 er ekki mégulegt ma geyma lausnir i allt ad

3 klukkustundir vid stofuhita (allt ad 25°C). Frystid ekki blondudu lausnina.

6. Pakkningar og adrar upplysingar
Respreeza inniheldur

Virka innihaldsefnid er alfa;-proteinasahemill manna. Eitt hettuglas inniheldur u.p.b. 1000 mg,
4.000 mg eda 5.000 mg af alfa;-proteinasahemli manna.

Onnur innihaldsefni eru natriumklorid, natriumtvivetnisfosfat einhydrat og mannitol (sja kafla 2).
Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Lysing a qtliti Respreeza og pakkningasteerdir

Lyfid er hvitt til beinhvitt duft.

Eftir ad pad hefur verid leyst upp med vatni fyrir stungulyf a lausnin a0 vera teer, litlaus eda gulleit og
laus vid synilegar agnir.

Pakkningar

Ein pakkning inniheldur:

Respreeza 1.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

o 1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni

. 1 hettuglas med leysi, 20 ml af vatni fyrir stungulyf

o 1 yfirfeerslubunad 20/20 (Mix2Vial binad) til blondunar

Respreeza 4.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

o 1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni

. 1 hettuglas med leysi, 76 ml af vatni fyrir stungulyf
1 yfirfeerslubunad 20/20 (Mix2Vial binad) til blondunar
Lyfjagjafarbunad (innri askja):

1 bunad til innrennslis i blaaed

1 fidrildanal (butterfly)

3 sprittklata

Respreeza 5.000 mg stungulyfsstofn og leysir, lausn

. 1 einnota hettuglas med stungulyfsstofni

o 1 hettuglas med leysi, 95 ml af vatni fyrir stungulyf

o 1 yfirfaerslubunad 20/20 (Mix2Vial binad) til blondunar
Lyfjagjafarbtinad (innri askja):

. 1 btinad til innrennslis i blaed

. 1 fidrildanal (butterfly)

. 3 sprittkluta

Ekki er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.
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Markaosleyfishafi og framleidandi

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

Hafid samband vid fulltria markadsleyfishafa 4 hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfio:

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

bbarapus
Marna®apwm bearapus EA/]
Tem: +359 2 810 3949

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

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

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84810

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: +3726015540

E\rada
CSL Behring ETIE
TnA: +30 210 7255 660

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

France
CSL Behring S.A.
Tél: +33 1 53 58 54 00

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

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 6190 75 84700

island
CSL Behring AB

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 1040

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

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

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

Slovenija

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

Tel: +386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring Slovakia s.r.0.
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tel:+386

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
Kvmpog Sverige

CSL Behring EITE CSL Behring AB

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

CentralPharma Communications SIA
Tel: +371 6 7450497

Pessi fylgisedill var sidast uppferour

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.curopa.eu.

Eftirfarandi upplysingar eru einungis ztladar heilbrigoisstarfsfélki og sjuklingum sem henta
fyrir heimameoferd/sjalfsmeoferd

Almennar leidbeiningar

o Blanda 4 lausnina samkvamt leidbeiningum hér fyrir nedan.
. Lyfid skal blanda, gefa og medhondla med varud ad vidhafori smitgat til ad viohalda safingu
lyfsins.

o Notid ekki medfylgjandi daudhreinsud hjalparteeki til blondunar eda lyfjagjafar, ef umbudir
peirra hafa verid opnadar eda paer eru skemmdar.

o Blandid duftid med leysi (vatni fyrir stungulyf).

. Heildarblondun duftsins skal nad innan 5 minutna (1.000 mg pakkning) eda 10 minttna
(4.000 mg eda 5.000 mg pakkningar).

. Skodid blandada lausnina med tilliti til agna og mislitunar adur en hin er gefin.

. Blondud lausn 4 ad vera ter, litlaus eda ljosgulleit og laus vid synilegar agnir.

Fylgid skrefunum hér fyrir nedan um undirbuning og blondun Respreeza:

1. Gangi0 ur skugga um ad hettuglosin med Respreeza og vatni fyrir stungulyf séu vid herbergishita
(allt ad 25°C).

2. Fjarlegio plastsmellulokid af hettuglasinu med vatninu fyrir stungulyf.

3. Strjukid af ghmmitappanum & hettuglasinu sem inniheldur vatn fyrir stungulyf med sotthreinsandi
lausn, svo sem sprittklat, og leyfid honum ad porna.

4. Opnid Mix2Vial® bunadinn med pvi ad fletta lokinu af (mynd 1). EkKi
taka Mix2Vial bunadinn Gr pynnupakkningunni.

5. Setjid hettuglasid med vatni fyrir stungulyf 4 sléttan og hreinan 16t og
haldid pvi fast. Takid Mix2Vial bunadinn 4samt pynnupakkningunni og
prystid oddinum & blaa endanum 4 Mix2Vial biinadinum beint nidur i
gegnum tappa hettuglassins me0 vatni fyrir stungulyf (mynd 2).
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6. Fjarleegid pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial bunadinum med pvi ad
halda um kragann og toga 160rétt upp. Passid ad fjarlegja adeins
pynnupakkninguna en ekki Mix2Vial bunadinn (mynd 3).

S
Mynd 3

7. Fjarlaegid plastsmellulokio af Respreeza hettuglasinu.

8. Strjukid af ghmmitappanum a Respreeza hettuglasinu meo sotthreinsandi lausn, svo sem sprittklut,
og leyfid honum ad porna.

9. Setji0 hettuglasio med Respreeza a sléttan og hardan fl6t. Sntid
hettuglasinu med vatni fyrir stungulyf med aféstum Mix2Vial blinadinum a
hvolf og prystid oddinum 4 gegnsaeja endanum beint nidur i gegnum tappa 1
hettuglassins med Respreeza (mynd 4). Vatnid fyrir stungulyf rennur pa
sjalfkrafa nidur i hettuglasid med Respreeza.

ATHUGID: Tryggid ad allt vatnid hafi farid yfir 1 hettuglasid med
Respreeza.

10. Fylgid skrefunum hér fyrir nedan til ad fjarleegja allan
Mix2Vial bunadinn af Respreeza hettuglasinu:

e  Takid pétt med annarri hendi um Respreeza hettuglasio eins og synt
er amynd 5.

e Takid pétt med hinni hendinni um hettuglasid med vatninu fyrir
stungulyf og blaa hluta Mix2Vial binadarins.

e Beygid allan Mix2Vial bunadinn til hlidar par til hann losnar fra
Respreeza hettuglasinu (mynd 5).

Fargid hettuglasinu undan vatninu fyrir stungulyf d4samt 6llum
Mix2Vial bunadinum.

11. Sveiflid hettuglasinu med Respreeza varlega i hringi par til lyfid er ad
fullu leyst upp (mynd 6). HRISTID EKKI. Gatid pess ad snerta ekki =
gummitappann a hettuglasinu.

12. Skodid blandada lausnina. Lausnin 4 ad vera ter, litlaus eda gulleit og laus vid synilegar agnir.
Notid ekki lausnir sem eru mislitadar, skyjadar eda med agnir.

13. Ef nota parf fleiri en 1 hettuglas af Respreeza til a0 fa naudsynlegan skammt, skal endurtaka
leidbeiningar 1 til 12 hér fyrir ofan og nota annan pakka med 6notudum Mix2Vial bunadi.
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Notid 6notadan Mix2Vial bunad og eitt hettuglas med vatni fyrir stungulyf fyrir hvert hettuglas
med Respreeza.

14. Haegt er a0 gefa blandada lausn fyrst Gr 60ru hettuglasinu og sidan Ur hinu, eda flytja blandada
lausn ur hettuglosunum 1 ilat fyrir innrennslislyf (t.d. toman innrennslispoka til lyfjagjafar i blaed eda
glerflosku; [fylgir ekki med] um faanlegar flutningsslongur fyrir innrennslisvokva [fylgja ekki med])
adur en lyfid er gefio.

Notid smitgataradferd vid yfirfeerslu blandadra lausna i ilat fyrir innrennslislyf.

Lyfjagjof

Gefa verdur blondudu lausnina med pvi ad nota innrennslissett (fylgir med 4.000 og 5.000 mg
pakkningum).

1. Gangio ur skugga um ad loftlokinn og klemman & innrennslisbunadinum séu lokud. Stingid
oddinum & innrennslisbunadinum LOPRETT gegnum tappann & hettuglasinu med Respreeza og
snid honum varlega 4 medan, eda tengid bunadinn vid innrennslisilat.

2. Lyfti0 hettuglasinu/ilatinu med Respreeza eda hengid pad a vokvastatif.

3.Undirbuid dropaholfid med pvi ad kreista pad par til Respreeza-lausnin hefur fyllt holfid u.p.b. til
halfs.

4. Opnid loftlokann 4 innrennslisbiinadinum.

5. Losid haegt um klemmuna & innrennslisbunadinum og leyfid Respreeza-lausninni ad renna 1t i
enda slongunnar an pess ad loftbolur myndist.

6. Lokid fyrir klemmuna.

7. Strjukio af stungustadnum med sétthreinsandi lausn, svo sem sprittklat, adur en nalinni er stungid
varlega i &0ina. Gangio ur skugga um ad ekki sé loft i slongunni sem tengist fidrildanalinni.

8. Tengid enda slongunnar & innrennslisbinadinum vid fidrildanalina og opnid klemmuna aftur.

9. Gefid blondudu lausnina med innrennsli 1 blaed samkvaemt leidbeiningum leeknisins.
Innrennslishradinn 4 ad vera u.p.b. 0,08 ml a hvert kg likamspyngdar a minatu, og raedst hradinn af
svorun pinni og lidan. bad tekur u.p.b. 15 minutur ad gefa radlagdan skammt sem nemur 60 mg a
hvert kg likamspyngdar med innrennsli.

Eitt hettuglas med Respreeza er eingdngu einnota.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samraemi vid fyrirmeeli leeknisins eda
heilbrigdisstarfsmanns.
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