1 PIELIKUMS

ZALU APRAKSTS



1. ZALU NOSAUKUMS

Ruconest 2100 vienibas pulvera injekciju skiduma pagatavoSanai.

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Viens flakons satur 2100 vienibas alfa konestata (conestat alfa), kas atbilst 2100 vienitbam uz 14 ml
péc skiduma pagatavosanas vai koncentracijai 150 vienibas/ml.

Alfa konestats ir rekombinants cilvéka C1 esterazes inhibitora (rhC1-INH) analogs, kas iegiits ar
rekombinantas DNS tehnologiju no transgénu trusu piena.

1 alfa konestata vienibas aktivitate tiek definéta ka lidzvertiga C1 esterazes inhibitora 1 ml normalas
plazmas aktivitatei.

Paligviela ar zinamu iedarbibu:
Katrs flakons satur aptuveni 19,5 mg natrija.
Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apak$punkta.

3. ZALU FORMA

Pulveris injekciju skiduma pagatavosanai.

Balts 11dz pelekbalts pulveris.

4, KLINISKA INFORMACIJA

4.1. Terapeitiskas indikacijas

Ruconest ir indicéts akiitu angioedémas 1€kmju arst€Sanai pieaugusiem pacientiem, pusaudziem un
bérniem (no 2 gadu vecuma) ar iedzimtu angioedému (HAE- hereditary angioedema), ko izraisa C1
esterazes inhibitora nepietiekamiba.

4.2. Devas un lietoSanas veids

Arst&Sana ar Ruconest jauzsak arsta, kuram ir pieredze iedzimtas angioedémas diagnosticé$ana un
arstesana, kontrole un uzraudziba.

Devas pieaugus$ajiem, pusaudziem un bé&rniem no 2 gadu vecuma
Ar kermena masu lidz 84 kg
- Vienas intravenozas injekcijas deva 50 V/kg kermena masas.

Ar kermena masu no 84 kg
- Vienas intravenozas injekcijas deva 4200 V (2 flakoni).

Vairuma gadijumu akiitas angioedémas lekmes arstéSanai pietiek ar vienu Ruconest devu.
Nepietiekamas kliniskas atbildes reakcijas gadijuma péc arsta ieskatiem var ievadit papildu devu
(50 V/kg kermena masas Iidz 4200 V) (skatit 5.1. apakSpunktu).

- Pieaugusajiem un pusaudziem papildu devu drikst ievadit, ja pacientam p&c 120 mintiteém nav
atbilstosas atbildes reakcijas.

- Beérniem papildu devu drikst ievadit, ja pacientam p&c 60 mintitém nav atbilstosas atbildes
reakcijas.



24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par divam devam.

Devas aprékinasana
Noteikt pacienta kermena masu.

Ar kermena masu lidz 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu lidz 84 kg ievadamo zalu daudzumu aprékina, izmantojot Seit noradito
formulu:

Ievadamais _ kermena masa (kq) reiz 50 (V/kg) _  kermena masa (kq)
daudzums (ml) B 150 (V/ml) B 3

Ar kermena masu no 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu no 84 kg ievadamais daudzums ir 28 ml, kas atbilst 4200 V (2
flakoni).

Pediatriska populacija

Pediatriskiem pacientiem (no 2 gadu vecuma) Ruconest drikst lietot tada pasa deva ka pieaugusajiem
(50 V/kg kermena masas).

Ruconest drosums un efektivitate, lietojot berniem vecuma lidz 2 gadiem, nav pieradita. Kliniskie dati
nav pieejami.

Gados vecaki pacienti (265 gadus veci

Dati par pacientiem, kas vecaki par 65 gadiem, ir ierobeZoti.

Nav pamatojuma, kap&c pacientu, kas vecaki par 65 gadiem, reakcijai uz Ruconest biitu jabiit
atSkirigai.

Nieru darbibas traucéjumi
Pacientiem ar nieru darbibas traucéjumiem deva nav jamaina, jo alfa konestats netiek izvadits caur
nierém.

Aknu darbibas traucéjumi

Nav kliniskas pieredzes, lietojot Ruconest pacientiem ar aknu darbibas traucgjumiem. Aknu darbibas
trauc&jumi var pagarinat alfa konestata eliminacijas pusperiodu plazma, ta¢u nav domajams, ka tam ir
klmiska nozime. Nevar sniegt nekadus ieteikumus par devas izmainam.

LietoSanas veids

Intravenozai lietoSanai.

Ruconest ievadiSana ir javeic veselibas apriipes specialistam.

leteikumus par Ruconest sagatavo$anu pirms lietoSanas skatit 6.6. apakS§punkta.

NepiecieSamo pagatavota skiduma daudzumu ievada 1€nas, aptuveni 5 minttes ilgas intravenozas
injekcijas veida.

4.3. Kontrindikacijas

o Zinama vai paredzama alergija pret trusiem (skatit 4.4. apak$punktu)
o Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apak$punkta uzskaititajam paligvielam

4.4. Ipasibridinajumi un piesardziba lietoSana

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

numurs.

Alfa konestats tiek ieglits no transgénu trusu matiSu piena, un taja ir truSu proteina atliekas. Pirms
arstésanas ar Ruconest uzsaksanas pacienti jaaptauja, vai ieprieks nav bijis kontakts ar trusiem, ka ari
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simptomi un pazimes, kas liecina par alergisku reakciju.

Nevar izslégt paaugstinatas jutibas reakcijas, un to simptomi var lidzinaties angioedémas lekmem.
Zalu ievadis$anas laika un pec tam visi pacienti ir ripigi jauzrauga un janoveéro, lai atklatu jebkadus
paaugstinatas jutibas simptomus. Pacienti ir jainformé par sakotngjam paaugstinatas jutibas pazimém,
pieméram, niezi, generaliz&tu natreni, spiediena sajutu kritis, s€ksanu, hipotensiju un anafilaksi. Ja
péc zalu ievadiSanas paradas Sie simptomi, pacientiem ir jainforme arst€josais arsts.

Anafilaktisko reakciju vai Soka gadijuma jasniedz neatlickama mediciniska palidziba.

Kaut gan tiek uzskatits, ka krusteniska reaktivitate starp govs pienu un trusu pienu maz ticama, sadas
krusteniskas reakcijas iesp&jamibu pacientiem, kam ir pieradita kliniska alergija uz govs pienu, nevar
izslegt un p&c Ruconest lietoSanas pacients jauzrauga uz paaugstinatas jutibas pazimeém un
simptomiem.

Trombembolijas notikumi

Ir zinots par nopietniem arterialiem un venoziem trombembolijas (TE) notikumiem, lietojot ieteicamo
no plazmas atvasinatu C1 esterazes inhibitoru devu pacientiem ar zinamiem riska faktoriem
(pieméram, pastavigiem katetriem, trombozi anamné&zg, esoSu aterosklerozi, peroralo kontracepcijas
lidzeklu vai noteiktu androgénu lietoSanu, slimigu aptaukoSanos, nekustigumu). Pacienti ar zinamiem
riska faktoriem ir ripigi janovero.

Natrijs
Katrs Ruconest flakons satur 19,5 mg natrija. Tas janem véra pacientiem, kuri ievéro dictu ar
kontrol&tu natrija saturu.

4.5. Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi
Mijiedarbibas p&tijumi nav veikti.

Zinatniskaja literatiira ir norades par mijiedarbibu ar audu plazminogéna aktivatoru (tPA) un C1-INH
saturo$am zalém. Ruconest nedrikst ievadit vienlaicigi ar tPA.

4.6. Fertilitate, griitnieciba un baroSana ar kriti

Griitnieciba un barosana ar kriiti

Nav Ruconest lietoSanas pieredzes gritniec€m un sievietém, kas baro bérnu ar kruti.

Viena pétijuma ar dzivniekiem konstatgja toksiskumu reproduktivajai funkcijai (skatit 5.3.
apak$punktu). Ruconest nerekomendg lietot griitniecibas un baroSanas ar kriti laika, iznemot
gadijumus, kad arstgjosais arsts uzskata, ka ieguvums atsver iesp&jamo risku.

Fertilitate
Nav datu par Ruconest ietekmi uz virieSu vai sievieSu fertilitati.

4.7. letekme uz sp€ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

Pamatojoties uz zinamo farmakologiju un Ruconest nevélamo blakusparadibu profilu, nav paredzama
ietekme uz sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus. Neskatoties uz to, ka ir zinots par
galvassapém, vertigo un reiboni péc Ruconest lietoSanas, to varétu izraisit art HAE lekme. Pacientiem
ir jaiesaka nevadit transportlidzeklus un neapkalpot mehanismus, ja vini Sajiit galvassapes, vertigo vai
reiboni.

4.8. Nevelamas blakusparadibas
Drosuma profila kopsavilkums

Kliskajos petfjumos ar Ruconest tika novérots tikai viens paaugstinatas jutibas reakcijas gadijums.
Visbiezak novérota blakusparadiba péc Ruconest lietosanas ir slikta diisa.
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Nevélamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Turpmak tabula noraditas nevélamas blakusparadibas, informacija par kuram iegita kliniskajos
pétljumos un pécregistracijas uzraudzibas laika péc akiitu HAE 1&8kmju arstéSanas ar Ruconest.
Kliniskajos p&tijumos nevélamo blakusparadibu biezums bija lidzigs visam grupam neatkarigi no
devas un nepaaugstinajas pec atkartotas ievadiSanas.

Seit noradito nevélamo blakusparadibu biezums ir noteikts, izmantojot $adu iedalijumu:
Loti biezi (>1/10),

Biezi (>1/100 lidz <1/10),

Retak (>1/1000 Iidz <1/100),

Reti (>1/10 000 lidz <1/1000),

Loti reti (<1/10 000),

Nav zinams (nevar noteikt p&c pieejamiem datiem).

Organu sistemu Kklasifikacija | Nevelama blakusparadiba Biezums
Galvassapes Retak
_ o Vertigo Retak
Nervu sistémas traucgjumi - -
Hipoestezija Retak
Reibonis Retak
Ausu un labirinta bojajumi Auss pietikums Retak
Elposanas sistémas traucgjumi, | Rikles kairinajums Retak
krii$u kurvja un videnes
slimibas
Slikta daisa Biezi
‘ | Caureja Retak
Kunga-zarnu trakta trauc&jumi -
Nepatikama sajiita védera Retak
Mutes dobuma parestézija Retak
Adas un zemadas audu Natrene Retak
bojajumi
. o Anafilakse* Retak
Imunas sistémas trauc€jumi - — » -
Hipersensitivitates reakcijas* Nav zinams

* Papildinformaciju skatit 4.4. apakSpunkta.

Pediatriska populacija

Kliniskas izstrades programma 37 bérniem un pusaudziem (vecuma no 5 Iidz 17 gadiem) ar HAE arst&ja
124 akiitas angioedemas lekmes. Nevelamo blakusparadibu biezums, veids un smaguma pakape
b&rniem, pusaudziem un pieaugusajiem bija Iidziga.

Zino$ana par iespéjamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&amam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek ltigti zinot par
jebkadam iespgjamam nev€lamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma mingto nacionalas
zinosSanas sisteémas kontaktinformaciju.

4.9. Pardozésana

Nav pieejama kliniska informacija par pardozésanu.



5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS
5.1. Farmakodinamiskas ipasibas

Farmakoterapeitiska grupa: citi hematologiski lidzekli, zales parmantotas angioneirotiskas ttiskas
arstéSanai, ATK kods: BO6ACO4.

Plazmas proteins C1-INH ir galvenais kontakta un komplementa sisteémas aktivitates regulators in
vivo. HAE pacientiem ir heterozigotisks plazmas proteina C1-INH trukums. Ta rezultata Sie pacienti
var ciest no nekontrolétas kontakta un komplementa sistémas aktivizacijas, kas saistita ar iekaisuma
mediatoru veidosanos, kas kliniski izpauzas ka akiitas angioedémas lekmes.

Alfa konestats, rekombinants cilvéka komplementa sistémas 1 (C1) esterazes inhibitors (rhC1-INH), ir
cilveka C1-INH analogs, un to iegtist no tadu trusu piena, kam veikta génu kodesana uz cilveka C1-
INH. Conestat alfa aminoskabju seciba ir identiska endogénam C1-INH.

C1-INH iedarbojas ka inhibitors uz vairakam kontakta un papildinoso sistému proteazém (mérka
proteazes). Alfa konestata iedarbiba uz Seit noraditajam mé&rka proteazém tika novertéta in vitro:
aktivets Cls, kalikreins, faktors XIla un faktors XIa. Tika konstatéts, ka inhibicijas kin&tika ir
saltdzinama ar to, kas noverota ar C1-INH, kas iegtita no cilvéka plazmas.

Papildus komponents (proteins) C4 ir substrats aktivétam C1s. Pacientiem ar HAE ir zems C4 limenis
asinsrite. Attieciba uz plazma izdalijusos C1-INH farmakodinamiska alfa konestata iedarbiba uz C4
norada uz papildus hemostazes atjaunosanos atkariba no devas HAE pacientiem ar plazmas C1-INH
aktivitates limeni, kas parsniedz 0,7 V/ml, kas ir zemakais normalas diapazona Itmenis. HAE
pacientiem Ruconest ar devu 50 V/kg paaugstina plazmas C1-INH aktivitates limeni augstak par

0,7 V/ml uz aptuveni 2 stundam (skatit 5.2. apak$punktu).

Ruconest ka akiitas angioedémas 1€kmju terapijas picaugu$ajiem un pusaudzu vecuma pacientiem ar
HAE efektivitate un droSums ir izveértéts divos randomizétos, placebo kontrolétos, dubultaklos p&tijumos
un Cetros atklatos kliniskajos pétijumos. Kliniskajos p&tijumos veértétas devas bija no viena 2100 V (kas
atbilst 18-40 V/kg) flakona Iidz 50 un 100 V/kg. Ruconest efektivitate akiitu angioedémas Iekmju
terapija tika pieradita ar ievérojami isaku laika periodu Iidz simptomu atviegloSanas sakumam un laiku
lidz simptomu samazinasanai lidz minimumam, ka ari loti nedaudzam terapeitiskam neveiksmém. Saja

tabula paraditi divu randomizetu kontroléto p&tijumu rezultati (primarais un sekundarais atskaites

punkts):
Laiks (minites) lidz Laiks (miniites) lidz
Pettjums Terapija atviegloSanas medianas minimalu simptomu medianai
sakumam (95% TI) (95% TI)
C11205RCT 100 U/kg 68 (62, 132) 245 (125, 270)
n=13 p = 0,001 p=20,04
50 U/kg 122 (72, 136) 247 (243, 484)
n=12 p < 0,001
Fiziologiskais 258 (240, 495) 1101 (970, 1494)
skidums
n=13
C1 1304 RCT 100 U/kg 62 (40, 75) 480 (243, 723)
n =16 p = 0,003 p = 0,005
Fiziologiskais 508 (70, 720) 1440 (720, 2885)
skidums
n=16

Atklato pétijumu rezultati bija atbilstosi Seit atspogulotajiem konstatéjumiem un pamatoja Ruconest
atkartotu lietoSanu sekojosu angioedémas 1ekmju arst€sanai.
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Randomizgtos kontrol&tajos p&tijumos 39/41 (95%) no pacientiem, kurus arstgja ar Ruconest,
atvieglojums sakas 4 stundu laika. Atklataja pétijuma 146/151 (97%) 1eékmju, ko arst&ja ar vienu

50 V/kg devu, gadijuma atvieglojums sakas 4 stundu laika. Papildus 50 V/kg deva tika ievadita 17/168
(10%) lekmju gadijuma.

Pediatriska populacija

Beérni

Atklata pettjuma 20 b&rniem ar HAE (vecuma no 5 Iidz 14 gadiem) 64/67 (96%), I€kmes arst&jot ar
vienreiz&ju 50 V/kg devu, simptomi saka mazinaties 4 stundu laika. 3/73 (4%) lekmeém lietoja 50 V/kg
papildu devu.

Pusaudzi

Desmit pusaudzu vecuma HAE pacienti (vecuma no 13 lidz 17 gadiem) tika arstéti ar 50 V/kg

27 akiitu angioedémas 18kmju gadijuma, un 7 (vecuma no 16 lidz 17 gadiem) tika arstéti ar 2100 V
24 akiitu angioedeémas lekmju gadijuma.

Beérniem un pusaudziem efektivitates un droSuma rezultati bija lidzveértigi pieauguso pacientu
rezultatiem.

5.2.  Farmakokinétiskas ipasibas

Izkliede
Formali sadalfjuma pé&tijumi nav veikti. Alfa konestata sadalijuma tilpums bija aptuveni 3 I, kas ir
saltdzinams ar plazmas tilpumu.

Biotransformacija un eliminacija
Balstoties uz datiem par dzivniekiem, alfa konestats izdalas no asinsrites ar aknu receptoru mediétu
endocitozi, kam seko pilniga hidrolize/ sabruksana.

P&c Ruconest (50 V/kg) ievadisanas asimptomatiskiem HAE pacientiem tika konstatéts Crmax —
1,36 V/ml. Alfa konestata eliminacijas pusperiods ilga aptuveni 2 stundas.

Izvadi§ana
Izvadisana nenotiek, jo alfa konestats izdalas no asinsrites ar receptoru mediétu endocitozi, kam seko
pilniga hidrolize/ sabrukSana aknas.

Pediatriska populacija

Berni

Péc alfa konestata 50 V/kg devas ievadiSsanas 18 bé&rniem no 20 funkcionala C1-INH koncentracija
5 mindtes un/vai 2 - 4 stundas p&c devas ievadisanas bija > 70% no normas (normas diapazona apaksgjas
robezas). Aritmétiska vidgja funkcionala C1-INH Crax pirmajai lekmei bija 123% no normas (diapazona
no 62% lidz 168%), un AUCoy.3 bija 171% no normas (diapazona no 95% lidz 244%)).

Populacijas FK modelis liecina, ka ar devu 50 V/kg tiks sasniegta tada funkcionala C1-INH
koncentracija, kas ir > 70% no normas bérniem vecuma no 2 lidz < 13 gadiem un 90,5% bérniem
vecuma no 2 lidz 5 gadiem.

5.3.  Prekliniskie dati par droSumu

Prekliniskie dati nenorada ne uz kadam bazam par alfa konestata lietoSanas droSumu cilvekiem,
balstoties uz p&tijumiem par farmakologisko droSumu, vienas devas toksicitates, divu nedélu
subhroniskas toksicitates un lokalas tolerances datiem dazadam dzivnieku sugam, ieskaitot zurkas,
sunus, trusus un cynomolgus pértikus. Nav sagaidama potenciala genotoksiska un kancerogéna
iedarbiba.



Embriofetalie p&tfjumi ar zurkam un trusiem; saparotam zurkam un trusiem intravenozi ievadija vienu
dienas devu nesgjvielas vai alfa konestata (625 V/kg/ievadiSanas reiz€). Petijuma ar Zurkam netika
konstatétas augla patologijas ne alfa konestata, ne kontroles grupa. Embriotoksiskuma pétijuma ar
trusiem, dzivniekiem, kam ievadija alfa konestatu, konstat€ja augla sirds asinsvadu bojajumu
pieaugumu (1,12% terapijas grupa salidzinajuma ar 0,03% vesturiskajas pacientu kontroles grupas).

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA

6.1. Paligvielu saraksts

Saharoze

Natrija citrats (E331)

Citronskabe

6.2. Nesaderiba

Saderibas pétijumu trikuma dgl §is zales nedrikst sajaukt (lietot maisijuma) ar citam zalém.

6.3. Uzglabasanas laiks

4 gadi.

Pagatavots Skidums

Kimiska un fizikala stabilitate lietosanas laika ir pieradita 48 stundam temperatiira no 5°C Iidz 25°C.
No mikrobiologiska viedokla §is zales ir jaizlieto nekavéjoties. Ja tas netiek izlietotas nekavgjoties, par
uzglabasanas laiku un apstakliem lietosanas laika pirms ievadiSanas ir atbildigs lietotajs, un parasti Sis

laiks neparsniedz 24 stundas temperatiira no 2 Iidz 8°C, ja skiduma pagatavosana ir notikusi
kontrolétos un validetos aseptiskos apstaklos.

6.4. IpasSi uzglabasanas nosacijumi

Uzglabat temperattra Iidz 25 °C.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

Uzglabasanas nosacijumus péc zalu sagatavoSanas skatit 6.3. apakSpunkta.
6.5. lepakojuma veids un saturs

2100 vienibas alfa konestata pulvera veida 25 ml flakona (1. klases stikls) ar aizbazni ( no
silikonizgtas hlorbutilgumijas ) un nonemamu vacinu (aluminijs un krasaina plastmasa).
lepakojuma lielums: 1.

6.6. Ipasi noradijumi atkritumu likvidéSanai

Katrs Ruconest flakons ir paredz&ts vienreizgjai lietosanai.
Skiduma pagatavosanai, kombingSanai un maisiSanai ir jaizmanto aseptiski panémieni.

PagatavoSana

Katrs Ruconest flakons (2100 V) ir jaizskidina 14 ml Gdeni injekcijam. Udeni injekcijam pievieno
lénam, lai izvairTtos no specigas iedarbibas uz pulveri, un 1€énam samaisa, lai samazinatu skiduma
putosanos. Pagatavotaja skiduma ir 150 V/ml alfa konestata, un skidums p&c izskata ir dzidrs un
bezkrasains.

Pagatavotais skidums katra flakona ir vizuali japarbauda, lai konstatetu sikas dalinas un krasas
izmainas. Skidumu, kura ir redzamas sikas dalinas vai kuram ir izmainita krasa, lietot nedrikst. Zales ir
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jaizlieto nekavgjoties (skatit 6.3. apakSpunktu).

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilsto$i viet§jam prasibam.

7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS
Pharming Group N.V.

Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

8. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-1)

EU/1/10/641/001

9. PIRMAS REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2010. gada 28. oktobris.

Parregistracijas datums: 2015. gada 18. septembris

10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

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




1. ZALU NOSAUKUMS

Ruconest 2100 vienibas pulvera un skidinatajs injekciju skiduma pagatavosanai.

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS

Pulvera flakons
Viens flakons satur 2100 vienibas alfa konestata (conestat alfa), kas atbilst 2100 vientbam uz 14 ml
p&c skiduma pagatavosanas vai koncentracijai 150 vienibas/ml.

Alfa konestats ir rekombinants cilvéka C1 esterazes inhibitora (rhC1-INH) analogs, kas iegiits ar
rekombinantas DNS tehnologiju no transgénu trusu piena.

1 alfa konestata vienibas aktivitate tiek definéta ka lidzvertiga C1 esterazes inhibitora 1 ml normalas
plazmas aktivitatei.

Paligviela ar zinamu iedarbibu:
Katrs pulvera flakons satur aptuveni 19,5 mg natrija.
Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apakSpunkta.

3. ZALU FORMA

Pulveris un skidinatajs injekciju skiduma pagatavosanai.

Balts I1idz pelekbalts pulveris.

Skidinatajs ir dzidrs, bezkrasains Skidums.

4. KLINISKA INFORMACIJA

4.1. Terapeitiskas indikacijas

Ruconest ir indicéts akiitu angioedémas 1€kmju arst€Sanai pieaugusiem pacientiem, pusaudziem un
bérniem (no 2 gadu vecuma) ar iedzimtu angioedému (HAE- hereditary angioedema), ko izraisa C1
esterazes inhibitora nepietiekamiba.

4.2. Devas un lietoSanas veids

Arsté$ana ar Ruconest jauzsak arsta, kuram ir pieredze iedzimtas angioedémas diagnostic&$ana un
arsteé$ana, kontrol€ un uzraudziba.

Devas pieaugusajiem, pusaudziem un bérniem vecuma no 2 gadiem
Ar kermena masu lidz 84 kg
- Vienas intravenozas injekcijas deva 50 V/kg kermena masas.

Ar kermena masu no 84 kg
- Vienas intravenozas injekcijas deva 4200 V (2 flakoni).

Vairuma gadijumu akiitas angioedémas lekmes arsteéSanai pietiek ar vienu Ruconest devu.
Nepietiekamas kliniskas atbildes reakcijas gadijuma var ievadit papildu devu (50 V/kg kermena masas
11dz 4200 V) (skatit 5.1. apaksSpunktu).

- PieauguSajiem un pusaudziem papildu devu drikst ievadit, ja pacientam péc 120 miniitém nav
atbilstosas atbildes reakcijas.
- Bérniem papildu devu drikst ievadit, ja pacientam péc 60 minaitém nav atbilstosas atbildes
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reakcijas.
24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par divam devam.

Devas aprékinasana
Noteikt pacienta kermena masu.

Ar kermena masu lidz 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu lidz 84 kg ievadamo zalu daudzumu aprékina, izmantojot $eit noradito
formulu:

Ievadamais _ kermena masa (kg) reiz 50 (V/kg) _  kermena masa (kq)
daudzums (ml) - 150 (V/ml) - 3

Ar kermena masu no 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu no 84 kg ievadamais daudzums ir 28 ml, kas atbilst 4200 V (2
flakoni).

Pediatriska populdcija

Pediatriskiem pacientiem (no 2 gadu vecuma) Ruconest drikst lietot tada pasa deva ka pieaugusSajiem
(50 V/kg kermena masas).

Ruconest drosums un efektivitate, lietojot berniem vecuma lidz 2 gadiem, nav pieradita. Kliniskie dati
nav pieejami.

Gados vecaki pacienti (265 gadus veci

Dati par pacientiem, kas vecaki par 65 gadiem, ir ierobeZoti.

Nav pamatojuma, kap&c pacientu, kas vecaki par 65 gadiem, reakcijai uz Ruconest biitu jabiit
atSkirigai.

Nieru darbibas traucéjumi
Pacientiem ar nieru darbibas traucgjumiem deva nav jamaina, jo alfa konestats netiek izvadits caur
nierém.

Aknu darbibas traucéjumi

Nav kliniskas pieredzes, lietojot Ruconest pacientiem ar aknu darbibas traucgjumiem. Aknu darbibas
trauc&jumi var pagarinat alfa konestata eliminacijas pusperiodu plazma, ta¢u nav domajams, ka tam ir
kliniska nozime. Nevar sniegt nekadus ieteikumus par devas izmainam.

LietoSanas veids

Intravenozai lietosanai.

Ruconest ievadiSana ir javeic veselibas apriipes specialistam, 1idz bridim kad pacients (vai apripétajs)
péc atbilstoSas apmacibas pats prot ievadit zales un ar veselibas apriipes specialista atlauju drikst
ievadit zales pats.

leteikumus par Ruconest sagatavosanu pirms lietosanas skatit 6.6. apak$punkta.

NepiecieSamo pagatavota skiduma daudzumu ievada 1€nas, aptuveni 5 mindtes ilgas intravenozas
injekcijas veida.

4.3. Kontrindikacijas

o Zinama vai paredzama alergija pret trusiem (skatit 4.4. apak$punktu)
o Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apakspunkta uzskaititajam paligvielam

4.4. Ipasi bridinajumi un piesardziba lietoSana

Izsekojamiba
Lai uzlabotu biologisko zalu izsekojamibu, ir skaidri jaregistré lietoto zalu nosaukums un s@rijas
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numurs.

Alfa konestats tiek ieglits no transgénu trusu matisu piena, un taja ir trusu proteina atliekas. Pirms
arstéSanas ar Ruconest uzsaksanas pacienti jaaptauja, vai ieprieks nav bijis kontakts ar trusiem, ka ari
simptomi un pazimes, kas liecina par alergisku reakciju.

Nevar izslégt paaugstinatas jutibas reakcijas, un to simptomi var lidzinaties angioedémas lekmem.
Zalu ievadisanas laika un pec tam pacienti ir ripigi jauzrauga un janovero, lai atklatu jebkadus
paaugstinatas jutibas simptomus. Pacienti ir jainformé par sakotngjam paaugstinatas jutibas pazimém,
piem&ram, niezi, generaliz&tu natreni, spiediena sajutu kritis, s€kSanu, hipotensiju un anafilaksi. Ja
p&c zalu ievadisanas paradas Sie simptomi, pacientiem ir jainforme arst€josais arsts.

Anafilaktisko reakciju vai Soka gadijuma jasniedz neatlickama mediciniska palidziba.

Kaut gan tiek uzskatits, ka krusteniska reaktivitate starp govs pienu un trusu pienu maz ticama, sadas
krusteniskas reakcijas iesp&jamibu pacientiem, kam ir pieradita kliniska alergija uz govs pienu, nevar
izsleégt un pec Ruconest lietoSanas pacients jauzrauga uz paaugstinatas jutibas pazimeém un
simptomiem.

Trombembolijas notikumi

Ir zinots par nopietniem arterialiem un venoziem trombembolijas (TE) notikumiem, lietojot ieteicamo
no plazmas atvasinatu C1 esterazes inhibitoru devu pacientiem ar zinamiem riska faktoriem
(pieme@ram, pastavigiem katetriem, trombozi anamngzg, esosu aterosklerozi, peroralo kontracepcijas
lidzeklu vai noteiktu androgénu lietoSanu, slimigu aptaukosanos, nekustigumu). Pacienti ar zinamiem
riska faktoriem ir ripigi janovero.

Natrijs
Katrs Ruconest flakons satur 19,5 mg natrija. Tas janem véra pacientiem, kuri ievéro dictu ar
kontrol&tu natrija saturu.

Arsté$ana majas un pasarstédana

Par $o zalu lietoSanu majas vai paSievadiSanu dati ir ierobeZoti. Ar arst€Sanu majas saistitie iespgjamie
riski ir saistiti ar pasu ievadiSanu, ka arT nevélamo blakusparadibu, jo Tpasi hipersensitivitates, kontroli.
Arst€josajam arstam japienem Iémums par katra individuala pacienta arsté$anu majas, ka ari vinam
janodrosina atbilstoSa apmaciba un regulari japarskata lietoSana.

4.5. Mijiedarbiba ar citam zalém un citi mijiedarbibas veidi
Mijiedarbibas pé&tijumi nav veikti.

Zinatniskaja literataira ir norades par mijiedarbibu ar audu plazminogéna aktivatoru (tPA) un C1-INH
saturo$am zalém. Ruconest nedrikst ievadit vienlaicigi ar tPA.

4.6. Fertilitate, griitnieciba un baros$ana ar kriti

Griitnieciba un baroSana ar kriiti

Nav Ruconest lietoSanas pieredzes griitniec€m un sievietém, kas baro bérnu ar kruti.

Viena pétijuma ar dzivniekiem konstatgja toksiskumu reproduktivajai funkcijai (skatit 5.3.
apakspunktu). Ruconest nerekomendg lietot griitniecibas un barosanas ar krati laika, iznemot
gadijumus, kad arstjosais arsts uzskata, ka ieguvums atsver iesp&jamo risku.

Fertilitate
Nav datu par Ruconest ietekmi uz virieSu vai sieviesu fertilitati.

4.7. letekme uz sp€ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

Pamatojoties uz zinamo farmakologiju un Ruconest nevélamo blakusparadibu profilu, nav paredzama
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ietekme uz spgju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus. Nenemot vera to, ka ir zinots par
galvassap&m, vertigo un reibonipéc Ruconest lietoSanas, to varétu izraisit art HAE 1eékme. Pacientiem
ir jaiesaka nevadit transportlidzeklus un neapkalpot mehanismus, ja vini sajit galvassapes, vertigo vai
reiboni.

4.8. Nevelamas blakusparadibas
Drosuma profila kopsavilkums

Kliniskajos p&tijumos ar Ruconest tika novérots tikai viens paaugstinatas jutibas reakcijas gadijums.
Visbiezak noverota blakusparadiba péc Ruconest lietosanas ir slikta dusa.

Nevélamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Turpmak tabula noraditas nevélamas blakusparadibas, informacija par kuram iegita kliniskajos
pétijumos un pecregistracijas uzraudzibas laika péc akiitu HAE Iekmju arstésanas ar Ruconest.
Kliniskajos p&tijumos nevélamo blakusparadibu biezums bija lidzigs visam grupam neatkarigi no
devas un nepaaugstinajas pec atkartotas ievadiSanas.

Seit noradito nevélamo blakusparadibu biezums ir noteikts, izmantojot $adu iedalfjumu:
Loti biezi (>1/10),

Biezi (>1/100 lidz <1/10),

Retak (>1/1000 lidz <1/100),

Reti (>1/10 000 lidz <1/1000),

Loti reti (<1/10 000),

Nav zinams (nevar noteikt p&c pieejamiem datiem).

Organu sistemu Kklasifikacija | Nevelama blakusparadiba Biezums
Galvassapes Retak
. o Vertigo Retak
Nervu sistémas traucgjumi - ~
Hipoestezija Retak
Reibonis Retak
Ausu un labirinta bojajumi Auss pietikums Retak
Elposanas sistémas traucgjumi, | Rikles kairinajums Retak
krii$u kurvja un videnes
slimibas
Slikta dasa Biezi
) | Caureja Retak
Kunga-zarnu trakta trauc&jumi -
Nepatikama sajiita védera Retak
Mutes dobuma parestezija Retak
Adas un zemadas audu Natrene Retak
bojajumi
_ o Anafilakse* Retak
Imunas sistémas trauce€jumi - — » -
Hipersensitivitates reakcijas* Nav zinams

* Papildinformaciju skatit 4.4. apakSpunkta.

Pediatriska populacija

Kliniskas izstrades programma 37 bérniem un pusaudziem (vecuma no 5 lidz 17 gadiem) ar HAE
arst€ja 124 akitas angioedeémas lekmes. Nevélamo blakusparadibu biezums, veids un smaguma
pakape b&rniem, pusaudziem un pieaugusajiem bija Iidziga.
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Zino$ana par iespéjamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&amam nevélamam blakusparadibam p&c zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek ltigti zinot par
jebkadam iesp&jamam neveélamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma min€to nacionalas
zinoSanas sisteémas kontaktinformaciju.

49. Pardozesana

Nav pieejama kliniska informacija par pardozésanu.

5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS
5.1. Farmakodinamiskas ipasibas

Farmakoterapeitiska grupa: citi hematologiski lidzekli, zales parmantotas angioneirotiskas ttiskas
arsteSanai, ATK kods: BO6AC04.

Plazmas proteins C1-INH ir galvenais kontakta un komplementa sistémas aktivitates regulators in
vivo. HAE pacientiem ir heterozigotisks plazmas proteina C1-INH trakums. Ta rezultata Sie pacienti
var ciest no nekontrol&tas kontakta un komplementa sistémas aktivizacijas, kas saistita ar iekaisuma
mediatoru veidosanos, kas klniski izpauzas ka akiitas angioedémas l1€kmes.

Alfa konestats, rekombinants cilvéka komplementa sistémas 1 (C1) esterazes inhibitors (rhC1-INH), ir
cilvéka C1-INH analogs, un to iegist no tadu trusu piena, kam veikta gé€nu kodé$ana uz cilvéka C1-
INH. Conestat alfa aminoskabju seciba ir identiska endogénam C1-INH.

C1-INH iedarbojas ka inhibitors uz vairakam kontakta un papildinoso sistému proteazém (mérka
proteazes). Alfa konestata iedarbiba uz Seit noraditajam mérka proteazém tika novertéta in vitro:
aktivets Cls, kalikreins, faktors XIla un faktors XIa. Tika konstatéts, ka inhibicijas kin&tika ir
salidzinama ar to, kas noverota ar C1-INH, kas iegiita no cilvéka plazmas.

Papildus komponents (proteins) C4 ir substrats aktivétam C1s. Pacientiem ar HAE ir zems C4 limenis
asinsrite. Attieciba uz plazma izdalijusos C1-INH farmakodinamiska alfa konestata iedarbiba uz C4
norada uz papildus hemostazes atjaunoSanos atkariba no devas HAE pacientiem ar plazmas C1-INH
aktivitates Itmeni, kas parsniedz 0,7 V/ml, kas ir zemakais normalas diapazona Itmenis. HAE
pacientiem Ruconest ar devu 50 V/kg paaugstina plazmas C1-INH aktivitates Iimeni augstak par

0,7 VIml uz aptuveni 2 stundam (skatit 5.2. apakSpunktu).

Ruconest ka akiitas angioedémas I€kmju terapijas pieaugusajiem un pusaudzu vecuma pacientiem ar
HAE efektivitate un droSums ir izveértéts divos randomizétos, placebo kontrolétos, dubultaklos p&tijumos
un Cetros atklatos kliniskajos petijumos. Kliniskajos p&tijumos veértétas devas bija no viena 2100 V (kas
atbilst 18-40 V/kg) flakona Iidz 50 un 100 V/kg. Ruconest efektivitate akiitu angioedémas Iekmju
terapija tika pieradita ar ievérojami isaku laika periodu lidz simptomu atvieglo$anas sakumam un laiku
lidz simptomu samazinasanai lidz minimumam, ka arT loti nedaudzam terapeitiskam neveiksmém. Saja
tabula paraditi divu randomiz&to kontrol&to p&tijumu rezultati (primarais un sekundarais atskaites
punkts):

Laiks (miniites) lidz Laiks (minites) lidz
Petijums Terapija atvieglosanas medianas minimalu sSimptomu medianai
sakumam (95% TI) (95% TI)
C1 1205 RCT 100 U/kg 68 (62, 132) 245 (125, 270)
n =13 p = 0,001 p = 0,04
50 U/kg 122 (72, 136) 247 (243, 484)
n =12 p < 0,001
Fiziologiskais 258 (240, 495) 1101 (970, 1494)
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Skidums
n=13
C11304 RCT 100 U/kg 62 (40, 75) 480 (243, 723)
n =16 p = 0,003 p = 0,005
Fiziologiskais 508 (70, 720) 1440 (720, 2885)
Skidums
n=16

Atklato petijumu rezultati bija atbilstosi Seit atspogulotajiem konstatéjumiem un pamatoja Ruconest
atkartotu lietoSanu sekojosu angioedémas 1€kmju arst€sanai.

Randomizgtos kontrol&tajos p&tijumos 39/41 (95%) no pacientiem, kurus arst&ja ar Ruconest,
atvieglojums sakas 4 stundu laika. Atklataja p&tijuma 146/151 (97%) 1ekmju, ko arst&ja ar vienu

50 V/kg devu, gadijuma atvieglojums sakas 4 stundu laika. Papildus 50 V/kg deva tika ievadita 17/168
(10%) lekmju gadijuma.

Pediatriska populacija

Berni

Atklata petijuma 20 berniem ar HAE (vecuma no 5 lidz 14 gadiem) 64/67 (96%), lekmes arstgjot ar
vienreiz&ju 50 V/kg devu, simptomi saka mazinaties 4 stundu laika. 3/73 (4%) lekmém lietoja 50 V/kg
papildu devu.

Pusaudzi

Desmit pusaudzu vecuma HAE pacienti (vecuma no 13 Iidz 17 gadiem) tika arstéti ar 50 V/kg 27
aktitu angioedémas 1ekmju gadijuma, un 7 (vecuma no 16 lidz 17 gadiem) tika arstéti ar 2100 V 24
akiitu angioedémas 1ekmju gadijuma.

Beérniem un pusaudziem efektivitates un droSuma rezultati bija lidzveértigi pieauguso pacientu
rezultatiem.

5.2. Farmakokinétiskas ipasibas

Izkliede
Formali sadalijuma pé&tijumi nav veikti. Alfa konestata sadalijuma tilpums bija aptuveni 3 |, kas ir
saltdzinams ar plazmas tilpumu.

Biotransformacija un eliminacija
Balstoties uz datiem par dzivniekiem, alfa konestats izdalas no asinsrites ar aknu receptoru mediétu
endocitozi, kam seko pilniga hidrolize/ sabruksana.

P&c Ruconest (50 V/kg) ievadisanas asimptomatiskiem HAE pacientiem tika konstatéts Crax —
1,36 V/ml. Alfa konestata eliminacijas pusperiods ilga aptuveni 2 stundas.

Izvadi§ana
Izvadisana nenotiek, jo alfa konestats izdalas no asinsrites ar receptoru mediétu endocitozi, kam seko
pilniga hidrolize/ sabrukSana aknas.

Pediatriska populacija

Berni

P&c alfa konestata 50 V/kg devas ievadisanas 18 bé&rniem no 20 funkcionala C1-INH koncentracija
5 mindtes un/vai 2 - 4 stundas péc devas ievadiSanas bija > 70% no normas (normas diapazona apaksgjas
robezas). Aritmétiska vidgja funkcionala C1-INH Crax pirmajai lekmei bija 123% no normas (diapazona
no 62% lidz 168%), un AUCo.3 bija 171% no normas (diapazona no 95% lidz 244%).

Populacijas FK modelis liecina, ka ar devu 50 V/kg tiks sasniegta tada funkcionala C1-INH

koncentracija, kas ir > 70% no normas bérniem vecuma no 2 lidz < 13 gadiem un 90,5% bérniem
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vecuma no 2 Iidz 5 gadiem.
5.3. Prekliniskie dati par droSumu

Prekliniskie dati nenorada ne uz kadam bazam par alfa konestata lietoSanas droSumu cilvekiem,
balstoties uz p&tijumiem par farmakologisko droSumu, vienas devas toksicitates, divu nedélu
subhroniskas toksicitates un lokalas tolerances datiem dazadam dzivnieku sugam, ieskaitot zurkas,
sunus, trusus un cynomolgus pértikus. Nav sagaidama potenciala genotoksiska un kancerogéna
iedarbiba.

Embriofetalie p&tijumi ar zurkam un trusiem; saparotam Zurkam un truSiem intravenozi ievadija vienu
dienas devu nesgjvielas vai alfa konestata (625 V/kg/ievadiSanas reiz€). PEtijuma ar Zurkam netika
konstatétas augla patologijas ne alfa konestata, ne kontroles grupa. Embriotoksiskuma pé&tijuma ar
truSiem, dzivniekiem, kam ievadija alfa konestatu, konstat&ja augla sirds asinsvadu bojajumu
picaugumu (1,12% terapijas grupa salidzinajuma ar 0,03% vesturiskajas pacientu kontrolgs grupas).

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA
6.1. Paligvielu saraksts

Pulvera flakons:

Saharoze

Natrija citrats (E331)

Citronskabe

Skiduma flakons:
Udens injekcijam

6.2. Nesaderiba

Saderibas pétijumu trikuma d&| $is zales nedrikst sajaukt (lietot maisijuma) ar citam zalém.
6.3. Uzglabasanas laiks

4 gadi.

Pagatavots Skidums

Kimiska un fizikala stabilitate lietoSanas laika ir pieradita 48 stundam temperatiira no 5°C lidz 25°C.
No mikrobiologiska viedokla §is zales ir jaizlieto nekavéjoties. Ja tas netiek izlietotas nekavgjoties, par
uzglabasanas laiku un apstakliem lietosanas laika pirms ievadiSanas ir atbildigs lietotajs, un parasti Sis
laiks neparsniedz 24 stundas temperatiira no 2 Iidz 8°C, ja skiduma pagatavoSana ir notikusi
kontrolétos un validetos aseptiskos apstak]os.

6.4. Ipasiuzglabasanas nosacijumi

Pulvera flakons:
Uzglabat temperatiira Iidz 25 °C.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

Skiduma flakons:
Uzglabat temperatiira Iidz 25 °C.

Uzglabasanas nosacijumus p&c zalu sagatavosSanas skatit 6.3. apakSpunkta.

6.5. lepakojuma veids un saturs
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Pulvera flakons: 2100 vienibas alfa konestata pulvera veida flakona (1. klases stikls) ar aizbazni ( no
silikonizetas hlorbutilgumijas ) un nonemamu vacinu (aluminijs un krasaina plastmasa).

Skidinataja flakons: 20 ml @idens injekcijam flakona (1. klases stikls) ar aizbazni ( no silikoniz&tas
hlorbutilgumijas) un nonemamu vacinu (aluminijs un krasaina plastmasa).

Zalu ievadiSsanas komplekta iepakojuma:

- 1 pulvera flakons;

- 1 skidinataja flakons;

- 2 flakona adapteri;

- 1lirce;

- 1 infuzijas komplekts ar 35 cm caurulitém un 25G adatu;
- 2 spirta tamponi;

- 1 sterils neausts tampons;

- 1 paSlimgjoss plaksteris.

6.6. Ipasinoradijumi atkritumu likvideSanai un citi noradijumi par rikoSanos

SagatavoSana un rikosanas

Katrs Ruconest flakons ir paredz&ts vienreizgjai lietoSanai.

P&c iz8kidinasanas fident injekcijam Ruconest ir paredzéts intravenozai ievadidanai. Skiduma
pagatavoSanai, kombin€Sanai un maisiSanai ir jaizmanto aseptiski panémieni.

PagatavoSana
1. Katrs Ruconest flakons (2100 V) ir jaizskidina 14 ml §kidinataja.

2. Dezinficgjiet pulvera un skidinataja flakonu gumijas aizbaznus, uz katra flakona novietojiet
flakona adapteri, 11dz tas savienojas ar flakona kaklinu.

3. Slirci savienojiet ar $kidinataja flakona adapteri un grieziet pulkstenraditaja virziena, lidz tas
tiek blokéts. Ievelciet 14 ml §kidinataja. Slirci atvienojiet no adaptera, grieZot to pretgji
pulkstenraditaja virzienam, un utilizgjiet flakonu ar adapteri.

4. Slirci ar $kidinataju pievienojiet pulvera flakonam un grieziet pulkstenraditaja virziena lidz tas
tiek blokéts. Udeni injekcijam pievieno 1énam, lai izvairitos no spécigas iedarbibas uz pulveri,
un Iénam samaisa, lai mazinatu $kiduma putoSanos. Atstajiet $lirci uz adaptera. Atkartojiet 3.un
4. punktus, ja jasagatavo cits skidums (tam nepiecieSams otrs komplekts).

5. Pagatavotaja skiduma ir 150 V/ml alfa konestata, un skidums p&c izskata ir dzidrs un
bezkrasains. Pagatavotais Skidums katra flakona ir vizuali japarbauda, lai konstatetu sikas
dalinas un krasas izmainas. Skidumu, kura ir redzamas sikas dalinas vai kuram ir izmainita
krasa, lietot nedrikst. Pielaujams neliels daudzums putu. Zales ir jaizlieto nekavéjoties (skatit
6.3. apak$punktu).

IevadiSana

1. Ievelciet nepiecieSamo daudzumu sagatavota skiduma. Nekada gadijuma nedrikst viena $lirce
ievilkt vairak par 14 ml. Atblokgjiet slirci(-es), griezot to(-as) pretgji pulkstenraditaja virzienam,
un likvid&jiet flakonu ar adapteri.

2. Slircei pievienojiet infiizijas komplektu un pagrieziet to pulkstenraditaja virziena, lidz ta tiek
blokéta. Slirci turiet ar augsupvérstu galu un 1énam piespiediet virzuli, lai infizijas komplektu
piepilditu ar skidumu.

3. Injekcijas vietu dezinficgjiet ar spirta tamponu. No infuzijas komplekta adatas nonemiet adatas
uzgali un adatu uzmanigi ievietojiet véna.

4. Parliecinieties, ka znaugs ir atlaists. Skidumu lénam injicgjiet véna — injekcijai jailgst aptuveni
5 mindites.

5. Jatika sagatavotas divas §lirces, noversiet atpakal plismu, parlokot cauruliti, tukso $lirci
atskruvgjiet no infuizijas komplekta (pret&ji pulkstenraditaja virzienam) un nekavgjoties
nomainiet to ar otru §lirci. Lénam injicgjiet otras §lirces Skidumu.
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Iznicinasana

Izlietoto infuzijas komplektu ar adatu, visu neizlietoto Skidumu, §lirci un tukso flakonu, lidzu, drosi
izniciniet, izmantojot atbilstoSus medicinas atkritumu konteinerus, jo, ja $ie materiali netiek iznicinati
atbilstosi, tie var kaitet citiem cilvekiem.

Aprikojumu nedrikst lietot atkartoti.

7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS
Pharming Group N.V.

Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

8.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-1)

EU/1/10/641/002
9. PIRMAS REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2010. gada 28. oktobris.

Parregistracijas datums: 2015. gada 18. septembris

10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par $im zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiiras timekla vietné:
http://www.ema.europa.eu.
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11 PIELIKUMS

BIOLOGISKI AKTIVAS (-O) VIELAS (-U) RAZOTAJS(-)UN RAZOTAJS(-1), KAS
ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI
IEROBEZOJUMI

CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS

NOSACviJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU UN EFEKTIVU ZALU
LIETOSANU
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A.  BIOLOGISKI AKTIVAS (-O) VIELAS (-U) RAZOTAJS(-1) UN RAZOTAJS(-1), KAS
ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

Biologiski aktivas vielas razotaju nosaukums un adrese

Sanofi Winthrop Industrie
Route d'Avignon

Aramon 30390

Francija

Razotaja, kas atbild par sérijas izlaidi, nosaukums un adrese

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

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

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS
o Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums (PSUR)

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

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

o Riska parvaldibas plans (RPP)

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

Papildinats RPP jaiesniedz:

o p&c Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;

. ja ieviesti grozijumi riska parvaldibas sistéma, jo Tpasi gadijumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekmét ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu (farmakovigilances
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vai riska mazinasanas) rezultatu sasniegsanas gadijuma.

Papildu riska mazinasanas pasakumi

Pirms zalu laiSanas tirgti katra dalibvalsti, registracijas apliecibas Tpasniekam (RAI) ir javienojas ar
vietgjo kompetento iestadi (VKI) par izglitojoso materialu saturu un formatu.

RAI janodrosina, ka, uzsakot zalu tirdzniecibu, Visi veselibas apriipes profesionali, kas varétu izrakstit
Ruconest, sanem izglitojo$o materialu komplektu.

IzglitojoSo materialu komplekta ir jaieklau;j:

Ruconest zalu apraksts un pacientu lietosanas instrukcija.

IzglitojoSie materiali veselibas apriipes specialistiem.

Izglitojosie materiali personam, kas nav veselibas apriipes specialisti.

Pacienta dienasgramata, kas vinam izsniedzama pirms Ruconest lictoSanas uzsaksanas.
Pacienta kartinas kopijas, kas jasanem pacientam pirms Ruconest lietoSanas.

Veselibas apriupes specialistam paredzetajos izglitojoSajos materialos jabut $adai pamatinformacijai:

ArstéSana ar Ruconest jasak tada arsta vadiba un uzraudziba, kam ir pieredze iedzimtas
angioed€mas diagnostika un arstésana;

Jauzrauga, vai ar Ruconest arstétiem pacientiem neattistas paaugstinatas jutibas reakcijas
kliniskas pazimes un simptomi. Janodrosina tlitéja neatlickamas mediciniskas palidzibas
pieejamiba anafilaktiskas reakcijas vai Soka gadijuma;

Ruconest iegiist No transgénu trusu matisu piena un tas satur trusu proteina atliekvielas
(saimniekorganisma piemaisijumus ,,Host Related Impurities”, HRI);

Ruconest ir kontrindic&tas visiem pacientiem ar zinamu vai paredzamu alergiju pret trusiem;

Pacientiem ar kliniski pieraditu alergiju pret govs pienu var bt antivielas, kas mijiedarbojas ar
Ruconest esosiem truSu matisu piena piemaisijumiem.

NepiecieSamiba informét pacientus par sakotng€jam paaugstinatas jutibas pazimeém, kas ietver
niezi, generaliz&tu natreni, spiediena sajitu kratis, seksanu, hipotensiju un anafilaksi un par to,
ka viniem ir jainforme arst&josais arsts, ja pec zalu ievadiSanas paradas Sie simptomi.

Potencialais imtinkompleksu medigtas III tipa paaugstinats jutibas reakcijas risks, jo var
veidoties antivielas pret HRI. Informacija par imunogenitates laboratorijas testu programmu $o
antivielu konstatésanai, lai reagétu uz aizdomam par iminkompleksu mediétu saslim8anu, un
par procediiru, kas jaievero attieciba uz asins parauga nemsanu un nosttiSanu uz uznémuma
centralo laboratoriju. Sis analizes ir javeic bez maksas.

Antivielu pret C1-INH veido$anas risks un Iidz ar to potencials neitraliz&joso antivielu
veidosanas risks. Informacija par imunogenitates laboratorijas analizu programmu $o antivielu
konstat&Sanai, ko nodrosina uznémumes, lai reagétu uz aizdomam par neitraliz&joso antivielu
veidosanos, un par procediiru, kas jaievero attieciba uz asins parauga nemsanu un nosiitisanu uz
uznémuma centralo laboratoriju. Sis analizes javeic bez maksas.

Dati par o zalu lietoSanu majas vai pasievadisanu ir ierobezoti.
Arstjosajam arstam japienem lémums par katra individuala pacienta arstéSanu majas.

Ruconest lietoSana ir apstiprinata tikai aktitu iedzimtas angioedémas 1ekmju arstésanai.
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° Arsts ir atbildigs par to, lai pacientam vai apriipétajam tiktu nodrosinatas instrukcijas un
apmaciba par zalu lietoSanu arpus veselibas apripes iestades.

o Nodrosinataja apmaciba jaieklauj $adi elementi:

- Uzglabasanas piesardzibas pasakumi.

- Devas aprekins un indikacijas (t. i., tikai akitu HAE 1ekmju gadijumos).

- Vienas Ruconest devas sagatavosana (50 V/Kkg, lidz 4200 V), iz8kidinot vienu vai divus
flakonus.

- Katra pulvera flakona izskidinasanas metode.

- Intravenozas injekcijas metode.

- Noradijumi par Ruconest otras devas lictosanu.

- Instrukcijas nekavgjoties versties péc mediciniskas palidzibas, ja nav iesp&jams nodrosinat
venozu piekluvi, ja zales nav efektivas, ja tieck novérota kada no nevélamajam
blakusparadibam, tostarp hipersensitivitate, vai p&c Ruconest paSievadiSanas akiitas
laringealas HAE Iekmes gadijuma.

- Instrukcijas par iesp&jamu nevélamo blakusparadibu, tostarp akitas hipersensitivitates
reakcijas, kontroli.

- Informacija par nepiecieSamibu lietot dienasgramatu, lai dokument&tu katru majas veikto
zalu ievadisanu, un nemtu to 1idzi uz katru viziti. Registrétajai informacijai jaieklauj sadi
dati:

- ArstéSanas datums un laiks.

- S@rijas numurs un deva.

- Atbildes reakcija uz arstésanu.

- Visas nevélamas blakusparadibas.

o Arsts ir atbildigs, un vinam ir japarliecinas vai personas, kas nav veselibas apriipes specialisti ir
apguvusi visas nepiecieSamas prasmes un ka arpus veselibas apriipes specialista darba telpam
Ruconest tiks ievadits drosi un efektivi.

. Jaizveido pecregistracijas registrs, kura veselibas aprupes profesionali jaiedrosina ievadit datus
par pacientiem.

IzglitojoSajos materialos, Kas paredzéti personam, kas nav veselibas aprupes specialisti, jaieklauj
informacija par turpmak noraditajiem galvenajiem elementiem:

o Dati par $o zalu lietoSanu majas vai pasievadiSanu ir ierobezoti.

. Arsts var pienemt léemumu, ka daziem pacientiem Ruconest var ievadit arpus veselibas apriipes
iestades un to var veikt persona, kas nav veselibas apriipes specialists, piem&ram, gimenes
loceklis vai, veicot paSievadisanu.

o Ruconest lietosana ir apstiprinata tikai akiitu iedzimtas angioedémas 1ekmju arstésanai.

o Personam, kas nav veselibas apriipes specialisti, pirms drosas Ruconest ievadiSanas arpus
veselibas apripes iestades telpam, jaapgist noteiktas prasmes, lai zales varétu ievadit drosi.

. Arsts nodrosinas talak noradito elementu apmacibu:
- UzglabaSanas piesardzibas pasakumi.
- Devas aprekins un indikacijas (t. i., tikai aktitu HAE 1ekmju gadijumos).
- Vienas Ruconest devas sagatavosana (50 V/kg, 1idz 4200 V), izskidinot vienu vai divus
flakonus.
- Intravenozas injekcijas metode.
- Noradijumi par Ruconest otras devas lietosanu.
- Instrukcijas nekavéjoties vérsties péc mediciniskas palidzibas, ja hav iesp&jams nodro$inat
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venozu piekluvi, ja zales nav efektivas, ja tiek noverota kada no nev€lamajam
blakusparadibam, tostarp hipersensitivitate, vai péc Ruconest pasievadiSanas akiitas
laringealas HAE lekmes gadijuma.

- Instrukcijas par iesp&jamu nevélamo blakusparadibu, tostarp akitas hipersensitivitates
reakcijas, kontroli.

- Informacija par nepieciesamibu lietot dienasgramatu, lai dokument&tu katru majas veikto
zalu ievadisanu, un nemtu to 1idzi uz katru viziti. Registrétajai informacijai jaieklauj $adi
dati:

- ArsteSanas datums un laiks.

- Se@rijas numurs un deva.

- Atbildes reakcija uz arstésanu.

- Visas nevélamas blakusparadibas.

Pacienta dienasgramata jabiit $adai pamatinformacijai:
. Arstesanas datums un laiks.

S@rijas numurs un deva.

Atbildes reakcija uz arstésanu.

Visas nevélamas blakusparadibas.

______

o Ka pacients sanem Ruconest akiitu iedzimtas angioedémas 1ekmju arstésanai.

o Ka Ruconest ir iegiits N0 transg&nu trusu piena un ta sastava ir trusu piena atliekvielas.

. Paaugstinatas jutibas klinisko pazimju un simptomu uzraudzibas nozime un tas, ka pacientiem
nekavgjoties javersas péc mediciniskas palidzibas, ja Ruconest lietoSanas laika vai péc tam
viniem paradas $adi simptomi.

o Noradijumiem, ka pacienti jainformg, ka janem Iidzi savu kartinu un vienmer to uzradit
veselibas apriipes specialistam, kas viniem arst€ akiitu angioed€mas 1ekmi.
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111 PIELIKUMS

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

FLAKONA KASTITE

1.  ZALUNOSAUKUMS

Ruconest 2100 Vienibas pulveris injekciju skiduma pagatavoSanai
Conestat alfa

2. AKTIVAS(-O) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-1) UN DAUDZUMS(-1)

Viens flakons satur 2100 V alfa konestata, kas atbilst 2100 /14 ml péc $kiduma pagatavosanas vai
koncentracijai 150 V/ml.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas:

Saharoze,

Natrija citrats (E331),
Citronskabe.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris injekciju skiduma pagatavosanai.
1 flakons

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet liectoSanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai.

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

Uzglabat bérniem neredzama un nepieejama vieta.

| 7. CITITPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz
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9. TPASIUZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira Iidz 25 °C.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

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

| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Niderlande

12.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/10/641/001

13.  SERIJAS NUMURS

Sérija

14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

Recepsu zales

| 15,  NORADIJUMI PAR LIETOSANU

| 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Ruconest

17. UNIKALS IDENTIFIKATORS — 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

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

ZALU IEVADISANAS KOMPLEKTA AREJA KASTITE

1.  ZALUNOSAUKUMS

Ruconest 2100 Vienibas pulveris un skidinatajs injekciju skiduma pagatavosanai
conestat alfa

2. AKTIVAS(-O) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-1) UN DAUDZUMS(-1)

Viens pulvera flakons satur 2100 V alfa konestata, kas atbilst 2100 /14 ml p&c §kiduma
pagatavosanas vai koncentracijai 150 V/ml.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas:

Saharoze,

Natrija citrats (E331),
Citronskabe.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris un skidinatajs injekciju skiduma pagatavosanai.
Viena zalu ievadiSanas komplekta ietilpst:

1 pulvera flakons

1 skidinataja flakons

2 flakona adapteri

1 slirce

1 infuzijas komplekts ar 35 cm caurulitém un 25G adatu
2 spirta tamponi

1 sterils neausts tampons

1 paslimgjoss plaksteris

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai.
Paredzéets vienreizgjai lietoSanai.

NEPIEEJAMA VIETA

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN

Uzglabat bérniem neredzama un nepieejama vieta.
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| 7. CITITPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Derigs lidz

9.  TPASIUZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira Iidz 25 °C.
Pulvera flakonu uzglabat argja iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

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

| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Niderlande

12.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/10/641/002

13.  SERIJAS NUMURS

S@rija

| 14.  1ZSNIEGSANAS KARTIBA

| 15.  NORADIJUMI PAR LIETOSANU

| 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Ruconest

17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators
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18.

UNIKALS IDENTIFIKATORS - DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

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

KOMPLEKTA FLAKONA KASTITE

1.  ZALUNOSAUKUMS

Ruconest 2100 Vienibas pulveris injekciju §kiduma pagatavoSanai
conestat alfa

2. AKTIVAS(-O) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-1) UN DAUDZUMS(-1)

Viens flakons satur 2100 V alfa konestata, kas atbilst 2100 /14 ml péc $kiduma pagatavosanas vai
koncentracijai 150 V/ml.

3. PALIGVIELU SARAKSTS

Paligvielas:

Saharoze,

Natrija citrats (E331),
Citronskabe.

4. ZALU FORMA UN SATURS

Pulveris injekciju skiduma pagatavosanai.
1 flakons

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet liectoSanas instrukciju.
Intravenozai lietoSanai.

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

Uzglabat bérniem neredzama un nepieejama vieta.

| 7. CITITPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

EXP
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9. TPASIUZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira Iidz 25 °C.
Uzglabat flakonu originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

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

| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Niderlande

12.  REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/10/641/002

13.  SERIJAS NUMURS

Lot

| 14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

| 15.  NORADIJUMI PAR LIETOSANU

| 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Ruconest

| 17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

| 18. UNIKALS IDENTIFIKATORS - DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA

PULVERA FLAKONA ETIKETE

1.  ZALUNOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS(-1)

Ruconest 2100 Vienibas pulveris injekciju skiduma pagatavoSanai
Conestat alfa
IV lietosanai.

| 2. LIETOSANAS VEIDS

| 3. DERIGUMA TERMINS

EXP

4. SERIJAS NUMURS

Lot

5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

2100 V conestat alfa.
P&c iz8kidinasanas 14 ml Gidens injekcijam, $kidums satur 150 V alfa konestata viena ml.

6. CITA
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ MAZA IZMERA TIESA IEPAKOJUMA

SKIDINATAJA FLAKONA ETIKETE

1.  ZALUNOSAUKUMS UN IEVADISANAS VEIDS(-1)

Ruconest skidinatajs
Udens injekcijam

| 2. LIETOSANAS VEIDS

| 3. DERIGUMA TERMINS

EXP

4. SERIJAS NUMURS

Lot

5. SATURA SVARS, TILPUMS VAI VIENIBU DAUDZUMS

20 ml

6. CITA
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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija pacientam

Ruconest 2100 vienibas pulvera injekciju $Skiduma pagatavoSanai
Conestat alfa

Pirms zalu lieto$anas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

- Saglabajiet So instrukciju! Tesp&jams, ka vélak to vajadzes parlasit.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam.

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

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjicties ar arstu. Tas attiecas ar7 Uz iesp&jamam
blakusparadibam, kas nav ming&tas $aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

aja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir Ruconest un kadam noltikam to lieto
Kas Jums jazina pirms Ruconest lietoSanas
Ka lietot Ruconest

Iesp&jamas blakusparadibas

Ka uzglabat Ruconest

lepakojuma saturs un cita informacija

O UTAWN P U

1. Kas ir Ruconest un kadam nolikam to lieto

Ruconest satur aktivo vielu alfa konestatu. Alfa konestats ir cilvéka C1 inhibitora (rhC1-INH)
rekombinanta forma (nav iegtita no asinim).

Ruconest ir paredzgtas lietosanai pieaugusiem pacientiem, pusaudziem un bérniem (no 2 gadu
vecuma) ar retu iedzimtu asins slimibu, ko sauc par iedzimto angioedému (HAE - Hereditary
Angioedema). Sadiem pacientiem asinis ir nepietiekams C inhibitora proteina daudzums. Tas var
izraisit atkartotas pietikuma, védera sapju, apgrutinatas elpoSanas Iekmes un citus simptomus.

Ruconest ievadisana kompensé C1 inhibitora trikumu un samazina akiitas HAE 1eékmes simptomus.

2. Kas Jums jazina pirms Ruconest lietoSanas

Nelietojiet Ruconest §ados gadijumos
o Ja Jums ir alergija pret trusiem vai aizdomas par to.
o Ja Jums ir alergija pret alfa konestatu vai kadu citu (6. punkta min&to) $o zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietoSana

Pirms Ruconest lietoSanas, sazinieties ar arstu.

Ja Jums ir alergiskas reakcijas, pieméram, nieze, izsitumi, natrene, reibonis, sékSana, apgritinata
elposana vai Jusu méle pietikst pec Ruconest ievadisanas, Jums ir jasanem neatlickama mediciniska
palidziba, lai $adu alergiskas reakciju simptomus varétu nekavéjoties arstét.

Pirms sakat arstéSanu ar Ruconest, ir svarigi pastasit arstam, ja Jums ir vai ir bijusas problémas ar
asinsreci (trombotiski notikumi). Sada gadijuma Jums tiks nodrosinata riipiga uzraudziba.

Nevar izslégt hipersensitivitates reakcijas, un to simptomi var lidzinaties angioedémas lekmém.

Bérni un pusaudzi

Nedodiet $is zales berniem, kas jaunaki par 2 gadiem. Ruconest iedarbiba nav pétita bérniem, kas
jaunaki par 5 gadiem. Arsts noteiks, vai arstéSana ar Ruconest ir Jisu bernam piemérota. Papildus
janoveéro, vai Jasu bérnam zalu ievadisanas laika un péc tam nerodas alergisku reakciju simptomi.
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Citas zales un Ruconest

Pastastiet arstam par visam zalém, kuras lietojat pedgja laika, esat lietojis vai varétu lietot.

Ja sanemat audu plazminogéna aktivatoru ka akitu asins trombu arsté$anu, Jis nevar vienlaicigi arstét
ar Ruconest.

Griitnieciba un baroSana ar kriti
Nav ieteicams lietot Ruconest griitniecibas un baroSanas ar kriiti perioda.
Ja planojat griitniecibu, pirms Ruconest lietosanas konsult&jieties ar arstu.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpoSana
Nevadiet transportlidzekli un nelietojiet mehanismus, ja jutat reiboni vai galvassapes péc Ruconest
lietoSanas.

Ruconest satur natriju (19,5 mg viena flakona)
Tas janem véra pacientiem, kuri ievéro diétu ar kontrol&tu natrija saturu.

3. Ka lietot Ruconest

ArstéSanu ar Ruconest uzsaks arsts, kurs specializéjas iedzimtas angioedémas diagnosticé$ana un
arsteéSana.

Arsts vai medmasa ievadis Ruconest tiesi véna aptuveni 5 miniisu laika. Jums pieméroto devu, lidz 2
flakoniem, aprékinas péc Jiisu kermena masas.

Lielakaja dala gadijumu viena deva ir pietiekama. Arsts var nolemt, ka ir jaievada papildu deva, ja
simptomi p&c 120 miniiteém (picaugusajiem un pusaudziem) vai 60 mintit€ém (b&rniem) nav
mazinajusies. 24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par 2 devam.

Noradijumi par lietosanu ir skaidri aprakstiti arsta informacijas lapa un ir pievienoti lietoSanas
instrukcijai.

Ja Jums ir kadi jautajumi par So zalu lietosanu, jautajiet arstam vai medmasai.

4. Iespéjamas blakusparadibas
Tapat ka visas zales, §is zales var izraisit blakusparadibas, kaut arT ne visiem tas izpauzas.

Ja Jums simptomi klust nopietnaki un/ vai paradas izsitumi, knudésana, apgratinata elposana vai sejas
vai méles pietikums, versieties péc mediciniskas palidzibas nekavéjoties. Tas var noradit uz to, ka
Jums ir izveidojusies alergija pret Ruconest.

Arstgjot ar Ruconest, var izpausties dazas blakusparadibas:
Biezi: var ietekmeét Iidz 1 no 10 cilvékiem
. Slikta dasa

Reti: var ietekmét Iidz 1 no 100 cilvékiem

Sapes védera, caureja

Knudgsanas sajiita, durstiSanas sajita vai nejutigums muté
Galvassapes, reibonis

Pavajinata pieskariena sajiita vai sajiitas ada vai ekstremitates
Rikles kairinajums

Natrene

Ausu vai to apkartéjo audu pietakums

Alergiskais Soks
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Nav zinams: biezums nav zinams
o Hipersensitivitates reakcijas

Zinosana par blakusparadibam

Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu. Tas attiecas ari uz iesp&jamajam
blakusparadibam, kas nav mingtas $aja instrukcija. Jis varat zinot par blakusparadibam arf tiesi,
izmantojot V pielikuma min&to nacionalas zinoSanas sistémas kontaktinformaciju. Zinojot par
blakusparadibam, Jiis varat palidzet nodrosinat daudz plasaku informaciju par o zalu drosumu.

5. Ka uzglabat Ruconest
Uzglabat §1s zales berniem neredzama uUn nepieejama vieta.

Nelietot §is zales péc deriguma termina beigam, kas noradits uz kastites péc Derigs lidz un uz flakona
mark&juma pec EXP. Deriguma termins attiecas uz noraditad ménesa pedgjo dienu.

Uzglabat temperattra Iidz 25°C.
Uzglabat originala iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

Pirms Ruconest ievadisanas veselibas apriipes specialistam tas ir jaiz§kidina tdent injekcijam.
P&c skiduma sagatavoSanas zales ir jaizlieto nekavéjoties.
Nelietojiet sis zales, ja pamanat, ka skiduma krasa ir mainijusies vai tas satur sikas dalinas.

6. lepakojuma saturs un cita informacija

Ko Ruconest satur
Aktiva viela ir alfa konestats. Katra flakona ir 2100 vienibas (V) alfa konestata. Tas atbilst 2100
vienibam uz 14 ml péc izskidinasanas vai koncentracijai 150 vienibas/ml.

Citas sastavdalas ir saharoze, natrija citrats (E331) un citronskabe.

Ruconest ar€jais izskats un iepakojums

Ruconest ir pieejamas atseviska stikla flakona, kura ir balts Iidz pelekbalts pulveris injekciju skiduma
pagatavosanai. P&c pulvera skidinasanas tident injekcijam $kidums ir dzidrs un bezkrasains.
Ruconest piegada kartona karba, kura ir viens flakons.

Registracijas apliecibas ipaSnieks un raZotajs

Registracijas apliecibas ipasnieks:
Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

Razotajs:

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

Si lieto$anas instrukcija pedgjo reizi parskatita
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Sikaka informacija par §im zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentaras timekla vietné:
http://www.ema.europa.eu.

Talak sniegta informacija paredzeta tikai veselibas apriipes specialistiem

DEVAS UN IEVADISANAS VEIDS

Devas
Ar kermena masu lidz 84 kg
- Viena intravenoza injekcija, deva 50 V/kg kermena masas.

Ar kermena masu no 84 kg
- Viena intravenoza injekcija, deva 4200 V (divi flakoni).

Vairuma gadijumu akiitas angioedémas 1€kmes arstéSanai pietiek ar vienu Ruconest devu.
Nepietiekamas kliniskas reakcijas gadijuma var ievadit papildus devu (50 V/kg kermena masas lidz
4200 V).

24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par divam devam.

Devas apréekinasana
Noteikt pacienta kermena masu.

Ar kermena masu lidz 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu lidz 84 kg ievadamo zalu daudzumu aprékina, izmantojot $eit noradito
formulu:

Ievadamais kermena masa (ka) reiz 50 (V/k kermena masa
daudzums (ml) = 150 (V/ml) = (ko)
3

Ar kermena masu no 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu no 84 kg ievadamais daudzums ir 28 ml, kas atbilst 4200 V (2
flakoni).

Izskidiniet katru flakonu 14 ml Gideni injekcijam (skatit apak$punktu par pagatavosanu).
Pagatavotais skidums katra flakona satur 2100 V alfa konestata ar koncentraciju 150 V/ml.

NepiecieSamo sagatavota Skiduma daudzumu ievada 1€nas, aptuveni 5 mindtes ilgas, intravenozas
injekcijas veida.

IPASI NORADIJUMI ATKRITUMU LIKVIDESANAI UN CITAM DARBIBAM

Katrs Ruconest flakons ir paredz&ts vienreizgjai lietosanai.
Skiduma pagatavosanai, kombingSanai un maisiSanai ir jaizmanto aseptiski panémieni.

PagatavoSana

Katrs Ruconest flakons (2100 V) ir jaizskidina 14 ml Gdeni injekcijam. Udeni injekcijam pievieno
lénam, lai izvairTtos no specigas iedarbibas uz pulveri, un 1€énam samaisa, lai samazinatu skiduma
putosanos. Pagatavotaja skiduma ir 150 V/ml alfa konestata, un skidums péc izskata ir dzidrs un
bezkrasains.
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Pagatavotais skidums katra flakona ir vizuali japarbauda, lai konstatetu sikas dalinas un krasas
izmainas. Skidumu, kura ir redzamas sikas dalinas vai kuram ir izmainita krasa, lietot nedrikst. Zales ir
jaizlieto nekavgjoties.

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi vietgjam prasibam.
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LietoSanas instrukcija: informacija pacientam

Ruconest 2100 vienibas pulvera un skidinatajs injekciju Skiduma pagatavosanai
Conestat alfa

Pirms zalu lieto$anas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

- Saglabajiet So instrukciju! Tesp&jams, ka vélak to vajadzes parlasit.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam.

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

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjicties ar arstu. Tas attiecas ar7 Uz iesp&jamam
blakusparadibam, kas nav min&tas §aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

Saja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir Ruconest un kadam noltikam to lieto
Kas Jums jazina pirms Ruconest lietoSanas
Ka lietot Ruconest

Iespgjamas blakusparadibas

Ka uzglabat Ruconest

lepakojuma saturs un cita informacija

ok~ wdnE

1. Kas ir Ruconest un kadam nolikam to lieto

Ruconest satur aktivo vielu alfa konestatu. Alfa konestats ir cilvéka C1 inhibitora (rhC1-INH)
rekombinanta forma (nav iegiita no asinim).

Ruconest ir paredz&tas lietoSanai picaugusiem pacientiem, pusaudziem un bérniem (no 2 gadu
vecuma)ar retu iedzimtu asins slimibu, ko sauc par iedzimto angioedému (HAE - Hereditary
Angioedema). Sadiem pacientiem asinis ir nepietiekams C inhibitora proteina daudzums. Tas var
izraistt atkartotas pietiikuma, védera sapju, apgriitinatas elposanas 1€kmes un citus simptomus.

Ruconest ievadisana kompensé C1 inhibitora trikumu un samazina aktitas HAE 1&ékmes simptomus.

2. Kas Jums jazina pirms Ruconest lietoSanas

Nelietojiet Ruconest $ados gadijumos
o Ja Jums ir alergija pret trusiem vai aizdomas par to.
o Ja Jums ir alergija pret alfa konestatu vai kadu citu (6. punkta min&to) $o zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietosana

Pirms Ruconest lietoSanas, sazinieties ar arstu:

Ja Jums ir alergiskas reakcijas, pieméram, nieze, izsitumi, natrene, reibonis, sékSana, apgriitinata
elposana vai Jusu méle pietikst p&c Ruconest ievadisanas, Jums ir jasanem neatlickama mediciniska
palidziba, lai $adu alergiskas reakciju simptomus varétu nekavéjoties arstét.

Pirms sakat arstésanu ar Ruconest, ir svarigi pastasit arstam, ja Jums ir vai ir bijusas problémas ar
asinsreci (trombotiski notikumi). Sada gadijuma Jums tiks nodrosinata riipiga uzraudziba.

Nevar izslégt hipersensitivitates reakcijas, un to simptomi var lidzinaties angioedémas lekmém.

Bérni un pusaudzi
Nedodiet s1s zales berniem, kas jaunaki par 2 gadiem. Ruconest iedarbiba nav pétita bérniem, kas
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jaunaki par 5 gadiem. Arsts noteiks, vai arsteSana ar Ruconest ir Jisu beérnam piemérota. Papildus
janovero, vai Jusu bérnam zalu ievadiSanas laika un p&c tam nerodas alergisku reakciju simptomi.

Citas zales un Ruconest

Pastastiet arstam par visam zalém, kuras lietojat pedgja laika, esat lietojis vai varétu lietot.

Ja sanemat audu plazminogéna aktivatoru ka aktu asins trombu arstésanu, Jis nevar vienlaicigi arstét
ar Ruconest.

Griitnieciba un baroSana ar kriiti
Nav ieteicams lietot Ruconest griitniecibas un baro$anas ar kraiti perioda.
Ja planojat gritniecibu, pirms Ruconest lietosanas konsultgjieties ar arstu.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpo$ana
Nevadiet transportlidzekli un nelietojiet mehanismus, ja jitat reiboni vai galvassapes péc Ruconest
lietoSanas.

Ruconest satur natriju (19,5 mg viena flakona)
Tas janem véra pacientiem, kuri ievéro di€tu ar kontrol&tu natrija saturu.

3. Ka lietot Ruconest

ArstéSanu ar Ruconest uzsaks arsts, kurs specializgjas iedzimtas angioedémas diagnosticgsana un
arstéSana.

Ruconest ievadisana ir javeic veselibas apripes specialistam, lidz pacients (vai aprupétajs) pec
atbilstoSas apmacibas prot un ir spgjigs pats ievadit Ruconest.

Sis zales vienm@r lietojiet tiesi ta, ka aprakstits $aja lieto§anas instrukcija vai ka Jums teicis arsts vai
medmasa. Ja neesat parliecinats, sazinieties ar arstu vai medmasu.

Ruconest tiek ievadits véna aptuveni 5 mintsu laika. Jums pieméroto devu aprékinas pec Jisu
kermena masas. Lielakaja dala gadijumu viena deva ir pietieckama. Papildu deva ir jaievada, ja
simptomi p&c 120 miniitém (piecaugusajiem un pusaudziem) vai 60 mintit€ém (b&rniem) nav
mazinajusies. 24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par 2 devam, kas aprékinatas atbilstosi 7. darbibai

Jas vai Jasu apripétajs var injicét Ruconest tikai péc arsta vai medmasas atbilsto$u instrukciju un
apmacibas ieglisanas.

LietoSanas instrukcijas
Ruconest nedrikst sajaukt vai ievadit kopa ar citam zalém vai skidumiem. Talak aprakstits, ka
jasagatavo un jaievada Ruconest skidums.

Pirms saksanas

. Parliecinieties, ka komplekts ir pilnigs un taja ir visas §is lietoSanas instrukcijas 6. punkta
uzskaititas sastavdalas.

o Papildus komplektam, Jums vél biis nepiecieSams
- Znaugs;
- plaksteris adatas nostiprinasanai.

o Apskatiet flakonus un citas sastavdalas,

- visiem flakoniem jabat nosegtiem ar plastmasas aizdari un aluminija vacinu un bez acim
redzamiem bojajumiem, piemeram, plaisam stikla;

- parbaudiet deriguma terminu. Nedrikst lietot nevienu no sastavdalam p&c deriguma termina
Viena komplekta karba esosam dazadam sastavdalam var biit dazadi deriguma termini. Uz
argjas karbas noradits deriguma termin$ sastavdalai ar 1sako deriguma terminu.

o Atbilstosi 1. darbibai pulvera un skidinataja flakonus sasildiet Iidz istabas temperatiirai.
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Skiduma sagatavo$ana
1. darbiba: tiriSana un citas prasibas

Ripigi nomazgajiet savas rokas.

Nepieciesamos pulvera un skidinataja flakonus novietojiet uz gludas un tiras virsmas.
- kermena masa 42 kg vai mazak: 1 flakons pulvera un 1 flakons $kidinataja

- kermena masa vairak par 42 kg: 2 flakoni pulvera un 2 flakoni skidinataja

Uz darba virsmas novietojiet flakona adapterus. Tos nedrikst iznemt no iepakojuma.

- janepiecieSsams 1 flakons pulvera un 1 flakons skidinataja, 2 adapteri

- janepiecieSsami 2 flakoni pulvera un 2 flakoni $kidinataja, 4 adapteri

Uz darba virsmas novietojiet slirci(-es). To (-as) nedrikst iznemt no iepakojuma.

- janepiecieSsams 1 flakons pulvera un 1 flakons $kidinataja, 1 slirce

- janepiecieSsami 2 flakoni pulvera un 2 flakoni skidinataja, 2 Slirces

2. darbiba: Flakonu aizbaznu dezinficésana

No pulvera un skidinataja flakoniem nonemiet plastmasas aizdari.

Visus flakonu aizbaznus dezinficgjiet ar vienu spirta tamponu un nogaidiet vismaz 30 sekundes

[1dz tie ir nozuvusi.

e

P&c dezinficéSanas aizbaznus nedrikst aiztikt ne ar pirkstiem, ne ar ko citu.

3. darbiba: adapteru novietosana uz flakoniem

lepakoto adapteri panemiet viena roka un nonemiet vacinu. Adapterim japaliek ievietotam

plastmasas iepakojuma.

Adapteri novietojiet uz pulvera flakona, pardurot aizbazni, Iidz tas blokgjas ap flakona kaklinu.

Nenonemiet adaptera iepakojumu Iidz 4. un 5. darbiba tiek pievienota slirce.

Atkartojiet ieprieks aprakstitas darbibas, lai uz skidinataja flakona novietotu adapteri. Visi ar

komplektu nodrosinatie adapteri ir identiski.
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o Ja Jums jalieto otrs pulvera un skidinataja flakons, atkartojiet ieprieks minétas darbibas.

4. darbiba: Skiduma ievilk3ana
o Sterilu slirci iznemiet no iepakojuma.
o Skiduma flakonam no adaptera nonemiet iepakojumu.

7

o Adapteri turiet ar vienu roku. Ar otru roku pievienojiet slirci un nostipriniet to vieta, griezot
pulkstenraditaja virziena, lidz tas apstajas.
(@)

o Visu §kidinataja pudeli ar adapteri un §lirci apgrieziet otradi. Turot to vertikali, 1éni ievelciet
14 ml skiduma.
Ja ir redzami gaisa burbulisi, p&c iesp&jas Samaziniet to daudzumu, uzmanigi uzsitot pa $lirci un,
virzuli iestumjot §lirce€, piemeérojot nelielu spiedienu. Turpiniet piepildit Slirci ar 14 ml

skidinataja.
~—]
=5
=10
—7z1<€ 14 ml
o Slirci atvienojiet no adaptera, griezot to pretéji pulkstenraditaja virzienam.
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o Atlikuso $kidumu atstajiet flakona un izmetiet flakonu.
o Slirci novietojiet uz darba virsmas, rikojieties uzmanigi, lai ar $lirces uzgali nepieskartos ne
virsmai, ne citiem priekSmetiem.

f N =1t =W

o No pulvera flakona nonemiet iepakojumu.

o Panemiet 4. darbiba sagatavoto $lirci ar skidinataju.

o Ar otru roku turiet adapteri un pievienojiet slirci. Slirci nostipriniet vieta, grieZot to
pulkstenraditaja virziena, lidz ta apstajas.

o Lénam, ar vienu kustibu, lai mazinatu putu veidosanos, skidinataju izstumiet pulvera flakona.

o Slirci atstajiet uz adaptera un aptuveni pusminiiti uzmanigi aplojiet flakonu. To nedrikst kratit.
P&c aplosanas flakonu uz vairakam mintiteém atstajiet uz virsmas Iidz skidums klast dzidrs. Ja
flakona vel ir neizSkidis pulveris, atkartojiet ieprieks§ veikto procedaru.

o Ja jasagatavo otrs skidums, atkartojiet 4. un 5. darbibas.

6. darbiba: parbaudiet sagatavotos skidumus

o Parbaudiet vai flakona(-0s) pulveris ir pilnigi iz8kidis un vai virzulis §lircg ir pilnigi nospiests uz

leju.
o Kad pulveris ir izskidis, skidumam jabut dzidram un bez krasas.
o Nelietojiet sagatavoto skidumu, ja tas ir dulkains, taja ir dalinas vai tas ir mainijis krasu. Sada

gadijuma sazinieties ar veselibas apriipes specialistu. Pienemamas putas neliela daudzuma.

7. darbiba: Sagatavota Skiduma ievilkSana
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o Aprékiniet injic€jama sagatavota $kiduma daudzumu ml.

Kermena masa Injic€jama sagatavota Skiduma daudzums ml
mazak par 84 kg kermena masa kg dalits ar tris
84 kg un vairak 28 ml

o levelciet sagatavoto skidumu, $lirci turot vertikala stavokli. Ja esat sagatavojis:

- vienu skiduma flakonu, tilpumu ievelciet atbilstosi aprékinatajam;
- divus flakonus un Jasu kermena masa ir mazaka par 84 kg, ievelciet tada pat veida:

a) 14 ml no pirma flakona;

b) no otra flakona starpibu starp aprékinato tilpumu un 14 ml no pirma flakona;
- divus flakonus un Jusu kermena masa ir 84 kg vai vairak, katra slircé no katra flakona

ievelciet 14 ml.

Ja ir redzami gaisa burbulisi, p&c iesp&jas samaziniet to daudzumu, uzmanigi uzsitot pa slirci un,
virzuli iestumjot §lirc€, piemerojot nelielu spiedienu. Turpiniet §lirci piepildit ar nepiecieSamo
tilpuma daudzumu.

o Viena §lirce nedrikst bat vairak par 14 ml .

o Slirci(-es) atblok&jiet, griezot tas pretgji pulkstenraditaja virzienam un izmetiet flakonu(-s) ar
adapteri.

o Slirci(-es) novietojiet uz darba virsmas, rikojieties uzmanigi, lai ar §lirces galu nepieskartos
virsmai vai citiem priekSmetiem.

8. darbiba: Parbaudiet sagatavotas §lirces
o Atkartoti parbaudiet, vai 7. darbiba sagatavotajas $lirces ir pareizs tilpums.

IevadiSana véna
Ipasi svarigi sagatavoto Skidumu injic€t tiesi véna, nevis arteérija vai apkart esosajos audos.
Ruconest skidumu injicgjiet uzreiz péc sagatavosanas, vélams kamér atrodaties sédus stavokli.

9. darbiba: nepiecieSamas sastavdalas
o Parbaudiet vai uz darba virsmas atrodas visas nepiecieSamas sastavdalas:
- 1 vai 2 §lirces ar sagatavotu skidumu;
- 1 infuzijas komplekts ar 25G adatu;
- 1 spirta tampons;
- 1 sterils, neausts tampons;
- 1 paSlimgjoss plaksteris;
- 1 Znaugs;
- 1 plaksteris adatas nostiprinasanai.

10. darbiba: infliziju komplekta sagatavosana

o No infuziju komplekta gala nonemiet skriivéjamo vacinu. Tas ir gals, kur nav adatas.

o Ar vienu roku turiet So galu, pievienojiet slirces uzgali un nostipriniet to, griezot to
pulkstenraditaja virziena lidz tas apstajas.

o Slirci turiet ar galu vérstu uz augsu. Lenam piespiediet slirces virzuli, lai infiziju komplektu
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piepilditu ar sagatavoto skidumu.

o Parbaudiet vai §lircg, infuzijas caurulité vai adata nav gaisa.

11. darbiba: Injekcijas vietas sagatavoSana

o Znaugu novietojiet virs injekcijas vietas, vélams uz augsdelma vidusdalas. Lai nospiestu vénu,
savelciet to. To veicinas dures saznaugsana.

. Ar otru roku sataustiet atbilstosu vénu.

o Ar spirta tamponu riipigi dezinficgjiet injekcijas vietu un pagaidiet Iidz ada izziist.

12. darbiba: Sagatavota $kiduma ievadisana
o Nonemiet adatas uzgali.
o Uzmanigi ievietojiet infuiziju komplekta adatu véna, plakanakaja iesp&jamaja lenki.

o Nostipriniet adatu, par adatas sparniem uzlimgjot apméram 7 cm garu plakstera gabalu.

. Uzmanigi nedaudz atvelciet lirces virzuli, lidz redzat, ka caurulité tiek ievilktas asinis, lai
parliecinatos, ka adata ir ievietota véna.

o Atlaidiet Znaugu.

o Ja caurulité nav asinis, iznemiet adatu, atkartojiet visas darbibas sakot no 11. darbibas un adatu
ievadiet cita vieta.

5 minasu laika.
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o Ja esat sagatavojis divas slirces, rikojieties $adi:
- lai noverstu atpakal plismu, infiizijas Savienojuma tuvuma parlociet cauruliti;
- no infuzijas komplekta izskrtvgjiet tukso Slirci un uzreiz aizvietojiet to ar otru slirci;

- atlociet cauruliti un uzmanigi injicgjiet skidumu, tapat ka ar pirmo slirci.

13. darbiba: P&c ievadisanas

o Uzmanigi nonemiet plaksteri, kas adatu tur vieta un adatu izvelciet no vénas.

o Uzreiz péc adatas iznemsanas piespiediet sterilo tamponu uz dazam minGtém injekcijas vietali,
lai apturétu asinoSanu.

o P&c tam injekcijas vietai uzlimgjiet paslim&joso plaksteri.

o Par adatu nolociet dzelteno aizsarguzgali.

o Lietoto infuzijas komplektu ar adatu, visu neizlietoto skidumu, $lirci un tukso flakonu izniciniet
atbilstosa medicinas atkritumu konteinera jo, ja tos neizmet atbilstosi, iesp&jams savainot citus.
Aprikojumu nedrikst lietot atkartoti.

14. darbiba: IevadiSanas registracija.

Ladzu, registréjiet (piem., Jisu dienasgramata):

. ievadisanas datumu un laiku;

o uz pulvera flakona mark&juma noradito s€rijas numuru.

Ja esat lietojis Ruconest vairak neka noteikts
Sada gadijuma sazinieties ar savu arstu vai tuvako slimnicu.

Ja Jums ir kadi jautajumi par $o zalu lietosanu, jautajiet arstam.

4. Iespéjamas blakusparadibas

Tapat ka visas zales, §is zales var izraisit blakusparadibas, kaut ari ne visiem tas izpauzas.
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Ja Jums simptomi kltist nopietnaki un/ vai paradas izsitumi, knudésana, apgriitinata elposana vai sejas
vai méles piettikums, versieties péc mediciniskas palidzibas nekavéjoties. Tas var noradit uz to, ka
Jums ir izveidojusies alergija pret Ruconest.

Arstgjot ar Ruconest, var izpausties dazas blakusparadibas:
Biezi: var ietekmét Iidz 1 no 10 cilvékiem
. Slikta dasa

Reti: var ietekm&t 1 no 100 cilvekiem

Sapes védera, caureja

Knudgsanas sajiita, durstiSanas sajiita vai nejutigums muté
Galvassapes, reibonis

Pavajinata pieskariena sajiita vai sajutas ada vai ekstremitates
Rikles kairinajums

Natrene

Ausu vai to apkartgjo audu pietiikums

Alergiskais Soks

Nav zinams: biezums nav zinams
e Hipersensitivitates reakcijas

Zinosana par blakusparadibam

Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu. Tas attiecas ari uz iesp&jamajam
blakusparadibam, kas nav ming&tas $aja instrukcija. Jus varat zinot par blakusparadibam arf tiesi,
izmantojot V pielikuma min&to nacionalas zinosanas sist€émas kontaktinformaciju. Zinojot par
blakusparadibam, Jiis varat palidz&t nodrosinat daudz plasaku informaciju par $o zalu drosumu.

5. Ka uzglabat Ruconest
Uzglabat §1s zales beérniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot $is zales péc deriguma termina beigam, kas noradits uz kastites péc Derigs lidz un uz flakona
mark&juma p&c EXP. Deriguma termins attiecas uz noradita meénesa pedgjo dienu.

Uzglabat temperatiira Iidz 25°C.
Pulvera flakonu uzglabat flakona argja iepakojuma, lai pasargatu no gaismas.

.....

Pirms Ruconest ievadisanas pulveris jaizskidina iepakojuma ieklautaja $kidinataja (skat. 3. sadalu).
Péc skiduma sagatavosanas zales ir jaizlieto nekavgjoties.

~~~~~~

dalinas. Neliels daudzums putu ir pielaujams.

6. lepakojuma saturs un cita informacija

Ko Ruconest satur
Pulvera flakons:
. Aktiva viela ir alfa konestats. Katra pulvera flakona ir 2100 vienibas (V) alfa konestata. Tas

------

o Citas pulvera sastavdalas ir saharoze, natrija citrats (E331) un citronskabe.
Skidinataja flakons:
o Skidinatajs ir idens injekcijam.

Ruconest argjais izskats un iepakojums
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Ruconest ir pieejams ka atsevisks stikla flakons, kura ir balts 1idz pelekbalts pulveris injekciju
Skiduma pagatavoSanai un viens stikla flakons ar dzidru, bezkrasainu skidinataju pulvera
iz8kidinaSanai. P&c pulvera skidinasanas tident injekcijam Skidums ir dzidrs un bezkrasains.

Ruconest pieejams ar ievadisanas komplektu, kas ievietots kartona kastite, un satur:
- 12100 V pulvera flakonu

- 120 ml skidinataja flakonu

- 2 flakona adapterus

- 13lirci

- 1 infuzijas komplektu ar 35 cm caurulitém un 25G adatu

- 2 spirta tamponus

- 1 sterilu neaustu tamponu

- 1 paslimgjosu plaksteri

Registracijas apliecibas ipaSnieks un raZotajs

Registracijas apliecibas Tpasnieks:
Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

Razotajs:

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Niderlande

Si lietoanas instrukcija pedgjo reizi parskatita

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

Talak sniegta informacija paredzgta tikai veselibas apriipes specialistiem

DEVAS UN IEVADISANAS VEIDS

Devas
Ar kermena masu lidz 84 kg
- Viena intravenoza injekcija, deva 50 V/kg kermena masas.

Ar kermena masu no 84 kg
- Viena intravenoza injekcija, deva 4200 V (divi flakoni).

Vairuma gadijumu akiitas angioedémas Iekmes arstéSanai pietiek ar vienu Ruconest devu.
Nepietiekamas kliniskas reakcijas gadijuma var ievadit papildus devu (50 V/kg kermena masas lidz
4200 V).

24 stundu laika nedrikst ievadit vairak par divam devam.

Devas aprékinas$ana
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Noteikt pacienta kermena masu.

Ar kermena masu lidz 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu lidz 84 kg ievadamo zalu daudzumu aprékina, izmantojot Seit noradito
formulu:

Ievadamais kermena m ka) reiz 50 (V/k kermena masa
daudzums (ml) = 150 (V/ml) = (ko)
3

Ar kermena masu no 84 kg
- Pacientiem ar kermena masu no 84 kg ievadamais daudzums ir 28 ml, kas atbilst 4200 V (2
flakoni).

Izskidiniet katru flakonu 14 ml Gdeni injekcijam (skatit apakSpunktu par pagatavosanu).
Pagatavotais skidums katra flakona satur 2100 V alfa konestata ar koncentraciju 150 V/ml.

NepiecieSamo sagatavota $kiduma daudzumu ievada 1énas, aptuveni 5 mindtes ilgas, intravenozas
injekcijas veida.

IPASI NORADIJUMI ATKRITUMU LIKVIDESANAI UN CITAM DARBIBAM

SagatavoSana un lietoSana

Katrs Ruconest flakons ir paredzgts vienreiz&jai lietosanai.

Ruconest paredzéts ievadisanai intravenozi péc izskidinasanas tideni injekcijam. Skiduma
pagatavosanai, kombin€Sanai un maisisanai ir jaizmanto aseptiski panémieni.

PagatavoSana
1. Katrs Ruconest flakons (2100 V) ir jaizskidina 14 ml Gdeni injekcijam.

2. Dezinficgjiet pulvera un skidinataja flakonu gumijas aizbaznus, uz katra flakona novietojiet
flakona adapteri, 1idz tas savienojas ar flakona kaklinu.

3. Slirci savienojiet ar $kidinataja flakona adapteri un grieziet pulkstenraditaja virziena lidz tas tiek
blokéts. Ievelciet 14 ml $kidinataja. Slirci atvienojiet no adaptera, griezot to pretgji
pulkstenraditaja virzienam, un izniciniet flakonu ar adapteri.

4. Slirci ar skidinataju pievienojiet pulvera flakonam un grieziet pulkstenraditaja virziena lidz tas
tiek blokéts. Udeni injekcijam pievieno l1énam, lai izvairitos no spécigas iedarbibas uz pulveri,
un Ienam samaisa, lai samazinatu $kiduma putoSanos.

5. Pagatavotaja skiduma ir 150 V/ml alfa konestata, un Skidums péc izskata ir dzidrs un
bezkrasains. Pagatavotais skidums katra flakona ir vizuali japarbauda, lai konstatetu sikas
dalinas un krasas izmainas. Skidumu, kura ir redzamas sikas dalinas vai kuram ir izmainita
krasa, lietot nedrikst. Pielaujams neliels daudzums putu. Zales ir jaizlieto nekavgjoties.

levadiSana

1. Ievelciet nepiecieSamo daudzumu sagatavota Skiduma. Nekada gadijuma nedrikst viena §lirce
ievilkt vairak par 14 ml. Atblokgjiet slirci(-es), griezot to(-as) pretgji pulkstenraditaja virzienam,
un likvid&jiet flakonu ar adapteri.

2. Infuzijas komplektu pievienojiet §lircei un pagrieziet to pulkstenraditaja virziena Iidz ta tiek
blokéta. Slirci turiet ar augdupvérstu galu un lenam piespiediet virzuli, lai infizijas komplektu
piepilditu ar skidumu.

3. Injekcijas vietu dezinficgjiet ar spirta tamponu. No infuzijas komplekta adatas nonemiet adatas
uzgali un adatu uzmanigi ievietojiet véna.

4. Parliecinieties, ka Zznaugs ir atlaists. Skidumu lénam injicgjiet véna — injekcijai jailgst aptuveni
5 mindtes.

5. Jatika sagatavotas divas Slirces, noversiet atpakal plismu, parlokot cauruliti, tukso $lirci
atskriivgjiet no infuizijas komplekta (pret&ji pulkstenraditaja virzienam) un nekavejoties
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nomainiet to ar otru slirci. Lénam injicgjiet otras $lirces skidumu.

IznicinaSana

Izlietoto infuizijas komplektu ar adatu, visu neizlietoto skidumu, $lirci un tukso flakonu, ltidzu, drosi
izniciniet, izmantojot atbilstoSus medicinas atkritumu konteinerus, jo, ja $ie materiali netiek iznicinati
atbilstosi, tie var kaitét citiem cilvékiem.

Aprikojumu nedrikst lietot atkartoti.
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