FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Respreeza

1 000 mg, 4 000 mg och 5 000 mg pulver och vatska till
infusionsvatska, losning
human alfa-1-proteinashammare

Las noga igenom denna bipacksedel innan du
borjar anvanda detta lakemedel. Den innehaller
information som ar viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behova lasa den igen.

- Om du har ytterligare fragor vand dig till [akare eller
sjukvardspersonal.

" Detta lakemedel har ordinerats enbart at dig. Ge det inte till
andra. Det kan skada dem, aven om de uppvisar
sjukdomstecken som liknar dina.

- Om du far biverkningar, tala med lakare eller
sjukvardspersonal. Detta galler dven eventuella biverkningar
som inte namns i denna information.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Respreeza ar och vad det anvands for

2. Vad du behodver veta innan du anvander Respreeza
3. Hur du anvander Respreeza

4. Eventuella biverkningar

Texten utskriven fran Fass.se 2024-05-15 22:32



5. Hur Respreeza ska forvaras
6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad Respreeza ar och vad det anvands for

Vad Respreeza ar

Detta ldakemedel innehaller den aktiva substansen human
alfa-1-proteinashammare, vilket ar en normal bestandsdel av
blodet och finns i lungan. Dar har det som huvudsaklig funktion att
skydda lungvavnaden genom att begransa verkan av ett visst
enzym, som kallas neutrofil elastas. Neutrofil elastas kan orsaka
skada om dess verkan inte kontrolleras (till exempel om du har
brist pa alfa-1-proteinashammare).

Vad Respreeza anvands for

Detta lakemedel anvands hos vuxna med kand, allvarlig
alfa-1-proteinashammarbrist (en arftlig sjukdom som ocksa kallas
alfa-1-antitrypsinbrist) som har utvecklat en lungsjukdom som
kallas emfysem.,

Emfysem utvecklas nar bristen pa alfa-1-proteinashammare leder
till ett tillstand dar neutrofil elastas inte ar tillréackligt kontrollerat,
vilket skadar de sma luftblasorna i lungan genom vilka syre
passerar in i kroppen. Pa grund av denna skada fungerar inte
lungorna pa normalt satt.

Regelbunden anvandning av detta lakemedel okar blod- och

lungnivaerna av alfa-1-proteinashdmmare och bromsar pa det
sattet utvecklingen av emfysem.
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2. Vad du behover veta innan du anvander
Respreeza

Ta INTE Respreeza

® om du ar allergisk mot human alfa-1-proteinashammare eller
nagot annat innehallsémne i detta lakemedel (anges i avsnitt
0).

® om det har visat sig att du har brist pa vissa blodproteiner som
kallas immunglobulin av typ A (IgA) och har utvecklat antikropp
ar mot dem.

Varningar och forsiktighet

* Tala med lakare eller sjukvardpersonal innan du anvander
Respreeza.

Information om allergiska reaktioner: nar infusionen maste
reduceras eller avbrytas?

Du kan vara allergisk mot human alfa-1-proteinashammare aven
om du tidigare har fatt human alfa-1-proteinashdmmare och talt
dem val. | vissa fall kan allvarliga allergiska reaktioner forekomma.
Din lakare kommer att informera dig om tecken pa allergiska
reaktioner (till exempel frossa, rodnad, snabbare hjartslag,
blodtrycksfall, svindelkansla, utslag, nasselutslag (urticaria), klada,
svart att andas eller svélja liksom svullnader i hander, ansikte eller
mun) (se aven avsnitt 4).

' Tala omedelbart om for din ldkare eller sjukvardspersonal om
du marker sadana reaktioner under infusion av detta
lakemedel. Beroende pa reaktionens typ och svarighetsgrad
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kan din ldkare eller sjukvardspersonal besluta om att bromsa
eller stoppa infusionen helt samt inleda Iamplig behandling.

" Vid sjalvadministrering/behandling i hemmet ska infusionen
avbrytas omedelbart och lakare eller sjukvardspersonal
kontaktas.

Information om sakerhet vad galler infektioner

Respreeza framstalls ur human blodplasma (detta ar den
vatskeformiga delen av blodet med blodkropparna borttagna).
Eftersom blod kan innehalla infektioner vidtas sarskilda atgarder,
nar lakemedel framstalls ur humant blod eller plasma, for att
forhindra att dessa finns i lakemedlet och overfors till patienter.
Dessa atgarder inkluderar:

® ett noggrant urval av blod- och plasmagivare for att sakerstalla
att personer med risk for att vara smittbarare utesluts,

® test av prover pa donerat blod och plasma for att forsoka
undvika anvandning av material med tecken pa virus/infektion.

® inférande av steg i beredningen av blod eller plasma som kan
inaktivera eller avlagsna virus.

De atgarder som vidtagits anses vara effektiva mot virus som
humant immunbristvirus (HIV), hepatit A-virus, hepatit B-virus,
hepatit C-virus och parvovirus B19.

Trots dessa atgarder kan emellertid risken for dverféring av
infektion inte helt uteslutas nar lakemedel framstallda ur humant
blod eller plasma ges. Detta galler aven nya, hittills okanda virus
eller andra typer av infektioner.
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Din lakare kan komma att foresla vaccination mot hepatit A och B
om du regelbundet/upprepat behandlas med humana
plasmaderiverade proteinhammare.

' Det rekommenderas starkt att varje gang du far en dos
Respreeza, ska produktnamn och satsnummer pa lakemedlet
registreras for att uppratthalla en forteckning 6ver anvanda
satser.

Rokning

Eftersom rokning ar en viktig riskfaktor for utvecklingen och
progressionen av emfysem ar det starkt rekommenderat att du
slutar roka och undviker passiv rokning.

Barn och ungdomar

Detta [akemedel ska inte anvandas av barn eller ungdomar under
18 ar.

Andra lakemedel och Respreeza

' Tala om for lakare eller sjukvardspersonal om du tar, nyligen
har tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.

Graviditet, amning och fertilitet

* Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller
planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller
sjukvardspersonal innan du anvander detta lakemedel.

Eftersom alfa-1-proteinashammare normalt ingar i humant blod
vantas inte den rekommenderade dosen av detta lakemedel orsaka
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nagon skada pa det vaxande fostret. Men eftersom det inte finns
nagon tillganglig information om sakerhet vid anvandning av
Respreeza under graviditet bor detta lakemedel bara ges till dig
med forsiktighet om du ar gravid.

Det ar okant om Respreeza passerar over i brostmjolk hos
manniska. Om du ammar kommer din lakare att diskutera riskerna
och fordelarna med att ta detta lakemedel.

Det finns inga data avseende effekten pa fertilitet, men eftersom
alfa-1-proteinashdammare ar en normal bestandsdel av blodet hos
manniska forvantas inga negativa effekter pa fertiliteten nar du
anvander Respreeza i rekommenderad dos.

Korformaga och anvandning av maskiner

Yrsel kan forekomma efter administrering av detta lakemedel. Om
du blir yr bor du inte kora bil eller anvanda maskiner forran yrseln
har gatt 6ver (se avsnitt 4).

Respreeza innehaller natrium

Detta lakemedel innehaller cirka 37 mg natrium per
injektionsflaska med Respreeza 1 000 mg, 149 mg natrium per
injektionsflaska med Respreeza 4 000 mg och 186 mg natrium per
injektionsflaska med Respreeza 5 000 mg. Detta motsvarar 1,9%,
7,4% respektive 9,3% av det av WHO rekommenderade maximala
dagliga intaget pa 2 g natrium for vuxna. Din lakare eller
sjukvardspersonal kommer att ta hansyn till detta om du har
ordinerats en saltfattig kost.

3. Hur du anvander Respreeza
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Efter beredning ges Respreeza som infusion i en ven.
Sjukvardspersonal med erfarenhet av behandling av
alfa-1-proteinashammarbrist kommer att overvaka de forsta
infusionerna.

Behandling i hemmet/sjalvadministrering

Efter de forsta infusionerna kan dven du eller din vardgivare
administrera Respreeza, men endast forst efter att ha fatt adekvat
tréning. Om din ldkare beslutar att du ar ldamplig fér sadan
behandling i hemmet/sjalvadministrering kommer han eller hon att
instruera dig om:

® hur man bereder och ger detta lakemedel (se de illustrerade
instruktionerna i slutet av denna bipacksedel i "Uppgifter for
halso- och sjukvardspersonal och for patienter som anses
lampliga att utfora behandling i hemmet/sjalvadministrering”),
hur man haller produkten steril (aseptiska infusionstekniker),
hur man for en behandlingsdagbok,
hur man identifierar biverkningar, inklusive tecken pa
allergiska reaktioner, och atgarder som ska vidtas om sadana
biverkningar uppstar (se dven avsnitt 2 och avsnitt 4).

Din lakare eller sjukvardspersonal kommer regelbundet att granska
din eller din vardgivares infusionsteknik for att sakerstalla att
fortsatt hantering sker pa lampligt satt.

Dosering
Mangden Respreeza som du far baseras pa din kroppsvikt. Den

rekommenderade dosen ar 60 mg per kg kroppsvikt och bor
administreras en gang per vecka. Infusionslésningen ges normalt
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under cirka 15 minuter (cirka 0,08 ml I6sning per kg kroppsvikt
varje minut). Din lakare faststaller [lamplig infusionshastighet for
dig genom att ta hansyn till din vikt och hur du tal infusionen.

Om du anvant for stor mangd av Respreeza

Konsekvenserna av en overdosering ar inte kanda.

* Tala om for din lakare eller sjukvardspersonal om du tror att du
anvant en for stor mangd av Respreeza. Han eller hon kommer
att vidta lampliga atgarder.

Om du har glomt att anvanda Respreeza

" Fortsatt med nasta dos omedelbart och fortsatt med
regelbundna intervall som rekommenderas av din lakare eller
sjukvardspersonal.

* Ta inte dubbel dos for att kompensera for glomd dos.

Om du slutar att anvanda Respreeza

" Sluta inte anvanda detta lakemedel utan att radfraga din
lakare eller sjukvardspersonal. Om behandling med Respreeza
stoppas kan ditt tillstand forvarras.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar,
men alla anvandare behdver inte fa dem. Sadana biverkningar kan
forekomma dven om du tidigare fatt humana
alfa-1-proteinashdmmare och har talt dem val.

Vissa biverkningar kan vara allvarliga:
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| mindre vanliga fall (kan uppkomma hos upp till 1 av 100
personer) har allergiska reaktioner observerats. | vissa mycket
sallsynta fall (kan uppkomma hos upp till 1 av 10 000 personer)
kan de utvecklas till allvarliga allergiska reaktioner aven om du inte
har visat nagra tecken pa allergi vid tidigare infusioner.

* Tala omedelbart om for din ldkare eller sjukvardspersonal om
du marker tecken pa allergiska reaktioner (till exempel frossa,
rodnad, snabbare hjartslag, blodtrycksfall, ostadighetskansla,
hudutslag, nasselutslag, klada, svarigheter att andas eller
svalja, samt svullnad av hander, ansikte eller mun) under
administrering av Respreeza. Beroende pa reaktionens typ och
svarighetsgrad kan din lakare eller sjukvardspersonal besluta
om att bromsa eller stoppa administreringen helt och ge
lamplig behandling for reaktionen.

Vid sjalvadministrering/behandling i hemmet ska du
omedelbart stoppa infusionen och kontakta din lakare eller
sjukvardspersonal.

Andra biverkningar kan vara:

Vanliga (kan uppkomma hos upp till 1 av 10 personer)
Yrsel, huvudvark, andndd (dyspné), illamaende.

Mindre vanliga (kan uppkomma hos upp till 1 av 100 personer)
Forandrad kansel sasom bréannande kansla, pirrningar eller
domningskansla i hander, armar, ben eller fotter (parestesi),
rodnad, nasselutslag (urtikaria), fjallande utslag och utslag over
hela kroppen, fysisk svaghet (asteni), reaktioner vid infusionsstallet
(som sveda, stickningar, smarta, svullnad eller rodnad vid
infusionsstallet (hematom)).
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Mycket sallsynta (kan uppkomma hos upp till 1 av 10 000
personer)

Nedsatt kansel sasom bréannande kansla, pirrningar eller kansla av
domningar i hander, armar, ben eller fotter (hypoestesi),
overdriven svettning (hyperhidros), klada, bréstsmarta, frossa,
feber (pyrexi).

Ingen kand frekvens (frekvens kan inte beraknas fran tillgangliga
data)

Smarta i lymfkortlarna (ovala vavnadsknutor som ar fordelade over
kroppen och eventuellt gar att palpera (kdnna pa med ett |att
tryck) i till exempel armhalor, ljumskar eller hals), svullnad i
ansikte, svullnad i dgon och lappar.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. Detta galler aven eventuella biverkningar som inte
namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar
direkt till Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att
rapportera biverkningar kan du bidra till att oka informationen om
lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Respreeza ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall fér barn.
Anvands fore utgangsdatum som anges pa ytterkartongen och
flasketiketterna efter EXP. Utgangsdatumet ar den sista dagen i
angiven manad.
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Forvaras vid hogst 25 °C. Far ej frysas.

Efter beredning ska Idsningen anvandas omedelbart. Om detta inte
ar mojligt kan losningen forvaras upp till 3 timmar i
rumstemperatur (upp till 25 °C). Beredd l6sning far ej frysas.

6. Forpackningens innehall och 6vriga
upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar human alfa-1-proteinashammare. En
injektionsflaska innehaller cirka 1 000 mg, 4 000 mg eller 5 000 mg
human alfa-1-proteinashammare.

Ovriga innehallsdmnen &r natriumklorid,
natriumdivatefosfatmonohydrat och mannitol (se avsnitt 2).
Vatska: Vatten for injektionsvatskor.

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Detta lakemedel ar ett vitt till benvitt pulver.

Efter beredning med vatten for injektionsvatskor ska losningen
vara klar, farglos till svagt gul och fri fran synliga partiklar.
Forpackningar

En forpackning innehaller:

Respreeza 1 000 mq pulver och vatska till infusionsvatska, 10sning:

® 1 injektionsflaska med pulver for engangsbruk
® 1 injektionsflaska med 20 ml vatten for injektionsvatskor
® 1 dverforingsset 20/20 (Mix2Vial-set) for beredning
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Respreeza 4 000 mq pulver och vatska till infusionsvatska, 10sning:

® 1 injektionsflaska med pulver for engangsbruk
® 1 injektionsflaska med 76 ml vatten for injektionsvatskor
® 1 dverforingsset 20/20 (Mix2Vial-set) for beredning

Administreringsset (innerforpackning):

® 1] i.v. infusionsset
® 1 set med butterflynal
® 3 alkoholtorkar

Respreeza 5 000 mq pulver och vatska till infusionsvatska, 10sning:

® 1 injektionsflaska med pulver for engangsbruk
® 1 injektionsflaska med 95 ml vatten for injektionsvatskor
® 1 dverforingsset 20/20 (Mix2Vial-set) for beredning

Administreringsset (innerforpackning):

® 1] i.v. infusionsset
® 1 set med butterflynal
® 3 alkoholtorkar

Eventuellt kommer inte alla forpackningsstorlekar att
marknadsforas.

Innehavare av godkannande for forsaljning och
tillverkare

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

Kontakta ombudet for innehavaren av godkannandet for forsaljning
om du vill veta mer om detta lakemedel:

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

Denna bipacksedel andrades senast 12/2021

Ytterligare information om detta lakemedel finns pa Europeiska
lakemedelsmyndighetens webbplats http://www.ema.europa.eu/.

Foljande uppgifter ar endast avsedda for halso-
och sjukvardspersonal och for patienter som anses
lampliga att utfora behandling i
hemmet/sjalvadministrering

Allmanna instruktioner

Beredningen ska utforas enligt instruktionerna nedan.
Produkten maste beredas, administreras och hanteras med
forsiktighet och med aseptisk teknik for att bibehalla
produktens sterilitet.

® Anvand inte tillhandahallen steril utrustning for beredning och
administrering om paketet ar oppnat eller om utrustningen ar
skadad.

® Pulvret ska beredas med vatska (vatten for injektionsvatskor).
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® Fardigberedning av pulvret bor uppnas inom 5 minuter (for 1
000 mg-forpackningen) eller 10 minuter (for 4 000 mg- och 5
000 mg-forpackningarna).

® Kontrollera den fardigberedda l6sningen med avseende pa
partiklar och missfargning fore administrering.

® Den fardigberedda l6sningen ska vara klar, farglos till svagt gul
och fri fran synliga partiklar.

FOlj stegen nedan for att bereda Respreeza:

1. Se till att flaskan med Respreeza och flaskan med vatten for
injektionsvatskor har rumstemperatur (upp till 25 °C).

2. Ta bort snapplocket av plast fran flaskan med vatten for
injektionsvatskor.

3. Torka av gummiproppen pa flaskan med vatten fér
injektionsvatskor med en antiseptisk |6sning, t.ex. med en
alkoholtork, och Iat gummiproppen torka.

4. Oppna Mix2Vial ®-setet genom
att dra av forslutningen (figur 1).
Ta inte ut overforingssetet ur
blisterforpackningen.

5. Placera flaskan med vatten fér
injektionsvatskor pa en plan, ren
yta och hall fast flaskan stadigt.
Ta blisterforpackningen med
Mix2Vial-setet och stick vertikalt
hal pa flaskan med vatten for
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injektionsvatskor med den bla sp
etsen pa Mix2Vial-setet (figur 2).

6. Ta forsiktigt bort
blisterforpackningen fran
Mix2Vial-setet genom att
ovanifran ta tag om kanten och
dra rakt upp. Se till att endast
blisterforpackningen dras bort
och inte Mix2Vial-setet (figur 3).

Figur 3

7. Ta bort snapplocket av plast fran Respreeza-flaskan.

8. Torka av gummiproppen pa Respreeza-flaskan med en antisepti
sk 16sning, t.ex. med en alkoholtork och lat gummiproppen torka.

9. Stall Respreeza-flaskan pa ett
plant, fast underlag. Vand pa
flaskan med vatten for
injektionsvatskor med det
fastsatta Mix2Vial-setet och stick
vertikalt hal pa Respreeza-flaska
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n med den transparenta spetsen
pa Mix2Vial-setet (figur 4).
Vattnet for injektionsvatskor
kommer automatiskt att rinna
over till Respreeza-flaskan.

OBS: Se till att allt vatten
overfors till Respreeza-flaskan.

10. FOlj stegen nedan for att
avlagsna hela Mix2Vial-setet fran
Respreeza-flaskan:

® Fatta tag i Respreeza-flaskan
med ena handen sasom
visas i figur 5.

® Med den andra handen, fatta
tag i flaskan med vatten for
injektionsvatskor och den bla
delen av Mix2Vial-setet.

® Boj hela Mix2Vial-setet at
sidan tills det lossnar fran
Respreeza-flaskan (figur 5)

Kassera flaskan med vatten for
injektionsvatskor ihop med hela
Mix2Vial-setet.

11. Rotera Respreeza-flaskan
forsiktigt tills pulvret [0st sig
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fullstandigt (figur 6). SKAKA INTE
FLASKAN. Var forsiktig sa att du
inte ror vid gummiproppen pa
flaskan.

Figur 6

12. Kontrollera visuellt den fardigberedda |0sningen. Losningen ska
vara klar, farglos till svagt gul och fri fran synliga partiklar. Anvand
inte 16sningar som ar missfargade, grumliga eller innehaller
partiklar.

13. Om mer an 1 Respreeza-flaska behovs for att uppna den
avsedda dosen maste du upprepa instruktionerna 1 till 12 ovan
med ytterligare en férpackning som innehaller ett oanvant
Mix2Vial-set.

Anvand ett separat, oanvant Mix2Vial-set och en flaska med vatten
for injektionsvatskor for varje Respreeza-flaska.

14. De fardigberedda I6sningarna kan administreras i en foljd
direkt fran injektionsflaskan, eller alternativt dverforas till en
infusionsbehallare (t.ex. tom infusionspase eller glasflaska
(medfoljer ej), via ett kommersiellt tillgangligt vatskeoverforingsset
med intravenos slang (medfoljer ej)) innan administrering. Anvand
aseptisk teknik for att overfora fardigberedda losningar till
infusionsbehallare.

Administrering
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Den fardigberedda I6sningen maste administreras med ett i.v.
infusionsset (tillhandahalls i forpackningar fér 4 000 och 5 000 mg).

1. Sakerstall att luftventillocket och
rullkldmman pa
l.v.-infusionssetet ar stangda.
Stick VERTIKALT hal pa
Respreeza injektionsflaskan med
spetsen pa i.v. infusionssetet me
dan du vrider pa spetsen pa i.v.
infusionssetet forsiktigt eller fast
den i en infusionsbehallare.

2. Lyft Respreeza
injektionsflaskan/infusionsbehall
aren eller hang upp den pa en
infusionsstallning.

3. Forbered ("prima”)
droppkammaren genom att
klamma den tills
Respreeza-losningen har fyllt
kammaren ungefar halvvags.

4, Oppna luftventillocket pa i.v.
infusionssetet.

5. Oppna langsamt rullklamman pa
i.v. infusionssetet och 13t
Respreeza-losningen floda tills
den nar slutet av slangen utan
att det finns luftbubblor.

Stang rullklamman.

Desinficera injektionsstallet med
en antiseptisk losning, t.ex. med
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en alkoholtork, innan nalen
forsiktigt satts i venen. Sakerstall
att det inte finns mera luft kvar i
butterflysetet.

Anslut anden av i.v.
infusionssetet till butterflysetet
och oppna rullklamman igen,

Infundera den fardigberedda
|0sningen i venen. Losningen bor
ges med en infusionshastighet
pa ca 0,08 ml per kg kroppsvikt
varje minut, beroende pa hur du
svarar och mar. Den
rekommenderade dosen om 60
mg per kg kroppsvikt tar cirka 15
minuter att infundera.

En injektionsflaska med Respreeza ar avsedd endast for

engangsbruk.

Ej anvant lakemedel och avfall ska kasseras enligt anvisningarna
fran din lakare eller sjukvardspersonal.
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