Gebrauchsinformation: Information fiir Anwender

Respreeza 1.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslosung
Respreeza 4.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslosung
Respreeza 5.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslosung

Humaner Alpha;-Proteinase-Inhibitor

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfiltig durch, bevor Sie mit der Anwendung dieses

Arzneimittels beginnen, denn sie enthiilt wichtige Informationen.

- Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht mochten Sie diese spiter nochmals lesen.

- Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an Thren Arzt oder das medizinische
Fachpersonal.

- Dieses Arzneimittel wurde Thnen personlich verschrieben. Geben Sie es nicht an Dritte weiter. Es
kann anderen Menschen schaden, auch wenn diese die gleichen Beschwerden haben wie Sie.

- Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Thren Arzt oder das medizinische
Fachpersonal. Dies gilt auch fiir Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben
sind. Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht

Was ist Respreeza und wofiir wird es angewendet?

Was sollten Sie vor der Anwendung von Respreeza beachten?
Wie ist Respreeza anzuwenden?

Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie ist Respreeza aufzubewahren?

Inhalt der Packung und weitere Informationen

ANl S e

1. Was ist Respreeza und wofiir wird es angewendet?
Was ist Respreeza?

Dieses Arzneimittel enthélt als Wirkstoff humanen Alpha;-Proteinase-Inhibitor, der ein normaler
Bestandteil des menschlichen Blutes ist und in der Lunge vorkommt. Dort besteht seine Hauptfunktion
darin, das Lungengewebe zu schiitzen, indem er die Aktivitét eines bestimmten Enzyms namens
Neutrophilen-Elastase einschriankt. Die Neutrophilen-Elastase kann Schédden verursachen, wenn ihre
Aktivitit nicht kontrolliert wird (beispielsweise, wenn Sie einen Alpha,-Proteinase-Inhibitor-Mangel
haben).

Wofiir wird Respreeza angewendet?

Dieses Arzneimittel wird bei Erwachsenen angewendet, die einen schweren Mangel an Alpha;-
Proteinase-Inhibitor haben (eine erbliche Krankheit, die auch Alpha;-Antitrypsin-Mangel genannt
wird) und eine Lungenerkrankung bekommen haben, die als Emphysem bezeichnet wird.

Ein Emphysem entsteht, wenn der Mangel an Alpha;-Proteinase-Inhibitor zu einem Zustand fiihrt, in
dem die Neutrophilen-Elastase nicht ausreichend kontrolliert wird und die winzigen Lungenbléschen
geschidigt werden, durch die Sauerstoff in den Korper gelangt. Wegen dieser Schiden arbeitet die
Lunge nicht mehr richtig.

Eine regelmiBige Anwendung dieses Arzneimittels erhoht den Gehalt des Alpha;-Proteinase-
Inhibitors im Blut und in der Lunge und verlangsamt dadurch das Fortschreiten des Emphysems.

2. Was sollten Sie vor der Anwendung von Respreeza beachten?
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Respreeza darf NICHT angewendet werden,

. wenn Sie allergisch gegen humanen Alpha;-Proteinase-Inhibitor oder einen der in Abschnitt 6.
genannten sonstigen Bestandteile dieses Arzneimittels sind.
. wenn bei [hnen ein Mangel an bestimmten Blutproteinen, den sogenannten Immunoglobulinen

Typ A (IgA) festgestellt wurde und Sie Antikorper dagegen gebildet haben.
Warnhinweise und Vorsichtsmafinahmen

=>»  Bitte sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder dem medizinischen Fachpersonal, bevor Sie Respreeza
anwenden.

Informationen zu allergischen Reaktionen: Wann kann eine Verlangsamung oder Unterbrechung der

Infusion notwendig sein?

Es kann sein, dass Sie allergisch auf humanen Alpha,-Proteinase-Inhibitor reagieren, auch wenn Sie

frither bereits humanen Alpha;-Proteinase-Inhibitor erhalten und gut vertragen haben. In manchen

Féllen konnen schwere allergische Reaktionen auftreten. Ihr Arzt informiert Sie {iber Anzeichen von

allergischen Reaktionen (beispielsweise Schiittelfrost, Hautrotung, beschleunigter Herzschlag,

Blutdruckabfall, Benommenheit, Hautausschlag, Quaddeln, Jucken, Atem- oder Schluckbeschwerden

oder Schwellungen von Hénden, Gesicht oder Mund) (sieche auch Abschnitt 4).

=»  Benachrichtigen Sie Thren Arzt oder das medizinische Fachpersonal sofort, wenn Sie solche
Reaktionen wihrend der Infusion dieses Arzneimittels bemerken. Je nach Art und Schweregrad
der Reaktion kann Thr Arzt entscheiden, die Infusion zu verlangsamen oder ganz zu beenden,
und eine entsprechende Behandlung einzuleiten.

=» ImFall einer Selbstverabreichung bzw. hiuslichen Behandlung miissen Sie die Infusion sofort
beenden und sich mit Threm Arzt oder dem medizinischen Fachpersonal in Verbindung setzen.

Informationen zur Sicherheit beziiglich Infektionen

Respreeza wird aus menschlichem Blutplasma hergestellt. Plasma ist der fliissige Teil des Blutes, aus
dem die Blutzellen entfernt wurden.

Da Blut Infektionen {ibertragen kann, werden bei der Herstellung von Arzneimitteln aus
menschlichem Blut oder Plasma verschiedene Maflnahmen ergriffen, um deren Vorhandensein in dem
Arzneimittel und eine Ubertragung auf den Patienten zu verhindern. Diese MaBnahmen umfassen

. die sorgfiltige Auswahl der Blut- und Plasmaspender, um sicherzustellen, dass diejenigen mit
einem infektiosen Risiko ausgeschlossen werden,

. die Testung von gespendeten Blut- und Plasmaproben mit dem Ziel, die Verwendung von
Material mit Anzeichen fiir Viren bzw. Infektionen zu vermeiden,

. Verfahrensschritte zur Inaktivierung oder Entfernung von Viren bei der Verarbeitung des Blutes

oder Plasmas.

Die getroffenen Mafinahmen werden als wirksam angesehen fiir Viren wie z. B. das humane
Immunschwéchevirus (HIV), das Hepatitis A-, das Hepatitis B- und das Hepatitis C-Virus sowie das
Parvovirus B19.

Trotz dieser MaBnahmen kann jedoch die Mdglichkeit der Ubertragung von Erregern bei der
Anwendung von aus menschlichem Blut oder Plasma hergestellten Arzneimitteln nicht vollstdndig
ausgeschlossen werden. Dies gilt auch fiir bisher unbekannte oder neu auftretende Viren und fiir
andere Arten von Krankheitserregern.

Thr Arzt wird Thnen eventuell empfehlen, eine Impfung gegen Hepatitis A und B in Betracht zu ziehen,
falls Sie regelméBig oder wiederholt Proteinase-Inhibitoren aus menschlichem Blut oder Plasma
erhalten.

=  Es wird dringend empfohlen, jedes Mal, wenn Sie eine Dosis Respreeza erhalten, den Namen
und die Chargennummer des Produktes zu dokumentieren, um die verwendeten Chargen

zuriickverfolgen zu kdnnen.

Rauchen
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Da Tabakrauch ein bedeutender Risikofaktor fiir die Entwicklung und das Fortschreiten eines
Emphysems ist, wird dringend empfohlen, mit dem Rauchen aufzuhéren und Passivrauchen zu
vermeiden.

Kinder und Jugendliche

Dieses Arzneimittel ist nicht zur Anwendung bei Kindern oder Jugendlichen unter 18 Jahren
bestimmt.

Anwendung von Respreeza zusammen mit anderen Arzneimitteln

=»  Informieren Sie Ihren Arzt oder das medizinische Fachpersonal, wenn Sie andere Arzneimittel
einnehmen/anwenden, kiirzlich andere Arzneimittel eingenommen/angewendet haben oder
beabsichtigen andere Arzneimittel einzunehmen/anzuwenden.

Schwangerschaft, Stillzeit und Fortpflanzungsfihigkeit

=  Wenn Sie schwanger sind oder stillen, oder wenn Sie vermuten, schwanger zu sein, oder
beabsichtigen, schwanger zu werden, fragen Sie vor der Anwendung dieses Arzneimittels Thren
Arzt oder das medizinische Fachpersonal um Rat.

Da der Alpha;-Proteinase-Inhibitor ein normaler Bestandteil des menschlichen Blutes ist, ist nicht zu
erwarten, dass die empfohlene Dosis des Arzneimittels den Fotus schiadigt. Weil jedoch keine
Informationen zur Sicherheit der Anwendung von Respreeza wihrend der Schwangerschaft vorliegen,
sollte dieses Arzneimittel bei Ihnen nur mit Vorsicht angewendet werden, wenn Sie schwanger sind.
Es ist nicht bekannt, ob Respreeza in die Muttermilch iibergeht. Wenn Sie stillen, wird Thr Arzt mit
Ihnen die Risiken und Vorteile der Anwendung dieses Arzneimittels besprechen.

Es liegen keine Daten tliber Auswirkungen auf die Fortpflanzungsfahigkeit vor. Da der Alpha;-
Proteinase-Inhibitor jedoch ein normaler Bestandteil des menschlichen Blutes ist, sind negative
Auswirkungen auf die Fortpflanzungsféhigkeit nicht zu erwarten, wenn Sie Respreeza in der
empfohlenen Dosierung anwenden.

Verkehrstiichtigkeit und Fihigkeit zum Bedienen von Maschinen

Nach der Verabreichung dieses Arzneimittels kann Thnen schwindelig werden. Wenn Thnen
schwindelig wird, sollten Sie kein Fahrzeug fiihren oder Maschinen bedienen, bis das Schwindelgefiihl
abgeklungen ist (siche Abschnitt 4).

Respreeza enthilt Natrium

Dieses Arzneimittel enthélt ungeféhr 37 mg Natrium pro 1.000 mg Pulverflasche, 149 mg Natrium pro
4.000 mg Pulverflasche und 186 mg Natrium pro 5.000 mg Pulverflasche (Hauptbestandteil von
Kochsalz/Speisesalz). Dies entspricht 1,9%, 7,4% und 9,3% der empfohlenen maximalen tiglichen
Natriumaufnahme fiir einen Erwachsenen mit der Nahrung. Thr Arzt oder das medizinische
Fachpersonal werden das beriicksichtigen, wenn Sie eine salzarme Diét einhalten miissen.

3. Wie ist Respreeza anzuwenden?

Respreeza wird nach der Rekonstitution als Infusion in eine Vene verabreicht. Die ersten Infusionen
werden von medizinischem Fachpersonal mit Erfahrung in der Behandlung von Alpha,;-Proteinase-
Inhibitormangel {iberwacht.

Hausliche Behandlung bzw. Selbstverabreichung
Nach den ersten Infusionen konnen Sie selbst oder eine Betreuungsperson die Verabreichung von
Respreeza tibernehmen, jedoch erst nach einer entsprechenden Unterweisung. Wenn Thr Arzt
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entscheidet, dass fiir Sie eine hiusliche Behandlung bzw. Selbstverabreichung in Frage kommen, gibt

er IThnen eine Einweisung iiber folgende Vorgehensweisen:

. wie das Arzneimittel vorbereitet und verabreicht wird (siche Anleitungen mit Abbildungen am
Ende dieser Packungsbeilage unter ,,Informationen fiir medizinisches Fachpersonal und
Patienten, fiir die eine hausliche Behandlung bzw. Selbstverabreichung in Frage kommt*),

. wie das Arzneimittel steril bleibt (aseptische Infusionstechniken),
. wie man ein Behandlungstagebuch fiihrt,
. wie man Nebenwirkungen erkennt, einschlieBlich Anzeichen von allergischen Reaktionen, und

welche Mafinahmen zu ergreifen sind, falls solche Nebenwirkungen auftreten (siche auch
Abschnitt 2 und Abschnitt 4).
Die Infusionstechnik, die Sie bzw. Ihre Betreuungsperson anwenden, wird regelméfig von Threm Arzt
oder dem medizinischen Fachpersonal tiberpriift, um die richtige Handhabung fortlaufend
sicherzustellen.

Dosierung
Welche Menge Respreeza Sie erhalten, richtet sich nach Threm Kdrpergewicht. Die empfohlene Dosis

betriagt 60 mg pro kg Korpergewicht und sollte einmal pro Woche verabreicht werden. Die
Infusionslésung wird normalerweise iiber eine Dauer von etwa 15 Minuten verabreicht (etwa

0,08 ml Losung pro kg Korpergewicht pro Minute). Thr Arzt bestimmt die geeignete Infusionsrate fiir
Sie, wobei er Thr Gewicht und die Vertriglichkeit der Infusion beriicksichtigt.

Wenn Sie eine groBere Menge von Respreeza angewendet haben, als Sie sollten

Auswirkungen einer Uberdosierung sind nicht bekannt.

=  Teilen Sie Threm Arzt oder dem medizinischen Fachpersonal mit, wenn Sie glauben, dass Sie
mehr Respreeza angewendet haben, als Sie sollten. Er wird entsprechende Maflnahmen
ergreifen.

Wenn Sie die Anwendung von Respreeza vergessen haben

= Verabreichen Sie sofort Thre néchste Dosis und setzen Sie die Anwendung in regelmifBigen
Abstéinden fort, so wie von [hrem Arzt oder vom medizinischen Fachpersonal empfohlen.

=  Verabreichen Sie nicht die doppelte Menge, wenn Sie die vorherige Anwendung vergessen
haben.

Wenn Sie die Anwendung von Respreeza abbrechen

=  Brechen Sie die Anwendung dieses Arzneimittels nicht ab, ohne mit Threm Arzt oder dem
medizinischen Fachpersonal zu sprechen. Wenn die Behandlung mit Respreeza abgebrochen
wird, kann sich Thr Krankheitsbild verschlechtern.

4. Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Nebenwirkungen haben, die aber nicht bei jedem
auftreten miissen. Solche Nebenwirkungen konnen auch auftreten, wenn Sie frither bereits humanen
Alpha;-Proteinase-Inhibitor erhalten und gut vertragen haben.

Manche Nebenwirkungen konnen schwer sein:

Gelegentlich wurden allergische Reaktionen beobachtet (kénnen bis zu einen von 100 Anwendern

betreffen). Sie konnen sich in sehr seltenen Fillen (bei bis zu einem von 10.000 Anwendern) zu

schweren allergischen Reaktionen entwickeln, auch wenn sich bei vorherigen Infusionen keine

Anzeichen einer Allergie gezeigt haben.

=>»  Benachrichtigen Sie Thren Arzt oder das medizinische Fachpersonal sofort, wenn Sie wahrend
der Verabreichung von Respreeza Anzeichen von allergischen Reaktionen bemerken
(beispielsweise Schiittelfrost, Hautrdtung, beschleunigter Herzschlag, Blutdruckabfall,
Schwindel, Hautausschlag, Quaddeln, Jucken, Atem- oder Schluckbeschwerden oder
Schwellungen von Handen, Gesicht oder Mund). Je nach Art und Schweregrad der Reaktion
kann Thr Arzt oder das medizinische Fachpersonal entscheiden, die Verabreichung zu
verlangsamen oder ganz zu beenden, und die Reaktion entsprechend behandeln. Im Fall einer
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Selbstverabreichung bzw. hduslichen Behandlung beenden Sie die Infusion sofort und setzen
Sie sich mit Ihrem Arzt oder dem medizinischen Fachpersonal in Verbindung.

Weitere mogliche Nebenwirkungen:

Hiufig (kann bis zu einen von 10 Anwendern betreffen)
Schwindelgefiihl, Kopfschmerz, Kurzatmigkeit (Dyspnoe), Ubelkeit.

Gelegentlich (kann bis zu einen von 100 Anwendern betreffen)

Veranderter Tastsinn wie Brennen, Kribbeln oder Taubheitsgefiihl in Hinden, Armen, Beinen oder
Fiilen (Parasthesie), Hautrdtung, Quaddeln (Urtikaria), Hautabschuppungen und Hautausschlag am
ganzen Korper, korperliche Schwiche (Asthenie), Reaktionen an der Infusionsstelle (wie Brennen,

Stechen, Schmerzen, Schwellungen oder Rétungen an der Infusionsstelle [Hamatomel]).

Sehr selten (kann bis zu einen von 10.000 Anwendern betreffen)

Verminderter Tastsinn wie Brennen, Kribbeln oder Taubheitsgefiihl in Hinden, Armen, Beinen oder
FiiBen (Hypodsthesie), iibermdBiges Schwitzen (Hyperhidrose), Jucken, Brustschmerzen,
Schiittelfrost, Fieber (Pyrexie).

Hiufigkeit nicht bekannt (Haufigkeit auf Grundlage der verfiigbaren Daten nicht abschétzbar)
Schmerzen an Lymphknoten (ovale kleine Organe, die im ganzen Korper verteilt sind und tastbar sein
konnen, beispielsweise in der Achselhohle, an der Lende oder am Hals), Gesichtsschwellung,
Schwellungen von Augen und Lippen.

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Thren Arzt oder das medizinische
Fachpersonal. Dies gilt auch fiir Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben
sind. Sie konnen Nebenwirkungen auch direkt {iber das in Anhang V aufgefiihrte nationale
Meldesystem anzeigen.

Indem Sie Nebenwirkungen melden, konnen Sie dazu beitragen, dass mehr Informationen {iber die
Sicherheit dieses Arzneimittels zur Verfiigung gestellt werden kdnnen.

5. Wie ist Respreeza aufzubewahren?

Bewahren Sie dieses Arzneimittel flir Kinder unzugénglich auf.

Sie diirfen dieses Arzneimittel nach dem auf dem Umkarton und dem Etikett der Durchstechflaschen
bei ,,Verw. bis“ angegebenen Verfalldatum nicht mehr verwenden. Das Verfalldatum bezieht sich auf
den letzten Tag des angegebenen Monats.

Nicht tiber 25 °C lagem. Nicht einfrieren.

Nach der Rekonstitution (Aufldsung) sollte die Losung sofort verwendet werden. Wenn das nicht
moglich ist, kann die Losung bis zu 3 Stunden lang bei Raumtemperatur (bis 25 °C) aufbewahrt
werden. Die rekonstituierte Losung darf nicht eingefroren werden.

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

Was Respreeza enthiilt

Der Wirkstoff ist humaner Alpha;-Proteinase-Inhibitor. Eine Durchstechflasche enthilt ca. 1.000 mg,
4.000 mg oder 5.000 mg humanen Alpha;-Proteinase-Inhibitor.

Die sonstigen Bestandteile sind: Natriumchlorid, Natriumdihydrogenphosphat-Monohydrat und
Mannitol (siche Abschnitt 2).

Losungsmittel: Wasser fiir Injektionszwecke.

Wie Respreeza aussieht und Inhalt der Packung
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Das Arzneimittel ist ein weiles bis gelbliches Pulver.
Nach der Rekonstitution mit Wasser fiir Injektionszwecke sollte die Losung klar und farblos bis leicht
gelblich sein und keine sichtbaren Teilchen enthalten.

Packungsgrofle

Eine Packung enthilt:

Respreeza 1.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslosung
. 1 Einweg-Pulverflasche

. 1 Durchstechflasche mit 20 ml Wasser fiir Injektionszwecke
. 1 Transfer Set 20/20 (Mix2Vial Set) zur Rekonstitution

Respreeza 4.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslésung
. 1 Einweg-Pulverflasche
. 1 Durchstechflasche mit 76 ml Wasser fiir Injektionszwecke
. 1 Transfer Set 20/20 (Mix2Vial Set) zur Rekonstitution
Set zur Anwendung (innere Packung):
. 1 IV Infusionsgerat
. 1 Butterfly Set
. 3 Alkoholtupfer

Respreeza 5.000 mg Pulver und Losungsmittel zur Herstellung einer Infusionslésung
. 1 Einweg-Pulverflasche
. 1 Durchstechflasche mit 95 ml Wasser fiir Injektionszwecke
. 1 Transfer Set 20/20 (Mix2Vial Set) zur Rekonstitution
Set zur Anwendung (innere Packung):
. 1 IV Infusionsgerat
. 1 Butterfly Set
. 3 Alkoholtupfer

Es werden moglicherweise nicht alle Packungsgrofen in den Verkehr gebracht.
Pharmazeutischer Unternehmer und Hersteller

CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Stralie 76
D-35041 Marburg
Deutschland

Falls Sie weitere Informationen tiber das Arzneimittel wiinschen, setzen Sie sich bitte mit dem
ortlichen Vertreter des pharmazeutischen Unternehmers in Verbindung.

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

CSL Behring NV CentralPharma Communications UAB
Tél/Tel: +32 15 28 89 20 Tel: +370 5 243 0444

Bnarapus Luxembourg/Luxemburg
Maruna®apm brirapus EAJ] CSL Behring NV

Ten: +359 2 810 3949 Tél/Tel: +32 15 28 89 20

Ceska republika Magyarorszag

CSL Behring s.t.0. CSL Behring Kft.

Tel: +420 702 137 233 Tel.: +36 1 213 4290
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Danmark
CSL Behring AB
Tel: +46 8 544 966 70

Deutschland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30584437

Eesti
CentralPharma Communications OU
Tel: +3726015540

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

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

France
CSL Behring SA
Tél: +33 1 53 58 54 00

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

Ireland
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30517254

Island
CSL Behring AB
Simi: +46 8 544 966 70

Italia
CSL Behring S.p.A.
Tel: +39 02 34964 200

Kvnpog
CSL Behring EIIE
TnA: +30 210 7255 660

Latvija
CentralPharma Communications SIA
Tel: +371 6 7450497

Malta
AM Mangion Ltd.
Tel: +356 2397 6333

Nederland
CSL Behring BV
Tel: +31 85 111 96 00

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

Osterreich
CSL Behring GmbH
Tel: +43 1 80101 2463

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

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

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

Slovenija

EMMES BIOPHARMA GLOBAL s.r.o0.-
podruznica v Sloveniji

Tel: +386 41 42 0002

Slovenska republika
CSL Behring s.r.0.
Tel: +421 911 653 862

Suomi/Finland
CSL Behring AB
Puh/Tel: +46 8 544 966 70

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

United Kingdom (Northern Ireland)
CSL Behring GmbH
Tel: +49 69 30517254

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt iiberarbeitet im MM.JJJJ.

Ausfiihrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den Internetseiten der Européischen

Arzneimittel-Agentur http://www.ema.europa.eu/ verfligbar.
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