ULOTKA DLA PACJENTA

Berinert 500
500 j.m.
proszek i rozpuszczalnik do sporzadzania roztworu do wstrzykiwan / do infuz;ji
Ludzki inhibitor C1-esterazy

Nalezy zapoznad¢ sie z trescig ulotki przed zastosowaniem leku.
— Nalezy zachowac te ulotke, aby w razie potrzeby moc ja ponownie przeczytac.

— W razie jakichkolwiek watpliwosci nalezy zwroci¢ si¢ do lekarza lub farmaceuty.

— Lek ten przepisano S$cisle okreslonej osobie. Nie nalezy go przekazywa¢ innym. Lek moze
zaszkodzi¢ innej osobie, nawet jesli objawy jej choroby sa takie same.

— Jesli u pacjenta wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie mozliwe objawy
niepozadane niewymienione w tej ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie.

Spis tresci ulotki:

Co to jest Berinert i w jakim celu si¢ go stosuje
Informacje wazne przed zastosowaniem Berinert
Jak stosowa¢ Berinert

Mozliwe dziatania niepozadane

Jak przechowywac¢ Berinert

Zawarto$¢ opakowania i inne informacje

AN

1. CO TO JEST BERINERT I W JAKIM CELU SIE GO STOSUJE

Co to jest Berinert

Berinert jest lekiem dostgpnym w postaci proszku i rozpuszczalnika. Po rozpuszczeniu podawany jest
albo we wstrzyknigciu dozylnym, albo we wlewie.

Berinert wyprodukowany jest z ludzkiego osocza (jest to plynna czgs¢ krwi). Jego aktywnym
sktadnikiem jest biatko - ludzki inhibitor C1-esterazy.

W jakim celu stosuje si¢ Berinert

Berinert stluzy do leczenia i zapobiegania wystapieniu podczas zabiegdéw wrodzonego obrzgku
naczynioruchowego typu I 1 II (HAE, obrzek = opuchnigcie). Obrzek naczynioruchowy to wrodzona
choroba naczyn krwionosnych. Nie jest to choroba alergiczna. Spowodowana jest ona niedoborem,
brakiem Iub zaburzeniem syntezy waznego biatka zwanego inhibitorem C1-esterazy.

Choroba charakteryzuje si¢ nastgpujacymi objawami:

- obrzek dloni i stop, ktory pojawia si¢ nagle,

- obrzek twarzy z wrazeniem napinania, ktory pojawia si¢ nagle,

- obrzek powiek, warg, obrzgk krtani z pojawieniem si¢ trudno$ci w oddychaniu,
- obrzek jezyka,

- kolkowe bdle brzucha.

W zasadzie obrzgk moze dotyczy¢ kazdej czesci ciata.

2. INFORMACJE WAZNE PRZED ZASTOSOWANIEM BERINERT

Ta czgs¢ ulotki zawiera informacje, ktore nalezy wzia¢ pod uwage, zanim rozpocznie si¢ stosowanie
leku Berinert.

Kiedy nie stosowac leku Berinert:



o jesli pacjent ma uczulenie na inhibitor Cl-esterazy lub ktorykolwiek z pozostatych sktadnikow
tego leku (wymienionych w punkcie 6).
Nalezy poinformowaé lekarza lub farmaceute, jeSli wystepuje nadwrazliwo§¢ na
jakikolwiek lek lub pokarm.

Ostrzezenia i Srodki ostroznosci:

o jesli po podaniu Berinert wystepowaly w przesztosci reakcje alergiczne. Profilaktycznie nalezy
zastosowac¢ leki antyhistaminowe i1 kortykosteroidy.
o gdy pojawig si¢ objawy alergiczne lub reakcja anafilaktyczna (cigzkie objawy alergiczne moga

spowodowa¢ znacznego stopnia utrudnienie oddychania lub zawroty glowy). Podawanie
Berinert musi by¢ natychmiast wstrzymane (tj. przerwanie wstrzykiwania lub wlewu).

. jesli wystepowat obrzek krtani. Nalezy uwaznie obserwowac pacjenta w miejscu, w ktorym
mozliwa jest natychmiastowa interwencja lecznicza (szpital).

o jesli lek stosowany jest niezgodnie ze wskazaniami i dawkowaniem (np. zespdt przecieku
wlosniczkowego - Capillary Leak Syndrome; CLS). Patrz punkt 4. "Mozliwe dziatania
niepozgdane”.

Zawsze nalezy rozwazy¢ stosunek korzysci do zagrozen wynikajacych ze stosowania leku Berinert.

Bezpieczenstwo przeciwwirusowe
Gdy leki produkowane sg z ludzkiej krwi lub osocza, podejmowane sg rézne czynno$ci majace na celu
zabezpieczenie pacjenta przed przeniesieniem czynnikow zakaznych. Do metod tych naleza:

o odpowiedni dobor dawcow krwi i osocza w celu wykluczenia ryzyka przeniesienia czynnikow
zakaznych
o badanie kazdej donacji i pul osocza na obecno$¢ markerow zakazenia.

Wytworey takich lekow w czasie ich produkcji stosujag metody inaktywacji lub usuwania wirusow.
Pomimo zastosowania wspomnianych wyzej metod, nie mozna calkowicie wykluczy¢ mozliwosci
przeniesienia czynnikow zakaznych po podaniu produktu leczniczego pochodzacego z krwi lub osocza
ludzkiego. To ryzyko dotyczy réwniez nieznanych lub nowo odkrytych wirusow i innych czynnikow
zakaznych.

Podjete srodki zabezpieczajace sa skuteczne w stosunku do otoczkowych wirusow takich jak ludzki
wirus uposledzenia odpornosci (HIV, wirus powodujacy AIDS), wirus zapalenia watroby typu B
(HBV, powodujacy zapalenie watroby typu B), wirus zapalenia watroby typu C (HCV, powodujacy
zapalenie watroby typu C) oraz wiruséw bezotoczkowych, takich jak: wirus zapalenia watroby typu A
(HAV, powodujacy zapalenie watroby typu A) i parwowirus B 19.

U pacjentow wielokrotnie otrzymujacych produkty pochodzace z ludzkiego osocza nalezy rozwazy¢
zastosowanie szczepien przeciwko wirusowemu zapaleniu watroby typu A i B.

Kazdorazowo, gdy podawany jest Berinert, data podania, numer serii i przetoczona objgtos¢ powinny
by¢ odnotowane w prowadzonej dokumentacji.

Berinert a inne leki

. Nalezy poinformowac lekarza lub farmaceute o przyjmowaniu innych lekow, w tym tych, ktore
dostepne sg bez recepty.
. Berinert nie moze by¢ mieszany w strzykawce/zestawie do infuzji z innymi produktami

leczniczymi ani z innymi rozpuszczalnikami.

Ciaza i karmienie piersia

. Jesli pacjentka jest w cigzy lub karmi piersia, przypuszcza ze moze by¢ w ciazy lub gdy planuje
mie¢ dziecko, powinna poradzi¢ si¢ lekarza lub farmaceuty przed zastosowaniem tego leku.
. W czasie cigzy i karmienia piersig Berinert powinien by¢ stosowany tylko w przypadku

wyraznie okre§lonych wskazan.



Prowadzenia pojazdéw i obslugiwanie maszyn
Nie prowadzono badan dotyczacych wptywu na zdolno$¢ do prowadzenia pojazdow i obstugiwania
maszyn.

Wazne informacje o niektérych skladnikach Berinert

Lek Berinert 500 zawiera 49 mg sodu (gtdéwnego sktadnika soli kuchennej w kazdej w fiolce.
Odpowiada to 2,5% maksymalnej zalecanej dobowej dawki sodu w diecie u 0s6b dorostych.

3. JAK STOSOWAC BERINERT

Leczenie powinno by¢ rozpoczete i nadzorowane przez lekarza, ktéry ma doswiadczenie
w stosowaniu inhibitora Cl-esterazy u pacjentow z niedoborami tego biatka.

Dawkowanie

Dorosli

Leczenie ostrego napadu obrzeku naczynioruchowego:
20 j.m. na kilogram masy ciata (20 j.m./kg m.c.)

Przedzabiegowe zapobieganie wystapieniu obrzeku naczynioruchowego:
1000 j.m. na mniej niz 6 godzin przed zabiegiem medycznym, stomatologicznym lub chirurgicznym.

Dzieci i mlodziez
Leczenie ostrego napadu obrzeku naczynioruchowego:
20 j.m. na kilogram masy ciata (20 j.m./kg m.c.)

Przedzabiegowe zapobieganie wystapieniu obrzg¢ku naczynioruchowego:

15 do 30 j.m. na kilogram masy ciata (15-30 j.m./kg m.c.) na mniej niz 6 godzin przed zabiegiem
medycznym, stomatologicznym lub chirurgicznym. Dawka powinna by¢ dobrana z uwzglednieniem
okolicznosci klinicznych (np. typ zabiegu i cigzkos$¢ schorzenia).

Przedawkowanie
Nie odnotowano przypadkoéw przedawkowania.

Rozpuszczanie i sposob podawania

Berinert jest zazwyczaj podawany dozylnie przez pielggniarke lub lekarza. Pacjent lub jego opiekun
moze takze poda¢ iniekcje, ale tylko po odbyciu odpowiedniego przeszkolenia. Jesli lekarz
zadecyduje, ze pacjent moze by¢ poddany terapii domowej, to wowczas udzieli szczegotowych
instrukcji. Wymagane bedzie prowadzenie przez pacjenta dziennika leczenia, aby udokumentowaé
kazde wstrzyknigcie wykonane w warunkach domowych. Dziennik ten powinien by¢ zabrany przez
pacjenta na kazda wizyte lekarska. Regularna weryfikacja techniki wstrzyknigcia przez pacjenta lub
jego opiekuna bedzie przeprowadzana w celu zapewnienia ciggto$ci odpowiedniego podawania.

Wskazowki ogdlne

o Proszek powinien by¢ rozpuszczony i pobrany z fiolki w warunkach aseptycznych. Nalezy
uzywac strzykawke dotaczona do produktu.
o Przygotowany roztwor powinien by¢ bezbarwny i klarowny. Po przefiltrowaniu lub pobraniu

z fiolki (patrz ponizej) i przed podaniem, nalezy dokladnie obejrze¢ roztwor, czy nie zawiera
zadnych zanieczyszczen lub osadu i czy nie nastapila zmiana zabarwienia.

o Jesli roztwor jest metny lub widoczne s3 w nim klaczki lub inne czasteczki, nie podawaé
rozpuszczonego leku.
o Lek, ktory nie zostal zuzyty, a takze kazda niewykorzystana cze$¢ sktadowa zestawu powinna

by¢ zniszczona zgodnie z obowigzujacymi zasadami. Instrukcje dotyczace utylizacji powinny
zosta¢ przekazane przez lekarza prowadzacego.

Sposob przygotowania roztworu
Nie otwierajac fiolek, ogrzac proszek i rozpuszczalnik Berinert do temperatury pokojowe;.



Mozna to osiggngé pozostawiajgc fiolki przez 1 godzing w temperaturze pokojowej lub trzymajac je
w dloniach przez kilka minut.

NIE WOLNO poddawa¢ fiolek bezposredniemu ogrzewaniu. Fiolki nie moga by¢ ogrzane powyzej
temperatury ciata (37°C).

Ostroznie zdja¢ wieczka z fiolek zawierajacych proszek i rozpuszczalnik.

Przemy¢ miejsce wklucia w korku wacikiem nasgczonym alkoholem (kazda fiolk¢ oddzielnym
wacikiem) i pozostawi¢ do wyschnigcia.

Rozpuszczalnik moze by¢ potgczony z proszkiem za pomoca dotaczonego zestawu do podawania
(Mix2Vial). Nalezy zastosowac si¢ do podanej ponizej instrukcji.

1. Otworzy¢ opakowanie zawierajagce Mix2Vial poprzez
usuni¢cie wieczka. Nie wyjmowaé Mix2Vial z blistra.

2. Umiesci¢ fiolke z rozpuszczalnikiem na roéwnej, czystej
powierzchni 1 mocno przytrzymaé. Nie wyjmujac z blistra
zestawu Mix2Vial nalozy¢ jego niebieska koncowke z ostrzem
na korek fiolki rozpuszczalnika i naciskajagc pionowo w doét
przebic korek fiolki rozpuszczalnika.

3. Przytrzymujac krawedz zestawu Mix2Vial ostroznie zdjac
blister pociagajac go pionowo do gory. Nalezy zwroci¢ uwage,
aby zdjac jedynie blister a nie caty zestaw Mix2Vial.

4. Umiesci¢ fiolkg z proszkiem na rownej i twardej powierzchni.
Odwroci¢ do gory dnem fiolke 2z rozpuszczalnikiem
i dotaczonym do niej zestawu Mix2Vial i wbi¢ w korek fiolki
z proszkiem, ruchem pionowo w dél, ostrze przezroczystego
konca tacznika. Rozpuszczalnik samoczynnie  zostanie
przeniesiony do fiolki z proszkiem.

5. Jedng re¢ka chwyci¢é czes¢ zestawu Mix2Vial w fiolce
zawierajacej obecnie roztwor, drugg zas rekg przytrzymac czgsé
facznika od strony fiolki po rozpuszczalniku i ostroznie
odkregcajac oddzielic od siebie obie czesci lacznika. Usungé
fiolke po rozpuszczalniku z przyczepionym do niej niebieskim
koncem zestawu Mix2Vial.




6. Fiolke z doczepionym przezroczystym koncem zestawu
Mix2Vial, zawierajagcg roztwor, lagodnie miesza¢ ruchem
wirowym do calkowitego rozpuszczenia leku. Nie wstrzgsac.
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7. Nabra¢ powietrza do pustej, jalowej strzykawki. Stosowac
strzykawke dotaczong do produktu. Trzymajac fiolke
z produktem leczniczym pionowo korkiem do gory, przylaczyc
strzykawke do potaczenia Luer Lock zestawu Mix2Vial.
Wstrzyknaé powietrze do fiolki z produktem.

Pobieranie i sposob podawania

8. Przytrzymujac tlok strzykawki odwroci¢ fiolke wraz ze
strzykawka do goéry dnem i nabra¢ roztwor do strzykawki,
powoli odciagajac ttok.
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9. Po napemieniu strzykawki roztworem, mocno uchwyci¢
cylinder strzykawki (utrzymujgc strzykawke tlokiem do dotu)
odtaczy¢ od niej przezroczysty koniec zestawu Mix2Vial.
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Sposob podawania

Przygotowany roztwor nalezy podawac powoli dozylnie we wstrzyknigciu badz wlewie (4 ml/min).

4. MOZLIWE DZIALANIA NIEPOZADANE

Jak kazdy lek, lek ten moze powodowac¢ dziatania niepozadane, chociaz nie u kazdego one wystgpia.

Nalezy natychmiast skontaktowa¢ sie z lekarzem, jezeli:
. wystapi jakiekolwiek dzialanie niepozadane lub
. wystapi jakikolwiek objaw nie wymieniony w tej ulotce.

U wigkszosci chorych po podaniu Berinert dziatania niepozadane wystepuja rzadko.




Rzadko obserwowano nastepujace dziatania niepozadane (czesto$¢ wystgpowania 1 lub wigcej niz

1 na 10 000 i mniej niz 1 na 1 000 pacjentow):

o W czasie profilaktyki lub leczenia chorych z zespotem przeciekania wtosniczkowego (odptyw
ptynu z matych naczyn do tkanki) istnieje ryzyko zwickszenia czestosci tworzenia skrzeplin we
krwi np. w czasie lub po zabiegu kardiochirurgicznym przeprowadzonym z uzyciem krazenia
pozaustrojowego. Patrz punkt 2. "Ostrzezenia i Srodki ostroznosci”.

. Wzrost temperatury ciala, a takze uczucie pieczenia i szczypania w miejscu wktucia do zyly.

o Nadwrazliwos$¢ lub objawy alergiczne, takie jak: nieregularne bicie serca, przyspieszone bicie
serca, spadek cisnienia t¢tniczego, zaczerwienienie skory, uczucie goraca izaczerwienienie
twarzy, trudnosci w oddychaniu, béle i zawroty glowy, mdtosci.

Bardzo rzadko (rzadziej niz 1 na 10 000 pacjentow lub pojedyncze przypadki) reakcje nadwrazliwosci
mogg prowadzi¢ do wstrzgsu.

Zgtaszanie dzialan niepozadanych

Jesli wystapia jakiekolwiek objawy niepozadane, w tym wszelkie objawy niepozadane niewymienione
w ulotce, nalezy powiedzie¢ o tym lekarzowi lub farmaceucie. Dziatania niepozadane mozna zgtaszaé
bezposrednio do Departamentu Monitorowania Niepozadanych Dziatan Produktow Leczniczych
Urzedu Rejestracji Produktow Leczniczych, Wyrobow Medycznych

i Produktow Biobdjczych

Al Jerozolimskie 181C

02-222 Warszawa

tel.: +48 22 49 21 301

fax.: +48 22 49 21 309

Strona internetowa: https://smz.ezdrowie.gov.pl

Dziatania niepozadane mozna zglasza¢ rowniez podmiotowi odpowiedzialnemu.

Dzigki zgtaszaniu dziatan niepozadanych mozna bedzie zgromadzi¢ wigcej informacji na temat
bezpieczenstwa stosowania leku.

5. JAK PRZECHOWYWAC BERINERT

o Lek nalezy przechowywaé w miejscu niewidocznym i niedostepnym dla dzieci.

Nie stosowa¢ Berinert po uptywie terminu waznosci zamieszczonego na etykiecie 1 opakowaniu

zewngtrznym po skrocie EXP.

Nie przechowywaé w temperaturze powyzej 30°C.

Nie zamrazac.

Przechowywac¢ fiolke w zamkni¢tym opakowaniu zewnetrznym w celu ochrony przed §wiatlem.

Berinert nie zawiera srodkow konserwujacych, w zwigzku z tym po rozpuszczeniu powinien

by¢ natychmiast uzyty.

o Jezeli roztwor nie zostat zuzyty natychmiast po przygotowaniu, nalezy go poda¢ nie dluzej niz
w ciggu 8 godzin od przygotowania i powinien on by¢ przechowywany wylacznie
w strzykawce.

Numer serii produktu na opakowaniu z zestawem do podawania, opakowaniu zewngtrznym
1 opakowaniach bezposrednich jest zapisany po skrocie: Lot.

6. INNE INFORMACJE
Co zawiera Berinert

Substancja czynna:

Ludzki inhibitor C1-esterazy (500 j.m./fiolke; po rozpuszczeniu 50 j.m./ml).

Patrz punkt ,Informacje przeznaczone wylacznie dla personelu medycznego lub pracownikow
stuzby zdrowia”, w celu uzyskania bardziej szczegétowych informacji.


https://smz.ezdrowie.gov.pl/

Substancje pomocnicze:
Glicyna, sodu chlorek, sodu cytrynian.
Patrz ostatni ustep punktu 2. ,,Wazne informacje o niektorych skladnikach leku Berinert”.

Rozpuszczalnik: Woda do wstrzykiwan

Jak wyglada Berinert i co zawiera opakowanie
Berinert wystepuje w postaci biatego proszku i rozpuszczalnika, ktérym jest woda do wstrzykiwan.
Przygotowany roztwdr powinien by¢ bezbarwny i przezroczysty.

Wielkosci opakowan

Opakowanie z 500 j.m. zawiera:

1 fiolke z proszkiem (500 j.m.)

1 fiolke z 10 ml wody do wstrzykiwan
1 system do transferu 20/20 z filtrem

Zestaw do podawania (opakowanie wewnetrzne)

1 strzykawke jednorazowego uzytku o pojemnosci 10 ml,
1 zestaw do wklucia,

2 waciki nasgczone alkoholem,

1 niejatowy plaster

Podmiot odpowiedzialny i Wytwérca
CSL Behring GmbH
Emil-von-Behring-Strasse 76

35041 Marburg

Niemcy

Ten produkt leczniczy jest dopuszczony do obrotu w krajach czlonkowskich Europejskiego

Obszaru Gospodarczego pod nastepujacymi nazwami:

Berinert 500 IE Pulver und
Losungsmittel zur Herstellung einer

Injektions- oder Infusionsldsung Austria

Berinert 500 Belgia, Cypr, Niemcy, Grecja, Luxemburg, Polska,
Berinert 500, 500 IU Powder and solvent

for solution for injection/infusion Bulgaria

Berinert 500 U Czechy, Stowacja
Berinert Dania, Wtochy, Portugalia
Berinert 500 IU, injektio/infuusiokuiva-aine

ja liuotin, livosta varten Finlandia
Berinert 500 UI, poudre et solvant pour

solution injectable/perfusion Francja

Berinert 500 UI Polvo para solucion

inyectable y para perfusion Hiszpania
Berinert 500 IU pulver og vaeske til

injeksjons-/infusjonsveske, opplasning Norwegia
Berinert 500 NE por és oldoszer

oldatos injekcidhoz vagy infuzidhoz Wegry

Berinert 500 UI, pulbere si solvent

pentru solutie injectabild/perfuzabila Rumunia
Berinert 500 i.e. praSek in vehikel za

raztopino za injiciranje/infundiranje Stowenia
Berinert 500 IE, pulver och vitska till

injektions-/infusionsvétska, 16sning Szwecja

Berinert 500 IU powder and solvent



for solution for injection/infusion Wielka Brytania

Data zatwierdzenia ulotki: Pazdziernik 2021

Informacja przeznaczona wylacznie dla personelu medycznego lub pracownikéow sluzby
zdrowia.

SKEAD JAKOSCIOWY I ILOSCIOWY

Aktywno$¢ ludzkiego inhibitora Cl-esterazy jest wyrazona w jednostkach migdzynarodowych (j.m.),
ktére odnosza si¢ do aktualnych standardow WHO dotyczacych produktow inhibitora Cl-esterazy.



