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Classe pharmacothérapeutique : médicaments utilisés dans I’angicedéme héréditaire, C1-inhibiteur, dérivé
plasmatique, Code ATC : BO6ACO1.

‘& ANSM (28/05/2019) : Fin de tension d’approvisionnement — Remise & disposition normale depuis mai 2019

MAJ 12/2019 - EXTRAITS EPAR - Source : EMA révision 17 du 27/08/2019

MODALITES DE PRESCRIPTION

LISTE I
e Maédicament soumis a prescription hospitaliere,
e Meédicament inscrit sur la liste rétrocession

v Médicament faisant I’objet d’une surveillance supplémentaire (pour plus d’information cliquer 1CI)

POSOLOGIE ET MODALOTES D’ADMINISTRATION

Traitement a instaurer sous la surveillance d’un médecin expérimenté dans les soins aux patients présentant un
angicedéme héréditaire.

Modalités d’administration :

« Administration par injection intraveineuse a un débit de 1ml/min.

e Traitement a domicile et auto-administration : la décision de recourir au traitement a domicile pour un
patient reléve du médecin traitant qui doit s’assurer qu’une formation appropriée soit dispensée et que la
manipulation du médicament soit contrdlée a intervalle régulier (les risques éventuels associés au traitement
a domicile sont liés a ['administration elle-méme ainsi qu’a la prise en charge des effets indésirables
médicamenteux, notamment les réactions d’hypersensibilité).

TABLEAU 1 : Posologies recommandées

Population de Indications Posologie / voie

patients d’administration (IV) Surveillance particuliere/commentaires

1 000 unités au premier signe | Pour les patients présentant des crises
de survenue d’une crise aigué. | séveres, notamment les crises laryngées,
Traitement des crises | Si la réponse du patient est | ou si le traitement tarde a étre mis en

d’angicedéeme insuffisante aprés 60 minutes, | ccuvre, la deuxiéme dose peut étre
une deuxieme dose de 1 000 | administrée avant la fin de ce délai de 60
unités peut étre administrée. minutes.

Adultes et Prévention des crises 1 000 unités dans les 24 heures précédant une intervention médicale,

d’angioedéme avant - . .
> . - dentaire ou chirurgicale.
adollgs;ﬁ:]r;ts_ une intervention 9

Il peut s’avérer nécessaire d’ajuster
I’intervalle entre deux administrations en
Prévention - fonction de la réponse du patient.
systématique des 1000 unlte_sotorL;s les3ou4 La nécessitt de poursuivre  une
crises d’angicedéme J prophylaxie réguliére par Cinryze® doit
étre réévaluée régulierement.

Page 1 sur 3



https://www.google.fr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiPqtmk8qvVAhWCURoKHUocAB0QjRwIBw&url=https://pixabay.com/fr/mise-en-garde-attention-146916/&psig=AFQjCNFkTeT_qvoSfpo07MmIO7CeerZV1w&ust=1501328368038420
https://ansm.sante.fr/S-informer/Informations-de-securite-Ruptures-de-stock-des-medicaments/CINRYZE-500-unites-poudre-et-solvant-pour-solution-injectable-Remise-a-disposition
https://ansm.sante.fr/S-informer/Informations-de-securite-Ruptures-de-stock-des-medicaments/CINRYZE-500-unites-poudre-et-solvant-pour-solution-injectable-Remise-a-disposition
https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/cinryze-epar-product-information_fr.pdf
https://www.ema.europa.eu/en/documents/product-information/cinryze-epar-product-information_fr.pdf
http://www.ema.europa.eu/docs/fr_FR/document_library/Other/2013/09/WC500150608.pdf

RECOMMANDATIONS PRATIQUES

. - ; | OMEDIT IDF 2019
0 m e Dénomination Commune Internationale :
Inhibiteur de la C1 estérase |

ILE DE FRANCE @)

Version : 8

JUSTE PRESCRIPTION humam.e Création : Octobre 2012
lle-de-France Nom commercial : . Iy
C| NRYZE® Révision : Décembre 2019

> 25 kg : 1000 unités au premier signe de survenue d’une crise aigué. Une
deuxieme dose de 1000 unités peut étre administrée si la réponse du patient
Traitement des crises | est insuffisante apres 60 minutes.
d’angicedéme 10 & 25 Kg : 500 unités au premier signe de survenue d’une crise aigué.
Enfants Une deuxiéme dose de 500 unités peut étre administrée si la réponse du
2allans patient est insuffisante aprés 60 minutes.
Prévention des crises > ,2%_3 kg : 10(_)0 unitésf dan_s les 24 heures précédant une intervention
d’angicedéme avant medxlcale, dentaire ou c_h[rurglcale. o _ _
une intervention 10 a 25 kg : 500 unités dqns les 24 heures précédant une intervention
médicale, dentaire ou chirurgicale.
II peut s’avérer nécessaire d’ajuster
I’intervalle entre deux administrations et
Enfants P,révention Posologie initiale de la plose en fonction de la réponse du
6 a1l ans systématique des 500 unités tous les 3 ou 4 jours patlent.l iy .
crises d’angicedéme La nécessité de poursuivre une
prophylaxie réguliére par Cinryze® doit
étre réévaluée régulierement.
Aucune investigation particuliere n’a ét¢ menée. Pour le traitement, la
Sujet 4gé (= 65 ans) prévention systématique et la prévention avant une intervention, la dose est
la méme que pour les adultes.
Aucune investigation particuliére n’a ét¢ menée. Pour le traitement, la
Insuffisant rénal ou hépatique prévention systématique et la prévention avant une intervention, la dose est
la méme que pour les adultes.
MISES EN GARDE SPECIALES ET PRECAUTIONS D’EMPLOI
Des événements thrombotiques ont été décrits chez des nouveau-nés et nourrissons subissant un
pontage cardiaque alors qu’ils recevaient de fortes doses (hors AMM) d’un autre produit
Evénements inhibiteur de C1 (jusqu’a 500 unités/kg) pour prévenir le syndrome de fuite capillaire. D apreés

thrombotiques

une étude menée chez l’animal, il existe un seuil de risque thrombogéne a des doses supérieures a
200 unités/kg.

- Les patients présentant des facteurs de risque connus (y compris la présence d’un cathéter a
demeure) doivent étre surveillés étroitement.

Agents
transmissibles

Une vaccination appropriée (contre les hépatites A et B) doit étre envisagée chez les patients
recevant réguliérement ou a plusieurs reprises un produit a base d’inhibiteur de C1 dérivé du
plasma humain.

Il est fortement recommandé de consigner le nom et le numéro de lot du médicament chaque fois
que Cinryze® est administré a un patient, afin d'assurer la tragabilité du lot recu par le patient.

Hypersensibilité

Les réactions d’hypersensibilité peuvent présenter des symptomes similaires a ceux des crises
d’angicedéme.

Les patients doivent étre informés des signes précurseurs des réactions d’hypersensibilité,
notamment urticaire, urticaire généralisée, oppression de la poitrine, sifflement, hypotension et
anaphylaxie. L’apparition de ces symptdmes apres I’administration doit alerter leur médecin.

En cas de réactions ou de choc anaphylactiques, un traitement médical d’urgence doit étre
administré.

Sodium

Chaque flacon de Cinryze® contient approximativement 11,5 mg de sodium. Ceci doit étre pris en
compte par les patients soumis & un régime hyposodé.

INTERACTIONS MEDICAMENTEUSES

Sources : EMA/EPAR et ANSM/Thésaurus des interactions médicamenteuses (10/2019)
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Aucune étude d’interaction n’a été réalisée.

FECONDITE, GROSSESSE ET ALLAITEMENT

Aucune donnée disponible sur le CRAT (consulté le 05/12/2019)

Recommandations Niveau de preuve

o L’utilisation au cours d’un nombre limité de grossesses n’a
apparemment révélé aucun effet délétére de I’inhibiteur de C1 sur la
grossesse ou pour le feetus/nouveau-né.

« A ce jour, il n’existe aucune autre donnée pertinente de nature
épidémiologique.

o Aucun effet maternel ou embryofcetal du traitement n’a été observé
lors des études sur la reproduction chez des rats a des doses allant
jusqu’a 28 fois la dose clinique recommandée (1000 unités) sur la
base d’un poids corporel adulte moyen de 70 kg.

« Le risque potentiel en clinique n’est pas connu.

NE PAS UTILISER a
Grossesse moins d’une nécessité
absolue

Interrompre I’allaitement
ou interrompre/abstenir
du traitement par Cinryze®

prendre en compte le o Excrétion de I’inhibiteur de C1 dans le lait maternel non connu.

Allaitement bénéfice de l’allaitement « Un risque pour les nouveau-nés/ nourrissons ne peut étre exclu.
pour [’enfant au regard du
bénéfice du traitement pour
la femme.
Fécondité Aucune étude spécifique sur la fécondité, le développement embryonnaire précoce et le

développement post-natal ni aucune étude de cancérogenése n’ont été menées.

CENTRES DE REFERENCE ET DE COMPETENCE
Source : Orphanet (version 5.30.0 maj 04/12/2019) ORPHA:91378 Angio-oedéme héréditaire

Centres de référence et de compétence d’Ile-de-France :
e CHU Paris Est - Hopital Saint-Antoine (Centre de référence des angioedémes a kinines (CREAK) - Site

constitutif)
e CHU Paris Centre - Hopital Cochin (Centre de référence des angioedémes a kinines (CREAK) - Centre de

compétence)

Page 3 sur 3


http://lecrat.fr/articleSearchSaisie.php?recherche=cinryze
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/index.php
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Disease_Search.php?lng=FR&data_id=12136&Disease_Disease_Search_diseaseGroup=Angio-oedeme-hereditaire&Disease_Disease_Search_diseaseType=Pat&Maladie(s)/groupes%20de%20maladies=Angio-oedeme-hereditaire&title=Angio-oedeme-hereditaire&search=Disease_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=59100&Centres%20experts=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Constitutive-site&title=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Constitutive-site&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=59100&Centres%20experts=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Constitutive-site&title=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Constitutive-site&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=59099&Centres%20experts=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Competence-centre&title=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Competence-centre&search=Clinics_Search_Simple
https://www.orpha.net/consor/cgi-bin/Clinics_Search.php?lng=FR&data_id=59099&Centres%20experts=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Competence-centre&title=Reference-centre-for-angioedema--CREAK----Competence-centre&search=Clinics_Search_Simple

