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Planowane i prowadzone badania l i Il fazy z wziewnym zastosowaniem pirfenidonu i
nintedanibu we wskazaniu postepujgce widknienie ptuc.

MIST PPF Study now enrolling, please visit here MiSt )

W randomizowanym, podwdjnie
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- — badaniu MIST zostanie zbadana skutecznos¢ i
Overview APO1 APO2 APO3 APOX . L, . ,
bezpieczeristwo AP0O1 u pacjentéw z PPF.
Program IND Phase 1 Phase 2 Phase 3 Zaplanowano wigczyé 300 pacjentéw z PPFi
oceni¢ dwie dawki APO1 w poréwnaniu do
L mist placebo. Badanie jest planowane m.in. w
Polsce. Pierwszorzedowym punktem
o koricowym badania jest zmiana w stosunku

{Inhaled Hintedanib)

do wartosci wyjsciowej FVC w 52. tygodniu.
Drugorzedne punkty koricowe obejmuja

APO3 pomiary jakosci zycia, czas do progresji
Combinaion ofFenidone choroby i zmiane w punktacji wtdknienia

ptuc na podstawie tomografii komputerowej
APOX

o wysokiej rozdzielczosci (HRCT).
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P A Inhalation innovation: phase 2b study design of inhaled pirfenidone in the treatment of roser PAG90
1202
CIVO' n progressive pulmonary fibrosis DPLD <
Martin Kolb', Colin Reisner?, Deepthi Nair*, Felix Woodhead”, Howard M Lazarus®, Craig S Conoscenti®
pharma 'McMeaster University, Hamilton (Canada); 2DevPro Biopharma, Basking Ridge (USA); *Avalyn Pharma, Inc., Cambridge (USA)
INTRODUCTION STUDY DESIGN ENDPOINTS
) i 52-Week Double-blind Primary Endpoint

e ) T Cnombarin Y () ook 2
progression of pulmonary fibrosis in patients with interstitial ii:::;‘: ::;T e : - SacondaryEndpolnts
lung diseases (ILDs) other than idiopathic pulmonary including at least /AP01 50 mg BID. I *+ Absolute change from Baseline in QoL measurements
fibrosis (IPF)." renicaen® | Fesaie D - as assessed by Living with Pulmonary Fibrosis

* Oral pirfenidone has been studied in non-IPF ILDs but never | I | and Impact Q total score at
achieved a statistically significant change in a primary Yz T e 8 R £l 2 g 33 Week 52
endpoint. In those studies, primary endpoints were not 111} 11 i I i i H i 5 = =S
focused on FVC change. Trends seen in forced vital capacity Aakindvaon o earsart H g * Time to disease progression. Disease progression is
(FVC) change (a secondary endpoint in those studies) @12) i defined as absolute FVC percent predicted decline of
support efficacy in PPF24 > - 210% prior to Week 52

+ Data from the AP01-002 (ATLAS) Study of inhaled KEY INCLUSION CRITERIA « Change in lung fibrosis score based on HRCT from
pirfenidone in IPF demonstrated efficacy and improved PPF Diagnosis* |PFT Criteria at Screening Visit Baseline to 52 weeks

safety compared to that historically seen with oral
pirfenidone.

AIMS
+ The AP01-007 (MIST Study) is designed to evaluate the

efficacy and safety of APO1 (aerosolized pirfenidone) in
patients with PPF.

METHODS
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In this Phase 2b study, patients will be randomized 2:1:2 to
1of 3 treatment arms: APO1 100 mg BID, APO1 50 mg BID, or
placebo BID by oral inhalation using the investigational PARI
eFlow® Nebulizer System.

Patients can remain on background immunosuppression,
and up to 30% of patients can remain on background oral
nintedanib therapy.

Cough will be analyzed through assessment of reported
adverse events of cough and cough questionnaires, which
should allow differentiation of cough related to PPF vs. the
nebulization procedure.

Physiologic evidence of progression within at least 1 of

the following criteria:

* Relative decline in FVC 2 10% predicted within the
previous 24 months compared to Screening visit 1

* Relative decline in FVC 2 5% to < 10% predicted
within the previous 24 months compared to
Screening visit 1 with at least 1 of the 2 following
criteria:

+ Worsening respiratory symptoms OR

(high

o gl
tomography [HRCT]) evidence of disease
progression
. of respiratory AND
(HRCT) evidence of disease progression per a local
or central radiologist

At tha timo of pos 3
KEY EXCLUSION CRITERIA
« Diagnosis of IPF

+ FVC 2 45% of predicted normal at Screening visit 1

+ Forced expiratory volume (FEV,)/FVC 2 0.7 or 2 age-
adjusted lower limit of normal (LLN) at Screening visit
1

+ DLCO 2 30% of predicted, corrected for hemoglobin
at Screening visit 1

|Prior Therapy

+ Patients on background oral nintedanib must have
been on treatment for at least 6 months

+ Patients on standard of care background
immunosuppression must have been on therapy for
at least 12 weeks prior to screening and 6 months for
rituximab

« Significant clinical worsening of PPF between Screening visits 1 and 3
* Previous or current treatment with oral pirfenidone within 3 months prior to Screening
 Extent of emphysema is greater than the extent of fibrosis on HRCT

SAFETY

Incidence of adverse events and serious adverse

events

Incidence of treatment-emergent deaths

Changes from Baseline in vital signs, physical

examination, and body weight

+ Changes from Baseline in clinical laboratory tests
(hematology, serum chemistry, urinalysis, and urinary
creatinine clearance)

+ Changes from Baseline in electrocardiogram pattern

CONCLUSIONS

+ MIST will study the safety and efficacy of APO1
(aerosolized pirfenidone) in patients with PPF.

+ In addition to the safety and efficacy endpoints, MIST
will carefully examine the presence of cough in this
population of patients.

1. Raghu ot al. Am J Resir Cit Care Med. 2022 May 1:205(3): 018-647.
20208:147-157.
76486,

Wiecej informacji na temat badania MIST (NCT06329401) mozna znalez¢ na stronie ClinicalTrials.gov.
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Komitet Redakcyjny Nerandomilast to doustny inhibitor fosfodiesterazy typu E4 o dziataniu antyfibrotycznym i przeciwzapalnym.
W badaniu FIBRONEER-IPF (NCT05321069) zakoriczono zbieranie danych do oceny gtéwnego punktu
B (il 1, macsl koricowego. Ogtoszenie wynikéw badania planowane jest w maju 2025, tym czasem przekazano wyniki
Katarzyna Lewandowska wstepnej analizy, ktéra wskazuje ze I-rzedowy punkt koricowy zostat osiggniety, a badanie FIBRONEER-IPF ma

szanse by¢ pierwszym pozytywnym badaniem fazy Ill dla chorych na IPF od ponad dekady!

Dr hab. n. med., Prof. IG
Magdalena Martusewicz-Boros

(P FIBRONEER"-IPF Projekt badania

Dr hab. n. med. CLINICAL TRIAL

Matgorzata Sobiecka

Podwdjnie zaslepione, randomizowane, kontrolowane placebo badanie fazy Il oceniajace skutecznosc i
bezpieczenstwo NERANDOMILASTU przez co najmniej 52 tygodnie u pacjentow z idiopatycznym zwtoknieniem
ptuc (IPF). Punktem I-rzedowym jest bezwzgledna zmiana FVC od wartosci poczatkowej. Liczba uczestnikow

Zarzad Sekcji Chordb

Srédmigzszowych @ NERANDOMILAST 18 mg bid !
1
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W dniach 21-28.09.2024 odbyly sie wydarzenia zwigzane z obchodami Wrzesnia — Miesiaca Swiadomosci
Dr hab. n. med. Chordb Wtdéknieniowych Ptuc. W dniu 21.09.2024 w audycji ,Przychodnia” w Radio dla Ciebie wystapitadr hab.
Katarzyna Gorska n. med. Katarzyna Lewandowska, ktéra opowiadata o réznych typach wtdknienia ptuc, czynnikach ryzyka
Dr hab. n. med. zachorowania, sposobach rozpoznawania i leczenia choroby. W dniu 26.09.2024 odbyt sie webinar z Agnieszka
Katarzy“a_Lewa“dOWSka Pilewska-Slaczko, Prezes Polskiego Towarzystwa Wspierania Chorych na Wtdknienie Ptuc, ktéra opowiadata o
L E ALY problemach zycia z chorobg z perspektywy pacjentdéw i ich bliskich. W piatek, 27.09. w IGIChP odbyty sie
Kontakt: wyktady dla chorych i ich rodzin — wyktad o chorobach wspétistniejgcych z IPF wygtosita prof. Magdalena
biuroptchp@ptchp.org Martusewicz-Boros, a o znaczeniu badan czynnosciowych w rozpoznawaniu i monitorowaniu przebiegu i
leczenia chordéb wtdknieniowych — dr Monika Franczuk. Wyktady cieszyty sie duzym zainteresowaniem, a w
kuluarach wywigzata sie porywajaca dyskusja. W sobote odbyt sie piknik rodzinny, podczas ktérego mozna byto
wykonad spirometrie, test marszu oraz skonsultowac sie z lekarzami specjalistami. Gosciem specjalnym pikniku
byt pan Pawet Delag, z ktérym rozmawialismy o znaczeniu dbatosci o Srodowisko i walce z zanieczyszczeniem
powietrza, waznym czynnikiem zwiekszajgcym zapadalnos¢ na choroby uktadu oddechowego. Relacje z tych
wydarzen znajda Parnistwo na stronie www.ipf.org.pl oraz FB Polskiego Towarzystwa IPF. .
Zachecajcie swoich chorych na wtéknienie ptuc do zapisywania sie do Towarzystwa! M

Choroby srédmigzszowe ptuc znajduja sie takze w kregu zainteresowania mtodych pneumonologéw. W dniu 19 wrzesnia 2024r. w todzi z
inicjatywy Klubu Mtodych Pneumonologdéw odbyta sie konferencja naukowo-szkoleniowa "Plaster Mtodych". Na spotkaniu poruszono wiele
istotnych tematdw z zakresu chordéb srédmigzszowych ptuc. Finatem wydarzenia byta Debata Pokolen, w ktérej udziat brata dr n. med.
Katarzyna Zimna jako przedstawicielka Klubu Mtodych Pneumonologéw oraz pneumonolog z wieloletnim doswiadczeniem w zakresie
diagnostyki i leczenia choréb srédmigzszowych ptuc dr n. med. Matgorzata Nocen-Piskorowska. Burzliwa dyskusja dotyczyta przydatnosci
oznaczania precypityn w diagnostyce zapalenia ptuc z nadwrazliwosci w formie debaty ,za” i ,przeciw”. Debata zapoczatkowata dalsze
merytorycznie istotne dyskusje wsrdd uczestnikow konferencji.
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Sekcji Choréb Srédmigzszowych PTChP pt.:

wyzwania w praktyce

Kierownik naukowy: dr hab. n. med. prof. IGIChP Magdalena Martusewicz-Boros
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