VIDAUKI I

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Aqgneursa 1 g mixturukyrni, dreifa i skammtapoka

2.  INNIHALDSLYSING
Hver skammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

Hjalparefni med pekkta verkun

Hver skammtapoki inniheldur 642,2 mg af isémalti og 0,153 mg af propylenglykoli.

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Mixturukyrni, dreifa.

Hyvitt eda beinhvitt kyrni.

4.  KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Aqneursa er &tlad til medferdar a taugaeinkennum Niemann-Pick sjukdoms af tegund C (NPC) i
samsettri medferd med miglustati, eda sem einlyfjamedferd hja sjuklingum sem pola ekki miglustat,
hja fulloronum og bérnum 6 ara og eldri sem vega ad minnsta kosti 20 kg.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Skammtar

Fullordnir og born 6 dra og eldri sem vega ad minnsta kosti 20 kg

Raodlagour skammtur midast vid likamspyngd sjuklings i kg samkvamt t6flu 1. Fordast skal mat og
drykk 1 0,5 klst. fyrir og 2 klst. eftir lyfjagjof (sja kafla 5.2).

Tafla 1: Réolagour skammtur

Likamspyngd Morgunskammtur | Siddegisskammtur Kvoéldskammtur
sjuklings
20 til 24 kg lg Enginn skammtur lg

(1 skammtapoki) (1 skammtapoki)
25 til 34 kg lg lg lg

(1 skammtapoki) (1 skammtapoki) (1 skammtapoki)
35 kg eda meira 2g lg lg

(2 skammtapokar) (1 skammtapoki) (1 skammtapoki)

Ef skammtur gleymist skal sleppa honum og taka nasta skammt samkvaemt aatlun.

Born yngri en 6 dra eda sem vega minna en 20 kg
Ekki hefur enn verid synt fram 4 6ryggi og verkun Aqneursa hja bérnum yngri en 6 ara eda sem vega
minna en 20 kg. Engar upplysingar liggja fyrir.



Lyfjagjof

Til inntoku med vokva

Hella skal innihaldi eins poka i 40 ml (3 matskeidar) af vatni og hraera pangad til pad er ad fullu
uppleyst. Ekki er radlagt ad nota heitan vokva. Drekka skal alla dreifuna strax eftir blondun (innan
30 minutna). Ef dreifan er ekki drukkin strax skal hreera aftur 1 henni fyrir inntdku. Eftir neyslu
dreifunnar getur synilegt afgangsmagn af dreifu ordid eftir, i slikum tilvikum & ekki ad framkvama
frekari skolun.

Endurtaka verdur 6ll skref ef porf er & 6drum skammtapoka.

Gjof'i gegnum magaslongu

Agneursa ma gefa i gegnum magaslongu (fronsk steerd 18 eda steerri). Tema skal innihald eins poka i
ilat med 40 ml af vatni og blanda pangad til allt kyrnio er uppleyst. Sidan & ad draga dreifuna upp i
sprautu med holleggsenda. Innihaldi sprautunnar er delt i magaslonguna med pvi ad beita stodugum
prystingi. Ad pvi loknu er skammtasprautan fyllt aftur med vatni og slangan skolud med ad minnsta
kosti 20 ml af vatni. Dreifuna a ad nota strax (innan 30 minttna).

Sja kafla 6.6 ,,Nanari upplysingar um lyfjagjof i gegnum magaslongu®.

4.3 Frabendingar

Ofnemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vio notkun

Bradaofnemi og ofnaemisviobrogd

bratt fyrir ad enginn sjuklingur hafi fengid bradaofnemi eda ofnamisvidbrogd i kliniskum
rannsoknum, geta bradaofnaemis- og ofnaemisviobrogd komid fyrir eftir gjof levasetyllefsins. Ef slik
viobrogo koma fram parf tafarlaust ad hatta medferd med Aqneursa og veita naudsynlega
bradameoferd.

Hjalparefni

Hver skammtapoki inniheldur 642,2 mg af isdémalti. Sjuklingar med arfgengt fraktdsadpol, sem er
mjog sjaldgeeft, skulu ekki taka lyfio.

Lyfid inniheldur 0,153 mg af propylenglykoli i hverjum skammtapoka.
4.5 Milliverkanir vid onnur lyf og adrar milliverkanir
Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir 4 milliverkunum.

Milliverkanir vid levasetyllefsin

Milliverkun levasetyllefsins (N-asetyl-L-lefsin) vid N-asetyl-DL-lefsin og N-asetyl-D-lefsin hefur
greinst i lyfjafreedilegum rannsdknum sem bendir til pess ad N-asetyl-D-lefsin geti keppt vid
levasetyllefsin um upptdku fyrir tilstilli monodkarboxylatferja. Fordast skal samhlida notkun
levasetyllefsins og N-asetyl-DL-lefsins og N-asetyl-D-lefsins.

Milliverkanir vid hvarfefni P-ep, BCRP eda BSEP ferja

Levasetyllefsin getur verid hemill &4 P-glykoprotein (P-gp), viondmsprotein brjostakrabbameins
(BCRP) eda utfledisdaelu gallsalta (BSEP) (sja kafla 5.2). Ovist er um mikilvaegi pessa fyrir menn.
Ekki er haegt ad utiloka hugsanlega milliverkun levasetyllefsins vid énnur lyf sem eru hvarfefni P-gp



(t.d. digoxin, dabigatran, l6peramid, irin6tekan, doxorubisin, vinblastin, paklitaxel, fex6éfenadin,
selisiklib, kinidin, talin6lol), BCRP (t.d. stilfasalasin, rosuvastatin) eda BSEP.

Geeta skal varadar pegar levasetyllefsin er gefid samhlida BSEP hvarfefnum.

Moguleg hamlandi ahrif levasetyllefsins a fjollyfja- og eiturefnautprystingsferjur (MATE) eru ekki
pekkt; pvi er radlagt ad geeta vartidar vid samhlida gjof levasetyllefsins og hvarfefna MATE-ferja.

4.6 Frjésemi, medganga og brjostagjof
Medganga

Engar upplysingar liggja fyrir um notkun levasetyllefsins 4 medgongu. Dyrarannsoknir hafa synt
eiturverkanir 4 sxlun (sja kafla 5.3).

Aqneursa er hvorki &tlad til notkunar 4 medgoéngu né handa konum sem geta ordid pungadar og nota
ekki getnadarvarnir.

Brjostagjof
Ekki er pekkt hvort levasetyllefsin eda umbrotsefni levasetyllefsins skiljast ut i brjostamjolk. Ekki er
haegt ad utiloka haettu fyrir bdrn sem eru a brjosti.

Vega parf og meta kosti brjostagjafar fyrir barnid og avinning medferdar fyrir konuna og akveda a
grundvelli matsins hvort hatta eigi brjostagjof eda heetta/stodva timabundid medferd med Aqgneursa.

Frjésemi

Engar upplysingar liggja fyrir um ahrif levasetyllefsins a frjésemi manna. Dyrarannsoknir benda ekki
til neinna ahrifa levasetyllefsins 4 frjosemi karla eda kvenna (sja kafla 5.3).

4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla
Aqneursa hefur engin eda 6veruleg ahrif 4 haefni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 oryggi

Algengasta aukaverkunin, meo tidnina 1,2%, er vindgangur.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir sem komu fram i kliniskri slembirannsékn med vixlun og samanburdi vid lyfleysu og
opinni rannsokn med blindudum matsadila, p.m.t. framlengingarfasa, hja sjuklingum med Niemann-
Pick sjikdom af tegund C eru byggoar a alls 84 sjuklingum med midgildi medferdarlengdar sem nam
86 dogum.

Innan hvers liffeeraflokks er aukaverkunum radad samkveaemt eftirfarandi tidniflokkun: mjog algengar
(= 1/10), algengar (= 1/100 til < 1/10), sjaldgefar (= 1/1.000 til < 1/100), mjog sjaldgefar (> 1/10.000
til < 1/1.000), koma 6rsjaldan fyrir (< 1/10.000), tidni ekki pekkt (ekki heegt a0 aaetla tidni ut fra
fyrirliggjandi gégnum).

Tafla 2: Aukaverkanir hja sjuklingum med Niemann-Pick sjukdom af tegund C sem fengu
medferd med levasetyllefsini

Flokkun eftir liffaerum Tioni Aukaverkun

Meltingarfeeri Algengar Vindgangur




Tilkynning aukaverkana sem grunur er um a0 tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvagt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli a&vinnings og ahaettu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvemt fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskommtun

f tilviki ofskommtunar er einkennamedferd radlogd.

5. LYFJAFRADILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Onnur lyf sem verka 4 taugakerfid, ATC-flokkur: NO7XX27.

Lyfhrif

Aqneursa inniheldur levasetyllefsin sem verkar 4 undirliggjandi ferla taugafraedilegrar starfstruflunar.
Forkliniskar rannsoknir syndu fram a ad levasetyllefsin leioréttir orkuefnaskipti, sem felur m.a. 1 sér
aukna framleidslu adenésinprifosfats.

Verkun og oryggi

Verkun og 6ryggi levasetyllefsins til medferdar & Niemann-Pick sjukdémi af tegund C var rannsékud i
tviblindri slembirannsokn med samanburdi vid lyfleysu og tveggja timabila vixlun til ad meta verkun
levasetyllefsins hja sjuklingum med Niemann-Pick sjukdom af tegund C. Til pess ad taka patt i
rannsokninni purftu sjuklingar ad vera 4 ara eda eldri, med stadfesta greiningu 4 Niemann-Pick
sjukdomi af tegund C, med 7 til 34 SARA-stig i upphafi rannsdknar og mattu ekki vera & annarri
rannséknarmedferd; sjuklingar mattu vera 4 medferd med miglustati.

batttakendum var slembiradad i hlutfallinu 1:1 til ad fa annad hvort levasetyllefsin eda lyfleysu i

12 vikur 4 timabili 1. A timabili 2 skiptu sjuklingar yfir i hid gagnstaeda (annadhvort levasetyllefsin
eda lyfleysu) i 12 vikur. Sjiklingar 4 aldrinum > 13 ara fengu 4 g/dag (sem 2 g morgunskammtur, 1 g
siddegisskammtur og 1 g kvoldskammtur). Skammtur levasetyllefsins handa bérnum yngri en 13 ara
var byggour a likamspyngd sjuklings (sja kafla 4.2).

Alls 60 sjuklingar gengust undir slembirddun og fengu medferd og 59 (98%) luku badum
medferdartimabilunum med levasetyllefsini og lyfleysu.

Af 60 slembirodudum sjuklingum (37 fullordnum og 23 bérnum) voru 27 konur og 33 karlar. Midgildi
aldurs vio upphaf medferdar var 25 ar (bil: 5 til 67 ar). 90% sjuklinganna voru hvitir, 3% asiskir og
7% af 60rum kynpeetti. Alls fékk 51 (85%) sjuklingur medferd med miglustati fyrir slembir6dun og
medan a rannsokninni stdo.

Meling adalendapunktsins var maling a taugafreedilegum teiknum, einkennum og virkni samkvaemt
melingu 4 SARA-kvardanum fyrir mat 4 slingri (Scale for the Assessment and Rating of Ataxia).

SARA-matid var framkvaemt vid upphaf rannsdknar og var sidan metid i lok timabils 1 (viku 12) og i
lok timabils 2 (viku 24). Medferd med levasetyllefsini syndi tolfredilega marktaekan mun,
levasetyllefsini i hag, samanborid vid lyfleysu & SARA kvardanum (tafla 3).



Tafla 3. Samantekt & verkunarnidurstooum samkvaemt kvarda fyrir mat 4 slingri (SARA)*
Ahrif/breyta Medalmunur
Mat (SE) 95% CI p-gildi**
(SD)
Upphafsgildi - 0,95 (0,04) (0,86; 1,04) < 0,001
Medferdarahrif (levasetyllefsin )
samanborid vid lyfleysu) - -1,28(031) | (-1.91:-0.65) | <0,001
Heildarbreyting samanborid vid
upphafsgildi fyrir levasetyllefsin -1.97(2.43) - h -
Heildarbreyting samanborid vid
upphafsgildi fyrir lyfleysu 0,60 (2,39) h N h

CI = oryggisbil; SD = stadalfravik; SE= stadalskekkja.
* Breytingin fra upphafsgildi var metin i lok timabils 1 (viku 12) og lok timabils 2 (viku 24).

** Tyihlida p-gildi

Engin markteek breyting kom fram a4 medaltali SARA-stiga sem namu -0,60 hja sjuklingunum 30 sem
fengu lyfleysu a timabili 1 samanborid vid pa sem fengu levasetyllefsin, par sem fram kom veruleg

breyting sem nam -1,93. Hja hinum 30 sjuklingunum sem fengu levasetyllefsin a timabili 1 og sidan

lyfleysu 4 timabili 2 kom fram markteek versnun einkenna a lyfleysu, sem virkadi sem titskolun
levasetyllefsins (munur & medaltali SARA-stiga fra lokum timabils 1 [viku 12] ad lokum timabils 2
[vika 24] nam +1,55), og endurspegladi versnun 4 taugafredilegum teiknum og einkennum pegar
medferd med levasetyllefsini var heett (mynd 1).

Alls 9 sjuklingar (15%) voru hvorki 4 miglustat fyrir slembirddun né medan 4 rannsokninni st6d. Hja
pessum sjuklingum vard einnig breyting 4 medaltali SARA-stiga a levasetyllefsini, sem nam -2,06.
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Mynd 1.  Heildarstig einstakra sjuklinga 4 SARA vid upphafsgildi, lok timabils 1 og lok

timabils 2

Born

Lyfjastofnun Evropu hefur frestad krofu um ao lagdar séu fram nidurstodur ar rannsoknum &
levasetyllefsini hja einum eda fleiri undirhépum barna vio medferd 4 Niemann-Pick sjukdomi,




tegund C (sja upplysingar i kafla 4.2 um notkun handa bérnum).

5.2 Lyfjahvorf

Frésog

Eftir inntoku frasogast levasetyllefsin hratt. Midgildi timans fram ad hamarkspéttni (Cmax), tmax, €r

1 klukkustund (4 bilinu 0,5 til 2,5 klukkustundir). Medaltal fyrir skammtastadlad (&4 hvert gramm af
levasetyllefsini) Cmax 0g flatarmal undir ferli frd timanum 0 til 24 klukkustunda (AUCy-24 kist.) var

4 mikrog/ml/g og 9 klst.*mikrog/ml/g. Nyting eftir inntdku er 6pekkt.

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir 4 dhrifum faedu a frasog.

Dreifing

Medaltal (stadalfravik [SD]) dreifingarrammals vid jafnveegi (V) var 253 (125) L
Levasetyllefsin er tekid upp af monokarboxylatferjum med utbreidda tjaningu og sendir pannig
levasetyllefsin til allra vefja, par med talid til midtaugakerfisins.

Brotthvarf

Medaltal (SD) tthreinsunar er 139 (59) I/klst. Aztladur helmingunartimi er u.p.b. 1 kist. Engin eda
adeins litilshattar uppsofnun sast eftir endurtekna gjof.

Eiginleikar hja tilteknum hépum einstaklinga eda sjuklinga

Enginn kliniskt markteekur munur var 4 lyfjahvorfum levasetyllefsins & grundvelli aldurs (4 bilinu:
6-67 ara), kyns, kynpattar/pjodernis eda likamspyngdar (4 bilinu: 20,5-98.,4 kg).

Skert nyrna- og lifrarstarfsemi
Ahrif skertrar nyrna- eda lifrarstarfsemi 4 lyfjahvorf levasetyllefsins hafa ekki verid rannsékud.

Milliverkanir vid 6nnur lyf

In vitro rannsOknir syndu ad levasetyllefsin, i medferdarpéttni, hamlar ekki marktekt ensimvirkni
sytokrom P450 (CYP450) isoforma. Levasetyllefsin hefur ekki virkjunarmatt gagnvart
CYP450 ensimum.

In vitro hamladi levasetyllefsin utfleedisferjunum P-glykoprotein (P-gp), vidnamsproteini
brjostakrabbameins (BCRP) eda utfledisdelu gallsalta (BSEP) (sja kafla 4.5).

Levasetyllefsin er hvarfefni og in vitro hemill a lifreenu anjonaferjurnar (OAT)1 og OAT3. Likurnar &
kliniskt marktaekum milliverkunum lyfja eru taldar litlar.

5.3 Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar upplysingar benda ekki til neinnar sérstakrar heettu fyrir menn, a grundvelli hefobundinna
rannsokna a lyfjafraedilegu oryggi, eiturverkana eftir endurtekna skammta og eiturverkana 4 erfoaefni.

Engin ahrif & frjosemi komu fram hja rottum vid skammta allt ad 1.000 mg/kg/dag (1,5 til 2,3-fold
Gtsetning hja ménnum). f rannséknum 4 proska fosturvisa/fostra hja rottum olli levasetyllefsin engum
skadlegum ahrifum & proska vid skammta allt ad 1.000 mg/kg/dag (2,0-f61d ttsetning hja ménnum).
Hja kaninum kom ytri vanskopun og vanskopun 4 beinagrind i [jos vid 1.250 mg/kg/dag (7,1-fold
utsetning hja ménnum) og mork um engin merkjanleg, skadleg ahrif namu 675 mg/kg/dag (4,9-fold
utsetning hja ménnum). Engin skadleg ahrif komu fram i rannsokn a proska fyrir og eftir fedingu hja
rottum vid skammta allt a0 1.000 mg/kg/dag.



Krabbameinsmyndun

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir 4 krabbameinsvaldandi verkun. Heettan a
krabbameinsvaldandi verkun er 6pekkt.

6. LYFJAGERPARFRADPILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 Hjalparefni

fsomalt (E953)

Hypromellosi

JarOarberjabragd (inniheldur propylenglykol (E1520))

6.2  Osamrymanleiki

A ekki vid.

6.3 Geymslupol

2 ar.

6.4  Sérstakar varudarreglur vio geymslu

Engin sérstok fyrirmeli eru um geymsluadstedur lyfsins.

6.5 Gerd ilats og innihald

Aqgneursa kemur i stakskammta skammtapokum r ali/pdlyetyleni med pappirsbakhlid.
Pakkningasteerdir:

o 28 stakskammta skammtapokar
o fjdlpakkning sem inniheldur 112 (4 pakkningar med 28) stakskammta skammtapoka

Ekki er vist a0 badar pakkningasterdir séu markadssettar.
6.6  Sérstakar varudarraostafanir vio forgun og 6nnur medhondlun
Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda urgangi i samraemi vid gildandi reglur.

Eftir blondun er Agneursa vatnskennd dreifa, fljétandi, einsleit, hvit, skyjud af véldum fingerdra agna
an kekkjamyndunar.

Frekari upplysingar um lyfjagjof i gegnum magaslongu (fronsk steerd 18 eda steerri)

. Stodva skal gjof neringar til inntdoku ef sjuklingur er 4 samfelldri naeringargjof.

o Draga skal ad minnsta kosti 20 ml af vatni upp i sprautu med holleggsenda og skola slonguna til
a0 koma i veg fyrir milliverkanir 4 milli neringar til inntdku og Aqneursa.

o Draga skal alla dreifuna med naudsynlegum skammti sem var utbtiin samkvaemt kafla 4.2 upp 1
sprautuna med holleggsendanum.

o Dreifuna a ad gefa strax i magaslonguna (innan 30 minitna) med pvi ad beita stodugum
prystingi.

o Fylla skal sprautuna med holleggsendanum aftur med ad minnsta kosti 20 ml af vatni og skola
slonguna.

o Hefja ma naringargjoéfina ad nyju pegar hentar.
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7. MARKADSLEYFISHAFI

IntraBio Ireland Ltd

10 Earlsfort Terrace

Dublin 2

frland

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/25/1928/001

EU/1/25/1928/002

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis:

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu https:/www.ema.europa.eu.




VIDAUKI IT

FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EPA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARPA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS
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A. FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasambpykkt

Sciensus International B.V.
Bijsterhuizen 31-42

6604 LV Wijchen

Holland

Patheon France

40 Boulevard De Champaret
38300 Bourgoin-Jallieu
Frakkland

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma
fram i prentudum fylgisedli.
B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN

Lyfid er lyfsedilsskylt.

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS
. Samantektir um oryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram i lista yfir
vidomidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7)
i tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfaerslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

Markadsleyfishafi skal leggja fram fyrstu samantektina um 6ryggi lyfsins innan 6 ménada fra utgafu
markadsleyfis.

D. FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI OG VERKUN VID
NOTKUN LYFSINS

. Azetlun um ahzettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 60rum radstdfunum
eins og fram kemur i deetlun um ahaettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum
uppfaerslum a aatlun um ahattustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda aztlun um ahaettustjéornun:

o A0 beidni Lyfjastofnunar Evropu.

o begar ahettustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga a hlutfalli &vinnings/ahettu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun dhaettu) naest.
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VIDAUKI III

ALETRANIR OG FYLGISEPILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

ASKJA sem inniheldur 28 skammtapoka

1. HEITI LYFS

Agneursa 1 g mixturukyrni, dreifa i skammtapoka
levasetyllefsin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur isomalt og propylenglykol. Sja frekari upplysingar i fylgiseoli.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

mixturukyrni, dreifa
28 skammtapokar

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VIP FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

frland

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/25/1928/001

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Aqneursa

17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

18. EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

ASKJA FYRIR FJOLPAKKNINGU (MEP BLUE BOX)

1. HEITI LYFS

Agneursa 1 g mixturukyrni, dreifa i skammtapoka
levasetyllefsin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur isomalt og propylenglykol. Sja frekari upplysingar i fylgiseoli.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

mixturukyrni, dreifa
Fjolpakkning: 112 (4 pakkningar med 28) skammtapokar

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VIP FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

frland

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/25/1928/002 112 (4 pakkningar med 28) skammtapokar

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Aqneursa

17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

18. EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

MILLIASKJA FYRIR FJOLPAKKNINGU (AN BLUE BOX)

1. HEITI LYFS

Agneursa 1 g mixturukyrni, dreifa i skammtapoka
levasetyllefsin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur isomalt og propylenglykol. Sja frekari upplysingar i fylgiseoli.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

mixturukyrni, dreifa
28 skammtapokar. Hluti af fjolpakkningu, ma ekki selja sér.

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VIP FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

frland

‘ 12. MARKAPSLEYFISNUMER

| 13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEP BLINDRALETRI

Aqgneursa

‘ 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

‘ 18. EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

SKAMMTAPOKI

1. HEITI LYFS

Agneursa 1 g mixturukyrni, dreifa i skammtapoka
levasetyllefsin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur isomalt og propylenglykol. Sja frekari upplysingar i fylgiseoli.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

mixturukyrni, dreifa
lg

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VIP FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

frland

‘ 12. MARKAPSLEYFISNUMER

| 13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEP BLINDRALETRI

‘ 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

‘ 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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B. FYLGISEDILL
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir sjukling

Agqneursa 1 g mixtiurukyrni, dreifa i skammtapoka
levasetyllefsin

Lesio allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. i honum eru mikilvaegar
upplysingar.

o Geymi0 fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.

o Leitid til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er 4 frekari upplysingum.

o bessu lyfi hefur verio avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 66rum. bad getur valdio
peim skada, jafnvel pott um somu sjukdomseinkenni sé ad rada.
o Latio leekninn eda lyfjafraeding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir

sem ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Aqneursa og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Aqneursa

Hvernig nota & Aqneursa

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma 4 Agneursa

Pakkningar og adrar upplysingar

SR

1. Upplysingar um Aqneursa og vio hverju pad er notad
Aqgneursa inniheldur virka efnid levasetyllefsin, sem er breytt aminosyra.

Aqneursa er notad handa fulloronum og bérnum 6 ara og eldri sem vega ad minnsta kosti 20 kg til
a0 medhondla taugaeinkenni Niemann-Pick sjukdéms af gerd C

o i samsettri medferd med miglustati: 68ru lyfi vid Niemann-Pick sjukdomi af tegund C eda

o eitt og sér ef miglustat polist ekki.

Hja sjuklingum med pennan arfgenga sjikdom trufla tilteknar breytingar 4 akvednum genum starfsemi
leysikorna (litlir sekkir inni i frumum likamans sem melta stérar sameindir, svo sem fitu). Truflunin
veldur aukningu 4 magni lipida, kolesterdls og annarrar fitu sem geymd er i frumum, sem likaminn
getur ekki brotid nidur. Petta veldur stigvaxandi tapi 4 taugafrumum med einkennum sem geta medal
annars verid erfidleikar vid samhafingu hreyfinga, 6skyrt tal, kyngingarerfidleikar og 6vidradanlegur
skjalfti. Levasetyllefsin eykur virkni leysikorna og dregur pannig ur magni fitu og kélester6ls i
frumum.

2. Adur en byrjad er ad nota Aqneursa

EKKi ma nota Agneursa

. ef um er a0 raeda ofnaemi fyrir levasetyllefsini eda einhverju 60ru innihaldsefni lyfsins (talin upp
i kafla 6).

Varnaoaroro og varadarreglur

Lyfio getur valdid ofnaeemisvidbrogdum, par med talid skyndilegum og alvarlegum
ofnemisvidbrogdum. Heettu ad taka Aqneursa og hafou strax samband vid leekni ef pi feerd
ofnaemisvidbrogo eftir ad pu hefur tekid Agneursa. Einkenni eru m.a.:

. ondunarerfioleikar
o proti i andliti, vorum, halsi eda tungu
° kladautbrot 4 einum likamshluta eda 6llum likamanum
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Notkun annarra lyfja samhlida Aqneursa
Lati0 leekninn eda lyfjafraeding vita um 61l 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad verda notud.

Aqneursa getur haft dhrif 4 verkun annarra lyfja eda aukid likur 4 aukaverkunum. Einkum skaltu lata
leekninn vita ef pu tekur einhver af eftirtdldum lyfjum:

. digoxin: til ad medhondla veikleika i hjarta og 6reglulegan hjartslatt

dabigatran: til ad hindra bl6dstorknun

loperamio: til ad medhondla nidurgang

irindtekan, doxorubisin, vinblastin, paklitaxel, selisiklib: til a0 medhondla krabbamein
fexofenadin: til ad medhondla einkenni ofnemis

kinidin: til a0 medhondla hjartslattartruflanir

talinolol: til ad leekka blooprysting

sulfasalasin: til ad medhondla verulega parmabdlgu og 1idbolgu af voldum gigtar
rosuvastatin: til ad lekka haekkud kolesterdlgildi

Onnur lyf geta haft dhrif & verkun Aqneursa. Einkum skaltu leita rdda hja lekninum ef pu tekur
einhver af eftirtoldum lyfjum:
. N-asetyl-DL-lefsin, N-asetyl-D-lefsin: til a0 medhondla bradan svima

Born og unglingar
Aqneursa er ekki @tlad bornum 6 ara eda yngri eda sem vega minna en 20 kg.

Medganga og brjostagjof
Vid medgongu, brjéstagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja laekninum
elda lyfjafraedingi adur en lyfid er notad.

. Medganga
Aqneursa er ekki @tlad til notkunar 4 medgongu.

. Konur sem geta oroid pungadar
Konur sem geta ordid pungadar verda ad nota 6rugga getnadarvorn medan a4 medferd med
Agneursa stendur.

. Brjostagjof
Ekki er pekkt hvort levasetyllefsin berst i brjostamjolk. Lyfid getur skadad barn sem er 4 brjosti.
Ef pu ert med barn & brjosti parftu ad akveda i samradi vid leekninn hvort pu skulir halda afram

brjostagjof eda medferd med Aqneursa. Tekid verdur tillit til &vinnings brjostagjafar fyrir barniod
og avinnings af medferd med Aqneursa fyrir modur med barn 4 brjosti.

Akstur og notkun véla
Aqneursa hefur engin eda 6veruleg ahrif 4 haefni til aksturs og notkunar véla.

Aqneursa inniheldur isémalt og propylenglykal
Hver skammtapoki inniheldur 642,2 mg af isémalti. Ef 6pol fyrir sykrum hefur verio stadfest skal hafa

samband vid laekni adur en lyfid er notad.

Lyfi0 inniheldur 0,153 mg af propylenglykoli i hverjum skammtapoka.
3. Hvernig nota 4 Agneursa

Notid lyfid alltaf eins og laeknirinn eda lyfjafreedingur hefur sagt til um. Ef ekki er [jost hvernig nota a
lyfio skal leita upplysinga hja lekninum eda lyfjafraedingi.
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Radlagdur skammtur er by

gdur 4 likamspyngd sjuklings i kilogrommum og er tekinn sem hér segir:

Likamspyngd sjuklings

Morgunskammtur

Siodegisskammtur

Kvoldskammtur

20 til 24 kg

1 skammtapoki

Enginn skammtur

1 skammtapoki

25 til 34 kg

1 skammtapoki

1 skammtapoki

1 skammtapoki

35 kg eda meira

2 skammtapokar

1 skammtapoki

1 skammtapoki

Adfero vio lyfjagjof
Fordast skal mat og drykk 1 30 minutur fyrir lyfjagjof og 2 klst. eftir lyfjagjof.

. Til inntoku med vokva

- Hellid innihaldi eins skammtapoka i 40 ml (3 matskeidar) af vatni. Hraerid pangad til pad
hefur blandast ad fullu. Notid ekki heitan vokva.

- Drekkid alla blénduna strax eftir blondun (innan 30 minttna).

- Ef Iyfid er ekki tekid innan 30 minatna fra blondun skal hraera aftur i pvi 4dur en pad er
drukkid.

- begar blandan hefur verid drukkin getur svolitid magn af henni ordid eftir, i sliku tilviki &
ekki ad framkvaema frekari skolun.

- Endurtakid 611 skrefin ef porf er & 60rum skammtapoka.

. Notkun i gegnum magaslongu

Agneursa ma einnig gefa 1 gegnum slongu sem liggur 1 gegnum kvidinn og inn i magann (fronsk

steerd 18 eda steerri):

- Stodvid neringargjof i gegnum slongu (ef um er ad reeda samfellda neringargjof).

- Dragid ad minnsta kosti 20 ml af vatni upp i sprautu med holleggsenda og skolid
slonguna til a0 koma i veg fyrir milliverkanir a4 milli neringar og Agneursa.

- Taemid innihald eins poka i 40 ml af vatni.

- Blandid pangad til allt kyrnid hefur dreifst jafnt i vokvanum.

- Dragi0 alla blonduna upp i sprautu med holleggsenda.

- Gefi0 dreifuna strax i magaslonguna (innan 30 mintitna) med pvi ad beita stéougum
prystingi. Geymid ekki blonduna til notkunar sidar.

- Endurtakid skrefin sem talin eru upp hér ad ofan og byrjid a pvi ad tema skammtapokann
ef porf er 4 60rum skammtapoka.

- Fyllid sprautuna med holleggsendanum aftur med ad minnsta kosti 20 ml af vatni og
skolid magaslonguna.

- Hefjio neeringargjofina & ny pegar hentar.

Ef tekinn er steerri skammtur af Aqneursa en malt er fyrir um

Latid lekninn eda lyfjafreding vita ef petta kemur fyrir.

Raolagt er ad veita medferd vio einkennum.

Ef gleymist ad taka Agqneursa

Ekki & ad tvofalda skammt til ad beeta upp skammt sem gleymst hefur ad taka. Haldid afram med

nasta skammt samkvamt aatlun.

Ef heett er ad nota Aqneursa
Ekki haetta medferd an sampykkis laeknisins.

Leiti0 til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er a frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid 4 um oOll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist po ekki hja 6llum.
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Aukaverkanir geta komid fyrir med eftirfarandi tioni:

Algengar, geta komid fyrir hja allt a0 1 af hverjum 10 einstaklingum
o vindgangur

Tilkynning aukaverkana

Latio leekninn eda lyfjafreeding vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli. Einnig er heegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Me0 pvi ad tilkynna aukaverkanir er
haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma a4 Aqneursa

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er 4 skammtapokanum, 6skjunni og/eda
merkingunni 4 eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Engin sérstok fyrirmeli eru um geymsluadstaedur lyfsins.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i
apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem hatt er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Agneursa inniheldur

o Virka innihaldsefnid er levasetyllefsin. Einn stakskammtapoki inniheldur 1 g af levasetyllefsini.

o Onnur hjalparefni eru isomalt (E953), hypromellési, jardarberjabragdefni (inniheldur
propylenglykol (E1520)). Sja kafla 2 ,,Aqneursa inniheldur isomalt og propylenglykol*.

Lysing a utliti Aqneursa og pakkningastzerdir
Agneursa mixtirukyrni, dreifa er hvitt eda beinhvitt kyrni med jardarberjabragoi.

Aqneursa kemur i stakskammta skammtapokum ur ali/pdlyetyleni med pappirsbakhlid sem er pakkad i
Oskju.

Pakkningastaeroir:

. 28 stakskammta skammtapokar
. Fjolpakkning sem inniheldur 112 (4 pakkningar med 28) stakskammta skammtapoka

Ekki er vist ad badar pakkningasterdir séu markadssettar.

Markadsleyfishafi
IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

frland

Framleioandi

Sciensus International B.V.
Bijsterhuizen 31-42

6604 LV Wijchen

Holland
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Patheon France

40 Boulevard De Champaret
38300 Bourgoin-Jallieu
Frakkland

Pessi fylgisedill var sidast uppfaerour i

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evropu https://www.ema.europa.eu.
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