VIDAUKI |

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



?Detta Iyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist flj6tt og
orugglega til skila. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er
um ad tengist lyfinu. | kafla 4.8 eru upplysingar um hvernig tilkynna & aukaverkanir.

1 HEITI LYFS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg hord hylKki

2. INNIHALDSLYSING
Hvert hart hylki inniheldur 250 mg af chenodeoxykélinsyru.

Sja lista yfir oll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Hart hylki

Hylki af steerd 0, 21,7 mm ad lengd, hylkid er gult med appelsinugulu loki og inni i pvi er hvitt
samanpjappad duft.

4.  KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1  Abendingar

Chenodeoxykélinsyra er &tlud til medferdar & medfeddum géllum i myndun frumgallsyra (e. primary
bile acid) vegna ster6l 27-hydroxylasaskorts (lysir sér sem heila- og sinafeitildi (e. cerebrotendinous
xanthomatosis, (CTX)) hja ungbérnum, bérnum og unglingum & aldrinum 1 méanadar til 18 &ra og hja
fullorénum.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Upphaf og eftirlit medferdar verdur ad vera framkvamt af leeknum sem hafa reynslu af medhondlun
CTX eda medfeddra galla i myndun frumgallsyra.

Vid upphaf medferdar og skammtaadlogun parf ad fylgjast med kélestanodlgildum i sermi og/eda
gallalkohdli i pvagi & 3 manada fresti par til jafnvaegi er komid & i efnaskiptum, og arlega eftir pad.
Velja atti leegsta skammt chenodeoxykolinsyru sem laekkar kélestandl i sermi og/eda gallalkéhol i
pvagi a fullnaegjandi hatt pannig ad gildin verdi innan edlilegra marka. Einnig parf ad fylgjast med
lifrarstarfsemi. Haekkun & lifrarensimum umfram edlileg gildi samhlida medferd getur bent til
ofskdmmtunar. Eftir upphaf medhdndlunar skal kanna kdlestandl, gallalkéhélmagn i pvagi og
lifrarstarfsemi ad minnsta kosti einu sinni & ari og endurskooa skal skammtinn til samramis (sja

kafla 4.4). Framkveaema skal frekari eda tidari rannsoknir til ad fylgjast med medhondlun hja sjuklingi
a hradvaxtarstigi, ef hann a4 sama tima er med undirliggjandi sjukdom, eda & medgongu (sja kafla 4.6).

Ef vidvarandi skortur er & viobrogdum vio staklyfsmedferd med chenodeoxykolinsyru skal ihuga adra
medferdarvalkosti.



Skammtar

Fulloronir

Upphafsskammtur hja fullordnum er 750 mg/sélarhring i premur adskildum skémmtum svo
framarlega sem pad er nagilegt til ad feera kélestanolgildi i sermi og/eda gallalkéhdl i pvagi til
edlilegra horfs. Heegt er sidan ad auka dagskammtinn um 250 mg upp i hamarksskammtinn

1 000 mg/sélarhring ef gildi kélestandls i sermi og/eda gallalkéhdls i pvagi eru enn of ha.

Born (1 manadar-18 ara)

Upphafsskammtur hja bérnum er 5 mg/kg/solarhring i premur adskildum skdmmtum. Ef margfeldi
Utreiknads skammts er ekki 250 mg skal velja naesta skammt fyrir nedan hdamarksskammtinn

15 mg/kg/solarhring med pvi skilyrdi ad slikt nagi til ad feera kdlestandl i sermi og/eda
gallalkéhdlmagn i pvagi til edlilegra horfs.

Nyburar yngri en eins manadar
EkKi hefur verid synt fram & 6ryggi og verkun hja bérnum yngri en eins manadar. Takmarkadar
upplysingar liggja fyrir um 6ryggi (sja kafla 4.8).

Skammtur sem gleymist
Ef skammtur gleymist & sjaklingurinn ad taka naesta skammt & tilsettum tima. Ekki & ad tvofalda
skammt til ad beeta upp skammtinn sem gleymdist.

Sérstakir sjuklingahépar
Aldradir sjuklingar (> 65 &ra)
Skammtaadlogun er ekki naudsynleg.

Skert nyrnastarfsemi
Engar upplysingar liggja fyrir vegna sjuklinga med skerta nyrnastarfsemi. Hafa skal samt sem adur
naid eftirlit med slikum sjuklingum og laga skammt ad hverjum og einum.

Skert lifrarstarfsemi
Engar upplysingar liggja fyrir vegna sjuklinga med skerta lifrarstarfsemi. Hafa skal samt sem &dur
naid eftirlit med slikum sjuklingum og laga skammt ad hverjum og einum.

Lyfjagjof

Til inntéku. Hylki med chenodeoxykédlinsyru méa taka med eda an maltida. Hordu hylkin & ad taka i
heilu lagi med naegu vatni & u.p.b. sama tima & hverjum degi.

Fyrir ungbdrn og bérn sem eiga erfitt med ad gleypa hylki er haegt ad opna hylkin og bata innihaldinu
Gt i 8,4% natriumbikarbonatlausn, sja kafla 6.6.

4.3  Fréabendingar

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

4.4  Sérstok varnadarord og varudarreglur vidé notkun

Eftirlit

Eftir upphaf medhondlunar skal kanna kolestanol, gallalkéhélmagn i pvagi og lifrarstarfsemi ad
minnsta kosti einu sinni & ari og endurskooa skal skammtinn til samramis (sja kafla 4.2). Framkvaema

skal frekari eda tidari rannsoknir til ad fylgjast med medhondlun hja sjuklingi & hradvaxtarstigi, ef
hann & sama tima er med undirliggjandi sjukdom, eda & medgongu (sja kafla 4.6).



Gjof chenodeoxykélinsyru samhlida 6drum lyfjum

Ekki er meelt med ad gefa lyfid samhlida cikldsporini, sirélimus eda fendbarbitali, sja frekari
upplysingar i kafla 4.5.

Kolestipol eda syrubindandi lyf sem innihalda &lhydroxid og/eda smektit skal taka annadhvort
2 klukkustundum fyrir eda 2 klukkustundum eftir toku chenodeoxykolinsyru, sja frekari upplysingar i
kafla 4.5.

Taka skal chenodeoxykolinsyru annadhvort einni klukkustund adur en koélestyramin er tekid eda
4-6 klukkustundum eftir téku kolestyramins, sja frekari upplysingar i kafla 4.5.

EkKi er melt med ad gefa lyfid samhlida getnadarvarnartoflum, sja frekari upplysingar i kafla 4.5.
Konur & barneignaraldri eiga ad nota 6rugga getnadarvérn, sja frekari upplysingar i kafla 4.6.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

EkKki hafa verid geroar neinar rannsoknir a milliverkunum chenodeoxykolinsyru og annarra lyfja sem
gefin eru samhlida hja sjuklingum meo CTX.

Kélestipél og syrubindandi lyf

Ekki ma gefa chenodeoxykolinsyru samhlida koélestipdli eda syrubindandi lyfjum sem innihalda
alhydroxid og/eda smektit (aloxid) par sem paer blondur binda virka efnid i chenodeoxykélinsyru i
pérmunum og koma pannig i veg fyrir endurupptoku pess og virkni. Ef naudsynlegt er ad taka lyf sem
innihalda eitthvert af pessum virku efnum skal taka pau annadhvort 2 klukkustundum fyrir eda eftir
toku chenodeoxykolinsyru.

Kolestyramin

EkKki skal gefa chenodeoxykélinsyru samhlida kélestyramini par sem kdlestyramin bindur
chenodeoxykdlinsyru i pérmunum og kemur pannig i veg fyrir endurupptéku hennar og virkni. Ef
naudsynlegt er ad taka kélestyramin skal taka chenodeoxykdlinsyru annadhvort einni klukkustund
adur en kolestyramin er tekio eda 4-6 klukkustundum eftir t6ku kélestyramins.

Ciklésporin og sirélimus

Synt hefur verid fram & ad ciklosporin dregur ir myndun chenodeoxykoélinsyru med pvi ad hamla
CYP27A1 og auka virkni HMG CoA-reduktasa. Einnig hefur komid i 1jés ad sirélimus hefur svipud
ahrif & CYP27AL1 b6 haerri skammta purfi til. Fordast & samhlida gjof chenodeoxykdlinsyru med
ciklosporini eda sirélimus. Ef talid er naudsynlegt ad gefa ciklosporin eda sirélimus skal fylgjast naid
med magni gallalkéhdls i sermi og i pvagi og stilla skammt chenodeoxykélinsyru i samraemi vid pad.

Fendbarbital

Sambhlida gjof chenodeoxykdlinsyru med fenobarbitali veldur aukningu 8 HMG CoA-rediktasa og
vinnur pannig gegn hluta af lyfhrifum chenodeoxykolinsyru hja einstaklingum med CTX. Ef
naudsynlegt er talid ad gefa fendbarbital skal fylgjast naid med magni gallalkéhdls i sermi og i pvagi
og stilla skammt chenodeoxykolinsyru i samraemi vid pad.

Getnadarvarnartoflur

Getnadarvarnartoflur minnka safnsteerd (e. pool size) chenodeoxykélinsyru. Af peim sékum geta
getnadarvarnartoflur gert undirliggjandi skort verri og unnid pannig gegn virkni chenodeoxykolinsyru
hja einstaklingum med CTX. Ekki er malt med ad gefa lyfid samhlida getnadarvarnartéflum.



4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Konur & barneignaraldri

Konur & barneignaraldri eiga ad nota 6rugga getnadarvérn. Ekki er malt med ad taka
getnadarvarnartdflur samhlida chenodeoxykdlinsyru, sja frekari upplysingar i kafla 4.5.

Medganga

Sjuklingar med CTX og hatt kolestanol eru i aukinni heettu & ad medgangan endi illa. Greint hefur
verid fra tveimur tilfellum par sem barn méour med CTX Iést i mddurkvidi. Einnig hefur verid greint
fra tveimur tilfellum par sem bdrn maedra med CTX faeddust fyrir timann og voru einnig med merki
um vaxtarskerdingu a medgongu. Engar eda takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun
chenodeoxykolinsyru a medgongu. Dyrarannséknir hafa synt eiturverkanir & &xlun (sja kafla 5.3).

Chenodeoxykdlinsyra er hvorki atlud til notkunar @ medgéngu né handa konum & barneignaraldri sem
ekki nota getnadarvarnir.

Brjostagjof

EKkKi er pekkt hvort chenodeoxykélinsyra/umbrotsefni skiljast Gt i brjostamjolk.

EKkKi er haegt ad utiloka heettu fyrir brn sem eru a brjosti.

Vega parf og meta kosti brjéstagjafar fyrir barnid og avinning medferdar fyrir konuna og akveda a

grundvelli matsins hvort heetta eigi brjostagjof eda heetta/stédva timabundid medferd med
chenodeoxykoélinsyru.

Frjosemi

Chenodeoxykélinsyra er innleeg gallsyra notud i uppbotarmedferd og er ekki talin hafa ahrif & frjosemi
i medferdarskdmmtum.

4.7  Ahrif & haefni til aksturs og notkunar véla
Chenodeoxykdlinsyra hefur engin eda éveruleg ahrif & haefni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Samantekt a 6rygqgi

Aukaverkanir hja sjuklingum (baedi fulloronum og bérnum) sem f& chenodeoxykdlinsyru eru yfirleitt
veegar til midlungs alvarlegar. Helstu aukaverkanir birtast i t6flunni ad nedan. Um var ad raeda
skammvinna atburdi sem trufludu ekki medferdina.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir eru flokkadar eftir MedDRA liffeeraflokkum, & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (> 1/10),
algengar (> 1/100 til < 1/10), sjaldgeefar (> 1/1 000 til < 1/100), mjog sjaldgeefar (> 1/10 000 til

< 1/1 000), koma &rsjaldan fyrir (< 1/10 000), tidni ekki pekkt (ekki haegt ad dztla tioni Gt fra
fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA-flokkun eftir lifferum | Videigandi heiti Tioni
Meltingarfeeri Haegdatregoa ekki pekkt
Lifur og gall Aukaverkanir & lifur ekki pekkt




Lysing & voldum aukaverkunum

I tveimur rannséknum an inngripa med chenodeoxykalinsyru var skyrt fra premur aukaverkunum hja
premur sjuklingum af 63 (6ryggispydi). Engin af aukaverkununum premur var alvarleg. Einn
fullordinn einstaklingur fékk vaga hagoatregdu sem var ekki vidvarandi og einnig fékk eitt barn sému
einkenni. Eitt tilfelli af aukaverkunum sem tengdust lifrarstarfsemi kom fram hja tveggja vikna gémlu
barni sem var greint med CTX, nanar er sagt fra pvi hér a eftir.

Boérn

I tveimur rannséknum an inngripa med chenodeoxykélinsyru fengu alls 14 born med CTX medferd
med chenodeoxykalinsyru: 1 ungbarn (0 til < 2 ara), 6 born (2 til <12 ara) og 7 unglingar (12 til
< 18 4ra). Oll bornin fengu upphafsskammtinn 15 mg/kg/sélarhring.

Hja eina ungbarninu sem tok patt i rannsokninni komu i 1j6s haekkud lifrarpréf innan sex vikna fra
byrjun medferdar. Lifrarstarfsemi ungbarnsins feerdist aftur i edlilegt horf pegar medferd med
chenodeoxykolinsyru var stéovud timabundid. Uppbétarmedferd med chenodeoxykolinsyru var hafin
ad nyju og vidhaldid i leegri skdmmtum, eda 5 mg/kg/sélarhring, an frekari vandamala.

Hja ungbarninu sem fékk pessa aukaverkun tengda lifrarstarfsemi voru fleiri paettir sem mogulega
hofou ahrif, svo sem samhlida parecho-veirusyking, samhlida gjof lyfja sem pekkt eru fyrir ad hafa
ahrif a lifrarstarfsemi (acyclovir og fendbarbital) og einnig var til stadar gallraudadreyri vid faedingu.

Uppgefnar oOryggisupplysingar vegna aukaverkana sem tengjast lifrarstarfsemi eru byggdar &
upplysingum um sjuklinga & barnsaldri. Vegna pess hvad CTX er sjaldgaft eru fyrirliggjandi birt gdgn
ekki nzgjanleg til ad meta mismun & 6ryggi chenodeoxykolinsyru milli mismunandi aldurshépa hja
bérnum eda milli barna og fullordinna sjuklinga.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvaegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stéougt med sambandinu milli avinnings og ahzttu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskdmmtun

Skadi af voldum ofskdmmtunar er talinn mjog éliklegur par sem litlar likur eru a ad
chenodeoxykoélinsyra safnist upp i likamanum vegna 6flugs innlags fyrirkomulags & brotthvarfi og
Gtskilnadi.

5. LYFJAFR/ZEDILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lyfhrif

Flokkun eftir verkun: Galllyf og lifrarlyf, gallsyrur og afleidur, ATC-flokkur AOSAA0L
Verkunarhattur

Utanadkomandi chenodeoxykolinsyra er notud sem uppbotarmedferd til ad endurheimta hémlun a
vidbrégdum sem tapadist vegna skorts/vontunar & innlegri chenodeoxykdlinsyru. Hja einstaklingum
med CTX, veldur galli i CYP27A1-geni skorti a sterol 27-hydroxylasa ensimi i hvatberum. bessi

skortur hindrar myndun frumgallsyra med hefobundna umbrotsferlinu (hlutlausu ferli) og hinum
valkostinum (saru ferli). Samt sem adur myndast kolinsyra enn med 6dru ferli i gegnum netbolur.



Afleidingin er heildarsafn gallsyra med verulegan skort & chenodeoxykdlinsyru en tiltélulega audugt af
kolinsyru.

Hja einstaklingum med CTX veldur skortur & chenodeoxykolinsyru véntun a viobrogéum fra
kolesterdl 7a-hydroxylasa (CYP7A1) og HMG CoA-reduktasa, sem aftur veldur aukinni framleidslu
afbrigdilegra gallsyra, gallalkéhols og kdlestandls sem leida til sjkddmsastandsins. Utanadkomandi
uppbot med chenodeoxykolinsyru hamlar CYP7AL (i gegnum kjarnavidtaka, FXR) og HMG CoA-
rediktasa, og endurheimtir pannig hémlun & vidbrégdum.

Helstu lyfhrif chenodeoxykélinsyru eru:
1. Minni koélesterolframleidsla: minnkar kélestanol i sermi (ahrif 8 HMG CoA-reduktasa).
2. Minni kolestanolframleidsla: minnkar kdlestandl i sermi (ahrif 8 HMG CoA-reduktasa og
CYP7AL).
3. Minni framleidsla & afbrigdilegu gallalkéholi og gallsyrum: med pvi ad endurheimta
hémlun vidbragda vid myndun frumgallsyra (ahrif 4 CYP7AL).

Verkun og 6ryqgi

Verkun og 6ryggi var rannsakad i tveimur afturvirkum rannséknum i tveimur setrum i Evrépu.
Medalaldur sjuklingahépsins i lykilrannsokninni var 25,8 ar, sem var leegri en medalaldur
studningshopsins sem var 35 ar. betta kom lika i jos hvad vardar stig fétlunar sem var til stadar i
hopunum tveimur fyrir medferd, par sem studningshopurinn var med harra fétlunarstig vio
upphafsgildi.

I lykilrannsokninni CDCA-STUK-15-001 var medferd sjiklinga med CTX med chenodeoxykolinsyru,
par sem fulloronir sjuklingar fengu 750-1 000 mg/s6larhring og ungbdrn og boérn fengu

5-15 mg/kg/sélarhring, tengd marktaekri lekkun a medalsermisgildum kolestandls fra upphafsgildi til
eftir-upphafsgildis i 6llu pydinu og tveimur undirhdpum sjuklinga, p.e. peir sem voru < 21 ars eda > 21
ars vid fyrstu medferd. Magn gallalkohols i pvagi minnkadi. Nidurstédur ur taugafreedilegum
fotlunarkvarda (Rankin og EDSS) syndu stédugt eda batnandi astand vid kliniskt endurmat hja 84,6%
0g 76,9% sjuklinganna i hvoru mati fyrir sig. Medalstigafjoldi Rankin og EDSS kvardanna syndi mjog
litla aukningu (versnun) fra upphafsgildi til klinisks endurmats (0,08 + 0,74 og 0,27 + 1,24) i
heildarpydinu og pessi aukning var ekki tolfredilega marktaek. pad var tolfreedilega marktaekur

(p = 0,04) bati (minnkun) (-0,31 + 0,48) i medalstigafjolda & Rankin kvardanum fyrir undirhépinn sem
var < 21 rs.

Einkenni sjukdémsins hurfu, minnkudu eda urdu stédugri hja meirihluta sjiklinganna medan &
rannsékninni stdd. Nidurgangur hvarf hja 100% (23/23 sjuklingum) peirra sjuklinga sem héfou pau
einkenni vid upphafsgildi. Vitren skerding hvarf, minnkadi eda vard stédugri hja 88,9% (16/18) peirra
sjuklinga sem hofdu slika skerdingu. Flogaveiki hvarf hja 100% (3/3 sjuklingum) og fjoltaugakvilli
vard stoéougri eda minnkadi hja 100% (11/11). Strytutruflanir minnkudu eda urdu stédugri hja 60%
(10/15) og truflanir & starfsemi litla heila minnkudu eda urdu stodugri hja 88,7% (12/14). Gedraen
vandamal hurfu, minnkudu eda urdu stédugri hjé 85,7% (6/7) sjuklinga. Samt sem adur urdu engar
breytingar & einkennum Parkinson-sjukdémsins, sem er sjaldgef birtingarmynd
sjukdémesins/sjukdomstengsl sem komu eingdngu fyrir hja 2 sjuklingum medan & rannsokninni st6d.

I studningsrannsokninni CDCA-STRCH-CR-14-001 par sem sjiklingar med CTX fengu
chenodeoxykolinsyru i skammtinum 750 mg/solarhring, midgildi timalengdar medferdarinnar 5,75 ar,
var tolfreedilega markteek leekkun & medaltali kolestandlgilda i sermi fra upphafsgildi til hvada
endurmats sem var. Medalgildi 7a-hydroxy-4-kolesten-36n var marktaekt lsegra fra upphafsgildi til
endurmats 1 og 2. Gildi D-vitamins og PTH leekkudu fra upphafsgildi til endurmats 1 og 2, og
medaltal pyravatgilda leekkadi fra upphafsgildi til endurmats 1. Stig ar Rankin og EDSS kvérdunum
héldust stddug hja 61,5% og 50% af sjuklingunum ar hvorum kvaroa fyrir sig; samt sem &dur var
almenn versnun & medaltali stiga fra upphafsgildi. Meiri beinpéttni (Z-gildi) sast i lendahluta hryggjar
vid endurmat 1 og 2 og i mjédm vid endurmat 2. Sjukdémseinkenni voru stddug hja flestum



sjuklingunum. Nidurgangur minnkadi eda hvarf hja 64,3% peirra sjuklinga sem hofou pau einkenni
vid upphafsgildi.

Engir sjuklingar fengu aukaverkanir af medferdinni og chenodeoxykoélinsyra syndi fram & vidunandi
oryggi med tilliti til hefébundinna rannsoknargilda (bléomeinafraedi og klinisk efnafraoi).

5.2 Lyfjahvorf

Aadeins liggja fyrir upplysingar um notkun hja fullorénum.

Chenodeoxykdlinsyra er gallsyra sem myndast i likamanum og seyting hennar i gall er undir stifri
stjornun pumpa sem dala henni Gt i gallid og afeitrunar med sulfattengingu. Til vidbétar vio
stlfattengingu er gallsyra einnig afeitrud med glukdrontengingu.

Chenodeoxykdlinsyra sem gefin er um munn frasogast i smapérmum. Endurupptaka er ekki alger.
Litill hluti chenodeoxykdlinsyru skilst at med haegdoum.

Eftir endurupptoku i pérmum er gallsyran neer algerlega tengd vid amindsyrurnar glysin og térin, og
skilst svo ad nyju ut i galli.

Chenodeoxykélinsyra og tengdu aminésyrurnar glysin og tarin eru brotnar nidur i pérmunum af
bakterium.Aftenging leidir af sér 6bundna gallsyru, oxun i 7-ket6-lithokdélinsyru og lithokdlinsyra
(3a-hydroxycholanic-syra) myndast med brotthvarfi 7-hydroxyhdpsins. P ad 7-keté-lithokolinsyra
geti ad einhverju leyti ummyndast i ristli og einnig i lifur i chenodeoxykolinsyru og
ursodeoxykolinsyru (3a-, 7B-tvi-hydroxycholanic-syra) frasogast lithokolinsyra adeins ad litlu leyti og
skilst pvi ad mestu leyti Ut med haeegdum.

Liffreedilegur helmingunartimi chenodeoxykélinsyru er um pad bil 4 dagar.

Endurupptaka chenodeoxykolinsyru er breytileg (29%-84%). Eftir medferd med chenodeoxykélinsyru
er innleegri myndun frumgallsyranna, kélinsyru og chenodeoxykolinsyru, hamlad.

5.3  Forkliniskar upplysingar

Engar formlegar forkliniskar éryggisrannséknir hafa verid geroar en birt gogn benda ekki til neinnar
sérstakrar heettu fyrir menn, & grundvelli hefobundinna rannsokna & eiturverkunum eftir staka
skammta, eiturverkunum eftir endurtekna skammta, eiturverkunum & erfdaefni, og
krabbameinsvaldandi ahrifum.

I nagdyrum og primétum sem hafa gengist undir rannséknir & eiturverkunum er geta sulfats til ad
tengjast vio lithokdlinsyru takmérkud og pvi hafa komid fram eiturverkanir & lifur. Hins vegar kemur
samtenging lithokdlinsyru og sulfats hja ménnum i veg fyrir sjaanlegar eiturverkanir & lifur eins og
sést hafa i dyrarannséknum eftir endurtekna skammita.

Eiturverkanir & &xlun

Rannsoknir & eiturverkunum & proska hja rottum, hémstrum og primétum leiddu ekki i 1jés
vanskapandi ahrif. | rannsoknum & rhesus-6pum og baviénum var synt fram & ad veeri ungafullum
kvendyrum gefin chenodeoxykolinsyra (rhesus-apar fengu 5-120 mg/kg/sélarhring, bavianar fengu
18-38 mg/kg/sélarhring) komu fram lifrarskemmdir hja 6feeddu ungunum. Einnig saust sjikleg ahrif a
nyrnahettur og nyru hja éfeeddum ungum rhesus-apa. Hja rhesus-6pum voru ahrif 8 médur medal
annars nidurgangur, uppkost, pyngdartap og minni feduneysla. Pessi ahrif saust ekki hja bavionum.



6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Innihald hylkis

Maissterkja
Magnesiumsterat
Vatnsfri kisilkvoda

HylKisskel

Gelatin

Titandioxid (E 171)

Kinolingult (E 104)

Erytrésin (E 127)

6.2 Osamrymanleiki

A ekKi vid.

6.3 Geymslupol

3ér.

6.4  Sérstakar varudarreglur vié geymslu

Engin sérstok fyrirmali eru um geymsluskilyrdi lyfsins.
6.5 Gerd ilats og innihald

Hylkjunum er pakkad i pynnur ar polyvinylkléridi (PVC) sem eru innsigladar med alpynnu og pakkad
i pappadskjur.

Pakkningasteerd: 100 hord hylki

6.6  Sérstakar varuoarradstafanir vid forgun og énnur medhdndlun

Sjuklingar sem ekki geta kyngt hylkjum

pegar um born (1 ars til 11 ara), unglinga (12 ara til 18 ara) og fullordna er ad reeda sem geta ekki
gleypt hylki og/eda purfa ad taka skammt sem er minni en 250 mg méa opna hylkid og blanda
innihaldinu vid 25 ml af 8,4% natriumbikarbdnatlausn (1 mmaol/ml). Pannig er bain til mixtara sem
inniheldur chenodeoxykolinsyru 10 mg/ml.

pegar um ungbdrn (1 manadar til 11 méanada) er ad reeda ma opna hylkin og bata innihaldinu vid
50 ml af 8,4% natriumbikarbdénatlausn (1 mmal/ml) og blanda saman til ad bda til mixtaru sem
inniheldur chenodeoxykalinsyru 5 mg/ml.

Virka efnid sjalft leysist upp i natriumbikarbdnatlausninni sem litur Gt eins og dreifa vegna pess ad
ekki allir efnispeettir hylkisins leysast upp. Audvelt er ad bla til mixtdruna og han er tilbdin pegar
engir kekkir eda duft sjast lengur.

Tilbuin dreifa inniheldur 22,9 mg af natrium i hverjum ml, sjaklingar & natriumskertu
mataradi purfa ad hafa petta i huga.



Meelt er med pvi ad mixturan sé Gtbdin i apoteki og foreldrar fai leidbeiningar um hvernig eigi ad gefa
hana.

Geyma skal mixtdruna i glerflésku. Hana ma ekki geyma i kali eda lata frjésa. Mixtdran er stédug i
allt ad 7 daga.

Haegt er ad nalgast sprautur fyrir inntdkuskammta um munn med videigandi staerd og kvarda i apoteki
til ad gefa mixtaruna. Askilegt er ad skammturinn sem nota & sé merktur & sprautuna.

Laeknirinn skal veita upplysingar um skammtastaerd sem er akvedin med hlidsjon af pyngd barnsins.
Skammtasteerd fyrir born (1 manadar til 18 ara) er 5-15 mg/kg/solarhring (sja kafla 4.2).

Nanari upplysingar eru aftast i fylgisedlinum i kaflanum ,,Upplysingar eingéngu tladar
heilbrigoisstarfsfolki.

Forgun

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samrami vid gildandi reglur.

7. MARKADSLEYFISHAFI

Leadiant GmbH

Liebherrstr. 22

80538 Miinchen

pyskaland

Simi: +49 (0)89 4111 595 00

Bréfasimi: +49 (0) 89 4111 595 25

Netfang: info@Ileadiantbiosciences.com

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/16/1110/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu Utgafu markadsleyfis: 10/04/2017

Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis:

10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
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VIDAUKI 11

FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

APRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EBDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS

SERSTOK SKYLDA TIL AD LJUKA ADGERDUM EFTIR

UTGAFU MARKADBSLEYFIS SEM GEFID HEFUR VERID
UT SAMKV/ZAEMT FERLI UM UNDANTEKNINGARTILVIK
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A.  FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasampykkt

Pharmaloop S.L.
C/Bolivia, no 15

Poligono Industrial Azque
Alcala de Henares

Madrid 28806

Spann

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN

Avisun lyfsins er had sérstokum takmérkunum (sja vidauka I: Samantekt & eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS
. Samantektir um 6ryggi lyfsins (PSUR)

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

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

e Agatlun um ahattustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdum sem krafist er, sem og 6drum radstéfunum
eins og fram kemur i dztlun um &hettustjérnun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum
uppfeaerslum a aatlun um aheettustjérnun sem akvednar veroa.

Leggja skal fram uppfaerda aetlun um ahattustjérnun:
e AQ beidni Lyfjastofnunar Evrdpu.
e begar ahattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilveegra breytinga & hlutfalli &vinnings/ahzttu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmoérkun aheettu) neest.
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E. SERSTOK SKYLDA TIL AP LJUKA ADGERPUM EFTIR UTGAFU

MARKABDSLEYFIS SEM GEFID HEFUR VERID UT SAMKVZAEMT FERLI UM

UNDANTEKNINGARTILVIK

petta lyf hefur verid sampykkt samkvaemt ferli um undantekningartilvik og i samreemi vid grein
14(8) i reglugerd (EB) nr. 726/2004 skal markadsleyfishafi framkveema eftirfarandi innan

tilgreindra timamarka:

Lysing

Timamork

Til a0 safna langtimaupplysingum um verkun og éryggi hja sjaklingum i meoferd
med chenodeoxykolinsyru mun markadsleyfishafinn leggja fram nidurstédur
rannséknar sem fengnar eru Ur skra yfir sjuklinga med medfaedda galla i myndun
frumgallsyra vegna ster6l 27-hydroxylasaskorts hja ungbérnum, bérnum og
unglingum & aldrinum 1 manaoa til 18 ara og hja fulloronum.

Rannsdknarnidurstodur —
samantekt um oryggi lyfs
og arlegt endurmat
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VIDAUKI I

ALETRANIR OG FYLGISEBILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg hord hylKki
chenodeoxykdlinsyra

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 250 mg af chenodeoxykélinsyru.

3. HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

100 horo hylki

‘ 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

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

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

‘ 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Leadiant GmbH
Liebherrstr. 22
80538 Miinchen
pyskaland

12.  MARKABSLEYFISNUMER

EU/1/16/1110/001

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Chenodeoxycholic acid Leadiant

| 17.  EINKVAMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A PYNNUM EDA STRIMLUM

PYNNUPAKKNINGAR

1. HEITI LYFS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg hord hylKki
chenodeoxykdlinsyra

2. NAFN MARKADSLEYFISHAFA

Leadiant GmbH

3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

5. ANNAD
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B. FYLGISEDILL

19



Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg hord hylki
chenodeoxykélinsyra

!betta Iyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist flj6tt og
orugglega til skila. Allir geta hjalpad til vid petta med pvi ad tilkynna aukaverkanir sem koma fram.
Aftast i kafla 4 eru upplysingar um hvernig tilkynna a aukaverkanir.

Lesid allan fylgisedilinn vandlega adur en byrjad er ad nota lyfid. I honum eru mikilvaegar
upplysingar.

- Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.

- Leitid til leknisins eoda lyfjafredings ef porf er a frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til persdnulegra nota. Ekki mé gefa pad 6drum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um sému sjukdémseinkenni sé ao raeda.

- Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir
sem ekki er minnst & i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

[ fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Chenodeoxycholic acid Leadiant og vid hverju hin er notud
Adur en byrjad er ad nota Chenodeoxycholic acid Leadiant

Hvernig nota a Chenodeoxycholic acid Leadiant

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Chenodeoxycholic acid Leadiant

Pakkningar og adrar upplysingar

ocoukrwnE

1. Upplysingar um Chenodeoxycholic acid Leadiant og vid hverju hun er notud

Hylki med Chenodeoxycholic acid Leadiant innihalda efni sem kallast chenodeoxykdlinsyra. betta
efni er yfirleitt framleitt i lifur ar kolesterdli. bad er hluti af galli, vokva sem hjélpar likamanum ad
melta fitu og vitamin Ur mat. Sjaklingar med sjaldgeefan sjikdém sem kallast heila- og sinafeitildi (e.
cerebrotendinous xanthomatosis (CTX)) geta ekki framleitt chenodeoxykolinsyru, en pad veldur
uppsdfnun fituhndta & ymsum svaeedum likamans. betta getur valdid skada & vidkomandi
likamssvaedum.

Chenodeoxycholic acid Leadiant-hylkin medhondla CTX med pvi ad bata upp fyrir skortinn &
chenodeoxykolinsyru, sem kemur i veg fyrir uppséfnun fituhnuta.

Chenodeoxycholic acid Leadiant-hylki ma nota fra eins manadar aldri og sjuklingar med CTX purfa &
&vilangri medferd ad halda.

2. Adur en byrjad er ad nota Chenodeoxycholic acid Leadiant

Ekki méa nota Chenodeoxycholic acid Leadiant
- ef um er ad reda ofnaemi fyrir chenodeoxykolinsyru eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6)

Varnadarord og varudarreglur

Nota skal Chenodeoxycholic acid Leadiant undir eftirliti laeknis. Medan a medferdinni stendur mun
leeknirinn framkveema bl6d- og pvagprufur til ad fylgjast med svérun pinni vid lyfinu og adlaga
skammtinn ef porf krefur. Hugsanlegt er ad taka purfi oftar prufur ef pu ert i hrédum vexti, ef pu ert
veik(ur) (ef pu ert t.d. med lifrarkvilla) eda ef pu ert pungud. Laknirinn pinn leetur pig vita ef stddva
parf medhdndlun med Chenodeoxycholic acid Leadiant af einhverri astaedu.
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Ungbdrn (yngri en eins manadar)
Oryggi og verkun Chenodeoxycholic acid Leadiant hafa ekki verid rannsékud hja ungbérnum yngri en
eins manadar.

Notkun annarra lyfja samhlida Chenodeoxycholic acid Leadiant
Latio leekninn eda lyfjafraeeding vita um 61l énnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad veroa notud.

Eftirfarandi lyf geta haft ahrif & magn Chenodeoxycholic acid Leadiant:

. ciklésporin og sirélimus (lyf sem notud eru til ad beela 6nemiskerfid)

. fendbarbital (lyf sem notad er vid flogaveiki)

Ef leeknirinn telur pad naudsynlegt fyrir pig ad taka ciklosporin, sirélimus eda fendbarbital mun hann
fylgjast ndid med nidurstéoum blddrannsokna og pvagprufa og adlaga skammtinn af
Chenodeoxycholic acid Leadiant ef porf krefur.

Getnadarvarnartdflur geta haft ahrif 4 pad med hvada hatti Chenodeoxycholic acid Leadiant virkar og
dregid pannig Gr ahrifum hennar. bvi er ekki malt med ad nota getnadarvarnartoflur 8 medan
Chenodeoxycholic acid Leadiant er tekin. Raeddu vid leekninn pinn um videigandi getnadarvarnir.

Eftirtalin lyf geta minnkad ahrif Chenodeoxycholic acid Leadiant:

. kolestyramin, kolestipdl (svokdllud gallsyrubindandi efni)
. Iyf til ad medhondla brjostsvida (syrubindandi lyf) sem innihalda alhydroxid og/eda smektit
(&loxio)

Ef naudsynlegt er ad taka kdlestyramin skal taka Chenodeoxycholic acid Leadiant annadhvort einni
klukkustund fyrir toku kolestyramins eda 4-6 klukkustundum eftir toku kolestyramins.

Um kolestipdl eda brjdstsvidalyfin gildir ad pau skal taka annadhvort 2 klukkustundum fyrir eda 2
klukkustundum eftir ad Chenodeoxycholic acid Leadiant er tekin.

Raeddu vid lekninn pinn ef pd tekur eitthvert pessara lyfja.

Medganga )

Notkun Chenodeoxycholic acid Leadiant er ekki radlégd & medgongu. Ofeeddu barni getur stafar haetta
af lyfinu. Vid grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja leekninum &dur en lyfid
er notad.

Brjostagjof

EkKki er vitad hvort Chenodeoxycholic acid Leadiant skilst Ut i brjéstamjélk. Lattu leekninn vita ef pd
ert med barn & brjésti eda ef brjéstagjof er fyrirhugud. Leeknirinn hjalpar pér vid ad vega og meta kosti
brjéstagjafar fyrir barnid og avinning medferdar med Chenodeoxycholic acid Leadiant fyrir mddurina
og akveda a grundvelli matsins hvort hatta eigi brjostagjof eda hatta/stodva timabundid medferd med
Chenodeoxycholic acid Leadiant.

Getnadarvarnir kvenna

Konur sem geta ordid pungadar eiga ad nota 6rugga getnadarvorn medan Chenodeoxycholic acid
Leadiant er tekid. Notkun getnadarvarnartafina er ekki radlogo (sja Notkun annarra lyfja samhlida
Chenodeoxycholic acid Leadiant). Raddu vid lekninn pinn um videigandi getnadarvarnir.

Akstur og notkun véla

EKkki er gert rad fyrir ad Chenodeoxycholic acid Leadiant hafi ahrif a heaefni til aksturs og notkunar
véla.

3. Hvernig nota & Chenodeoxycholic acid Leadiant

Notid lyfid alltaf eins og leeknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er ljést hvernig nota & lyfid skal leita

upplysinga hja leekninum.
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Venjulegur upphafsskammtur hja fulloronum er eitt 250 mg hylki prisvar 4 dag. Hamarksskammtur er
eitt 250 mg hylki fjérum sinnum & dag. Hylkid & ad gleypa i heilu lagi med vatni 4 u.p.b. sama tima &

hverjum degi. Hylkin ma taka med eda an matar. Laknirinn geeti &kvedid ad auka skammtinn eftir pvi
hvernig likaminn bregst vid medferdinni. Leeknirinn mun segja pér hve morg hylki pd parft ad taka og
hvener pu att ad taka pau.

Notkun hja bérnum og unglingum (fra eins manada aldri til 18 ara)

Hja ungbdrnum, bérnum og unglingum er skammturinn reiknadur Gt fra pyngd barnsins.
Upphafsskammturinn er reiknadur Gt sem 5 mg & hvert kg & dag. Hamarksskammturinn fyrir bérn er
15 mg & hvert kg & dag. Laknirinn mun akveda hversu oft og hvenzr barnid 4 ad fa
skammtinn/skammtana til ad né upp i heildarskammtinn fyrir daginn. Leeknirinn kann ad breyta
skammtinum eftir pvi hvernig barnid bregst vid medferdinni.

Fyrir ungbdrn, bérn og einstaklinga sem geta ekki gleypt hylki og/eda purfa ad taka skammt undir

250 mg er hagt ad opna hylkid og blanda innihaldinu vio 8,4% natriumbikarbénatlausn. Virka efnid er
leyst upp i natriumbikarbonatlausninni en ekki allt innihald hylkisins leysist upp svo pad likist bléndu.
Pessa mixtira geeti verid blondud og afgreidd i apdteki. Mixtdruna & ad afhenda i glerglasi og hana ma
geyma i allt ad 7 daga. Mixtdruna ma ekki geyma i keli eda frysta. Laeknirinn pinn eda lyfjafreedingur
mun gefa pér leidbeiningar um hversu oft barnid parf ad taka mixtaru og i hvada magni. Mixtaran
inniheldur natrium, lattu leekninn vita ef pu ert & natriumskertu mataraedi.

Ef tekinn er steerri skammtur af Chenodeoxycholic acid Leadiant en melt er fyrir um
Oliklegt er ad Chenodeoxycholic acid Leadiantvaldi alvarlegum aukaverkunum. Ef pu eda barn pitt
tekur steerri skammt en meelt er fyrir um skaltu hafa samband vid laekninn.

Ef gleymist ad taka Chenodeoxycholic acid Leadiant
Sleppa skal skammtinum sem gleymdist og taka nasta skammt a venjulegum tima. Ekki & ad tvofalda
skammt til ad beeta upp skammt sem gleymst hefur ad taka.

Ef haett er ad nota Chenodeoxycholic acid Leadiant
Lyfid er til langtimanotkunar. Ekki skal heetta notkun Chenodeoxycholic acid Leadiant an pess ad tala
fyrst vid leekni. Ef pu heettir ad nota lyfid geta einkenni pin versnad.

Leitid til lzeknisins eda lyfjafredings ef porf er & frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4, Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid & um ol lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum.

Aukaverkanir med 6pekkta tioni (ekki haegt ad aeetla tioni at fra fyrirliggjandi gégnum)
. heegdatregda
) lifrarkvillar

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn eda lyfjafreding vita um allar aukaverkanir. petta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst & i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvamt
fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er
hagt ad hjalpa til vio ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma a Chenodeoxycholic acid Leadiant

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

EkKki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & dskjunni og pynnupakkningunni &
eftir ,,EXP*. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.
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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

Chenodeoxycholic acid Leadiant inniheldur

- Virka innihaldsefnid er chenodeoxykolinsyra. Hvert hylki inniheldur 250 mg af
chenodeoxykdlinsyru.

- Onnur innihaldsefni eru:
Innihald hylkis: maissterkja, magnesiumsterat, vatnsfri kisilkvoda,
Hylkisskel: gelatin, titandioxio (E 171), kindlingulur (E 104), erytrosin (E 127)

Lysing & atliti Chenodeoxycholic acid Leadiant og pakkningasteerdir
Chenodeoxycholic acid Leadiant eru hord hylki af sterd 0 sem eru 21,7 mm ad lengd. Hylkid er gult
med appelsinugulu loki og inniheldur hvitt samanpjappad duft.

Chenodeoxycholic acid Leadiant er faanlegt i pynnupakkningum sem innihalda 100 hord hylki.

Markadsleyfishafi

Leadiant GmbH

Liebherrstr. 22

80538 Miinchen

pyskaland

netfang: info@leadiantbiosciences.com

Framleidandi

Pharmaloop S.L.

C/Bolivia, no 15 Poligono Industrial Azque
Alcala de Henares

Madrid 28806

Spann

bessi fylgisedill var sidast uppfaerdour

Upplysingar sem hagt er ad nalgast annars stadar

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evrépu: http://www.ema.europa.eu. bar
eru lika tenglar 4 adra vefi um sjaldgeefa sjukdoma og lyf vid peim.
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Upplysingar eingdngu etladar heilbrigdisstarfsfolki.
Blondun chenodeoxykélinsyru dreifu

Pegar um bérn og unglinga (1 &rs til 18 &ra) er ad reeda dsamt fullordnum sem geta ekki gleypt hylKki
og/eda purfa ad taka skammt sem er minni en 250 mg méa opna hylki og bata innihaldi peirra vio
25 ml af 8,4% natriumbikarboénatlausn (1 mmaol/ml). bannig er buin til mixtdra sem inniheldur
chenodeoxykdlinsyru 10 mg/ml.

Pegar um ungbdérn (1 ménadar til 11 méanada) er ad reeda ma opna hylki og bata innihaldinu vid 50 ml
af 8,4% natriumbikarbénatlausn (1 mmol/ml) til ad bda til mixtaru sem inniheldur
chenodeoxykélinsyru 5 mg/ml.

Hreerid blénduna par til allt duftid er ordid ad dreifu. Gatio pess ad skafa allt duft af hlioum
skalarinnar ofan i blénduna og hraerid (i um 5 minGtur) til ad ganga Gr skugga um ad engir kekkir séu i
henni. Mixtaran er tilbdin pegar pad eru engir synilegir kekkir eda duft.

Mixtaran sem myndast inniheldur 22,9 mg af natrium i hverjum millilitra sem parf ad taka tillit til hja
sjuklingum & natriumskertu feedi.

Malt er med pvi ad mixtaran sé Gtbuin i apoteki og foreldrar fai leidbeiningar um hvernig eigi ad gefa
hana.

Geyma skal mixtaruna i glerflosku. Hana ma ekki geyma i keeli eda lata frjosa. Mixtaran er stédug i
allt ad 7 daga.

Haegt er ad nalgast sprautur fyrir inntdkuskammta um munn med videigandi steerd og kvarda i apoteki
til a0 gefa mixtaruna. Askilegt er ad skammturinn sem nota & sé merktur & sprautuna.

Merkja skal glasid med merkimida ur apoteki sem & stendur nafn sjuklingsins, skammtaleidbeiningar,
fyrningardagsetning, heiti lyfsins og adrar naudsynlegar upplysingar i samrami vio reglur um sélu
lyfja & hverjum stad.

Laknirinn skal veita upplysingar um skammtastaerd sem er akvedin med hlidsjon af pyngd barnsins.
Skammtastaerd fyrir born (1 manadar til 18 ara) er 5-15 mg/kg/solarhring.
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Utreikningur skammta (b6rn 1-11 &ra, unglingar 12-18 ara og fullordnir) chenodeoxykélinsyra

10 mg/ml mixtdra

Dagskammtur:

(pyngd i kg) x (skammtur i mg/kg) = dagsskammtur i mg

Skiptur skammtur*

(Dagskammtur i mq) = skiptur skammtur i mg

(Tioni skammta)

RUmmal sem & ad
gefa:

(Skiptur skammtur i mg x 1 ml) = magn af mixtdru til ad gefa
10 mg

Dami:

10 kg sjuklingur & skammtinum 15 mg/kg af chenodeoxykdlinsyru.

Heildardagskammtur =
10 kg x 15 mg/kg = 150 mg

Skiptur skammtur pegar gefio er prisvar 4 dag =

150 mg =50 mg
3

Samsvarandi magn mixturu til ad gefa =

(50mgx1mh=5ml
10 mg

*fjoldi skiptra skammta fer eftir radleggingum laeknis.

Utreikningur skammta (ungbdrn 1 manadar — 11 manada) chenodeoxykélinsyra 5 mg/ml drei

fa

Dagskammtur:

(pyngd i kg x skammtur i mg/kg) = dagsskammtur i mg

Skiptur skammtur*

(Dagskammtur i mq) = skiptur skammtur i mg

(Tidni skammta)

Magn sem & ad gefa:

(Skiptur skammtur i mg x 1 ml) = magn af mixtdru til ad gefa
5mg

Dami:

3 kg sjuaklingur & skammtinum 5 mg/kg af chenodeoxykolinsyru.

Heildardagskammtur =
3 kg x 5 mg/kg = 15 mg

Skiptur skammtur pegar gefid er prisvar a dag =

15 mg=5mg
3

Samsvarandi magn mixtdru til ad gefa =

(Gmgx1lmh)=1ml
5mg

*fjoldi skiptra skammta fer eftir radleggingum leaeknis.
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