VIDAUKI |

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn

2. INNIHALDSLYSING

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn

Hver ml af lausn inniheldur 30 mg af emicizumabi*

Hvert 0,4 ml hettuglas inniheldur 12 mg af emicizumabi i styrkleikanum 30 mg/ml.
Hvert 1 ml hettuglas inniheldur 30 mg af emicizumabi i styrkleikanum 30 mg/ml.

Hemlibra 150 mg/ml stunqulyf, lausn

Hver ml af lausn inniheldur 150 mg af emicizumabi*

Hvert 0,4 ml hettuglas inniheldur 60 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

Hvert 0,7 ml hettuglas inniheldur 105 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

Hvert 1 ml hettuglas inniheldur 150 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

Hvert 2 ml hettuglas inniheldur 300 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

* Emicizumab er mannadlagad og breytt einstofna IgG4-motefni (immunoglébalin G4), sem er
framleitt med radbrigdaerfdataekni i rektudum frumum Ur eggjastokkum kinverskra hamstra (Chinese
hamster ovary (CHO) cells).

Sja lista yfir 6l hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyf, lausn.

Litlaus eda litillega gulleit lausn.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

Hemlibra er &tlad til venjubundinnar fyrirbyggjandi medferdar gegn bleedingum hja sjuklingum med
dreyrasyki A (arfgengur skortur & storkupatti V1II):
° med motefnum (inhibitors) gegn storkupeetti V11
° an métefna (inhibitors) gegn storkupatti VIII og med:
- alvarlegan sjukdom (storkupattur VIII <1%)
- midlungi alvarlegan sjukdom (storkupattur VIII >1% og <5%) med alvarlega
blaedingasvipgerd (severe bleeding phenotype).

Nota ma Hemlibra handa 6llum aldurshépum.
4.2 Skammtar og lyfjagjof

Hefja & medferdina undir eftirliti leeknis med reynslu af medferd vid dreyrasyki og/eda
blaedingakvillum.



Skammtar

Heetta @ medferd (p.m.t. venjubundinni fyrirbyggjandi medferd) med hjéleidarlyfjum (bypassing
agents, lyf sem gripa inn i blédstorkuferlid & seinni stigum en hemlar gegn storkupeetti VIII) (t.d.
virkjudu prétrombinfléttupykkni (activated prothrombin complex concentrate [aPCC]) eda virkjudum
storkupeetti VII ar ménnum sem framleiddur er med erfdataekni (activated recombinant human FVII
[rFVIla])) daginn adur en medferd med Hemlibra er hafin (sja kafla 4.4).

Halda ma fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti VI (FVIII) &fram fyrstu 7 daga medferdar med
Hemlibra.

Radlagdur skammtur er 3 mg/kg einu sinni i viku fyrstu 4 vikurnar (hledsluskammtur) og sidan
vidhaldsskammtur fra og med viku 5, sem er annadhvort 1,5 mg/kg einu sinni i viku, 3 mg/kg &
tveggja vikna fresti eda 6 mg/kg & fjogurra vikna fresti, allir skammtar gefnir sem inndzling undir
hao.

Hledsluskammtur er alltaf sa sami, 6had vidhaldsskommtum.

Velja & vidhaldsskammta med tilliti til dska leeknis og sjuklings/luménnunaradila, til ad bata
medferdarheldni.

Reikna & 0t skammt handa hverjum sjuklingi (i mg) og rammal (i ml) sem hér segir:

° Hledsluskammtur (3 mg/kg) einu sinni i viku fyrstu 4 vikurnar:

Likamspyngd sjuklings (kg) x skammtur (3 mg/kg) = heildarmagn (mg) af emicizumabi sem gefa &

° Fylgt eftir med vidhaldsskémmtum fra og med viku 5, sem eru annadhvort 1,5 mg/kg einu sinni
i viku, 3 mg/kg & tveggja vikna fresti eda 6 mg/kg a fjogurra vikna fresti:

Likamspyngd sjuklings (kg) x skammtur (1,5, 3 eda 6 mg/kg) = heildarmagn (mg) af emicizumabi sem
gefa d

Heildarrammal af Hemlibra sem daela & undir hid er reiknad Gt sem hér segir:
Heildarmagn (mg) af emicizumabi sem gefa & + styrkleiki hettuglass (mg/ml) = heildarrammal af
Hemlibra (ml) sem gefa &.

Ekki mé& blanda saman lausnum af mismunandi styrkleika Hemlibra (30 mg/ml og 150 mg/ml) i sému
sprautu til ad na pvi heildarrammali sem gefa &.

Ekki ma deela inn meira rammali en 2 ml i hvert sinn.
Daemi:

Likamspyngd sjuklings er 16 kg og vidhaldsskammtur er 1,5 mg/kg einu sinni i viku:

° Hledsluskammtur (fyrstu 4 vikurnar), deemi: 16 kg x 3 mg/kg = 48 mg af emicizumabi parf i
hledsluskammtinn.

° Til ad reikna Gt rammal sem gefa parf & ad deila i Utreiknadan skammt, 48 mg, med 150 mg/ml:
48 mg af emicizumabi + 150 mg/ml = deela & inn 0,32 ml af Hemlibra lausn i styrkleikanum
150 mg/ml.

° Velja & videigandi skammtasteerd og rammal ar peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tilteek eru.

° Vidhaldsskammtur (fr& og med viku 5), deemi: 16 kg x 1,5 mg/kg = 24 mg af emicizumabi parf i
vidhaldsskammtinn.

° Til ad reikna Ut rammal sem gefa parf & ad deila i Utreiknadan skammt, 24 mg, med 30 mg/mi:
24 mg af emicizumabi + 30 mg/ml = dela & inn 0,8 ml af Hemlibra lausn i styrkleikanum
30 mg/ml, einu sinni i viku.

° Velja & videigandi skammtasteerd og rammal ar peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tiltaek eru.



Likamspyngd sjuaklings er 40 kg og vidhaldsskammtur er 3 mg/kg & tveggja vikna fresti:

° Hledsluskammtur (fyrstu 4 vikurnar), deemi: 40 kg x 3 mg/kg = 120 mg af emicizumabi parf i
hledsluskammtinn.

[ Til ad reikna Gt rammal sem gefa parf 4 ad deila i dtreiknadan skammt, 120 mg, med
150 mg/ml: 120 mg af emicizumabi + 150 mg/ml = dala & inn 0,8 ml af Hemlibra lausn i
styrkleikanum 150 mg/ml.

) Velja a videigandi skammtastaerd og rammal ar peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tiltaek eru.

° Vidhaldsskammtur (frd og med viku 5), daemi: 40 kg x 3 mg/kg = 120 mg af emicizumabi parf i
vidhaldsskammtinn.

° Til ad reikna Ot rammal sem gefa parf 4 ad deila i Gtreiknadan skammt, 120 mg, med
150 mg/ml: 120 mg af emicizumabi + 150 mg/ml = dala & inn 0,8 ml af Hemlibra lausn i
styrkleikanum 150 mg/ml & tveggja vikna fresti.

) Velja a videigandi skammtasteerd og rammal Gr peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tiltek eru.

Likamspyngd sjuklings er 60 kg og vidhaldsskammtur er 6 mg/kg & fjdgurra vikna fresti:

° Hledsluskammtur (fyrstu 4 vikurnar), deemi: 60 kg x 3 mg/kg = 180 mg af emicizumabi parf i
hledsluskammtinn.

° Til ad reikna Gt rammal sem gefa parf & ad deila i Utreiknadan skammt, 180 mg, med
150 mg/ml: 180 mg af emicizumabi + 150 mg/ml = dala a inn 1,20 ml af Hemlibra lausn i
styrkleikanum 150 mg/ml.

° Velja & videigandi skammtasteerd og rammal Gr peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tiltek eru.

° Vidhaldsskammtur (frd og med viku 5), demi: 60 kg x 6 mg/kg = 360 mg af emicizumabi parf i
vidhaldsskammtinn.

° Til ad reikna Gt rammal sem gefa parf 4 ad deila i dtreiknadan skammt, 360 mg, med
150 mg/ml: 360 mg af emicizumabi + 150 mg/ml = dala & inn 2,4 ml af Hemlibra lausn i
styrkleikanum 150 mg/ml & fjogurra vikna fresti.

) Velja & videigandi skammtasteerd og rammal ar peim hettuglasasteerdum og styrkleikum sem
tiltek eru.

Medferdarlengd
Hemlibra er &tlad til langvarandi fyrirbyggjandi medferdar.

Skammtabreytingar medan & medferd stendur

EKkKi er radlagt ad breyta skommtum af Hemlibra.

Gjof lyfsins seinkar eda gleymist

Ef sjuklingur missir af atladri inndeelingu Hemlibra undir h(é & ad gefa honum fyrirmeeli um ad fa
skammtinn eins fljétt og kostur er, en i sidasta lagi allt ad einum degi fyrir daginn sem hann & ad fa
naesta skammt. Sjuklingurinn & sidan ad sprauta sig med nasta skammti & dtludum degi.
Sjuklingurinn & ekki ad fa tvo skammta & einum degi til ad beeta upp fyrir skammt sem hefur gleymst.

Sérstakir sjuklingahdpar

Born

Ekki er radlagt ad breyta skdmmtum handa bornum (sja kafla 5.2). Engin gogn liggja fyrir um
sjuklinga yngri en 1 ars.



Aldradir

EkKki er radlagt ad breyta skommtum handa sjuklingum >65 &ra (sja kafla 5.1 og 5.2). Engin gégn
liggja fyrir um sjuklinga eldri en 77 &ra.

Skert nyrna- eda lifrarstarfsemi

EkKi er radlagt ad breyta skommtum handa sjuklingum med vegt skerta nyrna- eda lifrarstarfsemi (sja
kafla 5.2). Takmorkud gogn liggja fyrir um notkun Hemlibra hja sjuklingum med midlungi alvarlega
skerta nyrna- eda lifrarstarfsemi. Notkun emicizumab hefur ekki verid rannsokud hja sjuklingum med
alvarlega skerta nyrna- eda lifrarstarfsemi.

Medferd & timabilinu kringum skurdadgerd

EkKi hefur verid lagt formlegt mat & 6ryggi og verkun vid notkun emicizumabs vid skurdadgerair.
Sjuklingar sem tdku patt i kliniskum rannséknum gengust undir skurdadgerdir an pess ad hatta
fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi.

Ef porf er fyrir hjaleidarlyf (t.d. aPCC eda rFV1la) a timabilinu kringum skurdadgerd er visad til
skommtunarleidbeininga vid notkun hjéleidarlyfja i kafla 4.4. Sja kafla 4.5 ef naudsynlegt reynist ad
nota storkupétt V111 & timabilinu kringum skurdadgerd.

Sja kafla 4.4 vardandi rannsoknarstofuprdof sem emicizumab hefur ekki ahrif &, til ad fylgjast med
undirliggjandi blédstorkuvirkni sjaklinga.

Framkéllun 6namispols

EkKi hefur enn verid synt fram & 6ryggi og verkun vid notkun emicizumabs handa sjuklingum sem
gangast undir framkollun 6naemispols. Engin gogn liggja fyrir.

Lyfjagjof

Hemlibra er eingdngu til notkunar undir hiid og a ad gefa pad ad vidhafdri videigandi smitgat (sja
kafla 6.6).

Eingdngu & ad sprauta lyfinu inn & radldgdum stungustédum: a kvid, utanveroum upphandleggjum og
leerum (sja kafla 5.2).

Umdnnunaradili eda heilbrigdisstarfsmadur & ad sprauta Hemlibra undir h(id & utanverdum
upphandlegg.

Hugsanlega er haegt ad koma i veg fyrir eda draga Ur viobrogdum & stungustad med pvi ad breyta um
stungustad (sja kafla 4.8). Ekki & ad sprauta Hemlibra undir htd par sem hadin er raud, marin, aum
eda hord, eda i faedingarbletti eda or.

Medan a medferd med Hemlibra stendur & ad sprauta 6drum lyfjum sem gefin eru undir h(d & 6drum
hlutum likamans, ef kostur er.

Ef sjuklingur og/eda umonnunaradili gefur lyfid

Hemlibra er &tlad til notkunar undir eftirliti heilbrigdisstarfsmanns. Eftir videigandi pjalfun i
inndaelingu undir had getur sjuklingurinn sjalfur sprautad sig med Hemlibra, eda uménnunaradili hans
getur sprautad hann med lyfinu, ef laeknirinn telur pad videigandi.

Leeknir barnsins og uménnunaradili pess purfa ad meta hvort videigandi sé ad barnid sprauti sig sjalft
med Hemlibra. EKki er pé radlagt ad born yngri en 7 ara sprauti sig sjalf.



itarlegar leidbeiningar um gjof Hemlibra eru i kafla 6.6 og fylgisedlinum.

4.3 Frébendingar

Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
4.4  Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Rekjanleiki

Til ad auka rekjanleika lifteeknilyfja & ad skra heiti og lotunamer lyfsins sem gefid er med greinilegum
heetti.

Blédstorkusméaedakvilli sem tengist Hemlibra og aPCC

Tilkynnt hefur verid um tilvik blédstorkusméaaedakvilla i kliniskri rannsokn hja sjuklingum sem fengu
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra pegar uppsafnad magn af aPCC, sem nam ad

medaltali >100 einingum/kg/24 Klst. var gefio i 24 klst. eda lengur (sja kafla 4.8). Medal
medferdarirraeda vid blédstorkusmaaedakvilla er studningsmedferd, med eda an plasmaskilunar
(plasmapheresis) og bléoskilunar. Visbendingar um bata saust innan viku eftir ad medferd med aPCC
var hett og hlé gert & gjof Hemlibra. pessi hradi bati er frabrugdinn venjulegri kliniskri framvindu
6hefobundins blddlysupvageitrunarheilkennis (atypical haemolytic uremic syndrome) og
hefdbundinna blddstorkusméaedakvilla, svo sem blédflagnafeedarpurpura med segamyndun
(thrombotic thrombocytopenic purpura) (sja kafla 4.8). Hja einum sjuklingi var medferd med
Hemlibra hafin & ny eftir ad blédstorkusmagedakvilli hafdi gengid til baka og var henni haldid &fram
an vandkveeda.

Fylgjast & med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra med tilliti til
blédstorkusméazedakvilla pegar peim er gefid aPCC. Laknar eiga ad haetta medferd med aPCC
tafarlaust og gera hlé 4 medferd med Hemlibra ef fram koma klinisk einkenni og/eda
rannsoknanidurstédur sem samrymast bl6dstorkusmazedakvilla, og bregdast vid peim eins og kliniskt
tilefni er til. Leeknar og sjuklingar/umdnnunaradilar eiga ad meta i hverju tilviki fyrir sig avinning og
ahaettu af pvi ad hefja fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & ny eftir ad bl6dstorkusmaaedakvillinn er
genginn ad fullu til baka. Ef astaeda er til ad nota hjaleidarlyf handa sjuaklingum sem fa fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra & ad fylgja skammtaleidbeiningum um notkun hjaleidarlyfja hér fyrir nedan.

Geeta skal varudar vid medferd hja sjuklingum i mikilli hattu 4 ad fa blodstorkusméaaedakvilla (t.d.
med sdgu eda fjolskyldusdgu um blddstorkusmaaedakvilla) og sjuklinga sem fa samhlida lyf sem vitad
er ad hafa i for med sér haettu & myndun blodstorkusmaaedakvilla (t.d. ciklosporin, kinin, takr6limus).

Seqgarek sem tengist Hemlibra og aPCC

Tilkynnt hefur verid um alvarlega segamyndun i kliniskri rannsékn hja sjaklingum sem fengu
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra pegar uppsafnad magn af aPCC, sem nam ad

medaltali >100 einingum/kg/24 klst. var gefid i 24 klst. eda lengur (sja kafla 4.8). EKki purfti ad beita
segavarnarmedferd i neinum pessara tilvika. Visbendingar um bata eda ad astandid hefdi gengid til
baka sdust innan eins manadar eftir ad notkun aPCC var hatt og hlé gert & gjof Hemlibra (sja

kafla 4.8). Hja einum sjuklingi var medferd med Hemlibra hafin & ny eftir ad segarek hafdi gengid til
baka og var henni haldid &fram &n vandkvada.

Fylgjast 4 med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra med tilliti til segareks pegar
peim er gefid aPCC. Leknar eiga ad heaetta medferd med aPCC tafarlaust og gera hlé & medferd med
Hemlibra ef fram koma klinisk einkenni, nidurstéour Gr myndgreiningu og/eda rannsoknanidurstoour
sem samrymast segamyndun, og bregdast vid peim eins og kliniskt tilefni er til. Laeknar og
sjuklingar/'umonnunaradilar eiga ad meta i hverju tilviki fyrir sig avinning og éhettu af pvi ad hefja
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & ny eftir ad segamyndun er gengin ad fullu til baka. Ef asteeda
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er til ad nota hjaleidarlyf handa sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & ad fylgja
skammtaleidbeiningum um notkun hjaleidarlyfja hér fyrir nedan.

Leidbeiningar um notkun hjaleidarlyfja handa sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra

Heetta & medferd med hjaleioarlyfjum daginn adur en medferd med Hemlibra er hafin.

Laeknar eiga ad reeda vid alla sjuklinga og/eda umonnunaradila peirra um nadkveema skammta og
skommtunaraeetlun hjéleidarlyfja sem nota & ef pess gerist porf medan sjaklingarnir fa fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra.

Hemlibra eykur storknunargetu sjuklingsins. Pvi gati verid unnt ad nota minni skammta af
hjaleidarlyfjum en nota parf ef ekki er veitt fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra. Skommtun og
medferdarlengd med hjaleidarlyfjum fer eftir stadsetningu og umfangi bleedinga og klinisku astandi
sjuklingsins. Fordast & notkun aPCC nema énnur medferdarurraedi séu ekki tilteek. Ef porf er fyrir
notkun aPCC hja sjuklingi sem feer fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & upphafsskammtur ekki ad
vera steerri en 50 einingar/kg og radlagt er ad vidhafa eftirlit & rannsoknarstofu (p.m.t. en ekki
eingdngu eftirlit med nyrnastarfsemi, eftirlit med bl6dflogum og mat & segamyndun). Ef ekki naest
stjorn & blaedingu med upphafsskammti aPCC allt ad 50 einingar/kg, 4 ad gefa vidbotarskammta af
aPCC undir stjérn eda eftirliti laeknis, enda sé geett ad pvi ad vidhafa eftirlit & rannsoknarstofu til
greiningar blddstorkusmazedakvilla eda segareks og stadfestingar blaedinga, adur en endurteknir
skammtar eru gefnir. Heildarskammtur af aPCC ma ekki verda steerri en 100 einingar/kg a fyrstu

24 Klst. medferdarinnar. Laeknar sem stjorna slikri medferd purfa ad vega hattu 4
blodstorkusmaaedakvilla og segareki vandlega & moti blaedingarhaettu pegar ihugad er ad veita medferd
med aPCC umfram hamarksskammt sem nemur 100 einingum/kg & fyrstu 24 Kist.

Engin tilvik blédstorkusmaaedakvilla eda segareks saust pegar rFVIla var gefinn einn sér sjuklingum
sem fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra i kliniskum ranns6knum.

Fylgja & skdmmtunarleidbeiningum um hjaleidarlyf i a.m.k. 6 manudi eftir ad fyrirbyggjandi medferd
med Hemlibra er hett (sja kafla 5.2).

Onamissvérun

I kliniskum ranns6knum hafa i sjaldgaefum tilvikum sést hlutleysandi métefni gegn emicizumabi
asamt minnkandi péttni emicizumabs sem leidir til minnkunar & verkun (sja kafla 4.8 og 5.1). Ef
Klinisk merki um minnkun & verkun koma fram hja sjuklingum (t.d. fjélgun gegnumbrotsbleedinga) &
ad leggja mat & pau tafarlaust til ad meta orsakir peirra og ef grunur er um hlutleysandi motefni gegn
emicizumabi & ad ihuga 6nnur medferdarirraedi.

Ahrif emicizumabs & storkuprof

Emicizumab beetir upp tenasa fylgipattar (tenase cofactor) virkni virkjads storkupattar V11 (FV1l1a)
sem vantar. Blddstorkuprof sem gerd eru a rannsoknarstofum og byggja & innra storkuferli (intrinsic
clotting), p.m.t. meelingar & virkjudum storkutima (activated clotting time, ACT) og malingar &
virkjudum tromboplastintima (activated partial thromboplastin time, aPTT), mela heildarstorkutima,
p.m.t. tima sem parf til virkjunar storkupattar V111 i storkupatt Vllla af véldum trombins. Slik prof,
sem byggja & innra storkuferli munu syna 6edlilega skamman storknunartima i navist emicizumabs,
sem ekki parfnast virkjunar af véldum trombins. S& éedlilega skammi storknunartimi mun sidan raska
Ollum einpatta préfum (single-factor assays) sem byggja & aPTT, svo sem eins skrefs profi & virkni
storkupattar V111 (sja kafla 4.4, t6flu 1). Einpatta prof sem nyta litmyndandi eda métefnatengdar
adferdir verda pd ekki fyrir ahrifum af emicizumabi og er haegt ad nota pau til ad meta storknunargildi
medan & medferd stendur, med sérstakri aherslu & litmyndandi prof fyrir virkni storkupattar V111, eins
og lyst er hér fyrir nedan.



Haegt er ad framleida litmyndandi préf fyrir virkni storkupattar VII1 med storkupréteinum ar
annadhvort ménnum eda nautgripum. Préf sem innihalda storkuproétein r ménnum eru naem fyrir
emicizumabi, en geta ofmetid kliniska getu emicizumabs til ad stodva blaedingar. Prof sem innihalda
storkuprotein Ur nautgripum eru hins vegar 6naem fyrir emicizumabi (engin virkni melist) og er haegt
ad nota pau til ad fylgjast med innri virkni storkupéttar V111 og virkni sem faest med innrennsli hans,
eda til ad maela métefni gegn storkupaetti VIII.

Emicizumab heldur virkni sinni i navist métefna gegn storkupeetti V111 og pvi verdur nidurstada Ur
Bethesda-profi, sem byggir & storknun, fyrir métefni gegn storkupazetti V111 folsk neikvaed. [ stad pess
maé nota litmyndandi Bethesda-préf sem byggir & litmyndandi préfi med nautgripaefhum gegn
storkupeetti VIII, sem er 6neemt fyrir emicizumabi.

pessir tveir maelikvardar & lyfhrif endurspegla ekki raunveruleg blaeedingastédvandi ahrif emicizumabs

in vivo (aPTT er of mikid styttur og meeld virkni storkupattar V111 getur verid ofmetin) heldur gefa
peir hlutfallslegar visbendingar um for-storknunar ahrif emicizumabs.

Ad 6llu samanldgdu a ekki ad nota nidurstdédur storkuprofa & rannséknarstofum sem byggja a innra
storkuferli, til ad fylgjast med virkni lyfsins, &kvarda skommtun uppbdtarstorkupéttar eda
segavarnarlyfja, eda mala motefni gegn storkupatti V11 hja sjaklingum sem hafa fengid medferd med
Hemlibra. Geeta skal vartdar ef blddstorkuprof sem gerd eru & rannsoknarstofum og byggja & innra
storkuferli eru notud, par sem rangtdlkun & nidurstodum peirra getur leitt til vanmedhdndlunar
sjuklinga sem fa blaedingar, sem hugsanlega getur leitt til alvarlegra eda lifshattulegra blaedinga.

Rannséknarstofupréf sem emicizumab hefur eda hefur ekki ahrif & eru talin upp i t6flu 1 hér fyrir
nedan. Vegna langs helmingunartima lyfsins geta pessi ahrif & storkupréf verid vidvarandi i allt ad
6 manudi eftir sidasta skammt af lyfinu (sja kafla 5.2).

Taflal

Nidurstoour ar storkupréfum sem emicizumab hefur eda hefur ekki ahrif &

Nidurstdéour sem emicizumab hefur ahrif a

Nidurstdéour sem emicizumab hefur ekki ahrif
a

- Virkjadur tromboplastintimi (activated partial
thromboplastin time, aPTT)

- Bethesda-prof fyrir motefni gegn
storkupeetti VI1I (sem byggja & storknun)

- Eins skrefs og einpatta préf sem byggja a
aPTT

- Prof fyrir 6naemi fyrir virkjudu C-proéteini
(activated protein C resistance, APC-R) sem
byggja 4 aPTT

- Virkjadur storknunartimi (activated clotting
time, ACT)

- Bethesda-prof fyrir motefni gegn
storkupeetti V111 (litmyndandi med
nautgripaefnum)

- Trombintimi (TT)

- Eins skrefs og einpatta prof sem byggja a
prétrombintima (PT)

- Litmyndandi einpatta prof énnur en prof &
virkni storkupéttar VI11*

- Préf sem byggja a métefnum (t.d. ELISA,
gruggprof (turbidimetric methods))

- Erfdaprof fyrir storkupattum (t.d.
storkupattur V Leiden, prétrombin 20210)

-

storkupéttar VIII.

Bdrn

kafla 4.4 eru atridi sem mikilveegt er ad hafa i huga vardandi litmyndandi prof fyrir virkni

Engin gogn liggja fyrir um born <1 ars. Blodstorkukerfi nybura og ungbarna er sibreytilegt og i
sifelldri préun og taka a tillit til hlutfallslegrar péttni préteina sem érva og letja bl6dstorknun pegar
mat er lagt & avinning og aheettu, p.m.t. hugsanlega hattu & segamyndun (t.d. segamyndun sem tengist

&0alegg i midlaegri blazd).




4.5 Milliverkanir vid énnur lyf og adrar milliverkanir

Engar fullnegjandi samanburdarrannsoknir & milliverkunum emicizumabs og annarra lyfja hafa verid
gerdar.

Klinisk reynsla bendir til milliverkana milli emicizumabs og aPCC (sja kafla 4.4 og 4.8).

Forkliniskar rannsoknir benda til aukinnar storknunargetu bl6ds (hypercoagulability) vid notkun
rFVIla eda FVIII dsamt emicizumabi. Emicizumab eykur storknunargetu og pvi geeti purft minni
skammt af storkupeetti VVIla eda VIII til ad na bleedingarstédvun en ef pad er gert an fyrirbyggjandi
medferdar med Hemlibra.

Ef segamyndun kemur fram & laeknirinn ad ihuga ad heetta notkun rFVIla eda FVIII og gera hlé &

fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra eins og kliniskt tilefni er til. Frekari medferd & ad haga eftir

Kliniskum adsteedum hvers og eins.

° Vid dkvordun um skammtabreytingar & ad hafa i huga helmingunartima lyfja; einkum ad ahrifa
af medferdarhléi med emicizumabi geetir hugsanlega ekki strax.

° Eftirlit med notkun FVIII litmyndandi adferdar getur verid leidbeinandi vid gjof storkupétta, og
ihuga meetti préfanir & segamyndunarhneigd (thrombophilic traits).

Reynsla af samhlidagjof lyfja gegn segaleysingu (anti-fibrinolytics) og aPCC eda rFVIla hja
sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra er takmérkud. P6 skal hafa i huga méguleika
& segamyndun pegar altek lyf gegn segaleysingu eru notud samhlida aPCC eda rFVlla hjé sjaklingum
sem f& emicizumab.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Konur & barneignaraldri/getnadarvarnir

Konur & barneignaraldri sem fa Hemlibra eiga ad nota 6ruggar getnadarvarnir medan & medferd med
Hemlibra stendur og i a.m.k. 6 manudi eftir ad henni lykur (sja kafla 5.2).

Medganga

Engar kliniskar rannsoknir hafa verid gerdar a notkun emicizumabs & medgdngu. Engar rannséknir
hafa verid gerdar & ahrifum Hemlibra & exlun hja dyrum. EKKi er vitad hvort emicizumab getur valdid
fosturskada eda haft &hrif & exlunargetu ef pad er notad & medgongu. EKki & ad nota Hemlibra &
medgongu nema hugsanlegur avinningur fyrir médurina vegi pyngra en hugsanleg &heetta fyrir fostrid,
ad teknu tilliti til pess ad heetta & segamyndun er aukin a medgdngu og eftir feedingu og ad ymsir
fylgikvillar pungunar tengjast aukinni hettu & blédstorkusétt (disseminated intravascular coagulation).

Brjdstagjof

EkKi er vitad hvort emicizumab er skilid Ut i brjéstamjélk. Engar rannsoknir hafa verid gerdar &
ahrifum emicizumabs a mjolkurframleidslu eda tilvist pess i brjostamjélk. Vitad er ad manna IgG er ad
finna i brjostamjélk. Taka & akvéroun um hvort heetta eigi brjostagjof eda heetta eda gera hlé & medferd

......

maodurina.
Frj6semi
Dyrarannséknir hafa ekki synt bein eda 6bein skadleg ahrif & &xlun (sja kafla 5.3). Engin gbgn liggja

fyrir um ahrif a friosemi hja monnum. Ahrif emicizumabs & friosemi hja kérlum og konum eru pvi
ekki pekkt.



4.7  Anrif & haefni til aksturs og notkunar véla
Hemlibra hefur engin eda dveruleg &hrif & haefni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Samantekt 6ryqggisupplysinga

Heildardryggisupplysingar Hemlibra eru byggdar & gégnum ur kliniskum rannséknum og eftirliti eftir
markadssetningu lyfsins. Alvarlegustu aukaverkanir sem tilkynnt hefur verid um i kliniskum
rannsoknum & Hemlibra voru blédstorkusméaedakvilli (thrombotic microangiopathy) og segamyndun,
p.m.t. segamyndun i groppustokki (cavernous sinus thrombosis) og segamyndun i &dum i yfirbordi
hadar dsamt huddrepi (sja hér fyrir nedan og kafla 4.4).

Algengustu aukaverkanir sem tilkynnt var um hja >10% sjuklinga sem fengu medferd med a.m.k.
einum skammti af Hemlibra voru vidbrogd a stungustad (19,4%), lidverkir (14,2%) og héfudverkur
(14,0%).

Alls hettu prir sjuklingar (0,7%) sem fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra i kliniskum
rannsoknum patttoku i rannséknunum vegna aukaverkana, sem voru bléostorkusmagdakvilli, hiodrep
samtimis segablaaedabdlgu i yfirbordi hidar, og hofudverkur.

Tafla yfir aukaverkanir

Eftirtaldar aukaverkanir byggja a gégnum ar eftirliti eftir markadssetningu lyfsins og sams6fnudum
gognum ar fimm 1. stigs kliniskum rannséknum (rannséknum a fullorénum og unglingum [BH29884
- HAVEN 1, BH30071 - HAVEN 3, og BO39182 — HAVEN 4], rannsokn & sjuklingum & 6llum aldri
[BO41423 — HAVEN 6], og rannsdkn & bérnum [BH29992 - HAVEN 2]), par sem alls 444 sjaklingar
med dreyrasyki A fengu a.m.k. einn skammt af Hemlibra sem reglulega fyrirbyggjandi medferd (sja
kafla 5.1). Prjihundrud og sjo patttakendur i kliniskum ranns6knum (69,1%) voru fullordnir (af peim
voru tveer konur), 61 (13,7%) voru unglingar (>12 til <18 &ra), 71 (16,0%) voru bdrn (>2 til <12 &ra)
og fimm (1,1%) voru ungbdrn og smaborn (1 méanadar til <2 ara). Midgildi lengdar Utsetningar i 6llum
rannsOknununm var 32 vikur (& bilinu 0,1 til 94,3 vikur).

Aukaverkanir i kliniskum I11. stigs rannséknum og eftirliti eftir markadssetningu lyfsins eru taldar upp
eftir MedDRA liffeeraflokkum (tafla 2). Tidniflokkar fyrir aukaverkanir eru sem hér segir: mjog
algengar (>1/10), algengar (=1/100 til <1/10), sjaldgeefar (=1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar
(>1/10.000 til <1/1.000), koma drsjaldan fyrir (<1/10.000) og tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aztla
tioni ut fré fyrirliggjandi gégnum).
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Tafla 2 Samantekt aukaverkana i 6llum HAVEN Kliniskum rannséknum a Hemlibra og
eftirliti eftir markadssetningu lyfsins

Liffeeraflokkur Aukaverkun Tioni
(MedDRA hugtak)
Bl6d og eitlar Bléadstorkusmaaedakvilli Sjaldgeefar
Taugakerfi Hofudverkur Mjog algengar
FEdar Segablazdabolga i yfirbordi Sjaldgaefar
hGdar
Segamyndun i groppustokki? Sjaldgeefar
Meltingarfaeri Nidurgangur Algengar
HUA og undirhid Haddrep Sjaldgeefar
Ofnaemisbjugur Sjaldgaefar
Ofsakladi Algengar
Utbrot Algengar
Stodkerfi og bandvefur Lidverkur Mjdg algengar
\odvaverkir Algengar
Almennar aukaverkanir og Vidbrdgo & stungustad Mjdg algengar
aukaverkanir & ikomustad —
Hiti Algengar
Minnkud leekningaleg svorun® Sjaldgaefar

a fEdar” er vidbotarlifferaflokkur (secondary SOC) fyrir segamyndun i groppustokki.

® Tilkynnt hefur verid um tap a verkun (minnkada lzekningaleg svérun), sem birtist sem aukning
gegnumbrotsbladinga, asamt hlutleysandi motefnum gegn emicizumabi d&samt minnkandi péttni
emicizumabs (sjé Lysing valinna aukaverkana og kafla 4.4 og 5.1).

Lysing valinna aukaverkana

Bloostorkusmaaedakvilli

I 6llum 111. stigs kliniskum rannsoknum var tilkynnt um blddstorkusméaaedakvilla hja ferri en 1%
sjuklinga (3/444) og hja 9,7% sjuklinga (3/31) sem fengu a.m.k. einn skammt af aPCC medan peir
fengu medferd med emicizumabi. Oll 3 tilvik bloédstorkusmaaedakvilla komu fram pegar uppsafnad
magn af aPCC, sem nam ad medaltali >100 einingum/kg/24 kist. hafdi verid gefid i 24 klst. eda lengur
vegna atviks sem purfti medferdar vid (sja kafla 4.4). Sjaklingarnir voru med blédflagnafad,
bl6dlysublddleysi i 6reedum (microangiopathic haemolytic anaemia) og bradar nyrnaskemmdir, &n
alvarlegrar skerdingar & virkni ADAMTS13. Einn sjuklingur hof ad nota Hemlibra & ny eftir ad
blédstorkusméagedakvilli var genginn til baka, an pess ad hann teeki sig upp & ny.

Segamyndun

I 6llum 111. stigs kliniskum rannsoknum var tilkynnt um alvarlega segamyndun hja feerri en 1%
sjuklinga (2/444) og hja 6,5% sjuklinga (2/31) sem fengu a.m.k. einn skammt af aPCC medan peir
fengu medferd med emicizumabi. Badi tilvik alvarlegrar segamyndunar komu fram pegar uppsafnad
magn af aPCC, sem nam ad medaltali >100 einingum/kg/24 kist. hafdi verid gefid i 24 klst. eda lengur
vegna atviks sem purfti medferdar vid. Einn sjuklingur hof ad nota Hemlibra & ny eftir ad segamyndun
var gengin til baka, an pess ad han teeki sig upp a ny (sja kafla 4.4).
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Skilgreining milliverkana milli emicizumabs og medferdar med aPCC i kliniskum Iykilrannséknum

Sjuklingar sem fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra fengu medferd med aPCC* i 82 tilvikum,
og i atta peirra (10%) félst han i gjof uppsafnads magns af aPCC, sem nam ad

medaltali >100 einingum/kg/24 Klst. i 24 klst. eda lengur; tvo pessara atta tilvika tengdust segamyndun
0g prju peirra tengdust bl6dstorkusmasedakvilla (tafla 3). Engin tilvik blodstorkusmasedakvilla eda
segamyndunar tengdust 6drum tilvikum medferdar med aPCC. Af 6llum tilvikum medferdar med
aPCC folust 68% i eingdngu einu innrennsli med <100 einingum/Kkg.

Tafla 3 Skilgreining medferdar med aPCC* i 6llum I11. stigs kliniskum ranns6knum

Medaltal uppsafnads magns af aPCC a 24 klukkustundum
Lengd medferdar med (einingar/kg/24 Klst.)
aPCC
<50 50-100 >100
<24 Kist. 9 47 13
24-48 Kilst. 0 3 1P
>48 Klst. 1 1 78:a.ab

*Tilvik medferdar med aPCC er skilgreint sem hver skammtur af aPCC sem sjuklingur fékk, 6had astaedu, par til
36 Kist. hlé vard & medferdinni. Medtalin eru 6ll tilvik medferdar med aPCC ad fratdldum tilvikum fyrstu

7 dagana og tilvikum 30 dégum eftir ad medferd med Hemlibra var haett.

2 Bloostorkusméaaedakvilli

b Segamyndun

Vidbrogo a stungustad

Mjdg algengt var ad tilkynnt veeri um vidbrdgd a stungustad i sameinudum I11. stigs kliniskum
rannsoknum (19,4%). Engin tilvik vidbragda & stungustad i kliniskum ranns6knum & Hemlibra voru
tilkynnt sem alvarleg tilvik og voru pau vaeg eda midlungi sveesin og gengu 94,9% til baka an
medferdar. Algengustu vidbrogd a stungustad voru rodi (10,6%), verkur a stungustad (4,1%), kl&di &
stungustad (2,9%) og proti & stungustad (2,7%).

Onamissvorun

I sameinudum 111. stigs rannsoknum & Hemlibra var sjaldgeft ad fram kaeemu hlutleysandi motefni
gegn emicizumabi sem tengdust minnkandi péttni emicizumabs (sjé kafla 5.1). Hja einum sjuklingi
sem myndadi hlutleysandi métefni gegn emicizumabi med minnkandi péttni emicizumabs minnkadi
verkun (birtist sem gegnumbrotsblaeding) eftir fimm vikna medferd og var medferd med Hemlibra
sidar heett (sja kafla 4.4 og 5.1).

Bdrn

I pyai sjuklinga & barnsaldri sem rannsakad var, voru alls 137 sjuklingar, af peim voru 5 (3,6%)
ungbdrn og smaborn (fra 1 manadar og allt ad 2 ara ad aldri), 71 (51,8%) voru born (frd 2 &ra og allt
ad 12 ara ad aldri) og 61 (44,5%) voru unglingar (fr4 12 &ra og allt ad 18 &ra ad aldri). Aukaverkanir af
Hemlibra voru yfirleitt svipadar hja ungbérnum, bérnum, unglingum og fullordnum.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stddugt med sambandinu milli &vinnings og ahattu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkveemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.
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49 Ofskdmmtun

Takmorkud reynsla er af ofskommtun Hemlibra.

Einkenni

Ofskommtun af slysni getur leitt til of mikillar storknunargetu bléos.

Vidbrogd

Sjuklingar sem fa of stéran skammt fyrir slysni eiga ad hafa samband vid leekninn tafarlaust og fylgjast
& nid med peim.

5. LYFJAFRZADILEGAR UPPLYSINGAR

51 Lyfhrif

Flokkun eftir verkun: Bladingarlyf, dnnur bleedingarlyf til alteekrar notkunar (other systemic
hemostatics), ATC-flokkur: BO2BX06.

Verkunarhattur

Emicizumab er mannadlagad og breytt einstofna 1IgG4-métefni (immuandglobalin G4) med tvenns
konar sértaekni.

Emicizumab tengir virkjadan storkupétt 1X og storkupétt X til ad endurheimta virkni FVIlla ef hann
vantar, en hann er naudsynlegur fyrir virka stddvun blaedinga.

Emicizumab er ekki skylt storkupeetti V111 ad byggingu eda amindsyrurdd og kemur pvi ekki af stad
eda Orvar myndun métefna gegn storkupeetti VIII.

Lyfhrif

Fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra styttir virkjadan trombdplastintima (activated partial
thromboplastin time, aPTT) og eykur melda virkni storkupattar V111 (ef notud er litmyndandi adferd
sem byggir & storkupattum ar ménnum). Pessir tveir maelikvardar & lyfhrif endurspegla ekki
raunveruleg blaedingastédvandi ahrif emicizumabs in vivo (@aPTT er of mikid styttur og meaeld virkni
storkupattar V111 getur verid ofmetin) heldur gefa peir hlutfallslegar visbendingar um for-storknunar
ahrif emicizumabs.

Verkun og 6rygai

Verkun Hemlibra til venjubundinnar fyrirbyggjandi medferdar hja sjuklingum med dreyrasyki A var
metin i fimm kliniskum ranns6knum (premur rannséknum hja fulloronum og unglingum med
dreyrasyki A, med eda an métefna gegn storkupeetti VIII [HAVEN 1, HAVEN 3 og HAVEN 4],
rannsokn hj& bérnum med dreyrasyki A og med métefni gegn storkupeetti VIII [HAVEN 2] og
rannsokn hja sjuklingum & 6llum aldri med veega eda midlungi alvarlega dreyrasyki A an motefna
gegn storkupeetti VIII [HAVEN 6]).

Kliniskar rannséknir hja fullordnum og unglingum med dreyrasyki A, med eda an motefna gegn
storkupeetti VIII

Sjuklingar (>12 ara og >40 kg) med dreyrasyki A an motefna gegn storkupeetti VIII (rannsokn
BH30071 — HAVEN 3)
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HAVEN 3-rannsoknin var slembiréoud, fjolsetra, opin I11. stigs klinisk ranns6kn sem gerd var hja
152 karlménnum, fullordnum og & unglingsaldri (=12 ara og >40 kg), med alvarlega dreyrasyki A an
motefna gegn storkupeetti VI, sem adur hofou fengid annadhvort medferd til ad bregdast vid
bledingum (eftir porfum) eda fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti VI11. Sjuklingar fengu
Hemlibra undir had, 3 mg/kg einu sinni i viku fyrstu fjérar vikurnar og sidan annadhvort 1,5 mg/kg
einu sinni i viku (hépar A og D) eda 3 mg/kg a tveggja vikna fresti (hopur B) eda enga fyrirbyggjandi
medferd (hépur C). Sjuklingar i hopi C méttu skipta yfir i medferd med Hemlibra (3 mg/kg & tveggja
vikna fresti) eftir ad hafa lokid a.m.k. 24 vikum an fyrirbyggjandi medferdar. | hopum A og B var
leyfilegt ad auka skammta i 3 mg/kg einu sinni i viku eftir 24 vikur hja sjuklingum sem fengu tvé eda
fleiri skilgreind bleedingatilvik (p.e. sjalfsprottin kliniskt mikilveeg blaedingatilvik sem komu fram vid
jafnvaegi). Hja sjuklingum i hopi D matti auka skammta eftir tvd skilgreind blaedingatilvik. begar
frumgreining var framkveemd var vidhaldsskammtur aukinn hja fimm sjaklingum.

Attatiu og niu sjuklingum, sem adur hofdu fengid medferd med storkupeetti V111 til ad bregdast vid
blaedingum (eftir pérfum), var slembiradad i hlutféllunum 2:2:1 til ad fa Hemlibra annadhvort einu
sinni i viku (hopur A; N = 36), & tveggja vikna fresti (hdpur B; N = 35) eda enga fyrirbyggjandi
medferd (hdpur C; N = 18), lagskipt eftir bleedingatidni & undanfornum 24 vikum (<9 eda >9). Sextiu
og prir sjuklingar sem adur hofoéu fengid fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti V111 voru teknir inn
i hop D, sem fékk Hemlibra (1,5 mg/kg einu sinni i viku).

Adalmarkmid ranns6knarinnar var ad meta ahrif af fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra einu sinni i
viku (hépur A) eda & tveggja vikna fresti (hdpur B), borid saman vid enga fyrirbyggjandi medferd
(hépur C) hja sjuklingum sem adur hofou fengio medferd med storkupeetti VIII til ad bregdast vid
bleedingum (eftir pdrfum), & grundvelli fjdlda blaedingatilvika sem kréféust medferdar med
storkupattum (sja t6flu 4). Medal annarra markmida rannséknarinnar var samanburdur milli
slembir6dudu hopanna A og B og hops C hvad vardar verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra
til ad draga Ur tioni allra blaedinga, sjalfsprottinna blaedinga, lioblaedinga og blaedinga i voldum lidum
(target joints) (sja toflu 4), auk pess ad meta med spurningalista hvada medferd sjuklingum likadi best.

Verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra var einnig borin saman vid fyrri medferd meo
storkupeetti V11 (hépur D) hja sjuklingum sem héfdu tekid patt i rannsékn an inngripa
(non-interventional study, NIS) &dur en peir h6fu patttdku i rannsékninn (sja toflu 5). Eingdéngu
sjuklingar sem hofou tekid patt i NIS-rannsékninni voru teknir med i pennan samanburd, par sem
gbgnum um bladingar og medferd var safnad med somu nakvaemni (same level of granularity) og
notud var i HAVEN 3-rannsékninni.

Rannsoknin an inngripa (NIS) var &dhorfsrannsokn (observational study) med pad ad adalmarkmidi ad
safna itarlegum Kliniskum upplysingum um bladingatilvik og lyfjanotkun vid dreyrasyki hja
sjuklingum med dreyrasyki A, &n pess ad inngripum veeri beitt i rannsdkninni.

Sjuklingar (>12 ara) med dreyrasyki A med motefnum gegn storkupeetti VIII (rannsokn BH29884 —
HAVEN 1)

HAVEN 1-rannséknin var slembirédud, fjdlsetra, opin klinisk rannsokn hja 109 karlkyns sjuklingum &
unglings- og fullordinsaldri (>12 &ra) med dreyrasyki A og motefni gegn storkupeetti V111, sem adur
héfou fengid medferd med hjaleidarlyfjum (aPCC og rFVIla), annadhvort til ad bregdast vid
blaedingum eda fyrirbyggjandi. I rannsokninni fengu sjuklingarnir fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra einu sinni i viku (hépar A, C og D) - 3 mg/kg einu sinni i viku i 4 vikur, sem fylgt var eftir
med 1,5 mg/kg einu sinni i viku — eda enga fyrirbyggjandi medferd (hopur B). Sjuklingar sem
slembiradad var i hdp B gatu skipt yfir i fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra eftir ad hafa lokid
a.m.k. 24 vikum an fyrirbyggjandi medferdar. Leyfilegt var ad auka skammta i 3 mg/kg einu sinni i
viku eftir 24 vikna fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra hja sjuklingum sem fengu tvé eda fleiri
skilgreind blaedingatilvik (p.e. sjalfsprottin og stadfest kliniskt mikilveeg blaedingatilvik sem komu
fram vid jafnvaegi). Pegar frumgreining var framkvaemd var vidhaldsskammtur aukinn i 3 mg/kg einu
sinni i viku hjé& tveimur sjuklingum.
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53 sjuklingum sem adur hofou fengid medferd med hjaleidarlyfjum til ad bregdast vid bledingum
(eftir pérfum) var slembiradad i hlutfallinu 2:1 til ad fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra
(hépur A) eda enga fyrirbyggjandi medferd (hdpur B), lagskipt eftir bleedingationi & undanférnum
24 vikum (<9 eda >9).

49 sjuklingar sem adur hofou fengid fyrirbyggjandi medferd med hjaleidarlyfjum voru teknir inn i
hop C og fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra. Sjo sjuklingar sem adur hofdu fengid medferd
med hjaleidarlyfjum til ad bregdast vid bleedingum (eftir pérfum) og héfou tekio patt i NIS-
rannsOkninni adur en peir héfu patttoku i pessari rannsokn, en gatu ekki hafid patttoku i HAVEN 1-
rannsokninni &dur en lokad var fyrir inntdku i hopa A og B voru teknir inn i hép D og fengu
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra.

Adalmarkmid rannséknarinnar var ad meta ahrif af fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra einu sinni i
viku hja sjuklingum sem &dur héfdu fengid medferd med hjaleidarlyfjum til ad bregdast vid
blaedingum (eftir porfum), borid saman vid enga fyrirbyggjandi medferd (hépur A borinn saman vid
hop B) hvad vardar fjolda bledinga sem pérfnudust medferdar med storkupattum a tilteknum tima (ad
lagmarki i 24 vikur eda par til patttoku i rannsokninni var hett) (sja toflu 6). Onnur vidbotarmarkmid
med slembir6dudum samanburdi 4 h6pum A og B voru mat a verkun fyrirbyggjandi medferdar med
Hemlibra einu sinni i viku til ad draga ur tioni allra blaedinga, sjalfsprottinna blaedinga, lidbleedinga og
bledinga i voldum lidum (target joints) (sja toflu 6), auk mats & heilsutengdum lifsgeedum og
heilbrigdi sjuklinganna (sja téflur 10 og 11). Medallengd Utsetningar (+SD) fyrir alla sjuklinga i
rannsokninni var 21,38 vikur (12,01). I mismunandi medferdarhopum var medallengd Utsetningar (+
SD) 28,86 vikur (8,37) fyrir medferdarhop A, 8,79 (3,62) fyrir medferdarhép B, 21,56 (11,85) fyrir
medferdarhép C og 7,08 (3,89) fyrir medferdarhop D. Einn sjuklingur i medferdarhdp A heetti patttoku
i rannsokninni &dur en medferd med Hemlibra hofst.

I rannsdkninni var einnig lagt mat & verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra einu sinni i viku i
samanburdi vid fyrri medferd med hjaleidarlyfjum, annadhvort til ad bregdast vid bleedingum (eftir
pérfum) eda fyrirbyggjandi (adskilinn samanburdur) hja sjuklingum sem hofou tekid patt i NIS-
rannsokninni adur en peir hofu patttoku i pessari rannsokn (hépar A og C, i peirri réd) (sja toflu 7).

Sjuklingar (=12 ara) med dreyrasyki A med eda an métefna gegn storkupeetti VIII (rannsdkn
B0O39182 — HAVEN 4)

Notkun Hemlibra var rannsokud i fjolsetra I11. stigs kliniskri rannsékn par sem allir fengu somu
medferd, sem gerd var hja 41 karlmanni, fullordnum og 4 unglingsaldri (>12 &ra og >40 kg) med
dreyrasyki A med motefnum gegn storkupeetti V111 eda alvarlega dreyrasyki A an métefna gegn
storkupeetti V111, sem &dur héfdu fengid medferd med hjaleidarlyfjum eda storkupeetti VIII,
annadhvort til ad bregdast vio bleedingum (eftir porfum) eda fyrirbyggjandi. Sjaklingar fengu
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra — 3 mg/kg einu sinni i viku i fjorar vikur og sidan 6 mg/kg &
fjégurra vikna fresti. Adalmarkmid rannsoknarinnar var ad meta ahrif af fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra & fjogurra vikna fresti vid ad hafa vidunandi stjérn & bleedingum, metid ut fra fjdlda
blaedinga sem voru medhondladar. Onnur markmid voru mat & kliniskri verkun fyrirbyggjandi
medferdar med Hemlibra til ad draga Ur tidni allra bleedinga, medhéndladra sjalfsprottinna blaedinga,
medhodndladra lidbleedinga og medhdndladra blaedinga i voldum lidum (target joints) (sja toflu 8).
Einnig var metid med spurningalista hvada medferd sjuklingum likadi best.
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Sjuklingar (a 6llum aldri) med veega eda midlungi alvarlega dreyrasyki A an motefna gegn
storkupeetti VIII (BO41423-rannsdknin — HAVEN 6)

HAVEN 6-rannsoknin var fjolsetra, opin I11. stigs rannsdkn par sem allir fengu sému medferd, sem
gerd var hja 71 sjuklingi sem fékk medferd med emicizumabi (&4 6llum aldri) med veega (n = 20
[28,2%]) eda midlungi alvarlega (n = 51 [71,8%]) dreyrasyki A &n métefna gegn storkupeetti V111, par
sem tilefni var til fyrirbyggjandi medferdar ad mati rannsakanda. Flestir sjuklingar voru karlkyns
(69 sjuklingar [97,2%]) en 2 voru kvenkyns (2,8%). Vid inntoku i rannsoknina fengu 34 sjuklingar
medferd vid bladingatilvikum (47,9%) en 37 sjuklingar (52,1%) fengu fyrirbyggjandi medferd med
storkupeetti VIII. Sjuklingar fengu 3 mg/kg af Hemlibra undir haé einu sinni i viku fyrstu fjérar
vikurnar og sidan fra og med viku 5 eftir eigin vali annad hvort 1,5 mg/kg einu sinni i viku (n = 24
[33,8%]), 3 mg/kg & tveggja vikna fresti (n = 39 [54,9%]) eda 6 mg/kg a fjogurra vikna fresti (n =8
[11,3%]) sem vidhaldsmedferd. Leyfilegt var ad auka skammta i 3 mg/kg einu sinni i viku eftir

24 vikur hja sjuklingum sem fengu tvo eda fleiri skilgreind blaeedingatilvik (p.e. sjalfsprottin kliniskt
mikilveeg bleedingatilvik sem komu fram vid jafnvaegi). Pegar afangagreiningin var gerd héfou
vidhaldskammtar ekki verid auknir hja neinum sjuklingi.

Adalmarkmid rannsdknarinnar vardandi verkun var ad meta verkun fyrirbyggjandi medferdar med
Hemlibra Gt fra fjolda blaedingatilvika sem porfnudust medferdar med storkupattum a tilteknum tima
(p.e. tidni medhondladra blaedinga, sja toflu 9). Onnur markmid voru ad meta verkun fyrirbyggjandi
medferdar med Hemlibra Ut fra fjolda allra bleedingatilvika, sjalfsprottinna blaedinga, lidbleedinga og
bledinga i voldum lidum (target joints) a tilteknum tima, auk pess ad meta heilsutengd lifsgeedi
(HRQoL) a tilteknum tima sem sjuklingar skradu sjalfir med CATCH-spurningalistanum
(Comprehensive Assessment Tool of Challenges in Haemophilia).

Nidurstodur vardandi verkun

HAVEN 3

Nidurstédur vardandi verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra, borid saman vid enga
fyrirbyggjandi medferd, med tilliti til tidni medhdndladra bleedinga, allra bleedinga, medhdndladra
sjalfsprottinna blaedinga, medhondladra lidbleedinga og medhdndladra blaedinga i voldum lidum
(target joints) eru syndar i toflu 4.

Tafla 4 HAVEN 3-rannsoknin: Arleg bladingatidni i hopunum sem fengu fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra og enga fyrirbyggjandi medferd, sjuklingar >12 ara an
mdtefna gegn storkupeetti V111

Endapunktur Hoépur C: Hopur A: Hoépur B:
engin fyrirbyggjandi Hem}i,grrgge/ilr(]% zgnni i 3 mg/kg af Hemlibra &

medferd viku 2 vikna fresti
(N=18) (N = 36) (N=35)

Medhondladar blaedingar

Arleg blzdingatidni (95% 38.2 (22,9; 63.8) 1,5 (0,9; 2,5) 1,3 (0,8; 2.3)

Oryggismork)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi NA 96% (0,04); < 0,0001 | 97% (0,03); < 0,0001

% sjuklinga an blzdinga (95% 0,0 (0,0; 18.5) 55,6 (38,1; 72,1) 60,0 (42,1; 76,1)

Oryggismork)

Midgildi arlegrar bleedingationi ) ) :

(fjéroungabil (interquartile range)) 404 (253, 56,7) 0(0;25) 0(0;19)

16



Endapunktur Hopur C: 1I;opu/l;(A: f Hopur B:
. . - ,5 mg/kg a ; ;
engin fyrirbyggjandi Hemlibra einu sinni i 3 mg/kg_ af Hemll_bra a
medferd viku 2 vikna fresti
(N=18) (N = 36) (N=35)
Allar bleedingar
p e om0
Arleg bledingationi (95% 47,6 (28,5; 79,6) 2,5 (1,6: 3.9) 2,6 (1,6: 43)
Oryggismaork)
% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi NA 95% (0,05); <0,0001 | 94% (0,06); <0,0001
% SJuI_dmga an blaedinga (95% 0(0,0; 18,5) 50 (32,9; 67,1) 40 (23.9; 57,9)
Oryggismork)
Medhondladar sjalfsprottnar blaedingar
F4 - Va - 0 .
,"Arleg_blagf’imgatlanl (95% 15,6 (7,6; 31,9) 1,0 05: 1,9) 0,3 (0.1: 0,8)
Oryggismork)
% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi NA 94% (0,06); <0,0001 | 98% (0,02); <0,0001
% SJuI_dmga an blaedinga (95% 22,2 (6,4; 47,6) 66,7 (49,0; 81,4) 88,6 (73.3; 96.8)
Oryggismork)
Medhondladar lidbledingar
,"Arleg_blagf’imgatlanl (95% 26,5 (14,67; 47,79) 11 (0,59: 1,89) 0,9 (0,44: 1,67)
Oryggismork)
% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi NA 96% (0,04); <0,0001 | 97% (0,03); <0,0001
% SJuI_dmga an blaedinga (95% 0 (0; 18,5) 58,3 (40,8; 74.5) 74,3 (56.7; 87,5)
Oryggismork)
Medhondladar blaedingar i voldum lidum
F4 - Va - 0 .
,"Arleg_blagf’imgatlanl (95% 13,0(5,2; 32,3) 0,6 (0.3: 1.4) 0.7 (0.3: 1,6)
Oryggismork)
% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi NA 95% (0,05); <0,0001 | 95% (0,05); <0,0001
o cirblinmm 4 . 0 .
__/o swl_dm_ga an blaedinga (95% 27,8 (9,7, 53,5) 69,4 (51,9; 83.7) 77,1 (59.9; 89,6)
Oryggismaork)
Tidnihlutfall og 6ryggismork metin samkvaemt NBR-likani (negative binomial regression) og p-gildi
samkveemt lagskiptu Wald-profi, sem bar saman bladingatidni milli tiltekinna hopa.
Hopur C: ner eingdngu til timans sem engin fyrirbyggjandi medferd var veitt.
Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkvaemt ISTH-viomidum.
Medhondladar bleedingar = bleedingar sem medhdndladar voru med storkupeetti VIII.
Allar blaedingar = blaedingar, hvort sem paer voru medhdndladar med storkupatti VIII eda ekki.
Eingéngu gogn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjuklinga sem pad var gert hja.
Upphafsskammtur sjaklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.
Fjordungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta.
NA = A ekki vid (Not Applicable)

Samanburdur & gégnum fyrir sému sjuklinga i klinisku rannsékninni HAVEN 3 syndi ad
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra leiddi til télfreedilega marktaekrar (p<0,0001) minnkunar (68%)
& tioni medhondladra blaedinga, borid saman vid fyrri fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti VIII i
NIS-rannsokninni, adur en sjaklingarnir hdfu patttoku i pessari rannsokn (sja toflu 5).
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Tafla b HAVEN 3-rannséknin: Samanburdur arlegrar blaedingationi (medhdndladar
blaedingar) hja somu sjaklingum vio fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra og fyrri
fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti V111

Endapunktar Hépur D NIS: Hopur D:
Fyrri fyrirbyggjandi Hemlibra 1,5 mg/kg einu
megferd med sinni i viku
storkupeetti VIII _
(N =48) (N =48)
Midgildi lengdar verkunartimabils 301 337
(vikur) ' '
Medhondladar bledingar
Arleg bladingatidni (95% 48(32:7.0) 15 (1: 2.3)
oryggismork) 1© e 2 L4
% minnkun )
(tidnihlutfall); p-gildi 68% (0,32); <0,0001
% sjuklinga med engar bladingar . .
(95% oryggismork) 39,6 (25,8; 54,7) 54,2 (39,2; 68,6)
Midgildi arlegrar bledingationi (IQR) 1,8 (0; 7,6) 0(0; 2,1)

Tidnihlutfall og 6ryggismork metin samkveemt NBR-likani (negative binomial regression) og p-gildi
samkvamt lagskiptu Wald-profi, sem bar saman arlega bladingatidni milli hépa.

Samanburdargdgn fyrir somu sjaklinga Ur NIS-rannsékninni. Eingéngu sjuklingar sem tdku patt i badi NIS-
rannsokninni og HAVEN 3-rannsokninni eru med i samanburdinum.

Eingdngu gogn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjuklinga sem pad var gert hja.
Medhdndladar bledingar = bledingar sem medhdndladar voru med storkupeetti V111. Skilgreiningar &
bleedingum voru adlagadar samkvemt ISTH-vidmidum. IQR = fjéroungabil (interquartile range, 25. til 75.
hundradshluti (percentile).

pé medferdarheldni vaeri betri vid fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi en vid fyrri fyrirbyggjandi
medferd med storkupeetti V111 var ekki greinanlegur neinn munur a arlegri bleedingationi milli sjuklinga med
>80% medferdarheldni og sjuklinga med <80% medferdarheldni vid fyrirbyggjandi medferd med
storkupeetti V111, samkvaemt venjulegum notkunarleidbeiningum (gaeta parf varddar vid tilkun gagnanna
vegna litils pyais).

Vegna stutts helmingunartima storkupattar V111 er ekki buist vid ad ahrifa hans geeti afram eftir ad
medferdinni er hatt.

Eingbngu purfti ad gefa fimm fyrstu skammtana af emicizumabi undir eftirliti, til ad tryggja 6ryggi og rétta
inndelingarteekni. Svipad pvi sem vid & um fyrirbyggjandi medferd med storkupeetti VIII var leyft ad gefa
alla sidari skammta af emicizumabi heima fyrir.

Allir sjuklingar fengu medferd hja sérfreedingum i dreyrasyki, sem stadfestu ad sjuklingar sem téku patt
samanburdi & gégnum fyrir sému sjuklinga hoféu fengid fullnzegjandi fyrirbyggjandi medferd, sem stydur
pad ad venjuleg fyrirbyggjandi meoferd hafi verio jafngild & 6llum medferdarstddvum og fyrir alla sjuklinga.

HAVEN 1

Nidurstodur vardandi verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra, borid saman vid enga
fyrirbyggjandi medferd, med tilliti til tioni medhondladra bleedinga, allra bledinga, medhdndladra
sjalfsprottinna blaedinga, medhondladra lidbleedinga og medhdndladra blaedinga i voldum lidum
(target joints) eru syndar i toflu 6.
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Tafla 6 HAVEN 1-rannsoknin: Arleg blaedingatidni i hdpunum sem fengu fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra og enga fyrirbyggjandi medferd, sjuklingar >12 ara med
matefni gegn storkupeetti VIII

Endapunktur Hopur B: engin Hopur A: 1,5 mg/kg af

fyrirbyggjandi medferd

Hemlibra einu sinni i viku

N=18

N=35

Medhodndladar blaedingar

Arleg blaedingationi (95% 6ryggismork)

23,3 (12,33; 43,89)

2,9 (1,69; 5,02)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi

87% (0,13); <0,0001

% sjuklinga an blaedinga (95%
0ryggismork)

5,6 (0,1; 27,3)

62,9 (44.9; 78,5)

Midgildi arlegrar blaedingationi
(fjéroungabil (interquartile range))

18,8 (12,97, 35,08)

0 (0; 3,73)

Allar blaedingar

Arleg blaedingationi (95% 6ryggismork)

28,3 (16,79; 47,76)

5,5 (3,58; 8,60)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi

80% (0,20); <0,0001

% sjuklinga an blaedinga (95%
0ryggismork)

5,6 (0,1; 27,3)

37,1 (21,5; 55,1)

Medhondladar sjélfsprottnar bledingar

Arleg blaedingationi (95% 6ryggismork)

16,8 (9,94; 28,30)

1,3 (0,73; 2,19)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi

92% (0,08); <0.0001

% sjuklinga &n blaedinga (95%
0ryggismork)

11,1 (1,4; 34,7)

68,6 (50,7; 83,1)

Medhdndladar lidbledingar

Arleg blaedingationi (95% 6ryggismork)

6,7 (1,99; 22,42)

0,8 (0,26; 2,20)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi

89% (0,11); 0,0050

% sjuklinga an blaedinga (95%
0ryggismork)

50,0 (26,0; 74,0)

85,7 (69,7; 95,2)

Medhondladar blaedingar i voldum lidum

Arleg blaedingationi (95% 6ryggismork)

3,0 (0,96; 9,13)

0,1 (0,03; 0,58)

% minnkun (tidnihlutfall); p-gildi

95% (0,05); 0,0002

% sjuklinga an blaedinga (95%

0ryggismork)

50,0 (26,0; 74,0)

94,3 (80,8; 99,3)

Tidnihlutfall og éryggismork metin samkveemt NBR-likani (negative binomial regression) og p-gildi
samkvamt lagskiptu Wald-profi, sem bar saman blaedingationi milli tiltekinna hopa.

Hopur B: nar eingdngu til timans sem engin fyrirbyggjandi medferd var veitt.

Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkvamt ISTH-viomidum.
Medhondladar blaedingar = bleedingar sem medhdndladar voru med hjaleidarlyfjum.

Allar bledingar = bledingar, hvort sem per voru medhdndladar med hjaleidarlyfjum eda ekki.
Eingdngu gdgn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjiklinga sem pad var gert hja.
Upphafsskammtur sjiklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.
Fjoroungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta.

Samanburdur & gégnum fyrir sému sjuklinga i HAVEN 1-rannsékninni syndi ad fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra leiddi til tolfraedilega marktaekrar (p = 0,0003) minnkunar (79%) & tioni
medhdndladra blaedinga, sem skipti mali kliniskt, midad vid fyrri fyrirbyggjandi medferd med
hjaleidarlyfjum i NIS-rannsdkninni, &dur en sjuklingarnir hofu patttoku i pessari rannsokn (sja toflu 7).
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Tafla7 HAVEN 1-rannsoknin: Samanburdur arlegrar blaedingartioni (medhdndladar
blaedinga) hja sému sjuaklingum vid fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra og fyrri
fyrirbyggjandi medferd med hjéleidarlyfjum (sjaklingar Gr NIS-rannsokninni)

Hoépur Cis: fyrri fyrirbyggjandi Hépur C: 1,5 mg/kg af

Endapunktar medferd med hjaleidarlyfi Hemlibra einu sinni i viku
N=24 N=24

Medhondladar bledingar
Arleg bladingatidni (95% 15,7 (11,08; 22,29) 3,3 (1,33; 8,08)
Oryggismork)
% sjuklinga med engar
blaedingar (95% 12,5(2,7; 32,4) 70,8 (48,9; 87,4)
Oryggismork)
Midgildi arlegrar ) )
bleedingatidni (IQR) 12,0 (5,73; 24,22) 0,0 (0,00; 2,23)
% minnkun 79%
(tidnihlutfall); p-gildi (0,21); 0,0003

Tidnihlutfall og 6ryggismérk metin samkvaemt NBR-likani (negative binomial regression) og p-gildi samkvamt
lagskiptu Wald-préfi, sem bar saman arlega blaedingationi milli hdpa.

Samanburdargdgn fyrir somu sjaklinga Ur NIS-rannsékninni.

Eingdngu sjuklingar sem tdku patt i badi NI1S-rannsékninni og HAVEN 1-rannsékninni eru med i
samanburdinum.

Eingéngu gogn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjuklinga sem pad var gert hja.
Medhondladar bledingar = bleedingar sem medhdéndladar voru med hjaleidarlyfjum.

Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkvamt ISTH-viomidum.

IQR = fjéréungabil (interquartile range, 25. til 75. hundradshluti (percentile).

P& medferdarheldni vaeri betri vid fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi en vid fyrri fyrirbyggjandi medferd
me0d hjaleidarlyfi var ekki greinanlegur neinn munur a arlegri bleedingationi milli sjiklinga med >80%
medferdarheldni og sjuklinga med <80% medferdarheldni vio fyrirbyggjandi medferd med hjaleidarlyfi,
samkvamt venjulegum notkunarleidbeiningum (geeta parf varudar vid talkun gagnanna vegna litils pydis).

Vegna stutts helmingunartima hjaleidarlyfja er ekki buist vid ad ahrifa peirra geeti afram eftir ad medferdinni er
heett.

Eingdngu purfti ao gefa fimm fyrstu skammtana af emicizumabi undir eftirliti, til ad tryggja 6ryggi og rétta
inndeelingarteekni. Svipad pvi sem vid a um fyrirbyggjandi medferd med hjaleidarlyfi var leyft ad gefa alla
sioari skammta af emicizumabi heima fyrir.

HAVEN 4

Frumgreining a nidurstddum vardandi verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra & fjogurra
vikna fresti med tilliti til tidni medhdndladra blaedinga, allra bleedinga, medhdndladra sjalfsprottinna
bledinga, medhondladra lidbleedinga og medhondladra blaeedinga i voldum lidum (target joints) er
synd i toflu 8. Verkun var metin hja 41 sjuklingi >12 &ra og var midgildi tima sem fylgst var med
sjuklingunum 25,6 vikur (& bilinu 24,1-29,4 vikur).
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Tafla 8 HAVEN 4-rannsoknin: Arleg blaedingatidni vid fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra hja sjuklingum >12 ara, med eda &n métefna gegn storkupeetti VIII

Hemlibra 6émg/kg & 4 vikna fresti
Endapunktar 2Arleg blaedingationi bMidgildi arlegrar % sjuklinga med
(95% 0Oryggismork) | blaedingationi (IQR) engar blaedingar
(95% 6ryggismork)

N 41 41 41
Medohdndladar 2,4 (1,4;4,3) 0,0 (0,0; 2,1) 56,1 (39,7; 71,5)
blaedingar
Allar bledingar 4,5 (3,1; 6,6) 2,1(0,0;5,9) 29,3 (16,1; 45,5)
Medohdndladar 0,6 (0,3;1,5) 0,0 (0,0; 0,0) 82,9 (67,9; 92,8)
sjélfsprottnar
blaedingar
Medhdndladar 1,7 (0,8; 3,7) 0,0 (0,0; 1,9) 70,7 (54,5; 83,9)
lidblaedingar
Medhdndladar 1,0 (0,3; 3,3) 0,0 (0,0;0,0) 85,4 (70,8; 94,4)
blaedingar i voldum
lioum

2 Reiknad samkvemt NBR-likani (negative binomial regression)

b Reiknud arleg bladingatidni

Skilgreiningar & blaedingum voru adlagadar samkveemt ISTH-vidmidum.

Medhondladar bledingar: bleedingar sem medhdndladar voru med storkupatti VIII eda storkupatti Vila
framleiddum med erfdateekni.

Allar bladingar: blaedingar, hvort sem par voru medhodndladar med storkupatti V111 eda storkupeetti Vila
framleiddum med erfdateekni eda ekki.

Upphafsskammtur sjiklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur,

IQR = Fjordungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta.

HAVEN 6 (&fangagreining)

Virkni var metin hja 51 sjuklingi med midlungi alvarlega dreyrasyki A, & aldrinum 2 til 56 ara, og var
midgildi lengdar eftirfylgnitima 30,4 vikur (& bilinu 17,4 — 61,7). Nidurstédur &fangagreiningar a
verkun fyrirbyggjandi medferdar med Hemlibra hja sjuklingum med midlungi alvarlega dreyrasyki A
(sjé& kafla 4.1), vardandi tioni medhdndladra bledinga, allra bleedinga, medhondladra sjélfsprottinna
blaedinga, medhondladra lidbleedinga og medhondladra bledinga i véldum lidum (target joints) eru
syndar i toflu 9.
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Tafla 9 HAVEN 6-rannsoknin: Arleg blaedingatidni vid fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra hja sjuklingum med midlungi alvarlega dreyrasyki A, an métefna gegn
storkupeetti VIII

°Hemlibra 1,5 mg/kg einu sinni i viku, 3 mg/kg a 2 vikna fresti eda
6 mg/kg a 4 vikna fresti
Endapunktar 2Arleg bladingationi ®Midgildi arlegrar % sjuklinga med
(95% 6ryggismork) blaedingationi (IQR) engar bledingar
(95% 6ryggismork)
N 51 51 51
Medhdndladar 0,9 [0,43; 1,89] 0,0 [0,00; 0,00] 78,4 [64,7; 88,7]
blaedingar
Allar blaedingar 2,6 [1,81; 3,81] 1,7 [0,00; 3,90] 43,1 [29,3; 57,8]
Medhdndladar 0,1 [0,03; 0,30] 0,0 [0,00; 0,00] 94,1 [83,8; 98,8]
sjélfsprottnar
blaedingar
Medhondladar 0,3[0,10; 0,84] 0,0 [0,00; 0,00] 90,2 [78,6; 96,7]
lidblaedingar
Medhdndladar 0,1 [0,02; 0,26] 0,0 [0,00; 0,00] 96,1 [86,5; 99,5]
bleedingar i voldum
lioum

2 Reiknad samkvemt NBR-likani (negative binomial regression)

b Reiknud érleg blaedingatidni

Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkvaemt ISTH-vidmidum.

Medhondladar blaedingar: bleedingar sem medhondladar voru med storkupeetti VIII.

Allar bleedingar: bleedingar, hvort sem per voru medhdndladar med storkupeetti V111 eda ekki.
Upphafsskammtur sjuklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.

IQR = Fjordungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta

¢ 1,5 mg/kg einu sinni i viku (n = 16); 3 mg/kg & 2 vikna fresti (n = 30); 6 mg/kg a 4 vikna fresti (n = 5)

Adferadir til ad meta heilsutengdan arangur

I HAVEN klinisku rannsoknunum var lagt mat & heilsutengd lifsgaedi (HRQoL) og heilsufar, med mati
& kliniskum éarangri. | HAVEN 1-rannsokninni var pad gert med Haem-A-QoL (Haemophilia-Specific
Quality of Life) spurningalistanum fyrir fullordna (>18 ara) og i HAVEN 2-rannsokninni var pad gert
med samsvarandi lista (Haemo-QoL-SF) fyrir unglinga (8 til <18 ara), par sem likamleg heilsufarsstig
(Physical Health Score) (p.e. sarsaukafull bdlga, lidverkir, verkir vid hreyfingu, erfidleikar vid langa
gongu og porf fyrir aukinn undirbaningstima) og heildarstig (611 stig 16gd saman) voru skilgreindar
meelibreytur samkvaemt rannsoknaraztlun. | HAVEN 2-rannsokninni var auk pess notadur med
adlagadur InhibQoL spurningalisti sem tok tillit til lags & umonnunaradila til ad f4 mat
umoénnunaradila & heilsutengdum lifsgeedum hja sjklingum & barnsaldri, <12 ara. | HAVEN 6-
rannsokninni var lagt mat & heilsutengd lifsgeedi hja fullordnum sjuklingum og sjuklingum &
barnsaldri, auk uménnunaradila sjuklinga a barnsaldri, med CATCH-spurningalistanum
(Comprehensive Assessment Tool of Challenges in Haemophilia). Kénnud var skynjun aheattu, auk
ahrifa dreyrasyki & daglegar athafnir, félagslega virkni, tomstundastarf og vinnu/skoéla, auk pess hve
uppteknir sjuklingar voru af sjtkdémnum (preoccupation) og alags af medferdinni. Breytingar a
heilsufari voru metnar med pvi ad skoda tvo hluta EQ-5D-5L-spurningalistans (EuroQoL Five-
Dimension-Five Levels Questionnaire), p.e. starfreenan kvarda (Index Utility Score) og sjénrenan
kvarda (Visual Analog Scale).

HAVEN 1 heilsutengdur arangur

i pessari rannsokn voru heildarstig og stig fyrir likamlega heilsu vid upphaf rannsoknarinnar svipud
fyrir hépana 6had pvi hvort peir fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra eda ekki (heildarstig
voru ad medaltali 41,14 og 44,58, i peirri rdd, og stig fyrir likamlega heilsu voru ad medaltali 52,41 og
57,19, i peirri rod). 1 téflu 10 er samantekt & samanburdi milli hopsins sem fékk fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra (hopur A) og hdpsins sem ekki fékk fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra
(hépur B) vardandi heildarstig og stig fyrir likamlega heilsu & Haem-A-QoL kvardanum eftir 24 vikna
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medferd, eftir leidréttingu fyrir upphafsgildum. Vid mat i viku 25 var synt fram & tolfreedilega
marktaeka batingu a fyrirfram skilgreindum endapunkti Haem-A-QoL spurningalistans hvad vardar
stig fyrir likamlega heilsu, sem skipti mali kliniskt, hja hdpnum sem fékk fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra einu sinni i viku, borid saman vid hopinn sem fékk enga fyrirbyggjandi medferd.

Tafla 10 HAVEN 1-rannsoknin: Breytingar a likamlegum heilsufarsstigum og heildarstigum
samkvaemt Haem-A-QoL spurningalistanum vid fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra
og enga fyrirbyggjandi medferd hja sjuklingum >18 ara med motefni gegn
storkupeetti VIII

Haem-A-QoL spurningalistinn i Hopur B: engin Hopur A: 1,5 mg/kg af

viku 25 fyrirbyggjandi medferd | Hemlibra einu sinni i viku
(N=14) (N=25)

Likamleg heilsufarsstig (& bilinu 0-100)

Leidrétt medaltal 54,17 | 32,61

Mismunur leidréttra medaltala (95% 21,55 (7,89; 35,22)

Oryggismork)

p-gildi 0,0029

Heildarstig (a bilinu 0-100)

Leidrétt medaltal 43,21 | 29,2

Mismunur leidréttra medaltala (95% 14,01 (5,56; 22,45)

Oryggismork)

Hopur B: nar eingdngu til timans sem engin fyrirbyggjandi medferd var veitt.

Eingdngu gogn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjuklinga sem pad var gert hja.
Upphafsskammtur sjiklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.

Haem-A-QoL kvardinn ner fra 1 til 100, legri stig pyda meiri lifsgadi.

Munur sem skipti mali kliniskt: heildarstig: 7 stig; likamleg heilsa: 10 stig. Greiningar byggja & gégnum fra
einstaklingum sem svorudu bedi i upphafi medferdar og vid mat i viku 25.

Heilsufarstengdur arangur i HAVEN 1-rannsékninni

[ t6flu 11 er samantekt & samanburdi milli hopsins sem fékk fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra
(hépur A) og hopsins sem ekki fékk fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra (hdpur B) hvad vardar
starfreenan meelikvarda (index utility scale, IUS) og sjonreenan melikvarda (visual analogue scale,
VAS) EQ-5D-5L spurningalistans eftir 24 vikna medferd, eftir leidréttingu fyrir upphafsgildum.
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Tafla 11 HAVEN 1-rannsoknin: Stig samkvaemt EQ-5D-5L spurningalistanum hjé sjaklingum
>12 ara i viku 25

Stig samkveemt EQ-5D-5L Hopur B: engin Hopur A: 1,5 mg/kg af

spurningalistanum eftir 24 vikur fyrirbyggjandi medfero Hemlibra einu sinni i
(N=16) viku (N=29)

Sjonraenn melikvardi (visual analogue scale)

Leidrétt medaltal 74,36 | 84,08

Mismunur leidréttra medaltala (95% -9,72 (-17,62; -1,82)

Oryggismork)

Starfraenn malikvardi (index utility score)

Leidrétt medaltal 0,65 | 0,81

Mismunur leidréttra medaltala (95% -0,16 (-0,25; -0,07)
Oryggismork)

Hopur B: nar eingdngu til timans sem engin fyrirbyggjandi medferd var veitt.

Eingdngu gogn fyrir timabilid fram ad aukningu skammta, fyrir pa sjuklinga sem pad var gert hja.
Upphafsskammtur sjiklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.
Heerri stig pyda meiri lifsgeedi.

Munur sem skipti mali kliniskt: sjénreenn meelikvardi: 7 stig; starfreenn meelikvardi: 0,07 stig.

Greiningar byggja & gégnum fra einstaklingum sem svérudu baedi i upphafi medferdar og vid mat i viku 25.

HAVEN 6 heilsutengdur arangur

I HAVEN 6-rannsokninni var lagt mat & heilsutengd lifsgaedi hja sjiklingum & éllum aldri med
midlungi alvarlega dreyrasyki A i viku 25, med CATCH-spurningalistanum. CATCH-spurningalistinn
(utgéfa 1.0) er gildad verkferi til ad meta ahrif af dreyrasyki og medferdinni vid sjukdomnum.
Mismunandi atgafur spurningalistans eru tilteekar fyrir fullordna sjuklinga, sjuklinga a barnsaldri og
umdnnunaradila sjuklinga & barnsaldri. Heilsutengd lifsgaedi hja sjuklingum sem fengu fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra voru almennt stédug, en almennt sast beaeting vardandi pann hluta CATCH sem
melir alag af medferdinni, pvert & svarendahdpa.

Born

Born (<12 ara eda a aldrinum 12 til 17 ara, sem vogu <40 kg) med dreyrasyki A med mdtefnum gegn
storkupeetti VIII (rannsékn BH29992 — HAVEN 2)

Fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra einu sinni i viku var metin i fjélsetra, opinni kliniskri rannsokn
hja bornum (<12 ara eda 12 til 17 &ra sem végu <40 kg) med dreyrasyki A og motefni gegn
storkupeetti V11, par sem allir fengu somu medferd. Sjuklingar fengu fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra i skémmtum sem namu 3 mg/kg einu sinni i viku i 4 vikur, sem fylgt var eftir med

1,5 mg/kg einu sinni i viku.

I rannsokninni var lagt mat & lyfjahvorf, éryggi og verkun, p.m.t. verkun fyrirbyggjandi medferdar
med Hemlibra einu sinni i viku i samanburdi vid fyrri medferd med hjaleidarlyfjum, annadhvort til ad
bregdast vid blaeedingum eda fyrirbyggjandi hja sjuklingum sem hofou tekid patt i NIS-rannsékninni
aour en peir héfu patttoku i pessari rannsékn (samanburdur gagna um sému sjuklinga).

Nidurstddur vardandi verkun

HAVEN 2-rannsoknin (4fangagreining)

pegar afangagreiningin var gerd var verkun metin hja 59 sjuklingum <12 &ra sem héfou fengid

fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra einu sinni i viku i a.m.k. 12 vikur, p.a m. voru fjorir sjuklingar
<2 éra, 17 sjuklingar 2 til <6 ara og 38 sjuklingar 6 til <12 &ra. Arleg blaedingationi og hlutfall
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sjuklinga med engar bladingar voru reiknud Ut (sja téflu 12). Midgildi tima sem fylgst var med
sjuklingunum var 29,6 vikur (& bilinu 18,4 til 63,0 vikur).

Tafla 12 HAVEN 2-rannséknin: Yfirlit yfir verkun (&fangagreining)

lioum

Endapunktur 2Arleg blaedingatidni °Midgildi arlegrar % med engar
(95% Oryggismork) | bledingationi (IQR) bleedingar
®N = 59 ®N = 59 (95% 6ryggismork)
PN = 59
Medhondladar
bleedingar 0,3(0,1;0,5) 0(0;0) 86,4 (75; 94)
Allar bledingar 3,8(2,2; 6,5) 0(0; 3,4) 55,9 (42,4; 68,8)
Medhondladar
sjalfsprottnar 0(0;0,2) 0(0; 0) 98,3 (90,9; 100)
blaedingar
Medhondladar
libleeaingar 0,2(0,1; 0,4) 0(0;0) 89,8 (79,2; 96,2)
Medhondladar
blaedingar i voldum 0,1 (0;0,7) 0(0; 0) 96,6 (88,3; 99,6)

aldurs.

¢ Reiknud arleg bladingationi
Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkveemt ISTH-vidmidum.
Medhondladar bledingar: bleedingar sem medhdndladar voru med hjaleidarlyfjum.

Allar blaedingar: bledingar, hvort sem paer voru medhondladar med hjaleidarlyfjum eda ekki.
Upphafsskammtur sjiklinga sem voru Gtsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.

IQR = Fjérdungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta
2 Reiknad samkvamt NBR-likani (negative binomial regression).
b Gogn um verkun hja medhondludum sjuklingum <12 ara sem hofdu tekid patt i HAVEN 2-rannsokninni i

a.m.k. 12 vikur (N = 59), par sem adalmarkmid ranns6knarinnar var ad rannsaka medferdarahrif mead tilliti til

Samanburdur & gégnum fyrir sému sjuklinga syndi ad fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra einu

sinni i viku leiddi til kliniskt mikilveegrar minnkunar (98%) & tioni medhondladra bleedingatilvika hja
18 sjaklingum & barnsaldri sem hofou fengio fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra i a.m.k. 12 vikur,
borid saman vid bleedingatidni peirra i NIS-rannsokninni adur en peir hofu patttoku i pessari rannsokn
(tafla 13).
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Tafla 13 HAVEN 2-rannsoknin: Samanburdur arlegrar bledingationi
(medhdndladar blaedingar) hja sému sjaklingum vio fyrirbyggjandi medferd
med Hemlibra og fyrri fyrirbyggjandi medferd med hjéleidarlyfjum

Endapunktur Fyrri medferd med Fyrirbyggjandi medferd

hjéleidarlyfi* (N = 18) med Hemlibra (N = 18)
Medhdndladar blaedingar
Arleg bladingatidni (95% 19,8 (15,3; 25,7) 0,4 (0,15; 0,88)
Oryggismork)
% minnkun (tidnihlutfall) 98%

(0,02)
% sjuklingar med engar 5,6 (0,1; 27,3) )
blaedingar (95% 6ryggismork) 77.8(52,4,93,6)
Midgildi arlegrar blaedingationi 16,2 (11,49; 25,78) .
0(0; 0)

(IQR)
* Fyrri fyrirbyggjandi medferd hja 15 af 18 sjuklingum; fyrri medferd vid bleedingum (eftir porfum) hja
3 sjuklingum

Tidnihlutfall og 6ryggismérk metin samkvamt NBR-likani (negative binomial regression) og p-gildi
samkveemt lagskiptu Wald-prdéfi, sem bar saman arlega blaedingatidni milli tiltekinna hopa.
Samanburdargdgn fyrir sému sjiklinga Gr NIS-rannsokninni.

Eingdngu sjuklingar sem téku patt i beedi NIS-rannsékninni og HAVEN 2-rannsdkninni eru med i
samanburdinum.

Skilgreiningar & bleedingum voru adlagadar samkvemt ISTH-vidmidum.

Medhondladar bledingar: bledingar sem medhdndladar voru med hjaleidarlyfjum.
Upphafsskammtur sjaklinga sem voru Utsettir fyrir emicizumabi var 3 mg/kg/viku i 4 vikur.

IQR = Fjoérdungabil (interquartile range) = 25. hundradshluti (percentile) til 75. hundradshluta.

P& medferdarheldni veeri betri vid fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi en vid fyrri fyrirbyggjandi
medferd med hjaleidarlyfi var ekki greinanlegur neinn munur & arlegri bleedingationi milli sjuklinga med
>80% medferdarheldni og sjiiklinga med <80% medferdarheldni vid fyrirbyggjandi medferd med
hjaleidarlyfi, samkvaemt venjulegum notkunarleidbeiningum (geeta parf varudar vid talkun gagnanna
vegna litils pydis).

Vegna stutts helmingunartima hjaleidarlyfja er ekki buist vid ad ahrifa peirra geeti afram eftir ad
medferdinni er haett.

Eingdngu purfti ad gefa fimm fyrstu skammtana af emicizumabi undir eftirliti, til ad tryggja 6ryggi og
rétta inndeelingarteekni. Svipad pvi sem vid & um fyrirbyggjandi medferd med hjaleidarlyfi var leyft ad
gefa alla sioari skammta af emicizumabi heima fyrir.

Nidurstoour vardandi heilsufarstengdan arangur hja bérnum

Heilsufarstengdur arangur i HAVEN 2-rannsékninni

I HAVEN 2-rannsékninni voru heilsutengd lifsgaedi (Health-related Quality of life, HRQoL) hja
sjuklingum >8 til <12 &ra metin i viku 25 med Haemo-QoL-SF spurningalistanum fyrir born (sja
toflu 14). Med Haemo-QoL-SF spurningalistanum er haegt ad fa gagnlega og areidanlega malingu &
heilsutengdum lifsgeedum.

Heilsutengd lifsgaedi hjé sjuklingum <12 &ra voru einnig metin i viku 25 med adlogudum InhibQoL
spurningalista sem tok tillit til alags & umdnnunaradila og svarad var af peim (sja toflu 14). Med
adlagada InhibQoL spurningalistanum er haegt ad fa gagnlega og areidanlega meelingu a
heilsutengdum lifsgaeedum.
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Tafla 14 HAVEN 2-rannsoknin: Breytingar a likamlegum heilsufarsstigum fra
upphafi fram i viku 25 hja sjuklingum (<12 &ra) eftir fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra, skrad af sjaklingum og uménnunaradilum

| Haemo-QoL-SF skor

Likamleg heilsufarsstig (& bilinu 0 til 100)?

Medalstig i upphafi (95% 6ryggismérk) (n = 18) 29,5 (16,4 - 42,7)

Medalbreyting fra upphafi (95% 6ryggismork) (n = 15) -21,7 (-37,1 - -6,3)

Adlagad InhibQoL skor, med tilliti til
alags & uménnunaradila

Likamleg heilsufarsstig (& bilinu 0 til 100)?

Medalstig i upphafi (95% 6ryggismork) (n = 54) 37,2 (31,5-42,8)

Medalbreyting fra upphafi (95% 06ryggismork) (n = 43) -32,4 (-38,6 — -26,2)

2] gegri stig (leekkun stiga) endurspegla betri virkni.
Greiningar byggja & gégnum fra einstaklingum sem svoéruou baedi i upphafi medferdar og vid mat i viku 25.

Takmorkud reynsla er af notkun hjaleidarlyfja eda storkupattar V111 vid skurdadgerdir og énnur
inngrip. Notkun hjaleidarlyfja eda storkupattar V111 vid skurdadgerdir og onnur inngrip var akvedin af
rannsakanda.

Ef gegnumbrotsblaedingar verda hja sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi 4 ad
bregdast vid med peim medferdardrreedum sem tiltek eru. Leidbeiningar um notkun hjéleidarlyfja eru
i kafla 4.4.

Onemissvorun

Eins og vid & um 61l prdtein sem notud eru til leekninga er hugsanlegt ad 6namissvérun komi fram hja
sjuklingum sem fa medferd med emicizumabi. Alls var leitad ad métefnum gegn emicizumabi hja
739 sjuklingum i sameinudum kliniskum rannséknum. prjatiu og sex sjuklingar (4,9%) voru jakvadir
fyrir métefnum gegn emicizumabi. Hja 19 sjuklingum (2,6%) voru motefni gegn emicizumabi
hlutleysandi in vitro. Af pessum 19 sjuklingum hoféu hlutleysandi métefni gegn emicizumabi engin
ahrif sem skiptu mali kliniskt & lyfjahvorf eda verkun Hemlibra hja 15 sjaklingum, en minnkud péttni
emicizumabs i plasma séast hja fjorum sjuklingum (0,5%). Hj& einum sjuklingi (0,1%) med
hlutleysandi métefni gegn emicizumabi og minnkada péttni emicizumabs i plasma minnkadi verkun
eftir fimm vikna medferd og var medferd med Hemlibra haett. I heild voru éryggisupplysingar
Hemlibra svipadar hja sjuklingum sem myndudu motefni gegn emicizumabi (p.m.t. hlutleysandi
métefni) og peim sem gerdu pad ekki (sja kafla 4.4 og 4.8).

Aldradir

Gogn ur klinisku rannsoknunum HAVEN 1, HAVEN 3, HAVEN 4 og HAVEN 6 stydja notkun
Hemlibra hjé sjuklingum 65 &ra og eldri med dreyrasyki A. Takmorkud gogn benda ekki til pess ad
munur sé & verkun eda 6ryggi hja sjuklingum 65 &ra og eldri og peim sem yngri eru.

5.2  Lyfjahvorf

Lyfjahvorf emicizumabs voru metin med 6holfadri greiningu hja heilbrigdum einstaklingum, auk
pydisgreiningar & lyfjahvorfum i gagnagrunni sem i var 389 einstaklingar med dreyrasyki A.

Frésog

Helmingunartimi frasogs eftir gjof undir hid hja sjuklingum med dreyrasyki A var 1,6 dagar.
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Eftir endurtekna skammta sem namu 3 mg/kg undir hud hjé sjuklingum med dreyrasyki A einu sinni i
viku fyrstu 4 vikurnar nadi medaltal laggildis (£SD) emicizumabs i plasma 52,6+13,6 pg/ml i viku 5.

Spad medaltdl (£SD) laggildis (Ciougn) 0g hagildis (Cimax) 0g hlutfoll Crax/Cirough Vi jafnveegi vid
radlagda vidhaldsskammta sem ndmu 1,5 mg/kg einu sinni i viku, 3 mg/kg & tveggja vikna fresti og
6 mg/kg & fjogurra vikna fresti eru synd i t6flu 15.

Taflal5  Medalpéttni emicizumabs vid jafnveegi (£ SD)

Vidhaldsskammtur
Breyta 1,5 mg/kg QW 3 mg/kg Q2W 6 mg/kg Q4W
Crnax, ss (g/ml) 54,9+15,9 58,1+16,5 66,8+17,7
Cavg ss (Hg/ml) 53,5 15,7 53,5 15,7 53,5 +15,7
Crrough, ss (g/ml) 51,1+15,3 46,7+16,9 38,3+14,3
Hiutfall Crmax/Cirougn 1,08+0,03 1,26+0,12 1,85+0,46

Cavg, ss = medalpéttni vid jafnvaegi; Crmax, ss = hamarkspéttni i plasma vid jafnveegi; Cuough, ss = lagmarkspéttni
vid jafnveegi; QW = einu sinni i viku; Q2W = & tveggja vikna fresti; Q4W = a fjégurra vikna fresti.
Lyfjahvarfabreytur voru reiknadar Gt fra pyoislikani fyrir lyfjahvorf.

Svipad lyfjahvarfasnid sast eftir skdmmtun einu sinni i viku (3 mg/kg/viku i 4 vikur og sidan
1,5 mg/kg/viku) hja fullordnum/unglingum (>12 ara) og bérnum (<12 ara) (sja mynd 1).
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Mynd 1:  Medalpéttni emicizumabs i plasma (£95% 6ryggismdork) sem fall af tima hja
sjuklingum >12 ara (HAVEN 1 og HAVEN 3 rannséknirnar), borid saman vid sjuklinga <12 ara
(HAVEN 2-rannséknin)

80+

20 - sjuklingar 212 ara (n=213)
-+ sjuklingar <12 ara (n=60)

Medalpéttni emicizumabs (pug/ml) (95% 6ryggismork)

Cl— T T T T T T T T 1
1 9 17 25 33 41 49 57 65 73
Timi (vikur)

Hja heilbrigdum einstaklingum var algert adgengi eftir gjof skammta sem ndmu 1 mg/kg undir hid &
bilinu 80,4% til 93,1%, eftir stungustad. Lyfjahvorf voru svipud eftir gjof undir hid a kvid,
upphandlegg og leeri. Gefa mé& emicizumab undir hud a pessum likamshlutum til skiptis (sja kafla 4.2).

Dreifing

Eftir stakan 0,25 mg/kg skammt af emicizumabi i &0 hja heilbrigdum einstaklingum var
dreifingarrammal vid jafnveaegi 106 ml/kg (p.e. 7,4 | fyrir fullordinn einstakling sem vegur 70 kg).

Dreifingarrammal (V/F) hja sjuklingum med dreyrasyki A eftir endurtekna skammta af emicizumabi
undir had, metid med pydisgreiningu & lyfjahvorfum, var 10,4 1.

Umbrot

Umbrot emicizumabs hefur ekki verid rannsakad. 1gG-motefni eru yfirleitt brotin nidur med
préteinrofi i meltib6lum (lysosomes) og nidurbrotsefnin skilin Gt eda endurnytt af likamanum.

Brotthvarf
Eftir gjof skammta sem ndmu 0,25 mg/kg i &d hja heilbrigdum einstaklingum var heildaruthreinsun

emicizumabs 3,26 ml/kg/dag (p.e. 0,228 I/dag fyrir fullordinn einstakling sem vegur 70 kg) og
endanlegur helmingunartimi var ad medaltali 26,7 dagar.
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Eftir gjof staks skammts undir hud hja heilbrigdum einstaklingum var helmingunartimi brotthvarfs
u.p.b. 4 til 5 vikur.

Eftir gjof endurtekinna skammta undir hud hja sjuklingum med dreyrasyki A var Gthreinsun
0,272 l/dag og helmingunartimi brotthvarfs 26,8 dagar.

Linulegt/élinulegt samband

Lyfjahvérf emicizumabs eru skammtahad hja sjaklingum med dreyrasyki A eftir fyrsta skammtinn af
Hemlibra, & skammtabilinu 0,3 til 6 mg/kg. Utsetning (Cavg, ss) eftir endurtekna skammta er sambeerileg
fyrir skammta sem namu 1,5 mg/kg i hverri viku, 3 mg/kg & 2 vikna fresti og 6 mg/kg a 4 vikna fresti.

Sérstakir sjuklingahdépar

BOrn

Anrif aldurs & lyfjahvorf emicizumabs voru metin i pydisgreiningu & lyfjahvérfum hja 5 ungbérnum
(>1 méanadar til <2 ara), 55 bérnum (yngri en 12 ara) og 50 unglingum (12 til <18 ara) med
dreyrasyki A.

Aldur hafdi ekki ahrif & lyfjahvorf emicizumabs hja bérnum.

Aldradir

Anrif aldurs & lyfjahvorf emicizumabs voru metin i pydisgreiningu a lyfjahvorfum hja prettan
einstaklingum 65 &ra og eldri (enginn peirra var eldri en 77 ara). Hlutfallslegt adgengi minnkadi med

aldri, en enginn munur sem skipti mali kliniskt sast & lyfjahvorfum emicizumabs hja einstaklingum
<65 ara og einstaklingum >65 ara.

Kynpéttur

pyadisgreining & lyfjahvorfum hja sjuklingum med dreyrasyki A syndi ad kynpattur hefur ekki ahrif &
lyfjahvorf emicizumabs. EKKi er porf a ad breyta skdmmtum vegna kynpattar.

Kyn
GOgn um kvenkyns sjuklinga eru of takmorkud til ad draga af peim alyktanir.

Skert nyrnastarfsemi

Engar sértaekar rannsoknir hafa verid gerdar & &hrifum skerdingar & nyrnastarfsemi & lyfjahvorf
emicizumabs.

Flestir sjuklingarnir med dreyrasyki A sem lagu til grundvallar pydisgreiningunni & lyfjahvorfum voru
med edlilega nyrnastarfsemi (N = 332; kreatinindthreinsun [CLcr] >90 ml/min.) eda veegt skerta
nyrnastarfsemi (N = 27; CLcr 60-89 ml/min.). V&g skerding & nyrnastarfsemi hafdi ekki ahrif &
lyfjahvorf emicizumabs. Takmdrkud gogn liggja fyrir um notkun Hemlibra hja sjaklingum med
midlungi alvarlega skerta nyrnastarfsemi (eingdéngu 2 sjaklingar med CLcr 30-59 ml/min.) og engin
g6gn um notkun Hemlibra hja sjuklingum med alvarlega skerta nyrnastarfsemi. Ekki er haegt ad draga
alyktanir um ahrif midlungi alvarlega eda alvarlega skertrar nyrnastarfsemi & lyfjahvorf emicizumabs.

Emicizumab er einstofna métefni sem er fjarlaegt ar likamanum med nidurbroti, en ekki Gtskilnadi um
nyru og pvi er ekki buist vid ad breyta purfi skommtum handa sjuklingum med skerta nyrnastarfsemi.
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Skert lifrarstarfsemi

Engar sértaekar rannsoknir hafa verid gerdar & dhrifum skerdingar & lifrarstarfsemi & lyfjahvorf
emicizumabs. Flestir sjuklinganna med dreyrasyki A sem lagu til grundvallar pydisgreiningunni &
lyfjahvorfum voru med edlilega lifrarstarfsemi (gallraudi og ASAT < efri mork edlilegra gilda,
N=300) eda veegt skerta lifrarstarfsemi (gallraudi < efri mork edlilegra gilda og ASAT > efri mork
edlilegra gilda eda gallraudi fra 1,0 til 1,5 x efri mork edlilegra gilda og hvada gildi ASAT sem er,
N=51). Eingdngu 6 sjuklingar voru med midlungi alvarlega skerta lifrarstarfsemi (gallraudi 1,5 til <3 x
efri mork edlilegra gilda og hvada gildi ASAT sem er). Veag skerding & lifrarstarfsemi hafdi ekki ahrif
a lyfjahvorf emicizumabs (sja kafla 4.2). Oryggi og verkun emicizumabs hafa ekki verid rannsokud
sérstaklega hja sjuklingum med skerta lifrarstarfsemi. Sjuklingar med veegt eda midlungi alvarlega
skerta lifrarstarfsemi téku patt i kliniskum rannséknum. Engin gogn liggja fyrir um notkun Hemlibra
hja sjuklingum med alvarlega skerta lifrarstarfsemi.

Emicizumab er einstofna matefni sem er fjarleegt ar likamanum med nidurbroti, en ekki umbroti i lifur
og pvi er ekki buist vid ad breyta purfi skommtum handa sjuklingum med skerta lifrarstarfsemi.

Adrir sérstakir sjuklingahdpar

Likon benda til pess ad leegri tidni skammta hja sjuklingum med blédalbuminlaekkun og laga
likamspyngd midad vid aldur leidi til minnkadrar Gtsetningar fyrir emicizumabi, en hermun
(simulations) bendir til pess ad pessir sjuklingar myndu samt hafa hag af kliniskt mikilveegri
blaedingastjérnun. Engir slikir sjuklingar toku patt i kliniskri rannsokn.

5.3 Forkliniskar upplysingar
Forkliniskar upplysingar benda ekki til neinnar sérstakrar hettu fyrir menn, & grundvelli rannsokna &

eiturverkunum eftir staka og endurtekna skammta, p.m.t. endapunktar fyrir lyfjafreedilegt 6ryggi og
endapunktar fyrir eiturahrif a &exlun.

Frjosemi
Emicizumab olli engum breytingum & axlunarfeerum karlkyns eda kvenkyns cynomolgus apa i
skommtum allt ad steersta skammti sem profadur var, 30 mg/kg/viku (jafngildir 11 sinnum Utsetningu

hja ménnum vid steerstu skammta, sem nema 3 mg/kg/viku, samkvemt AUC).

Vanskapandi ahrif

Engin gogn liggja fyrir um hugsanlegar aukaverkanir emicizumabs & proska fosturvisa eda fostra.

Viobrogd a stungustad

Afturkreefar bleedingar, iferd einkjornunga (mononuclear cells) umhverfis &dar, ryrnun/drep i
undirhd og proti i pekjuvef i undirh(d sast hja dyrum eftir inndeelingu undir haé.

6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjélparefni

L-arginin

L-histidin

L-aspartic syra

Pbloxamer 188
Vatn fyrir stungulyf
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6.2 Osamrymanleiki

Ekki hefur ordid vart vid neinn 6samrymanleika milli Hemlibra og sprautna ar pélypropyleni eda
polykarbonati eda sprautundla Ur stéli.

Ekki mé& blanda pessu lyfi saman vid onnur lyf, pvi rannsoknir & samrymanleika hafa ekki verid
gerdar.

6.3  Geymslupol

Oopnad hettuglas

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn

2ar.

Hemlibra 150 mg/ml stunqulyf, lausn

2ar.

Geyma méa 6opnud hettuglds vid stofuhita (leegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid tekin
ar keeli.

Setja ma 6opnud hettuglds aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita. Ef lyfid er geymt
utan keelis og sidan sett aftur i keeli & heildartimi sem pad er utan kelis ekki ad vera lengri en 7 dagar.
Hettugldsin eiga aldrei ad vera vid herra hitastig en 30°C. Farga a hettuglésum sem hafa verid vid
stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid haerra hitastig en 30°C.

Rofin hettugl®s og fylltar sprautur

Fré orverufraedilegu sjonarmidi & ad gefa lyfid tafarlaust eftir ad pad hefur verid dregid upp i sprautuna
Ur hettuglasinu. Ef pad er ekki gert eru geymslutimi og geymsluadstaedur i notkun a abyrgd notandans.

6.4  Sérstakar varudarreglur vié geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C).

Ma ekki frjosa.

Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn ljosi.
Geymsluskilyroi eftir ad pakkning lyfsins hefur verid rofin, sja kafla 6.3.
6.5 Gerdilats og innihald

Hemlibra 30 mag/ml stunqulyf, lausn

3 ml hettuglas r gleeru gleri af tegund I, med tappa ar batylgdmmii sem hidadur er med filmu ar
flGordresini og herptri alhettu med graum flipa Ur plasti sem haegt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 12 mg af emicizumabi i 0,4 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.

3 ml hettuglas ar gleeru gleri af tegund I, med tappa ur batylgdmmii sem htadadur er med filmu ur

flGordresini og herptri &lhettu med 1jésblaum flipa Gr plasti sem haegt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 30 mg af emicizumabi i 1 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.
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Hemlibra 150 mg/ml stunqulyf, lausn

3 ml hettuglas ar gleeru gleri af tegund I, med tappa ur batylgdmmii sem htadadur er med filmu ur
flGordresini og herptri alhettu med fjolublaum flipa dr plasti sem haegt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 60 mg af emicizumabi i 0,4 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.

3 ml hettuglas ar gleeru gleri af tegund I, med tappa ur batylgdmmii sem htadadur er med filmu ur
flGordresini og herptri alhettu med greenblaum flipa Gr plasti sem hagt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 105 mg af emicizumabi i 0,7 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.

3 ml hettuglas ar gleeru gleri af tegund I, med tappa ur batylgdmmii sem htadadur er med filmu ur
flGordresini og herptri alhettu med branum flipa Ur plasti sem heegt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 150 mg af emicizumabi i 1 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.

3 ml hettuglas ar gleeru gleri af tegund I, med tappa ur batylgdmmii sem htadadur er med filmu ur
flGordresini og herptri alhettu med gulum flipa Ur plasti sem haegt er ad fjarleegja. Hvert hettuglas
inniheldur 300 mg af emicizumabi i 2 ml af stungulyfi, lausn. Hver askja inniheldur eitt hettuglas.
Ekki er vist ad allar pakkningasteerdir séu markadssettar.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vio férgun og 6nnur medshondlun

Hemlibra lausn er s&fd lausn, an rotvarnarefna, sem er tilbdin til inndzelingar undir hié an pynningar.

Skoda & Hemlibra lausnina til ad tryggja ad hun innihaldi ekki agnir og sé ekki mislitud, adur en hin
er gefin. Hemlibra er litlaus eda folgul lausn. Farga & lausninni ef han inniheldur agnir eda er mislitud.

Ma ekki hrista.

Hettuglés med Hemlibra stungulyfi, lausn eru eingbngu einnota.

Til ad draga Hemlibra lausnina upp Ur hettuglasinu og sprauta henni undir hid parf sprautu, eina nél
med siu eda millistykki med siu fyrir hettuglas til ad draga lyfid upp og adra nal til ad sprauta pvi
undir hao.

Sja radleggingar hér fyrir nedan:

Nota & 1 ml sprautu til ad sprauta inn allt ad 1 ml af Hemlibra lausn, en 2 til 3 ml sprautu til ad sprauta
rammali sem er meira en 1 ml og allt ad 2 ml.

Fylgja & notkunarleidbeiningum fyrir Hemlibra pegar innihald ar fleiri en einu hettuglasi er sameinad i

einni sprautu. EKki & ad sameina mismunandi styrkleika af Hemlibra (30 mg/ml og 150 mg/ml) i sému
inndaelingu til ad gefa visadan skammt.

1 ml sprauta

Eiginleikar: Gegnsa sprauta Ur polypropyleni eda polykarbonati med Luer-lock stut, kvoroud med
0,01 ml millibilum.

2 til 3 ml sprautur

Eiginleikar: Gegnsa sprauta Ur pélypropyleni eda pdlykarbonati med Luer-lock stat, kvérdud med
0,1 ml millibilum.
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Nal med siu til ad draga Iyfid upp

Eiginleikar nalar med siu til ad draga lyfid upp: Nal ar ryofriu stali med Luer-lock tengi, vidd 18 G,
lengd 35 mm (1%2"), sem inniheldur 5 mikrémetra siu og er helst med halfsljoum oddi.

Millistykki med siu fyrir hettuglas

Eiginleikar millistykkis med siu fyrir hettuglas: Millistykki ur pélyprépyleni med Luer-lock tengi, sem
inniheldur 5 mikrometra siu og passar & stdt & hettuglasi sem er 15 mm i pvermal.

Nal til ad sprauta lyfinu inn

Eiginleikar: Nal ar rydfriu stali med Luer-lock tengi, vidd 26 G (&sattanleg vidd: 25-27 G), lengd helst
9 mm (3/8") eda ad hamarki 13 mm (*2"), helst med 6ryggisbunadi.

Frekari upplysingar um lyfjagjof eru i kafla 4.2 og fylgisedli (kafli 7, Notkunarleidbeiningar).

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Urgangi i samraemi vid gildandi reglur.

7. MARKADSLEYFISHAFI
Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1

79639 Grenzach-Wyhlen

pyskaland

8. MARKADSLEYFISNUMER

Hemlibra 30 mag/ml stunqulyf, lausn

EU/1/18/1271/006 (12 mg/0,4 ml)
EU/1/18/1271/001 (30 mg/1 ml)

Hemlibra 150 mg/ml stunqulyf, lausn

EU/1/18/1271/002 (60 mg/0,4 ml)
EU/1/18/1271/003 (105 mg/0,7 ml)
EU/1/18/1271/004 (150 mg/1 ml)
EU/1/18/1271/005 (300 mg/2 ml)

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 23. febrtar 2018.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 15. september 2022.

10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
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VIDAUKI 11
FRAMLEIPENDUR LiFFRﬁEDI,LEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDPSLU OG
NOTKUN

ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBPI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI OG
VERKUN VID NOTKUN LYFSINS
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A.  FRAMLEIDENDUR LIFFRAEDILEGRA VIRKRA EFNA OG FRAMLEIDENDUR
SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda liffredilegra virkra efna

Chugai Pharma Manufacturing Co., Ltd.
5-1, Ukima 5-Chome

Kita-Ku, Tokyo

115-8543

Japan

F. Hoffmann-La Roche Ltd.
Grenzacherstrasse 124
4070 Basel

Sviss

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru &byragir fyrir lokasampykkt

Roche Pharma AG
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskalandi

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

Avisun lyfsins er had sérstokum skilyrdum (sja Vidauka |: Samantekt & eiginleikum lyfs, kafla 4.2).

C. ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKABDSLEYFIS
. Samantektir um 6ryggi lyfsins (PSUR)

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

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

. Aztlun um aheettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdum sem krafist er, sem og 66rum radstéfunum eins og
fram kemur i &tlun um ahaettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum uppfeerslum & astlun
um ahattustjornun sem akvednar veroa.

Leggja skal fram uppfaerda aeetlun um &hettustjérnun:

. Ad beidni Lyfjastofnunar Evropu.

. pegar ahattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjélfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga & hlutfalli avinnings/ahattu eda vegna
pess ad mikilveegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun ahaettu) naest.
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. Vidbdtaradgerdir til ad lagmarka ahaettu

Fyrir markadssetningu Hemlibra i hverju adildarlandi skal markadsleyfishafi n& samkomulagi vid
lyfjayfirvold i hverju adildarlandi um innihald og uppsetningu freedsludztlunarinnar, p.m.t.
samskiptaleidir, dreifingaradferdir og adra paetti hennar.

Fraeodsluazetluninni er &tlad ad auka samskipti og fraedslu heilbrigdisstarfsfolks og sjuklinga vardandi
segarek og blédstorkusmaaedakvilla, sem eru mikilvaegar pekktar aukaverkanir sem tengjast samhlida
notkun emicizumabs og virkjads protrombinfléttupykknis (activated prothrombin complex
concentrate, aPCC), og lifshaettulegar bleedingar vegna mistulkunar nidurstadna hefobundinna
storkuprofa (slik préf eru éareidanleg hja sjuklingum sem fa medferd med emicizumabi), sem er
mikilveeg hugsanleg aukaverkun, og veita upplysingar um hvernig bregdast eigi vid peim.

Markadsleyfishafi skal tryggja ad allir heilbrigdisstarfsmenn og sjuklingar/uménnunaradilar sem
blast ma vid ad avisi, afhendi eda noti Hemlibra, svo og sérfreedingar & rannséknarstofum, i hverju
adildarlandi par sem Hemlibra hefur verid markadssett, hafi adgang ad eftirtéldu fredsluefni eda fai
pad afhent:

. Fraedsluefni fyrir leekna

. Freedsluefni fyrir sjuklinga/luménnunaradila

. Fraedsluefni fyrir sérfreedinga & rannsoknarstofum

. Sjuklingakort

Fraeosluefni fyrir leekna a ad innihalda:
. Samantekt & eiginleikum lyfs
. Leidbeiningar fyrir heilbrigdisstarfsfolk

. Leidbeiningar fyrir heilbrigdisstarfsfolk eiga ad innihalda eftirtalin lykilatridi:

- Stutt kynning & emicizumabi (efnaflokkur, verkunarhattur, lyfhrif og abending)

- Upplysingar sem skipta mali vardandi eftirtaldar aukaverkanir sem tengjast notkun
Hemlibra (t.d. alvarleiki (seriousness), svaesni (severity), tioni, timi ad upphafi,
afturkreefni, eftir pvi sem vid 4a):

- segarek sem tengist samhlida notkun emicizumabs og aPCC,

- blédstorkusméaadakvilli sem tengist samhlida notkun emicizumabs og aPCC

- lifshaettulegar blaedingar vegna mistulkunar nidurstadna hefdbundinna storkuprofa
(slik prof eru dareidanleg hja sjuklingum sem fa medferd med emicizumabi)

- Leidbeiningar um notkun hjéaleidarlyfja (bypassing agents) samhlida emicizumabi, p.m.t.
eftirtaldar upplysingar:

- Heetta & fyrirbyggjandi medferd med hjaleidarlyfjum daginn adur en medferd med
emicizumabi er hafin;

- Laeknar eiga ad raeda vid sjuklinga og/eda umodnnunaradila peirra um nadkveema
skammta sem nota & af hjaleidarlyfjum og hvener 4 ad gefa p4, ef pess gerist porf
medan & fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi stendur;

- Emicizumab eykur storkugetu sjuklingsins og naudsynlegt getur verid ad breyta
skdmmtum af hjaleidarlyfjum og lengd medferdar med peim, eftir stadsetningu og
umfangi blaedinga og klinisku astandi sjuklingsins;

- Geeta skal ad pvi ad stadfesta bledingu adur en endurteknir skammtar af
storkupattum (aPCC, rFVlla, FVIII o.s.frv.) eru gefnir;

- Fordast & notkun aPCC nema dnnur medferdarirradi/valkostir séu ekki tilteek og
fylgja & skdmmtunarleidbeiningum um aPCC ef pad er eina medferdarurraedio sem
til greina kemur.

- Laknar sem annast medferdina verda ad meta vandlega hettu a
blodstorkusméadakvilla og segareki og hettu & bledingum, pegar ihugad er ad
veita medferd med aPCC.

- Upplysingar um ahrif emicizumabs a tiltekin blédstorkupréf sem gerd eru a
rannsOknarstofu, sem hafa ahrif & areidanleika peirra, og advorun gegn pvi ad nota pessi
prof til eftirlits med virkni emicizumabs, til ad akvarda skdmmtun uppbotarstorkupéattar
eda til ad meela métefni gegn storkupeetti VIII.
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- Upplysingar um malingar og adferdir sem emicizumab hefur ekki ahrif & og nota ma til
ad meta storknunargildi medan & medferd stendur, med sérstakri aherslu a litmyndandi
prof fyrir virkni storkupéttar VI,

- Lista yfir rannsoknarstofuprof sem emicizumab hefur ekki &hrif &.

- Aminning um ad afhenda eigi 6llum sjiklingum sem fa medferd med emicizumabi
sjuklingakort og ad minna eigi pa & ad peir eigi alltaf ad bera pad & sér og syna 6llum
heilbrigdisstarfsmonnum sem koma ad uménnun peirra og sérfreedingum &
rannsoknarstofum, sem framkvaema bl6dstorkuprof;

- Aminning um ad tilkynna allar aukaverkanir sem tengjast notkun emicizumabs.

Fraeosluefni fyrir sjuklinga/uménnunaradila a ad innihalda:

. Fylgisedil
. Leidbeiningar fyrir sjuklinga/uménnunaradila
. Leidbeiningar fyrir sjuklinga/uménnunaradila eiga ad innihalda eftirtalin lykilatridi:

- Upplysingar um hvad emicizumab er, hvernig emicizumab hefur verid rannsakad og
hvernig 4 ad nota emicizumab;

- Varnadarord vardandi ahaettu sem fylgir notkun hjaleidarlyfja samhlida Hemlibra og
aminning um ad sjuklingar purfi ad reeda vid laekninn ef peir f4 medferd med aPCC pegar
peim er avisad og fa medferd med Hemlibra;

- Lysingu & ummerkjum og einkennum eftirtalinna aukaverkana og &minning um
mikilveegi pess ad heetta tafarlaust ad nota Hemlibra og aPCC og lata leekninn vita ef
eftirtalin einkenni koma fram:

- Eyding raudra blédkorna (blodstorkusmazdakvilli)
- Blodtappar (segarek)

- Upplysingar um ad sjuklingar eigi ad fa afhent sjuklingakort og &minning um ad peir eigi
alltaf ad bera pad & sér og syna 6llum heilbrigdisstarfsménnum sem koma ad umdnnun
peirra;

- Upplysingar um ahrif emicizumabs a tiltekin blédstorkupréf sem gerd eru &
rannsoknarstofu, sem geta dregid Ur areidanleika peirra, og & mikilvaegi pess ad syna
Ollum heilbrigdisstarfsménnum sem koma ad uménnun peirra og sérfreedingum a
rannsoknarstofum, sem framkvaema bl6dstorkuprof, sjuklingakortid;

- Aminningu um ag tilkynna laekninum sem annast medferdina um allar aukaverkanir.

Fraedsluefni fyrir sérfreedinga & rannsdknarstofum & ad innihalda:
. Samantekt & eiginleikum lyfs
. Leidbeiningar fyrir sérfreedinga & rannsoknarstofum

. Leidbeiningar fyrir sérfreedinga & rannsdknarstofum eiga ad innihalda eftirtalin lykilatrioi:

- Efnaflokkur, verkunarhattur, lyfhrif og abending emicizumabs

- Upplysingar um ahrif emicizumabs a tiltekin blédstorkupréf sem gerd eru a
rannsoknarstofu, sem geta dregid Ur areidanleika peirra pannig ad pau gefi ekki rétta
mynd af blédstorkuéstandi sjuklingsins medan a fyrirbyggjandi medferd med
emicizumabi stendur, og advorun gegn pvi ad nota pessi proéf til ad fylgjast med virkni
emicizumabs, dkvarda skommtun uppbdtarstorkupattar eda maela motefni gegn
storkupeetti VIII;

- Upplysingar um melingar og adferdir sem emicizumab hefur ekki ahrif & og nota ma til
ad meta storknunargildi medan & medferd stendur, med sérstakri aherslu a litmyndandi
prof fyrir virkni storkupéttar V11,

- Lista yfir rannsoknarstofuprof sem emicizumab hefur ekki ahrif &;

- Radleggingar um ad forstddumadur rannséknarstofunnar hafi samband vid laeekninn sem
annast medferd sjuklingsins til ad reeda allar dedlilegar nidurstodur.

Sjuklingakort & ad innihalda eftirtalin lykilatridi:

. Fyrirmali til sjuklinga um ad bera kortio alltaf & sér, einnig i neydartilvikum, og syna pad vid
komu til laekna, & sjukrahus, til uménnunaradila, starfsfolks & rannsoknarstofum og
lyfjafraedinga, til ad upplysa um medferdina med emicizumabi og ahattu tengda henni;
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Upplysingar um alvarleg, lifshattuleg tilvik segareks eda blddstorkusmasedakvilla, sem hafa
sést vid samhlida notkun emicizumab og aPCC (virkjads prétrombinfléttupykknis) hja
sjuklingum sem f& fyrirbyggjandi medferd med emicizumabi;

Leidbeiningar um notkun hjaleidarlyfja samhlida emicizumabi og skdmmtunarleidbeiningar
fyrir sjuklinga sem purfa ad fa medferd med hjaleidarlyfjum & timabilinu kringum skurdadgera;
Advorun um ahrif emicizumabs & tiltekin blédstorkuprof sem gerd eru a rannsoknarstofu, sem
geta dregid Ur areidanleika peirra og upplysingar um ad einpétta préf sem nyta litmyndandi eda
motefnatengdar adferdir verda ekki fyrir ahrifum af emicizumabi og er haegt ad nota pau til ad
meta storknunargildi medan a medferd stendur, med sérstakri dherslu & litmyndandi prof fyrir
virkni storkupéttar VIII;

Upplysingar um hvernig hagt er ad hafa samband vid leekninn sem &visadi emicizumabi fyrir
sjuklinginn.
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VIDAUKI 111

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

YTRI ASKJA

|1.  HEITILYFS

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 0,4 ml hettuglas inniheldur 12 mg af emicizumabi i styrkleikanum 30 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
12 mg/0,4 ml

| 5.  ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir hd
Lesio fylgisedilinn fyrir notkun
M4 ekki hrista

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

1 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn ljosi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID,FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABDSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/006

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 12 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

12 mg/0,4 ml

6.

ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

|1.  HEITILYFS

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 1 ml hettuglas inniheldur 30 mg af emicizumabi i styrkleikanum 30 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
30 mg/1 mi

| 5.  ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir hd
Lesio fylgisedilinn fyrir notkun
Ma ekki hrista

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

1 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn ljosi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID,FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABDSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/001

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 30 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

30 mg/1 mi

6.

ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 0,4 ml hettuglas inniheldur 60 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjélparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, poloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
60 mg/0,4 ml

5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir h(o
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun
Ma ekki hrista

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

Geymid par sem boérn hvorki na til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

[9.  SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn 1josi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID,FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABDSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/002

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 60 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

60 mg/0,4 ml

6.

ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 0,7 ml hettuglas inniheldur 105 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjélparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, poloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
105 mg/0,7 ml

5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir h(o
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun
Ma ekki hrista

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

Geymid par sem boérn hvorki na til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

[9.  SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn 1josi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID,FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/003

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 105 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

105 mg/0,7 ml

6.

ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

|1.  HEITILYFS

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 1 ml hettuglas inniheldur 150 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
150 mg/1 mi

| 5.  ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir hd
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun
Ma ekki hrista

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn ljosi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID,FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABDSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/004

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 150 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

150 mg/1 mi

6.

ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI ASKJA

|1.  HEITILYFS

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

2. VIRK(T) EFNI

Hvert 2 ml hettuglas inniheldur 300 mg af emicizumabi i styrkleikanum 150 mg/ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni: L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188, vatn fyrir stungulyf.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyf, lausn

1 hettuglas
300 mg/2 ml

| 5.  ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar undir hd
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun
Ma ekki hrista

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli
Ma ekki frjosa
Geymid hettuglasid i ytri umbadum til varnar gegn ljosi
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VIb FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PARSEM VID A

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKABDSLEYFISHAFA

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/18/1271/005

| 13. LOTUNUMER

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

hemlibra 300 mg

| 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab
Til notkunar undir hd

(2. ADFERD VID LYFJAGJIOF

Ma ekki hrista

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

300 mg/2 ml

6.

ANNAD
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B. FYLGISEDILL
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Hemlibra 30 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

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.

° Leitio til laeknisins, lyfjafreedings eda hjukrunarfreedingsins ef porf er & frekari upplysingum.

° pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad édrum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pétt um sému sjukdémseinkenni sé ad reda.

° Latid laekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfraedinginn vita um allar aukaverkanir. betta gildir
einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

Til vidbotar vid pennan fylgisedil mun laeknirinn afhenda pér sjuklingakort med mikilvegum
upplysingum sem pu parft ad vita af. Berdu sjuklingakortid alltaf & pér.

i fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig nota & Hemlibra

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Hemlibra

Pakkningar og adrar upplysingar
Notkunarleidbeiningar

NogakowhE

1. Upplysingar um Hemlibra og viod hverju pad er notad
Hvad er Hemlibra?

Hemlibra inniheldur virka efnid emicizumab. Pad tilheyrir flokki svokalladra einstofna métefna.
Einstofna motefni eru protein sem pekkja og bindast vid tiltekin markefni i likamanum.

Vid hverju er Hemlibra notad?

Hemlibra er lyf sem notad er til medferdar hja sjuklingum & éllum aldri med dreyrasyki A (medfaeddur
skortur & storkupeetti VI1I):
° sem hafa myndad motefni (hemla) gegn storkupeetti V111
° sem hafa ekki myndad motefni (hemla) gegn storkupeetti V111 en eru med:
- alvarlegan sjukdom (gildi storkupattar V11 i bl6di minna en 1%)
- midlungi alvarlegan sjukdém (gildi storkupattar V111 i blédi & bilinu 1% til 5%) med
alvarlega blaedingasvipgerd (severe bleeding phenotype).

Dreyrasyki A er medfaeddur sjakdémur sem stafar af skorti & storkupeetti V111, sem er mikilveegt efni i
myndun blédstorku og stédvun blaedinga.

Lyfid kemur i veg fyrir eda dregur Ur fjdlda bledinga hja einstaklingum med pennan sjukdém.

Sumir sjuklingar med dreyrasyki A geta myndad métefni (hemla) gegn storkupeetti V111, sem koma i
veg fyrir virkni storkupéttar V111 sem gefinn er sem uppbédtarmedferd.
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Hvernig verkar Hemlibra?

Hemlibra beetir upp virkni virkjads storkupéttar V111 sem vantar, en hann er naudsynlegur fyrir
edlilega blodstorknun. Métefni gegn storkupeetti V111 hafa ekki ahrif & Hemlibra pvi bygging pess er
frabrugdin storkupaetti VIII.

2. Adur en byrjad er ad nota Hemlibra
Ekki mé& nota Hemlibra

[ ef um er ad reda ofnaemi fyrir emicizumabi eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins (talin upp |
kafla 6). Ef pu ert ekki viss skaltu reeda vid leekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfreeding adur en
pu notar Hemlibra.

Varnadarord og varudarreglur

Adur en pu byrjar ad nota Hemlibra er mjég mikilveegt ad pu raedir vid leekninn um notkun
hjéleidarlyfja (lyf sem studla ad blédstorknun & annan hatt en storkupéattur V1II). Pad er vegna pess
ad breyta geeti purft medferd med hjaleidarlyfjum a medan pa notar Hemlibra. Medal deema um
hjaleidarlyf eru aPCC (virkjad protrombinfléttupykkni (activated prothrombin complex concentrate))
og storkupattur VIla sem framleiddur er med erfdateekni (rFV11a).

Alvarlegar og hugsanlega lifshaettulegar aukaverkanir geta komid fram pegar aPCC er notad hja
sjuklingum sem einnig fa Hemlibra. Hugsanlega alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC
samhlida Hemlibra

° Eyding raudra blédkorna (blédstorkusmaaedakvilli)

- petta er alvarlegur og hugsanlega lifsheattulegur kvilli.

- Hja einstaklingum med pennan kvilla getur innra byrdi &da skemmst og bl6dtappar
myndast i smaum @dum. [ sumum tilvikum getur pad valdid skemmdum & nyrum og
6drum liffeerum.

- Geeta skal vartdar ef haettan & pessum kvilla er mikil (ef pu hefur fengid pennan kvilla
aour eda ef fjolskyldumedlimur hefur fengid hann), eda ef pa tekur lyf sem geta aukid
heettuna & ad f& pennan kvilla, s.s. ciclosporin, kinin eda takrolimus.

- Mikilveegt er ad pekkja einkenni blodstorkusmaaedakvilla ef pa skyldir fa pennan kvilla
(sja upptalningu einkenna i kafla 4, ,,Hugsanlegar aukaverkanir*).

Heetta & notkun Hemlibra og aPCC og rada tafarlaust vid leekninn ef pi eda umonnunaradili pinn
tekur eftir einhverjum einkennum blédstorkusméaadakvilla.

° Blodtappar (segarek)
- I mjog sjaldgaefum tilvikum getur blddtappi myndast i & og stiflad hana, sem getur ordid
lifsheettulegt.
- Mikilveegt er ad pekkja einkenni slikra blodtappa ef pu skyldir fa pa (sj& upptalningu
einkenna i kafla 4, ,,Hugsanlegar aukaverkanir).

Heetta & notkun Hemlibra og aPCC og rada tafarlaust vid leekninn ef pd eda umonnunaradili pinn
tekur eftir einhverjum einkennum blédtappa i eedum.

Adrar mikilveegar upplysingar um Hemlibra
° Métefnamyndun (6naemissvérun)

- Pu geetir tekid eftir pvi ad sa skammtur sem pér var avisad af lyfinu dugi ekki til ad hafa
stjorn & bleedingum. bad geeti verid vegna pess ad pu myndir métefni gegn lyfinu.
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Reeddu tafarlaust vio laekninn ef pa eda sa/st sem annast pig tekur eftir pvi ad blaedingatilvikum
fjolgi. Leeknirinn geeti dkvedid ad breyta medferdinni ef lyfid verkar ekki lengur & pig.

Born yngrien 1 ars

Hja bérnum yngri en eins ars eru blddrasarkerfi enn ad proskast. Ef barn pitt er yngra en eins ars mun
leeknirinn einungis avisa Hemlibra eftir ad hann hefur metid vandlega vantan avinning og ahettu af
notkun lyfsins.

Notkun annarra lyfja samhlida Hemlibra

Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um 6ll énnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad verda notud.

° Notkun hjéleidarlyfja medan & notkun Hemlibra stendur

- Adur en pu byrjar ad nota Hemlibra skaltu raeda vid laekninn og fylgja vandlega
fyrirmaelum hans um hvener nota & hjaleidarlyf og hvada skammta og
skdommtunaréetlun & ad nota. Hemlibra eykur storknunargetu blédsins. bvi geeti verid
ao pu pyrftir minni skammta af hjaleidarlyfi en p notadir &dur en pa hofst notkun
Hemlibra.

- Adeins & ad nota aPCC ef engin 6nnur medferdarurradi eru tilteek. Ef naudsynlegt er ad
nota aPCC skalt pu reeda vid laekninn ef pd telur ad pu purfir steerri heildarskammt af
aPCC en 50 einingar/kg. Frekari upplysingar um notkun aPCC samhlida Hemlibra eru i
kafla 2: ,,Hugsanlega alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC samhlida Hemlibra“.

- p6tt reynsla af samhlidanotkun storkusundrunarhemla og aPCC eda rFVlla hja
sjuklingum sem eru medhdndladir med Hemlibra sé takmorkud, attir pa ad vita ad
segamyndun getur hugsanlega ordid vid notkun storkusundrunarhemla i &d samhlida
aPCC eda rFVlla.

Rannsoknarstofuprof

Segdu leekninum ad pa notir Hemlibra &dur en gerd eru rannséknarstofuprof til ad meela

storknunargetu blodsins. Petta er naudsynlegt vegna pess ad Hemlibra i bl6dinu getur truflad sum

rannsoknarstofuprof og valdid réngum nidurstédum.

Medganga og brjostagjof

° PU verdur ad nota 6ruggar getnadarvarnir medan & medferd med Hemlibra stendur og i
6 manuai eftir ad pa feerd sidasta skammt af Hemlibra.

° Vid medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja
leekninum eda lyfjafreedingi &dur en lyfid er notad. Laeknirinn mun meta avinning pinn af
notkun Hemlibra og aheettu fyrir barnid.

Akstur og notkun véla

EkKi er liklegt ad petta lyf hafi ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla.

3. Hvernig nota a Hemlibra

Hemlibra er tilbdin lausn i einnota hettuglosum, sem ekki parf ad pynna.

Leeknir med réttindi til ad medhondla sjuklinga med dreyrasyki mun hefja medferd pina med
Hemlibra. Notid lyfid alltaf eins og leeknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfid
skal leita upplysinga hja leekninum.
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Skraning
I hvert skipti sem pu notar Hemlibra skaltu skra hja pér heiti og lotunimer lyfsins.
Hve mikid & ad nota af Hemlibra?

Skammturinn af Hemlibra raedst af likamspyngd pinni og laeeknirinn mun reikna Gt pad magn (i mg) og
tilsvarandi rammal af Hemlibra lausn (i ml) sem deela & inn:

° Hledsluskammitar: Vikur 1 til 4: Skammturinn er 3 milligrdmm fyrir hvert kil6 likamspyngdar,
gefinn einu sinni i viku.

° Viohaldsskammtar: Vika 5 og afram: Skammturinn er annadhvort 1,5 milligromm fyrir hvert
kil6 likamspyngdar, gefinn einu sinni i viku, 3 milligrémm fyrir hvert kil likamspyngdar,
gefinn & tveggja vikna fresti eda 6 milligromm fyrir hvert kil6 likamspyngdar, gefinn a fjogurra
vikna fresti.

Akvordun um hvort nota eigi vidhaldsskammta sem nema 1,5 mg/kg einu sinni i viku, 3 mg/kg &
tveggja vikna fresti eda 6 mg/kg & fjogurra vikna fresti & ad taka i samradi vid leekninn og
umdénnunaradila, ef pad & vid.

Ekki ma blanda saman lausnum med mismunandi styrkleikum Hemlibra (30 mg/ml og 150 mg/ml) i
somu inndzlingu pegar heildarrammalid sem deela & inn er Gtbuid.

Ekki méa gefa meira rammal af Hemlibra lausn en 2 ml i hverri inndalingu.
Hvernig er Hemlibra gefid?

Ef pu eda umdnnunaradili pinn sprautar pig med Hemlibra er naudsynlegt ad lesa vandlega
leidbeiningarnar i kafla 7, ,,Notkunarleidbeiningar* og fylgja peim.

° Hemlibra er sprautad undir hid.

) Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur mun syna pér hvernig & ad sprauta Hemlibra.

) Pegar pu hefur fengid pjéalfun att pu ad geta sprautad pig med lyfinu heima, upp & eigin spytur
eda med adstod umodnnunaradila.

) Til ad stadsetja nalina rétt undir hudinni & ad klipa um hudfellingu & stungustad sem buid er ad
hreinsa, med lausu héndinni. bad er mikilveaegt ad klipa um hadina til ad tryggja ad lyfinu sé
sprautad undir hana (i fituvef) en ekki dypra (i vodva). Inndaling i védva getur verid 6paegileg.

° Undirbua & og framkvama lyfjagj6fina vid hreinar og 6smitadar adstaedur, ad vidhafdri smitgat.

Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur munu freeda pig betur um petta.
Hvar a ad sprauta Hemlibra?

) Leeknirinn mun syna pér i hvada likamshluta er hentugt ad sprauta Hemlibra.

° Radlagdir stungustadir eru: framan & mitti (nedri hluti kvidar), utanverdir upphandleggir og
framanverd leeri. Eingdngu & ad sprauta & radlogdum stédum.

) I hvert skipti 4 ad velja annan stungustad en notadur var sidast.

° EkKi a a0 sprauta par sem hadin er raud, marin, aum eda hord eda i feedingarbletti eda or.

° pegar Hemlibra er notad & ad sprauta 6orum lyfjum, sem gefin eru undir hd, & 6drum

stungustédum.
Ad nota sprautur og nalar
° Nota parf sprautu, eina nal med 5 mikrometra siu eda millistykki med 5 mikrometra siu til ad

draga Hemlibra lausnina upp i sprautuna Ur hettuglasinu og adra nal til ad sprauta henni undir
hadina.
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° Sprautur, sprautunalar med siu eda millistykki med siu til ad draga lyfid upp og sprautunalar til
ad sprauta lyfinu inn fylgja ekki med i pakkningunni. Frekari upplysingar eru i kafla 6 ,,Hvad
parf til ad gefa Hemlibra sem ekki er i pakkningunni*.

° Gakktu ur skugga um ad ny sprautunal sé notud til ad sprauta lyfinu inn i hvert skipti og ad
henni sé fargad eftir ad hafa verid notud einu sinni.

° Nota & 1 ml sprautu til ad sprauta inn allt ad 1 ml af Hemlibra lausn.

° Nota & 2 til 3 ml sprautu til ad sprauta inn skammti sem er steerri en 1 ml og allt ad 2 ml af
Hemlibra lausn.

Notkun handa bérnum og unglingum

Nota mé& Hemlibra handa unglingum og bérnum & 6llum aldri.
° Barn getur sprautad sig med lyfinu ef laeknir barnsins og foreldri pess eda forradamadur eru
sampykk pvi. EKki er radlagt ad bdrn yngri en 7 ara sprauti sig sjalf.

Ef notadur er steerri skammtur af Hemlibra en meelt er fyrir um

Ef pa notar steerri skammt af Hemlibra en etlunin var & ad lata laeekninn vita tafarlaust. bad er vegna
pess ad haetta getur verid & ad aukaverkanir komi fram, svo sem blddtappar. Notid Hemlibra alltaf eins
og leeknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfio skal leita upplysinga hja leekninum,
lyfjafreedingi eda hjukrunarfraedingi.

Ef gleymist ad nota Hemlibra

° Ef gleymist ad nota skammt, & ad sprauta inn skammtinum sem gleymdist eins fljott og kostur
er, &dur en kemur ad nasta axtlada skammti. Sidan & ad halda afram ad nota lyfid samkveemt
aaetlun. Ekki &4 ad gefa tvo skammta sama dag til ad beaeta upp skammt sem gleymst hefur ad
nota.

) Ef pa ert i vafa skaltu raeda vid leekninn, lyfjafreding eda hjukrunarfraeding.

Ef haett er ad nota Hemlibra

Ekki heetta ad nota Hemlibra nema raeda fyrst vid leekninn. Ef p hattir ad nota Hemlibra er
hugsanlegt ad pu sért ekki lengur med vérn gegn blaedingum.

Leitid til leknisins, lyfjafreedings eda hjukrunarfreedingsins ef porf er & frekari upplysingum um
notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid & um oll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist pd ekki hja dllum.
Alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC medan & notkun Hemlibra stendur

Heetta a ad nota Hemlibra og aPCC og raeda tafarlaust vio leekni ef pl eda s&/st sem annast pig
tekur eftir einhverjum eftirtalinna aukaverkana.
° Eyding raudra blodkorna (blédstorkusmaaedakvilli):
- rugl, mattleysi, proti i handleggjum og fétleggjum, gullitun hidar og augna, veegur verkur
i kvio eda baki, 6gledi, uppkdst eda skert pvaglat — petta geta verid einkenni
blodstorkusméaaedakvilla.
° Blodtappar (segarek):
- proti, hiti, verkur eda rodi — petta geta verid einkenni blodtappa i blased nalegt yfirbordi
hadarinnar.
- hofudverkur, dofi i andliti, augnverkur eda sjonvandamal — petta geta verid einkenni
blodtappa i blded bakvid auga.
- svartlitun hadar — getur verid einkenni alvarlegra skemmda & hudvef.
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Adrar aukaverkanir vio notkun Hemlibra

Mjog algengar: geta komid fram hja fleiri en 1 af hverjum 10
[ vidbrogd & stungustad (rodi, kladi, verkur)

° hofudverkur

° lidverkir

Algengar: geta komid fram hja allt ad 1 af hverjum 10
° hiti

vodvaverkir

nidurgangur

Utbrot med klada eda ofsakladi

Gtbrot & hud

Sjaldgeefar: geta komid fram hja allt ad 1 af hverjum 100

° eyding raudra blédkorna (blédstorkusmaaedakvilli)

bléotappi i blaed bakvid auga (segamyndun i groppustokki)

alvarlegar hudskemmdir (drep i hug)

bl6dtappi i &6 naleegt yfirbordi hidarinnar (segablaedabodlga i yfirbordi huoar)
proti i andliti, tungu og/eda halsi og/eda kyngingarerfidleikar, eda ofsakladi, asamt
ondunarerfidleikum sem bendir til ofneemisbjugs

° skortur & verkun eda minnkud svérun vid medferd

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma a Hemlibra

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & 6skjunni og merkimidanum a
hettuglasinu & eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjosa.

Geymid i upprunalegum umbudum til varnar gegn ljési.

Geyma méa 6opnud hettuglds vid stofuhita (leegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid tekin
Ur keeli. Setja ma 6opnud hettuglos aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita. Lyfid a

ekki ad vera vid stofuhita lengur en 7 daga samtals.

Farga & hettugldsum sem hafa verid vid stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid haerra hitastig en
30°C.

Nota & Hemlibra tafarlaust eftir ad pad hefur verid dregid upp i sprautuna ur hettuglasinu. Ekki ma
geyma sprautuna med lausninni i kali.

Adur en lyfid er notad 4 ad athuga lausnina med tilliti til agna eda mislitunar. Lausnin & ad vera litlaus
eda litillega gulleit. Ekki & ad nota lyfio ef pad er skyjad, mislitad eda inniheldur synilegar agnir.
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Farga 4 6notadri lausn a videigandi hatt. Ekki méa skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja
peim med heimilissorpi. Leitid rdda i apdteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem hett er ad
nota. Markmidid er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar
Hemlibra inniheldur

° Virka innihaldsefnid er emicizumab. Hvert hettuglas af Hemlibra inniheldur 12 mg (0,4 ml i
styrkleikanum 30 mg/ml) eda 30 mg (1 ml i styrkleikanum 30 mg/ml) af emicizumabi.

° Onnur innihaldsefni eru L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188 og vatn fyrir
stungulyf.

Lysing & atliti Hemlibra og pakkningastaerdir

Hemlibra er stungulyf, lausn. Lausnin er litlaus eda litillega gulleit.
Hver pakkning af Hemlibra inniheldur 1 hettuglas ar gleri.

EKkKi er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.

Hvad parf til ad gefa Hemlibra sem ekki er i pakkningunni

Til ad draga Hemlibra lausnina upp Ur hettuglasinu og deela henni undir hid parf sprautu, nal med siu
eda millistykki med siu til ad draga lyfid upp og nal til ad deela lyfinu undir hidina (sja kafla 7,
,Notkunarleidbeiningar®).

Sprautur

° 1 ml sprauta: Gegnse sprauta Ur pélypropyleni eda polykarbonati med Luer-lock stit, kvérdud
med 0,01 ml millibilum, eda

° 2 til 3 ml sprauta: Gegnsa sprauta Ur polypropyleni eda polykarbdnati med Luer-lock stut,
kvoroud meo 0,1 ml millibilum.

Athugid: Nota & sprautur med stimpli sem veldur pvi ad dnytt rammal verdur litid (low dead space)

pegar notad er millistykki med siu.

Bunadur til ad draga lyfid upp og nélar

° Nal med siu til ad draga lyfio upp: Nal ur ryofriu stali med Luer-lock tengi, vidd 18 G, lengd
35 mm (1%2"), sem inniheldur 5 mikrometra siu og er helst med hélfsljoum oddi eda

° Millistykki med siu: Millistykki ar polypropyleni med Luer-lock tengi, sem inniheldur
5 mikrémetra siu og passar & stat a hettuglasi sem er 15 mm ad ytra pvermali og

° Nal til ad deela lyfinu inn: N&l ar rydfriu stali med Luer-lock tengi, vidd 26 G (&sattanleg
vidd: 25-27 G), lengd helst 9 mm (3/8") eda ad hamarki 13 mm (%2"), helst med 6ryggisbinadi.

Markadsleyfishafi
Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1

79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland
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Framleidandi

Roche Pharma AG
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

Hafid samband vid fulltria markadsleyfishafa & hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié/Belgique/Belgien
N.V. Roche S.A.
Tel/Tel: +32 (0) 252582 11

Bbuarapus
Pomm benrapus EOO/]
Tem: +359 2 474 54 44

Ceska republika
Roches. r. O.
Tel: +420 - 2 20382111

Danmark
Roche Pharmaceuticals A/S
TIf: +45 - 36 39 99 99

Deutschland
Roche Pharma AG
Tel: +49 (0) 7624 140

Eesti
Roche Eesti OU
Tel: + 372 -6 177 380

EA\doa
Roche (Hellas) A.E.
TnA: +30 210 61 66 100

Espaiia
Roche Farma S.A.
Tel: +34 - 91 324 81 00

France
Roche
Tél: +33 (0) 147 61 40 00

Hrvatska
Roche d.o.o.
Tel: +3851 4722 333

Ireland

Roche Products (Ireland) Ltd.

Tel: +353 (0) 1 469 0700

island

Roche Pharmaceuticals A/S
c/o Icepharma hf

Simi: +354 540 8000
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Lietuva
UAB “Roche Lietuva”
Tel: +370 5 2546799

Luxembourg/Luxemburg
(Voir/siehe Belgique/Belgien)

Magyarorszag
Roche (Magyarorszag) Kft.
Tel: +36 - 1 279 4500

Malta
(See Ireland)

Nederland
Roche Nederland B.V.
Tel: +31 (0) 348 438050

Norge
Roche Norge AS
TIf: +47 - 22 78 90 00

Osterreich
Roche Austria GmbH
Tel: +43 (0) 1 27739

Polska
Roche Polska Sp.z o.0.
Tel: +48 - 22 345 18 88

Portugal
Roche Farmacéutica Quimica, Lda
Tel: +351 - 21 425 70 00

Romania
Roche Romania S.R.L.
Tel: +40 21 206 47 01

Slovenija
Roche farmacevtska druzba d.o.o.
Tel: +386 - 1 360 26 00

Slovenska republika
Roche Slovensko, s.r.o.
Tel: +421 - 2 52638201



Italia
Roche S.p.A.
Tel: +39 - 039 2471

Kvbmpog
A Xtopdtng & X At.
TnA: +357 - 22 76 62 76

Latvija

Roche Latvija SIA
Tel: +371 - 6 7039831

pessi fylgisedill var sidast uppfeaerdur i

Upplysingar sem heegt er ad nalgast annars stadar

Suomi/Finland
Roche Oy
Puh/Tel: +358 (0) 10 554 500

Sverige
Roche AB
Tel: +46 (0) 8 726 1200

United Kingdom (Northern Ireland)
Roche Products (Ireland) Ltd.
Tel: +44 (0) 1707 366000

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

Nal med siu til ad draga lyfid upp
Valkostur
(til ad draga lyfid upp i sprautuna ur hettuglasinu)

Notkunarleidbeiningar
Hemlibra
Stungulyf

Stakskammta hettuglds

Pu verdur ad lesa og skilja notkunarleidbeiningarnar og geta fylgt peim adur en pa sprautar pig med
Hemlibra. Heilbrigdisstarfsmadur a ad hafa synt pér hvernig & ad undirbda og meela skammt af
Hemlibra og sprauta pig med lyfinu &dur en pa gerir pad i fyrsta skipti. Ef spurningar vakna skaltu
spyrja heilbrigdisstarfsmann.

Mikilveegar upplysingar:

Ekki fara eftir pessum leidbeiningum pegar notad er millistykki til ad draga Hemlibra upp i
sprautuna ur hettuglasinu.
Pessar leidbeiningar eiga eingdngu vid ef notud er nél til ad draga lyfid upp.

° Ekki sprauta pig eda nokkurn annan nema heilbrigdisstarfsmadur hafi synt pér hvernig & ad gera
pad.

° Gakktu Ur skugga um ad & éskjunni og merkimidanum & hettuglasinu standi Hemlibra.

° Lestu merkimidann & hettuglasinu &dur en pu opnar pad, til ad ganga Ur skugga um ad pu hafir
fengid réttan styrkleika til ad gefa pann skammt sem pér var avisad. Hugsanlega parftu ad nota
fleiri en eitt hettuglas til ad gefa réttan skammt.

° Athugadu fyrningardagsetninguna & dskjunni og merkimidanum & hettuglasinu. EKKi nota lyfid
ef komid er fram yfir fyrningardagsetninguna.

) Eingdngu & ad nota hvert hettuglas einu sinni. begar blid er ad gefa skammt & ad henda 6notudu
Hemlibra sem eftir er i hettuglasinu. Ekki & ad geyma onotad lyf til sidari notkunar.

° Eingbngu & ad nota sprautur, sprautunalar til ad draga lyfid upp og sprautunélar til ad
sprauta lyfinu inn sem leeknirinn hefur meelt fyrir um.

° Eingbngu & ad nota hverja sprautu og sprautunal (til ad draga lyfid upp og til ad sprauta
lyfinu inn) einu sinni. Henda & notudum hettum, hettuglésum, sprautum og sprautunalum.

° Ef skammturinn sem avisad var er steerri en 2 ml parft pu ad sprauta Hemlibra oftar en einu sinni
undir hud; hafdu samband vid heilbrigdisstarfsmann til ad fa leidbeiningar um lyfjagjof.

° Adeins & ad sprauta Hemlibra undir hd.
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Hvernig geyma a hettuglés med Hemlibra:

Geymid hettuglos i kaeli (2°C til 8°C). Ma ekki frjosa.
Geymid hettuglasid i upprunalegum umbuadum til ad verja lyfid gegn 1josi.

Geyma ma 6opnud hettuglos vid stofuhita (leegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid
tekin dr keeli. Setja ma dopnud hettuglds aftur i kaeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita.
Heildartimi utan keelis og vid stofuhita & ekki ad vera lengri en 7 dagar.

Farga & hettuglosum sem hafa verid vid stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid herra hitastig
en 30°C.

Geymid hettuglds par sem born hvorki na til né sja.

Takid hettuglasid ar keeli 15 minatum fyrir notkun og leyfid pvi ad na stofuhita (leegri en 30°C)
aour en lyfjagjof er undirbdin.

Ekki m4 hrista hettuglasio.

Hvernig geyma a sprautunalar og sprautur:

Geymid nalar til ad draga lyfid upp, nalar til ad gefa lyfid og sprautur & purrum stad.

Geymid nélar til ad draga lyfid upp, nélar til ad gefa lyfid og sprautur par sem born hvorki na til
né sja.

Skodun lyfsins og annad sem til parf:

Finnio til allt sem parf til ad undirbda lyfjagjéfina og gefa lyfid, og talid er upp hér fyrir nedan.

Athugid fyrningardagsetningu & 6skjunni, merkimidanum & hettuglasinu og 6drum birgdum sem
taldar eru upp hér fyrir nedan. Ekki nota neitt ef komid er fram yfir fyrningardagsetningu pess.

Ekki nota hettuglasid ef:

o lyfid er skyjad, 6gegnseett eda litad.
o lyfid inniheldur agnir.
0 hettuna yfir tappanum vantar.

Athugid ad ekkert af pvi sem parf ad nota sé skemmt. Ekki nota neitt sem virdist skemmt eda
hefur dottid.

Setjid allt sem parf til & hreinan, vel lystan og sléttan flot.
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I 6skjunni eru:
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e Hettuglas med lyfinu

e Notkunarleidbeiningar fyrir Hemlibra

[ 6skjunni eru ekki:

e Sprittklatar
Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad gefa
pann skammt sem var avisad, parf ad nota nyjan
sprittklat fyrir hvert hettuglas.

e Grisja

e Bomullarhnodri

——— Stimpill e Sprauta
e Til ad sprauta inn rammali allt a0 1 ml 4 ad nota 1 ml
sprautu.

e Til ad sprauta inn rammali sem er 1 til 2 ml & ad nota
2 ml eda 3 ml sprautu.

e Athugid: EkKi 4 ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu til ad
sprauta inn rammali allt ad 1 ml.

Sprautubolur —

e 18G sprautundl med 5 mikrémetra siu til ad draga
Iyfid upp
Nal gnni i Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad gefa
nifian) pann skammt sem var avisad, parf ad nota nyja
Nalar- | sprautunal til ad draga lyfid upp ar hverju hettuglasi.
hiif e EKKki nota pessa sprautunal til ad sprauta lyfinu inn,
han er &tlud til ad draga lyfid upp.

e Sprautunal med 6ryggishlif (notud til ad deela lyfinu
inn).
e EKkKi nota pessa sprautunal til ad draga lyfio upp ar

_ Oryggis- hettuglasinu.
hlif

Nal (inni i
hifinni)

Nalar-
hlif
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( e lat til ad farga sprautunalum i
Sy
\J/ )

Undirbuid lyfio:

° Leyfid hettuglésunum ad na stofuhita i u.p.b.
15 minatur fyrir notkun, & hreinum og sléttum
fleti, fjarri beinu solarljosi.

° Ekki reyna ad hita hettugldsin & annan hatt.

[ Pvoid hendur vel med sapu og vatni.

Veljid og undirbuid stungustad:

Leeri / \ '

° Hreinsid valinn stungustad med sprittklut.
Latid hudina porna i u.p.b. 10 sekdndur.

Kvibur _ Upphandleggur e  Ekki snerta stungustadinn, beina lofti a8 honum

eda blasa a hann adur en sprautad er.

PU getur sprautad i:

Leeri (framan til fyrir midju).

Kvid, nema innan vid 5 cm fré nafla.

Utanverdan upphandlegg (eingéngu ef uménnunaradili sprautar).

Velja & nyjan stungustad i hvert skipti, a.m.k. 2,5 cm fra fyrri stungustédum.
Ekki sprauta & stooum sem geta ordid fyrir ertingu af belti eda mittisol.

EkKi sprauta i faedingarbletti, 6r, mar eda svaedi par sem hadin er aum, raud, hord eda rofin.
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Sprautan undirbuin:
e Pbegar lyfid er komid i sprautuna & ad sprauta tafarlaust.

e Pegar nalarhlifin hefur verid fjarlaegd af nalinni sem notud er til ad sprauta lyfinu & ad sprauta
lyfinu Ur sprautunni undir hid innan 5 minatna.

e EKKi snerta 6vardar nalar eda lata peer snerta yfirbord eftir ad nalarhlifin hefur verid fjarleegd.

e EKKi nota sprautur ef nalin snertir yfirbord.

Mikilveegar upplysingar um hvad gera skal eftir ad lyfinu er sprautad
inn:

e Ef bléddropi sést & stungustadnum er hagt ad prysta daudhreinsudum bémullarhnodra
eda grisju a stungustadinn i a.m.k. 10 sekandur, par til bledingin er heett.

e Ef mar kemur fram (blaeding undir had & litlu svaedi) er einnig haegt ad prysta keelipoka
varlega & stungustadinn. Hafid samband vid heilbrigdisstarfsmann ef blaedingin hettir ekki.

e EKKi nudda stungustadinn eftir ad lyfinu er sprautad inn.

Forgun lyfjaleifa og annars bunadar:

Mikilveegt: Geymid nalarheld ilat alltaf par sem bdrn hvorki na til né sja.

e Henda a notudum hettum, hettuglésum, nalum og sprautum i nalabox.

e Setjid notadar nalar og sprautur i néalabox strax eftir notkun. Ekki henda hettum,
hettuglésum, ndlum eda sprautum med heimilissorpi.

e Ef nalabox er ekki tilteekt er haegt ad nota annad ilat sem er:
- gert ur sterku plasti.
- heagt ad loka med péttu, nalarheldu loki, sem beittir hlutir geta ekki stungist at um.
- upprétt og stoédugt vid notkun.
- lekahelt.
- merkt & videigandi hatt til ad vara vid hattulegum efnum sem i pvi eru.

e begar nalarhelda ilatid er nanast fullt & ad farga pvi & 6ruggan hatt samkveemt gildandi
reglum.

e Ekki m4 henda nélarheldum ilatum med heimilissorpi nema gildandi reglur leyfi slikt.
Ekki ma endurnyta nalarheld ilat.
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1. UNDIRBUNINGUR

Skref 1. Takid hettuna af hettuglasinu og
hreinsid tappann

e Takid hettuna af hettuglasinu/glésunum.
e Hendid hettunni af hettuglasinu i nalabox.

° Hreinsid tappann & hettuglasinu med sprittkldt.

Skref 2. Setjid nal med siu til ad draga lyfid
upp & sprautuna

e DPrystid nalinni med siu a sprautuna og
snuid henni réttseelis par til hun er
tryggilega fest.

% sy woll A )

brystid og snuid

e Dragio sprautustimpilinn hagt Gt og dragid
pannig sama rimmal af lofti inn i
sprautuna og rummal skammtsins sem & ad
gefa.
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Skref 3. Takio nalarhlifina af nalinni

77

e Haldid um bol sprautunnar
og l4tid nélina visa upp.

e Dragid nalarhlifina varlega af
nalinni, i att fra likamanum.
Ekki farga nalarhlifinni. Setjid
nalarhlifina & hreinan og
sléttan fl6t. Naudsynlegt er ad
setja hlifina aftur & nalina pegar
lyfid hefur verid dregid upp.

e EKKi snerta nalaroddinn eda lata
hann snerta neitt eftir ad
nélarhlifin hefur verid tekin af.

e L A4tio hettuglasio standa & sléttum fleti og
stingid nalinni sem nota & til ad draga upp
lyfid beint nidur i gegnum midjan
tappann.

e Snuid sprautunni og hettuglasinu vid
pannig ad hettuglasid sé a hvolfi.

e brystid & stimpilsténgina medan
hettuglasid er & hvolfi til ad sprauta
loftinu dr sprautunni i hettuglasid, yfir
yfirbordi lyfsins.

e Haldid prystingi a stimpilstonginni.

e [EKKi sprauta lofti i lyfid, par sem pad
getur myndad loftbolur eda frodu i lyfinu.



Skref 5. Lyfid dregid upp i sprautuna

e Dragid nalaroddinn nidur pannig ad
hann sé undir yfirboradi lyfsins.

e Beinid sprautunni upp og dragio
stimpilstongina hagt Ut pannig meira
Iyf sé dregid upp i sprautuna en
rummal skammtsins sem & ad gefa.

e Haldid pétt um stimpilstongina til ad
tryggja ad han dragist ekki aftur inn.

o Gatid pess ad draga stimpilstongina
ekki Gt Ur sprautunni.

Mikilveegt: Ef skammturinn sem & ad gefa er steerri en pad rammal af Hemlibra sem er i
hettuglasinu & ad draga allt lyfid upp i sprautuna og fylgja sidan leidbeiningunum i kaflanum
,,Hettuglds sameinud*®.

Skref 6. Fjarlaegid loftbolur

e Haldid nélinni i hettuglasinu og
athugid hvort storar loftbdlur eru i
sprautunni. Storar loftbdlur geta
valdid pvi ad pu fair of litinn
skammt.

(IIIIIII"I

ﬁ e Fjarlaegid storar loftbélur med pvi
ad banka varlega & sprautubolinn
med fingrum par til loftb6lurnar
faerast efst i sprautuna. Feerid
nalaroddinn yfir yfirbord lyfsins og
prystid loftb6lunum haegt ar
sprautunni.

e Ef rimmal lyfsins i sprautunni er na
jafn mikid eda minna en rammal
skammtsins sem & ad gefa & ad feera

nalaroddinn undir yfirbord lyfsins

| og draga stimpilstongina haegt Ut par

til rammal lyfsins i sprautunni er
meira en rammal pess skammts
sem & ad gefa.

Tlll””
iﬂlll””
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o Gatid pess ad draga stimpilsténgina
ekki Gt Ur sprautunni.

e Endurtakid pessi skref par til allar
storar loftbolur hafa verid fjarleegdar.

Athugid: Gangid ar skugga um ad nog lyf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn &dur en haldid er
afram i naesta skref. Ef erfitt er ad na 6llu lyfinu ar hettuglasinu er haegt ad snda glasinu aftur & réttan
kjol til ad na pvi sem eftir er.

A Ekki nota nalina sem Iyfid er dregid upp med til ad gefa lyfid, par sem pad getur valdid sarsauka
og blaedingu.
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2. INNDALING

Skref 7. HIifin sett aftur & nalina

e Losid sprautuna og nalina ur

hettuglasinu.

\ e Haldid & sprautunni i annarri hénd og

rennid nalinni i nalarhlifina og lyftio
upp svo hun hylji nélina.

e begar nalarhlifin er komin & nélina 4 ad
prysta henni i att ad sprautunni til ad
festa hana til fulls med annarri hond til
ad koma i veg fyrir ad einhver skadi sig &
henni fyrir slysni.

4

Skref 8. Hreinsid stungustadinn

e Veljid stungustad og hreinsid hann med sprittkldt.

Kvidur Upphandleggur
é | /
Leeri / \

Skref 9. Fjarlaegid nalina sem var notud til
ad draga lyfio upp af sprautunni

e  Takid néalina sem var notud til ad draga lyfid upp af
sprautunni med pvi ad snda henni rangselis og toga
varlega.

M e Hendid notudu nélinni i ndlabox.
. Y 4

Snuid og togid
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Skref 10. Festid nalina sem nota 4 til ad
sprauta lyfinu inn & sprautuna

Prystid og snuid

Skref 11. Feerid oryggishlifina

D
\\,
/
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Skref 12. Takid hlifina af nalinni sem nota

a til ad sprauta lyfinu inn

Prystid nalinni sem nota 4 til ad sprauta lyfinu inn &
sprautuna og snlid henni réttsalis, par til han er
tryggilega fest.

Feerid oryggishlifina fra nalinni og ad
sprautubolnum.

Togid hlifina varlega beint af nalinni
sem nota a til ad sprauta lyfinu inn.
Hendid hlifinni i nalabox.

Ekki snerta nélaroddinn eda lata hann
snerta yfirbord.

Pegar buid er ad fjarlegja hlifina af
nalinni sem nota & til ad sprauta lyfinu
inn & ad gera pad innan 5 minutna.



Skref 13. Stillid sprautuna & pann skammt
sem 4 ad gefa

Skref 14. Lyfinu delt undir hud
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Haldid sprautunni pannig ad nalin visi
upp og prystid stimpilsténginni haegt
inn par til han synir pad rammal sem a
ad gefa.

Athugid ad skammtastaerd sé rétt
stillt, gangid ar skugga um ad efri bran
stimpilsins nemi vid kvordunarstrikio
fyrir pann skammt sem & ad gefa.

Klipid um hudfellingu a stungustadnum
0g stingid nalinni sndggt og akvedio &
kaf, undir 45° til 90° horni. Ekki halda
um stimpilsténgina eda prysta & hana
pegar nélinni er stungid inn.

Haldid sprautunni kyrri og sleppid
hadfellingunni.

Delid 6llu lyfinu ar sprautunni haegt inn med pvi ad
prysta stimpilstonginni varlega alla leid inn.

Dragid nalina ar hadinni undir sama horni og henni
var stungid inn.



3. FORGUN

Skref 16. Hyljid nélina med oryggishlifinni

/4

Skref 17. Hendid sprautunni og nalinni
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prystid oryggishlifinni fram um 90°, fra
sprautubolnum.

Haldid sprautunni med annarri hond
0g prystid 6ryggishlifinni nidur &
sléttan flét med akvedinni hreyfingu,
par til smellur heyrist.

Ef enginn smellur heyrist parf ad
athuga hvort dryggishlifin hylur nalina
til fulls.

Haldid fingrum alltaf aftan vid
oryggishlifina og fjarri nalinni.

Ekki taka nalina af sprautunni.

Setjid notadar nalar og sprautur i ndlabox strax eftir
notkun. Frekari upplysingar eru i kaflanum ,,Férgun
lyfjaleifa og annars bunadar”.

Ekki reyna ad fjarleegja notudu nélina af sprautunni.
Ekki setja nalarhlifina aftur & nalina.

Mikilveegt: Geymid nalarheld ilat alltaf par sem born
hvorki na til né sja.

Farga & notudum hettum, hettuglésum, millistykkjum,
sprautunalum og sprautum i nalarhelt ilat.



Innihald hettuglasa sameinad

Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad nd peim skammti sem & ad gefa & ad fylgja pessum leidbeiningum eftir ad
hafa dregid upp lyfid ur fyrsta hettuglasinu eins og lyst er i skrefi 5. Nota parf nyja nal til ad draga lyf upp ar
hverju hettuglasi.

Skref A. HIifin sett aftur & nalina

e Losid sprautuna og nalina ur fyrsta hettuglasinu.
e Haldid & sprautunni i annarri hénd og rennid
nalinni i nalarhlifina og lyftid upp svo han hylji

nalina.

e Pegar nalarhlifin er komin & nélina a ad prysta
henni i att ad sprautunni til ad festa hana til fulls
med annarri hond til ad koma i veg fyrir ad
einhver skadi sig & henni fyrir slysni.

d

Skref B. Fjarlaegid nalina sem var notud til ad
draga lyfid upp af sprautunni

e Takid nalina sem var notud til ad
draga lyfio upp af sprautunni med pvi
ad snla henni rangselis og toga
varlega.

e Hendid notudu nalinni i nalabox.

o g s

| v e

Snuid og togid

Skref C. Setjid nyja nal med siu til ad draga upp
lyf a sprautuna

e brystid nyrri ndl & sprautuna og snudid
henni réttszelis par til han er
tryggilega fest.

e Dragid sprautustimpilinn heegt Ut og

@—WWWWW = w4 ) dragid pannig loft inn i sprautuna.
U~ J

Prystid og sntid
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Skref D. Takio nalarhlifina af nalinni

85

Haldid um bol sprautunnar og latid nalina visa upp.
Dragid nélarhlifina varlega af nalinni, i att fra
likamanum. EKKi farga nalarhlifinni.
Naudsynlegt er ad setja hlifina aftur & nalina pegar
Iyfid hefur verid dregid upp i sprautuna.

EkKi snerta nalaroddinn.

Latio nyja hettuglasid standa a sléttum fleti og
stingid nyju nalinni sem nota 4 til ad draga upp
lyfid beint nidur i gegnum midjan tappann.

Snuid sprautunni og hettuglasinu vid pannig ad
hettuglasio sé a hvolfi.

Sprautid lofti i hettuglasid, yfir yfirbordi lyfsins,
medan hettuglasio er & hvolfi.

Haldid prystingi a stimpilstonginni.

EkKi sprauta lofti i lyfid, par sem pad getur
myndad loftbolur eda frodu i lyfinu.



Skref F. Lyfid dregid upp i sprautuna

Dragid nalaroddinn nidur pannig

ad hann sé undir yfirborai

lyfsins.

Beinid sprautunni upp og dragid
stimpilsténgina haegt Gt pannig meira
Iyf sé dregid upp i sprautuna en
rummal skammtsins sem & ad gefa.
Haldid pétt um stimpilstongina til ad
tryggja ad han dragist ekki aftur inn.
Getid pess ad draga

stimpilsténgina ekki at ar

sprautunni.

Athugid: Gangid ur skugga um ad ndg lyf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er
afram i naestu skref. Ef erfitt er ad na dllu lyfinu dr hettuglasinu er haegt ad snla glasinu aftur &

réttan kjol til ad na pvi sem eftir er.

Ekki nota nalina sem lyfid er dregid upp med til ad gefa lyfid, par sem pad getur valdid

sarsauka og blaedingu.

Endurtaka & skref A til F fyrir hvert hettuglas sem baeta parf vid par til heildarrimmal
lyfsins i sprautunni er ordid meira en rammal skammtsins sem & ad gefa. begar pvi er nad .
ad lata nélina vera i hettuglasinu og taka upp pradinn i skrefi 6 ,,Fjarlaegid loftbolur.
Haldid sidan afram med pau skref sem eftir eru.
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Millistykki med siu fyrir hettuglas
Valkostur
(il ad draga lyfid upp i sprautuna ar hettuglasinu)

Notkunarleidbeiningar
Hemlibra
Stungulyf

Stakskammita hettuglos

PU verdur ad lesa og skilja notkunarleidbeiningarnar og geta fylgt peim adur en pa sprautar pig med
Hemlibra. Heilbrigdisstarfsmadur & ad hafa synt pér hvernig & ad undirbGa og meala skammt af
Hemlibra og sprauta pig med lyfinu &dur en pu gerir pad i fyrsta skipti. Ef spurningar vakna skaltu
spyrja heilbrigdisstarfsmann.

Mikilvaegar upplysingar:

Ekki fara eftir pessum leidbeiningum pegar notud er nél til ad draga Hemlibra upp i sprautuna
ar hettuglasinu. Pessar leidbeiningar eiga eingéngu vid ef notad er millistykki til ad draga lyfid

upp.

EkKi sprauta pig eda nokkurn annan nema heilbrigdisstarfsmadur hafi synt pér hvernig & ad gera
pad.

Gakktu ar skugga um ad & 6skjunni og merkimidanum & hettuglasinu standi Hemlibra.

Lestu merkimidann a hettuglasinu &dur en pu opnar pad, til ad ganga ur skugga um ad pu hafir
fengid réttan styrkleika til ad gefa pann skammt sem pér var avisad. Hugsanlega parftu ad nota
fleiri en eitt hettuglas til ad gefa réttan skammt.

Athugadu fyrningardagsetninguna & 6skjunni og merkimidanum & hettuglasinu. EKKi nota lyfid
ef komid er fram yfir fyrningardagsetninguna.

Eingdngu & ad nota hvert hettuglas einu sinni. begar buid er ad gefa skammt & ad henda
onotudu Hemlibra sem eftir er i hettuglasinu. Ekki a ad geyma onotad lyf til sidari notkunar.

Eingdngu & ad nota sprautur, millistykki til ad draga lyfid upp og sprautunalar til ad
sprauta lyfinu inn sem leeknirinn hefur meelt fyrir um.

Eingbngu & ad nota hverja sprautu, millistykki og sprautunal einu sinni. Henda a
notudum nélarhlifum, hettuglésum, sprautum og sprautunalum.

Ef skammturinn sem avisad var er steerri en 2 ml parft pu ad sprauta Hemlibra oftar en einu
sinni undir hd; hafou samband vid heilbrigdisstarfsmann til ad fa leidbeiningar um lyfjagjof.

Adeins & ad sprauta Hemlibra undir ho.
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Hvernig geyma a hettuglés med Hemlibra:
[ Geymid hettugl6s i keeli (2°C til 8°C). Ma ekki frjosa.
° Geymid hettuglasid i upprunalegum umbudum til ad verja lyfid gegn 1josi.

[ Geyma méa éopnud hettuglos vid stofuhita (laegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid
tekin ar keeli. Setja ma 6opnud hettuglds aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita.
Heildartimi utan kalis og vid stofuhita & ekki ad vera lengri en 7 dagar.

° Farga & hettuglosum sem hafa verid vio stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid harra hitastig
en 30°C.

) Geymid hettuglds par sem born hvorki na til né sja.

° Takid hettuglasid Or keeli 15 minGtum fyrir notkun og leyfid pvi ad na stofuhita (laegri en 30°C)
aour en lyfjagjof er undirbdin.

° Ekki ma hrista hettuglasio.

Hvernig geyma a millistykki, sprautunalar og sprautur:
e Geymid millistykki, nalar til ad gefa lyfid og sprautur & purrum stad.

e Geymid millistykki, nalar til ad gefa lyfid og sprautur par sem born hvorki na til né sja

Skodun lyfsins og annad sem til parf:

e Finnid til allt sem parf til ad undirbua lyfjagjofina og gefa lyfid, og talid er upp hér fyrir
nedan.

e Athugid fyrningardagsetningu & 6skjunni, merkimidanum a hettuglasinu og 6drum birgdum
sem taldar eru upp hér fyrir nedan. EkKi nota neitt ef komid er fram yfir fyrningardagsetningu
pess.

e EKKi nota hettuglasid ef:
— lyfid er skyjad, 6gegnsatt eda litad.
— lyfid inniheldur agnir.
— hettuna yfir tappanum vantar.

e Athugid ad ekkert af pvi sem parf ad nota sé skemmt. Ekki nota neitt sem virdist skemmt eda
hefur dottid.

e Setjid allt sem parf til & hreinan, vel lystan og sléttan flot.
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[ 6skjunni eru:

I 6skjunni eru ekki:

Sprautubolur
[ J

Hettuglas med lyfinu

Notkunarleidbeiningar fyrir Hemlibra

Sprittklatar

Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad
gefa pann skammt sem var &visad, parf ad nota
nyjan sprittklat fyrir hvert hettuglas.

Grisja

Bomullarhnodri

Millistykki med siu fyrir hettuglas (sett & stut
hettuglassins).

Athugid: Notad til ad draga lyfid ur hettuglasinu
upp i sprautuna. Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas
til ad gefa pann skammt sem var avisad, parf ad
nota nytt millistykki fyrir hvert hettuglas.

Ekki stinga nalinni sem nota 4 til ad gefa lyfio i
millistykkid.

Sprauta med stimpli sem veldur pvi ad 6nytt
rummal verdur litid (low dead space)
Mikilveegt:

Til ad sprauta inn rammali allt ad 1 ml & ad nota
1 ml sprautu med litlu 6nyttu rammali.

Til ad sprauta inn rimmali sem er meiraen 1 ml a
ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu med litlu 6nyttu
rammali.

Athugid: EKKi 4 ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu til ad

sprauta inn rammali allt ad 1 ml.
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Nal (inni i
hlifinni)

Nalar-
hlif

a—
.

\ __ Oryggis-

hlif

A}

Undirbuid lyfio:

\

NA

Veljid og undirbio stungustad:

Kviéur .
ﬁ /
Leeri K \

Upphandleggur

i

Pu getur sprautad i:

e Leeri (framan til fyrir midju).

e Kvid, nema innan vid 5 cm fra nafla.

Sprautunal med 6ryggishlif (notud til ad deela lyfinu
EkKi stinga nélinni sem nota & til ad gefa lyfid i

millistykkid eda nota hana til ad draga lyfid upp ar
hettuglasinu.

ilat til ad farga sprautunalum i

Leyfid hettuglésunum ad né stofuhita i
u.p.b. 15 minatur fyrir notkun, & hreinum
og sléttum fleti, fjarri beinu sélarljési.
EkKi reyna ad hita hettuglésin & annan
hatt.

Pvoid hendur vel med sapu og vatni.

Hreinsid valinn stungustad med sprittklut.
Latio hadina porna i u.p.b. 10 sekdndur.
Ekki snerta stungustadinn, beina lofti ad
honum eda bléasa & hann adur en sprautad
er.

e Utanverdan upphandlegg (eingéngu ef uménnunaradili sprautar).

e Velja & nyjan stungustad i hvert skipti, a.m.k. 2,5 cm fra fyrri stungustéoum.

e Ekki sprauta & stédum sem geta ordid fyrir ertingu af belti eda mittisol.

90



EkKki sprauta i faedingarbletti, 6r, mar eda svaedi par sem hadin er aum, raud, hérd eda rofin.

Sprautan undirbuin:

Pegar lyfid er komid i sprautuna & ad sprauta tafarlaust.

pegar nalarhlifin hefur verid fjarleegd af nalinni sem notud er til ad sprauta lyfinu & ad sprauta
lyfinu Ur sprautunni undir hid innan 5 minatna.

EkKki snerta 6vardar nalar eda lata peer snerta yfirbord eftir ad nalarhlifin hefur verid fjarleego.

Ekki nota sprautur ef nalin snertir yfirbord.

Mikilvaegar upplysingar um hvad gera skal eftir ad lyfinu er sprautad inn:

Ef bloddropi sést a stungustadnum er hagt ad prysta daudhreinsudum bémullarhnodra
eda grisju & stungustadinn i a.m.k. 10 sekundur, par til bleedingin er heett.

Ef mar kemur fram (blaeding undir had a litlu svaedi) er einnig haegt ad prysta kealipoka
varlega & stungustadinn. Hafid samband vid heilbrigdisstarfsmann ef blaedingin heattir ekki.

Ekki nudda stungustadinn eftir ad lyfinu er sprautad inn.

Forgun lyfjaleifa og annars banadar:

Mikilveegt: Geymid nélarheld ilat alltaf par sem bdrn hvorki na til né sja.

Henda & notudum hettum/nélarhlifum, hettuglésum, millistykkjum, ndlum og sprautum
i nalabox.

Setjid notud millistykki, nalar og sprautur i nalabox strax eftir notkun. Ekki henda
nalarhlifum, hettuglésum, nalum eda sprautum med heimilissorpi.

Ef nlabox er ekki tiltekt er haegt ad nota annad ilat sem er:
— gert Ur sterku plasti.
— heegt ad loka med péttu, nalarheldu loki, sem beittir hlutir geta ekki stungist at um.
— upprétt og stoédugt vid notkun.
— lekahelt.
— merkt & videigandi hétt til ad vara vid haettulegum efnum sem i pvi eru.
pegar nalarhelda ilatid er nanast fullt & ad farga pvi & 6ruggan hatt samkvaemt gildandi reglum.

Ekki ma henda nalarheldum ilatum med heimilissorpi nema gildandi reglur leyfi slikt. EKKi
ma endurnyta nalarheld ilat.
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1. UNDIRBUNINGUR

Skref 1. Takid hettuna af hettuglasinu og hreinsid tappann
e Takid hettuna af hettuglasinu/glésunum.

e Hendid hettunni af hettuglasinu i nalabox.

e Hreinsio tappann & hettuglasinu med sprittkldt.

Skref 2. Setjio millistykkid & hettuglasio

o Flettid filmunni af til ad opna pynnupakkninguna.
Ekki taka millistykkid ar glaeru plast
pynnupakkningunni.

e brystid plast pynnupakkningunni med millistykkinu &
hettuglasid par til smellur heyrist.
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e Fjarlagid plast pynnupakkninguna og hendid henni.
e EKkki snerta stat millistykkisins.

Skref 3. Festid sprautuna vid millistykkid

E:|b e Takid hettuna af sprautunni (ef porf krefur).
~ e Prystid sprautunni i millistykkid og sndid henni
réttsaelis par til hun er tryggilega fest.
e Haldid sprautunni med afestu millistykkinu og

hettuglasinu pannig ad hettuglasio sé & hvolfi.

e Beinid sprautunni upp og dragid stimpilsténgina haegt
at pannig meira lyf sé dregid upp i sprautuna en
rummal skammtsins sem a ad gefa.

e Haldid pétt um stimpilstongina til ad tryggja ad han
dragist ekki aftur inn.

e Gaxtid pess ad draga stimpilsténgina ekki ut ar
sprautunni.

Mikilveegt: Ef skammturinn sem & ad gefa er steerri en pad rummal af Hemlibra sem er i hettuglasinu
& ad draga allt lyfio upp i sprautuna og fylgja sidan leidbeiningunum i kaflanum ,,Hettuglds
sameinud*®.
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Skref 5. Fjarleagid loftbolur

Hafid hettuglasid afram fast vid sprautuna og athugid
hvort stérar loftbdlur eru i sprautunni. Stérar
loftbdlur geta valdid pvi ad pu fair of litinn skammt.

Fjarlaegio storar loftbdlur med pvi ad banka varlega
a sprautubolinn med fingrum par til loftb6lurnar
feerast efst { sprautuna. Prystid haegt & stimpilinn til
ad prysta storum loftb6lum Gr sprautunni.

Ef rammal lyfsins i sprautunni er nd jafn mikid eda
minna en rammal skammtsins sem & ad gefa & ad
draga stimpilstongina hagt Gt par til rammal lyfsins i
sprautunni er meira en rammal pess skammts sem
a ao gefa.

Gatiod pess ad draga stimpilstongina ekki Gt ur
sprautunni.

Endurtakid pessi skref par til allar storar loftb6lur
hafa verid fjarleegdar.

Athugid: Gangid ur skugga um ad ndg lyf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er

afram i naesta skref.
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2. INNDALING

Skref 6. Hreinsid stungustadinn

Upphandleggur

)

e Veljid stungustad og hreinsid hann med sprittklut.

Skref 7. Losid sprautuna tr millistykkinu

Skref 8. Festid nalina sem nota & til ad

4
s u@

Skref 9. Feerio 6ryggishlifina

e Losid sprautuna ar millistykkinu med pvi ad snda
henni rangsalis og toga varlega i hana.
e Hendid notudu hettuglasi og millistykki i nalabox.

sprauta lyfinu inn & sprautuna
e  brystid nalinni sem nota 4 til ad sprauta lyfinu inn &

sprautuna og snuid henni réttselis, par til han er
tryggilega fest.

e EKKi stinga nalinni sem nota a til ad gefa lyfio i
millistykkid eda nota hana til ad draga lyfid upp ar
hettuglasinu.

e Feerid Oryggishlifina fra nalinni og ad sprautubolnum.
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Skref 10. Takid hlifina af nalinni sem nota & til ad sprauta lyfinu inn

Togid hlifina varlega beint af nalinni sem nota a til
ad sprauta lyfinu inn.

Hendid hlifinni i nalabox.

Ekki snerta nalaroddinn eda lata hann snerta
yfirbord.

Pegar buid er ad fjarlaegja hlifina af nalinni sem nota
a til ad sprauta lyfinu inn & ad gera pad innan

5 minatna.

Skref 11. Stillid sprautuna & pann skammt sem 4 ad gefa

Skref 13. Lyfinu deelt inn

Ve )

" ] °

Q l\\ Ny

Haldid sprautunni pannig ad nalin visi upp og prystid
stimpilstonginni hagt inn par til hdn synir pad
rammal sem a ad gefa.

Athugid ad skammtasteerd sé rétt stillt, gangid ur
skugga um ad efri brun stimpilsins nemi vid
kvordunarstrikid fyrir pann skammt sem & ad gefa.

Klipid um hudfellingu a stungustadnum og stingid
nalinni snéggt og akvedid & kaf, undir 45° til 90°
horni. Ekki halda um stimpilsténgina eda prysta &
hana pegar nalinni er stungid inn.

Haldid sprautunni kyrri og sleppid hudfellingunni.

Dalid 6llu lyfinu ar sprautunni haegt inn med pvi ad
prysta stimpilsténginni varlega alla leid inn.

Dragid nélina Ur hudinni undir sama horni og henni
var stungid inn.
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3. FORGUN

Skref 14. Hyljid nalina med 6ryggishlifinni
e brystid oryggishlifinni fram um 90°, fra

sprautubolnum.

e Haldid sprautunni med annarri hdnd og prystid
oryggishlifinni nidur & sléttan flét med akvedinni
hreyfingu, par til smellur heyrist.

e Ef enginn smellur heyrist parf ad athuga hvort
oryggishlifin hylur nalina til fulls.

e Haldid fingrum alltaf aftan vid 6ryggishlifina og
fjarri nalinni.

e EKKi taka nalina af sprautunni.

Skref 15. Hendid sprautunni og nalinni

e Setjid notadar nalar og sprautur i nalabox strax eftir
notkun. Frekari upplysingar eru i kaflanum ,,Férgun

el T ‘:9 lyfjaleifa og annars binadar*.

) Ekki reyna ao fjarleegja notudu nalina af sprautunni.

EkKki setja nalarhlifina aftur & nalina.

o
——— e Mikilvaegt: Geymid nalarheld ilat alltaf par sem born
hvorki na til né sja.
X e Farga & notudum hettum, hettuglésum,
millistykkjum, sprautunalum og sprautum i nélarhelt

ilat.
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Innihald hettuglasa sameinad

Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad na peim skammti sem & ad gefa & ad fylgja pessum
leidbeiningum eftir ad hafa dregid upp lyfid ur fyrsta hettuglasinu eins og lyst er i skrefi 4. Nota parf
nytt millistykki til ad draga lyf upp Ur hverju hettuglasi.

Skref A. Setjid nytt millistykki i nytt hettuglas

e  Flettid filmunni af til ad opna pynnupakkninguna.

AN\ Ekki taka millistykkid ur gleaeru plast
pynnupakkningunni.

e brystid plast pynnupakkningunni med millistykkinu &
nyja hettuglasio par til smellur heyrist.

e Fjarleegio plast pynnupakkninguna og hendid henni.
e EKkki snerta stat millistykkisins.
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Skref B. Losid sprautuna ur notada mi

llistykkinu

e Losid sprautuna Ur notada millistykkinu med pvi ad
snua henni rangselis og toga varlega i hana.

Skref C. Festid sprautuna vid naesta m

i

-

Skref D. Dragid lyfid upp i sprautuna

e Hendid notudu hettuglasi og millistykki i nalabox.

illistykki

e Prystid sému sprautunni i naesta millistykki og
snuid henni réttsaelis par til han er tryggilega fest.

e Haldid sprautunni med afestu millistykkinu og
hettuglasinu pannig ad hettuglasio sé & hvolfi.

e Beinid sprautunni upp og dragid stimpilsténgina haegt
at pannig meira lyf sé dregid upp i sprautuna en
rummal skammtsins sem a ad gefa.

e Haldid pétt um stimpilstongina til ad tryggja ad han
dragist ekki aftur inn.

o Gaxtid pess ad draga stimpilstongina ekki ut ar

sprautunni.

Athugid: Gangid ur skugga um ad nog |
afram i naesta skref.

yf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn &dur en haldid er
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Endurtaka & skref A til D fyrir hvert hettuglas sem baeta parf vid par til heildarrdmmal lyfsins i
sprautunni er ordid meira en rammal skammtsins sem & ad gefa. Pegar pvi er nad 4 ad lata
millistykkid vera & hettuglasinu og taka upp pradinn i skrefi 5 ,,Fjarlaegid loftbélur*. Haldid
sidan afram med pau skref sem eftir eru.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Hemlibra 150 mg/ml stungulyf, lausn
emicizumab

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 leeknisins, lyfjafreedings eda hjukrunarfreedingsins ef porf er & frekari upplysingum.

° pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad édrum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pdtt um sému sjukdémseinkenni sé ad reda.

° Latid laekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfraedinginn vita um allar aukaverkanir. petta gildir
einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

Til vidbotar vid pennan fylgisedil mun laeknirinn afhenda pér sjuklingakort med mikilvegum
upplysingum sem pu parft ad vita af. Berdu sjuklingakortid alltaf & pér.

[ fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig nota & Hemlibra

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Hemlibra

Pakkningar og adrar upplysingar
Notkunarleidbeiningar

NogkrwdE

1. Upplysingar um Hemlibra og vid hverju pad er notad
Hvad er Hemlibra?

Hemlibra inniheldur virka efnid emicizumab. Pad tilheyrir flokki svokalladra einstofna métefna.
Einstofna motefni eru protein sem pekkja og bindast vid tiltekin markefni i likamanum.

Vid hverju er Hemlibra notad?

Hemlibra er lyf sem notad er til medferdar hja sjuklingum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfaeddur
skortur & storkupeetti VI1I):
° sem hafa myndad motefni (hemla) gegn storkupeetti V111
° sem hafa ekki myndad motefni (hemla) gegn storkupeetti V111 en eru med:
- alvarlegan sjukdom (gildi storkupattar V11 i bl6di minna en 1%)
- midlungi alvarlegan sjukdém (gildi storkupattar V111 i blédi & bilinu 1% til 5%) med
alvarlega bledingasvipgerd (severe bleeding phenotype).

Dreyrasyki A er medfeeddur sjakdémur sem stafar af skorti & storkupeetti V111, sem er mikilveegt efni i
myndun blédstorku og stédvun blaedinga.

Lyfio kemur i veg fyrir eda dregur Ur fjélda bleedinga hja einstaklingum med pennan sjukdém.

Sumir sjuklingar med dreyrasyki A geta myndad métefni (hemla) gegn storkupeetti V111, sem koma i
veg fyrir virkni storkupéttar V111 sem gefinn er sem uppbdtarmedferd.
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Hvernig verkar Hemlibra?

Hemlibra beetir upp virkni virkjads storkupéttar V111 sem vantar, en hann er naudsynlegur fyrir
edlilega blodstorknun. Métefni gegn storkupeetti V111 hafa ekki ahrif & Hemlibra pvi bygging pess er
frabrugdin storkupaetti VIII.

2. Adur en byrjad er ad nota Hemlibra
Ekki mé& nota Hemlibra

[ ef um er ad raeda ofnemi fyrir emicizumabi eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins (talin upp |
kafla 6). Ef pu ert ekki viss skaltu reeda vid leekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfreeding adur en
pu notar Hemlibra.

Varnadarord og varudarreglur

Adur en pu byrjar ad nota Hemlibra er mjég mikilveegt ad pu raedir vid leekninn um notkun
hjéleidarlyfja (lyf sem studla ad blédstorknun & annan hatt en storkupéttur V1I1). Pad er vegna pess
ad breyta geeti purft medferd med hjaleidarlyfjum a medan pa notar Hemlibra. Medal deema um
hjaleidarlyf eru aPCC (virkjad prétrombinfléttupykkni (activated prothrombin complex concentrate))
og storkupattur VIla sem framleiddur er med erfoateekni (rFV1la).

Alvarlegar og hugsanlega lifshaettulegar aukaverkanir geta komid fram pegar aPCC er notad hja
sjuklingum sem einnig fa Hemlibra.

Hugsanlega alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC samhlida Hemlibra
° Eyding raudra blédkorna (blédstorkusmaaedakvilli)

- petta er alvarlegur og hugsanlega lifshattulegur kvilli.

- Hja einstaklingum med pennan kvilla getur innra byrdi eda skemmst og bl6dtappar
myndast i smaum a&dum. I sumum tilvikum getur pad valdid skemmdum & nyrum og
6orum liffeerum.

- Geeta skal varudar ef heettan a pessum kvilla er mikil (ef pa hefur fengid pennan kvilla
adur eda ef fjolskyldumedlimur hefur fengid hann), eda ef pa tekur lyf sem geta aukid
heettuna & ad f& pennan kvilla, s.s. ciclosporin, kinin eda takrolimus.

- Mikilvaegt er ad pekkja einkenni blédstorkusmaadakvilla ef pu skyldir fa pennan kvilla
(sja upptalningu einkenna i kafla 4, ,,Hugsanlegar aukaverkanir*).

Heetta & notkun Hemlibra og aPCC og rada tafarlaust vid laekninn ef pl eda uménnunaradili pinn
tekur eftir einhverjum einkennum blédstorkusméaadakvilla.

° Blodtappar (segarek)

- I mjog sjaldgaefum tilvikum getur blodtappi myndast i &8 og stiflad hana, sem getur ordid
lifsheettulegt.

Mikilvaegt er ad pekkja einkenni slikra bldotappa ef pd skyldir fa pa (sja upptalningu
einkenna i kafla 4, ,,Hugsanlegar aukaverkanir).

Heetta & notkun Hemlibra og aPCC og rada tafarlaust vid laekninn ef bl eda uménnunaradili pinn
tekur eftir einhverjum einkennum blédtappa i eedum.
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Adrar mikilveegar upplysingar um Hemlibra
° Motefnamyndun (6naemissvorun)

- PU geetir tekid eftir pvi ad s& skammtur sem pér var avisad af lyfinu dugi ekki til ad hafa
stjorn a bleedingum. Pad geeti verid vegna pess ad pu myndir métefni gegn lyfinu.

Raddu tafarlaust vid leekninn ef pl eda sa/st sem annast pig tekur eftir pvi ad blaedingatilvikum
fjolgi. Laeknirinn geeti akvedid ad breyta medferdinni ef lyfid verkar ekki lengur & pig.

Born yngrien 1ars

Hja bérnum yngri en eins ars eru blddrasarkerfi enn ad proskast. Ef barn pitt er yngra en eins ars mun
leeknirinn einungis avisa Hemlibra eftir ad hann hefur metid vandlega vantan avinning og ahzttu af
notkun lyfsins.

Notkun annarra lyfja samhlida Hemlibra

Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um &ll énnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad verda notud.

° Notkun hjéleidarlyfja medan & notkun Hemlibra stendur

- Adur en pu byrjar ad nota Hemlibra skaltu raeda vid laekninn og fylgja vandlega
fyrirmalum hans um hvenar nota & hjaleidarlyf og hvada skammta og
skdommtunaraetlun & ad nota. Hemlibra eykur storknunargetu bl6dsins. bvi geeti verid
ad pa pyrftir minni skammta af hjaleidarlyfi en p notadir adur en pa hofst notkun
Hemlibra.

- Adeins & ad nota aPCC ef engin 6nnur medferdardrraedi eru tilteek. Ef naudsynlegt er ad
nota aPCC skalt pu reeda vid laekninn ef pd telur ad pa purfir steerri heildarskammt af
aPCC en 50 einingar/kg. Frekari upplysingar um notkun aPCC samhlida Hemlibra eru i
kafla 2: ,,Hugsanlega alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC samhlida Hemlibra“.

- pott reynsla af samhlidanotkun storkusundrunarhemla og aPCC eda rFVlla hja
sjuklingum sem eru medhondladir med Hemlibra sé takmorkud, ettir pa ad vita ad
segamyndun getur hugsanlega ordid vid notkun storkusundrunarhemla i &d samhlida
aPCC eda rFVlla.

Rannsoknarstofuprof

Segadu leekninum ad pa notir Hemlibra &dur en gerd eru rannsoknarstofuprof til ad meela

storknunargetu blddsins. Petta er naudsynlegt vegna pess ad Hemlibra i bl6dinu getur truflad sum

rannsoknarstofuprof og valdid rongum nidurstédum.

Medganga og brjostagjof

° PU verdur ad nota 6ruggar getnadarvarnir medan & medferd med Hemlibra stendur og i
6 manudi eftir ad pu faerd sidasta skammt af Hemlibra.

° Vid medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja
leekninum eda lyfjafraeedingi adur en lyfid er notad. Laeknirinn mun meta avinning pinn af
notkun Hemlibra og aheettu fyrir barnid.

Akstur og notkun véla

Ekki er liklegt ad petta lyf hafi ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla.
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3. Hvernig nota & Hemlibra

Hemlibra er tilbdin lausn i einnota hettuglésum, sem ekki parf ad pynna.

Leeknir med réttindi til ad medhondla sjuklinga med dreyrasyki mun hefja medferd pina med
Hemlibra. Notid lyfid alltaf eins og leeknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfid
skal leita upplysinga hja leekninum.

Skréning
I hvert skipti sem pa notar Hemlibra skaltu skra hja pér heiti og lotunimer lyfsins.
Hve mikid & ad nota af Hemlibra?

Skammturinn af Hemlibra reedst af likamspyngd pinni og laeknirinn mun reikna Gt pad magn (i mg) og
tilsvarandi rammal af Hemlibra lausn (i ml) sem deela & inn:

° Hledsluskammtar: Vikur 1 til 4: Skammturinn er 3 milligromm fyrir hvert kil6 likamspyngdar,
gefinn einu sinni i viku.

° Viohaldsskammtar: Vika 5 og afram: Skammturinn er annadhvort 1,5 milligromm fyrir hvert
kil6 likamspyngdar, gefinn einu sinni i viku, 3 milligromm fyrir hvert kil likamspyngdar,
gefinn & tveggja vikna fresti eda 6 milligromm fyrir hvert kil6 likamspyngdar, gefinn a fjogurra
vikna fresti.

Akvordun um hvort nota eigi vidhaldsskammta sem nema 1,5 mg/kg einu sinni i viku, 3 mg/kg &
tveggja vikna fresti eda 6 mg/kg & fjogurra vikna fresti & ad taka i samradi vid leekninn og
umdénnunaradila, ef pad & vid.

Ekki ma blanda saman lausnum med mismunandi styrkleikum Hemlibra (30 mg/ml og 150 mg/ml) i
somu inndzelingu pegar heildarrammalid sem deela & inn er Gtbuid.

Ekki méa gefa meira rammal af Hemlibra lausn en 2 ml i hverri inndalingu.
Hvernig er Hemlibra gefid?

Ef pu eda umdnnunaradili pinn sprautar pig med Hemlibra er naudsynlegt ad lesa vandlega
leidbeiningarnar i kafla 7, ,,Notkunarleidbeiningar* og fylgja peim.

° Hemlibra er sprautad undir hid.

) Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur mun syna pér hvernig & ad sprauta Hemlibra.

° Pegar pu hefur fengid pjalfun att pu ad geta sprautad pig med lyfinu heima, upp & eigin spytur
eda med adstod umodnnunaradila.

) Til ad stadsetja nalina rétt undir hudinni & ad klipa um hudfellingu & stungustad sem buid er ad
hreinsa, med lausu hondinni. bad er mikilveaegt ad klipa um hadina til ad tryggja ad lyfinu sé
sprautad undir hana (i fituvef) en ekki dypra (i vodva). Inndaling i védva getur verid 6paegileg.

° Undirbua & og framkvaema lyfjagjofina vid hreinar og ésmitadar adsteedur, ad vidhafdri smitgat.

Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur munu freeda pig betur um petta.
Hvar a ad sprauta Hemlibra?

° Laeknirinn mun syna pér i hvada likamshluta er hentugt ad sprauta Hemlibra.

° Radlagdir stungustadir eru: framan & mitti (nedri hluti kvidar), utanverdir upphandleggir og
framanverd leeri. Eingdngu & ad sprauta & radlogdum stéoum.

) I hvert skipti 4 ad velja annan stungustad en notadur var sidast.

° EkKi a a0 sprauta par sem hadin er raud, marin, aum eda hord eda i feedingarbletti eda or.

° pegar Hemlibra er notad & ad sprauta 6orum lyfjum, sem gefin eru undir hd, & 6drum

stungustodum.
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Ad nota sprautur og nalar

° Nota parf sprautu, eina nal med 5 mikrometra siu eda millistykki med 5 mikrometra siu til ad
draga Hemlibra lausnina upp i sprautuna ur hettuglasinu og adra nal til ad sprauta henni undir
hadina.

° Sprautur, sprautunalar med siu eda millistykki med siu til ad draga lyfid upp og sprautunélar til
ad sprauta lyfinu inn fylgja ekki med i pakkningunni. Frekari upplysingar eru i kafla 6 ,,Hvad
parf til ad gefa Hemlibra sem ekki er i pakkningunni®.

° Gakktu Ur skugga um ad ny sprautunal sé notud til ad sprauta lyfinu inn i hvert skipti og ad
henni sé fargad eftir ad hafa verid notud einu sinni.

° Nota & 1 ml sprautu til ad sprauta inn allt ad 1 ml af Hemlibra lausn.

° Nota & 2 til 3 ml sprautu til ad sprauta inn skammti sem er steerri en 1 ml og allt ad 2 ml af
Hemlibra lausn.

Notkun handa bérnum og unglingum

Nota ma Hemlibra handa unglingum og bérnum & éllum aldri.
) Barn getur sprautad sig med lyfinu ef laeeknir barnsins og foreldri pess eda forrddamadur eru
sampykk pvi. Ekki er radlagt ad born yngri en 7 éra sprauti sig sjalf.

Ef notadur er steerri skammtur af Hemlibra en malt er fyrir um

Ef pa notar steerri skammt af Hemlibra en atlunin var 4 ad lata leekninn vita tafarlaust. bad er vegna
pess ad haetta getur verid a ad aukaverkanir komi fram, svo sem blddtappar. Notid Hemlibra alltaf eins
og leeknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er 1jést hvernig nota & lyfid skal leita upplysinga hja leekninum,
lyfjafreedingi eda hjukrunarfraedingi.

Ef gleymist ad nota Hemlibra

° Ef gleymist ad nota skammt, & ad sprauta inn skammtinum sem gleymdist eins fljétt og kostur
er, adur en kemur ad naesta datlada skammti. Sidan a ad halda 4fram ad nota lyfio samkvaemt
azetlun. Ekki & ad gefa tvo skammta sama dag til ad beeta upp skammt sem gleymst hefur ad
nota.

° Ef pa ert i vafa skaltu raeda vid lekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfraeding.

Ef hatt er ad nota Hemlibra

EkKki haetta ad nota Hemlibra nema raeda fyrst vid laeekninn. Ef pu hattir ad nota Hemlibra er
hugsanlegt ad pu sért ekki lengur med vorn gegn blaedingum.

Leitid til laeknisins, lyfjafraedings eda hjukrunarfraedingsins ef porf er a frekari upplysingum um
notkun lyfsins.
4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid & um 6ll Iyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja éllum.
Alvarlegar aukaverkanir af notkun aPCC medan a notkun Hemlibra stendur
Haetta & ad nota Hemlibra og aPCC og rada tafarlaust vio leekni ef p eda sa/st sem annast pig
tekur eftir einhverjum eftirtalinna aukaverkana.
° Eyding raudra bléokorna (bl6dstorkusmaeaedakvilli):

- rugl, mattleysi, proti i handleggjum og fotleggjum, gullitun hidar og augna, vaegur verkur

i kvid eda baki, 6gledi, uppkost eda skert pvaglat — petta geta verid einkenni
bl6dstorkusmasedakvilla.
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° Blddtappar (segarek):

- proti, hiti, verkur eda rodi — petta geta verid einkenni blodtappa i blased nalaegt yfirbordi
hadarinnar.

- hofudverkur, dofi i andliti, augnverkur eda sjonvandamal — petta geta verid einkenni
bloédtappa i blaaed bakvid auga.

- svartlitun htdar — getur verid einkenni alvarlegra skemmda & hdvef.

Adrar aukaverkanir vio notkun Hemlibra

Mjog algengar: geta komid fram hjé fleiri en 1 af hverjum 10
° vidbrogad & stungustad (rodi, kladi, verkur)

° héfudverkur

° lidverkir

Algengar: geta komid fram hja allt ad 1 af hverjum 10
° hiti

vodvaverkir

nidurgangur

Utbrot med klada eda ofsakladi

Gtbrot & had

Sjaldgeefar: geta komid fram hja allt ad 1 af hverjum 100

° eyding raudra blédkorna (blédstorkusmaaedakvilli)

bl6otappi i blded bakvid auga (segamyndun i groppustokki)

alvarlegar hudskemmdir (drep i hug)

bl6dtappi i &6 nalaegt yfirbordi hidarinnar (segablaedabdlga i yfirbordi hudar)
proti i andliti, tungu og/eda halsi og/eda kyngingarerfidleikar, eda ofsakladi, asamt
ondunarerfidleikum sem bendir til ofneemisbjugs

° skortur & verkun eda minnkud svérun vid medferd

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfraeedinginn vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um
aukaverkanir sem ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint
samkveemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna
aukaverkanir er haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma & Hemlibra

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & 6skjunni og merkimidanum a
hettuglasinu & eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjosa.

Geymid i upprunalegum umbudum til varnar gegn ljési.

Geyma ma 6opnud hettuglds vid stofuhita (lzegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid tekin
Ur keeli. Setja ma 6opnud hettuglos aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita. Lyfid &

ekki ad vera vid stofuhita lengur en 7 daga samtals.

Farga & hettuglosum sem hafa verid vid stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid haerra hitastig en
30°C.
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Nota & Hemlibra tafarlaust eftir ad pad hefur verid dregid upp i sprautuna dr hettuglasinu. Ekki méa
geyma sprautuna med lausninni i keli.

Adur en lyfid er notad 4 ad athuga lausnina med tilliti til agna eda mislitunar. Lausnin & ad vera litlaus
eda litillega gulleit. EkKi & ad nota lyfio ef pad er skyjad, mislitad eda inniheldur synilegar agnir.

Farga & énotadri lausn & videigandi hatt. Ekki méa skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja
peim med heimilissorpi. Leitio rada i ap6teki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem hett er ad
nota. Markmidid er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar
Hemlibra inniheldur

° Virka innihaldsefnid er emicizumab. Hvert hettuglas af Hemlibra inniheldur 60 mg (0,4 ml i
styrkleikanum 150 mg/ml), 105 mg (0,7 ml i styrkleikanum 150 mg/ml), 150 mg (1 ml i
styrkleikanum 150 mg/ml) eda 300 mg (2 ml i styrkleikanum 150 mg/ml) af emicizumabi.

° Onnur innihaldsefni eru L-arginin, L-histidin, L-aspartic syra, pdloxamer 188 og vatn fyrir
stungulyf.

Lysing & atliti Hemlibra og pakkningasteerdir

Hemlibra er stungulyf, lausn. Lausnin er litlaus eda litillega gulleit.
Hver pakkning af Hemlibra inniheldur 1 hettuglas ar gleri.

EKKi er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.

Hvad parf til ad gefa Hemlibra sem ekki er i pakkningunni

Til ad draga Hemlibra lausnina upp Ur hettuglasinu og deela henni undir hid parf sprautu, nal med siu
eda millistykki med siu til ad draga lyfid upp og nal til ad deela lyfinu undir hidina (sja kafla 7,
,Notkunarleidbeiningar®).

Sprautur

° 1 ml sprauta: Gegnse sprauta Ur pélypropyleni eda polykarbonati med Luer-lock stit, kvérdud
med 0,01 ml millibilum, eda

° 2 til 3 ml sprauta: Gegnse sprauta Ur polyprépyleni eda polykarbénati med Luer-lock stut,
kvoroud meo 0,1 ml millibilum.

Athugid: Nota & sprautur med stimpli sem veldur pvi ad dnytt rammal verdur litid (low dead space)

pegar notad er millistykki med siu.

Buanadur til ad draga lyfid upp og nalar

° Nal med siu til ad draga lyfido upp: Nal ur rydfriu stali med Luer-lock tengi, vidd 18 G, lengd
35 mm (1%2"), sem inniheldur 5 mikrometra siu og er helst med halfsljoum oddi eda

) Millistykki med siu: Millistykki ar polypropyleni med Luer-lock tengi, sem inniheldur
5 mikrometra siu og passar a stat & hettuglasi sem er 15 mm ad ytra pvermali og

° Nal til ad deela lyfinu inn: Nal ur ryofriu stali med Luer-lock tengi, vidd 26 G (&szttanleg
vidd: 25-27 G), lengd helst 9 mm (3/8") eda ad hdmarki 13 mm (*2"), helst med 6ryggisbunadi.
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Markadsleyfishafi

Roche Registration GmbH
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

Framleidandi

Roche Pharma AG
Emil-Barell-Strasse 1
79639 Grenzach-Wyhlen
pyskaland

Hafid samband vid fulltrGa markadsleyfishafa & hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

N.V. Roche S.A. UAB “Roche Lietuva”
Tél/Tel: +32 (0) 252582 11 Tel: +370 5 2546799
Buarapus Luxembourg/Luxemburg
Pomr Bearapus EOO/T (Voir/siehe Belgique/Belgien)
Ten: +359 2 474 54 44

Ceska republika Magyarorszag

Roche s. r. O. Roche (Magyarorszag) Kft.
Tel: +420 - 2 20382111 Tel: +36 - 1 279 4500
Danmark Malta

Roche Pharmaceuticals A/S (See Ireland)

TIf: +45 - 36 39 99 99

Deutschland Nederland

Roche Pharma AG Roche Nederland B.V.
Tel: +49 (0) 7624 140 Tel: +31 (0) 348 438050
Eesti Norge

Roche Eesti OU Roche Norge AS

Tel: + 372 -6 177 380 TIf: +47 - 22 78 90 00
E\Lada Osterreich

Roche (Hellas) A.E. Roche Austria GmbH
Tnk: +30 210 61 66 100 Tel: +43 (0) 1 27739
Espafa Polska

Roche Farma S.A. Roche Polska Sp.z o.0.
Tel: +34 - 91 324 81 00 Tel: +48 - 22 345 18 88
France Portugal

Roche Roche Farmacéutica Quimica, Lda
Tél: +33 (0) 147 61 40 00 Tel: +351 - 21 425 70 00
Hrvatska Romania

Roche d.o.o. Roche Romania S.R.L.
Tel: +385 1 4722 333 Tel: +40 21 206 47 01
Ireland Slovenija
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Roche Products (Ireland) Ltd.

Tel: +353 (0) 1 469 0700

island

Roche Pharmaceuticals A/S
c/o Icepharma hf

Simi: +354 540 8000

Italia
Roche S.p.A.
Tel: +39 - 039 2471

Kvnpog
A Xtopdtng & X Atd.
TnA: +357 - 22 76 62 76

Latvija
Roche Latvija SIA
Tel: +371 - 6 7039831

Roche farmacevtska druzba d.o.o.
Tel: +386 - 1 360 26 00

Slovenska republika
Roche Slovensko, s.r.o.
Tel: +421 - 2 52638201

Suomi/Finland
Roche Oy
Puh/Tel: +358 (0) 10 554 500

Sverige
Roche AB
Tel: +46 (0) 8 726 1200

United Kingdom (Northern Ireland)

Roche Products (Ireland) Ltd.
Tel: +44 (0) 1707 366000

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i
Upplysingar sem heegt er ad nalgast annars stadar

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

Nal med siu til ad draga lyfid upp
Valkostur
(til ad draga lyfid upp i sprautuna ur hettuglasinu)

Notkunarleidbeiningar
Hemlibra
Stungulyf

Stakskammta hettuglds

Pu verdur ad lesa og skilja notkunarleidbeiningarnar og geta fylgt peim adur en pa sprautar pig med
Hemlibra. Heilbrigdisstarfsmadur a ad hafa synt pér hvernig & ad undirblda og meela skammt af Hemlibra og
sprauta pig med lyfinu &dur en pu gerir pad i fyrsta skipti. Ef spurningar vakna skaltu spyrja
heilbrigdisstarfsmann.

Mikilveegar upplysingar:

Ekki fara eftir pessum leidbeiningum pegar notad er millistykki til ad draga Hemlibra upp i
sprautuna ur hettuglasinu.
Pessar leidbeiningar eiga eingdngu vid ef notud er nél til ad draga lyfid upp.

° Ekki sprauta pig eda nokkurn annan nema heilbrigdisstarfsmadur hafi synt pér hvernig a ad gera pad.

° Gakktu ar skugga um ad & éskjunni og merkimidanum & hettuglasinu standi Hemlibra.

° Lestu merkimidann a hettuglasinu adur en pu opnar pad, til ad ganga Ur skugga um ad pu hafir fengid
réttan styrkleika til ad gefa pann skammt sem pér var avisad. Hugsanlega parftu ad nota fleiri en eitt

hettuglas til ad gefa réttan skammt.

° Athugadu fyrningardagsetninguna & 6skjunni og merkimidanum & hettuglasinu. EKKi nota lyfio ef
komid er fram yfir fyrningardagsetninguna.

° Eingdngu a ad nota hvert hettuglas einu sinni. Pegar buid er ad gefa skammt & ad henda énotudu
Hemlibra sem eftir er i hettuglasinu. Ekki & ad geyma 6notad lyf til sidari notkunar.

° Eingdngu & ad nota sprautur, sprautunalar til ad draga lyfid upp og sprautunalar til ad sprauta
lyfinu inn sem leeknirinn hefur meelt fyrir um.

° Eingdngu & ad nota hverja sprautu og sprautunal (til ad draga lyfid upp og til ad sprauta lyfinu
inn) einu sinni. Henda & notudum hettum, hettuglésum, sprautum og sprautunélum.

° Ef skammturinn sem avisad var er steerri en 2 ml parft pu ad sprauta Hemlibra oftar en einu sinni undir
had; hafdu samband vid heilbrigdisstarfsmann til ad fa leidbeiningar um lyfjagjof.

° Adeins & ad sprauta Hemlibra undir hao.
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Hvernig geyma & hettuglés med Hemlibra:

° Geymid hettuglos i kaeli (2°C til 8°C). Ma ekki frjosa.

° Geymid hettuglasid i upprunalegum umbuadum til ad verja lyfid gegn 1josi.

° Geyma méa 6opnud hettuglds vid stofuhita (laegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid tekin
ar keeli. Setja ma 6opnud hettuglos aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita. Heildartimi

utan keelis og vid stofuhita & ekki ad vera lengri en 7 dagar.

° Farga & hettuglésum sem hafa verid vid stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid haerra hitastig en
30°C.

° Geymid hettuglds par sem bérn hvorki na til né sja.

° Takio hettuglasid ar keeli 15 minatum fyrir notkun og leyfid pvi ad na stofuhita (leegri en 30°C) adur
en lyfjagjof er undirbuin.

° Ekki ma hrista hettuglasio.

Hvernig geyma a sprautunalar og sprautur:

) Geymid nalar til ad draga lyfid upp, nalar til ad gefa lyfid og sprautur & purrum stad.

° Geymid nalar til ad draga lyfio upp, nalar til ad gefa lyfid og sprautur par sem bérn hvorki na til né sja.
Skodun lyfsins og annad sem til parf:

° Finnid til allt sem parf til ad undirbuda lyfjagjofina og gefa lyfid, og talid er upp hér fyrir nedan.

° Athugid fyrningardagsetningu & 6skjunni, merkimidanum & hettuglasinu og 68rum birgdum sem taldar
eru upp hér fyrir nedan. EKKi nota neitt ef komid er fram yfir fyrningardagsetningu pess.

EkKi nota hettuglasid ef:

° Iyfid er skyjad, 6gegnsatt eda litad.
° Iyfid inniheldur agnir.

° hettuna yfir tappanum vantar.

° Athugid ad ekkert af pvi sem parf ad nota sé skemmt. Ekki nota neitt sem virdist skemmt eda hefur
dottid.

° Setjid allt sem parf til & hreinan, vel lystan og sléttan fl6t.
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I 6skjunni eru:

I 6skjunni eru ekki:

—— Stimpill
Sprautubolur —
Nal (inni
hlifinni)
Nalar-
hlif

Hettuglas med lyfinu

Notkunarleidbeiningar fyrir
Hemlibra

Sprittklatar

Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt
hettuglas til ad gefa pann skammt sem
var avisad, parf ad nota nyjan sprittklt
fyrir hvert hettuglas.

Grisja

Bomullarhnodri

Sprauta

Til ad sprauta inn rammali allt ad 1 ml &
ad nota 1 ml sprautu.

Til ad sprauta inn rimmali sem er 1 til

2 ml &4 ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu.
Athugid: EkKi a ad nota 2 ml eda 3 ml
sprautu til ad sprauta inn rammali allt ad
1ml

18G sprautunal med 5 mikrometra siu
til ad draga lyfid upp

Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt
hettuglas til ad gefa pann skammt sem
var avisad, parf ad nota nyja sprautunal
til ad draga lyfid upp ur hverju
hettuglasi.

EkKi nota pessa sprautunal til ad sprauta
lyfinu inn, han er atlud til ad draga lyfio

upp.
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Nal (inni i,
hlifinni)

Nalar-
hlif

Orygais-
hlif

Undirbuid lyfid:

Veljid og undirbuid stungustad:

Kvidur

Laeri

Upphandleggur

SN

\

PU getur sprautad i:

e Leri (framan til fyrir midju).

e Kvid, nema innan vid 5 cm fra nafla.

Sprautunal med éryggishlif (notud til ad
deela lyfinu inn).

EkKi nota pessa sprautunal til ad draga
Iyfid upp ur hettuglasinu.

M4t til ad farga sprautunalum i

Leyfid hettuglésunum ad néd stofuhita i u.p.b.
15 minatur fyrir notkun, & hreinum og sléttum fleti,
fjarri beinu solarljési.

Ekki reyna ad hita hettugldsin & annan hatt.

Pvoid hendur vel med sapu og vatni.

Hreinsid valinn stungustad med sprittklut.
Latid hadina porna i u.p.b. 10 sekdndur.

EkKi snerta stungustadinn, beina lofti ad honum
eda blasa & hann &dur en sprautad er.

e Utanverdan upphandlegg (eingdngu ef uménnunaradili sprautar).
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Velja & nyjan stungustad i hvert skipti, a.m.k. 2,5 cm fra fyrri stungustédum.
Ekki sprauta & stooum sem geta ordid fyrir ertingu af belti eda mittisol.

EkKki sprauta i feedingarbletti, 6r, mar eda svaedi par sem hidin er aum, raud, hérd eda rofin.

Sprautan undirbdin:

Pegar lyfid er komid i sprautuna & ad sprauta tafarlaust.

Pegar nélarhlifin hefur verid fjarlaegd af nalinni sem notud er til ad sprauta lyfinu & ad sprauta
lyfinu Ur sprautunni undir hid innan 5 minatna.

EkKi snerta Ovardar nalar eda lata peer snerta yfirbord eftir ad nalarhlifin hefur verid fjarlaegd.

EkKki nota sprautur ef nalin snertir yfirbord.

Mikilveegar upplysingar um hvad gera skal eftir ad lyfinu er sprautad inn:

Ef bl6ddropi sést & stungustadnum er hagt ad prysta daudhreinsudum bémullarhnodra
eda grisju & stungustadinn i a.m.k. 10 sekundur, par til bleedingin er heett.

Ef mar kemur fram (blaeding undir hid a litlu sveedi) er einnig heegt ad prysta kelipoka
varlega & stungustadinn. Hafid samband vid heilbrigdisstarfsmann ef blaedingin hettir ekki.

Ekki nudda stungustadinn eftir ad lyfinu er sprautad inn.

Forgun lyfjaleifa og annars bunadar:

Mikilveegt: Geymid nélarheld ilat alltaf par sem born hvorki na til né sja.

Henda & notudum hettum, hettuglésum, nalum og sprautum i nalabox.

Setjid notadar nalar og sprautur i nalabox strax eftir notkun. Ekki henda hettum,
hettugldsum, ndlum eda sprautum med heimilissorpi.

Ef nalabox er ekki tilteekt er haegt ad nota annad ilat sem er:
- gert Ur sterku plasti.
- hagt ad loka med péttu, nalarheldu loki, sem beittir hlutir geta ekki stungist at um.
- upprétt og stoédugt vid notkun.
- lekahelt.
- merkt & videigandi hatt til ad vara vid heattulegum efnum sem i pvi eru.

Pegar nalarhelda ilatid er nanast fullt 4 ad farga pvi 4 6éruggan hatt samkveemt gildandi
reglum.

Ekki ma henda nélarheldum ilatum med heimilissorpi nema gildandi reglur leyfi slikt. Ekki
mé endurnyta nalarheld ilat.
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1. UNDIRBUNINGUR

Skref 1. Takid hettuna af hettuglasinu og
hreinsid tappann

e Takid hettuna af hettuglasinu/glésunum.
e Hendid hettunni af hettuglasinu i nalabox.

° Hreinsid tappann & hettuglasinu med sprittkldt.

Skref 2. Setjid nal med siu til ad draga lyfid
upp a sprautuna

e brystid nalinni med siu & sprautuna og
snuid henni réttszelis par til han er
tryggilega fest.

% sy woll A )

brystid og snuid

e Dragid sprautustimpilinn hagt Gt og dragid
pannig sama rammal af lofti inn i sprautuna
og rammal skammtsins sem & ad gefa.
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Skref 3. Takid nalarhlifina af nalinni

e Haldid um bol
sprautunnar og latid
nalina visa upp.

e Dragid nalarhlifina varlega
af nélinni, 1 att fra
likamanum. EKKki farga
nalarhlifinni. Setjid
nalarhlifina & hreinan og
sléttan flot. Naudsynlegt er
ad setja hlifina aftur & nélina
begar lyfid hefur verid dregid

upp.

e Ekki snerta nalaroddinn eda
lata hann snerta neitt eftir ad
nalarhlifin hefur verid tekin
af.

Skref 4. Sprautid lofti i hettuglasid

%

e LAtid hettuglasid standa & sléttum fleti og
stingid nalinni sem nota & til ad draga upp
Iyfid beint nidur i gegnum midjan tappann.

e Snuid sprautunni og hettuglasinu vid
pannig ad hettuglasid sé & hvolfi.
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e DPrystid & stimpilstongina medan hettuglasid
er & hvolfi til ad sprauta loftinu ar
sprautunni i hettuglasid, yfir yfirbordi

lyfsins.
e Haldid prystingi & stimpilsténginni.

e EKKi sprauta lofti i lyfid, par sem pad getur
myndad loftbélur eda frodu i lyfinu.

e Dragid nalaroddinn nidur pannig ad hann sé
undir yfirbordi lyfsins.

e Beinid sprautunni upp og dragid
stimpilsténgina hagt ut pannig meira lyf sé
dregid upp i sprautuna en rammal
skammtsins sem & ad gefa.

e Haldid pétt um stimpilstongina til ad
tryggja ad han dragist ekki aftur inn.

e Gatid pess ad draga stimpilstongina ekki Ut
Gr sprautunni.

Mikilveegt: Ef skammturinn sem & ad gefa er
steerri en pad rammal af Hemlibra sem er i
hettuglasinu & ad draga allt lyfid upp i
sprautuna og fylgja sidan leidbeiningunum i
kaflanum ,,Hettuglds sameinud*“.

Skref 6. Fjarlaegid loftbdlur

e Haldid nalinni i hettuglasinu og

(IIIIIII"I

athugid hvort storar loftbélur
eru i sprautunni. Stérar
loftb6lur geta valdid pvi ad pu
fair of litinn skammt.
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pvi ad banka varlega &
sprautubolinn med fingrum par til
loftbdlurnar feerast efst i
sprautuna. Feerid nalaroddinn yfir
yfirbord lyfsins og prystid
loftbélunum haegt ar sprautunni.

e Ef rammal lyfsins i sprautunni er
na jafnh mikid eda minna en
rammal skammtsins sem & ad gefa
& a0 feera nalaroddinn undir

| yfirbord lyfsins og draga

stimpilsténgina haegt Gt par til
rammal lyfsins i sprautunni er
meira en rammal pess skammts
sem & ad gefa.

o Getio pess ad draga
stimpilsténgina ekki at ar
sprautunni.

e Endurtakid pessi skref par til allar
storar loftbolur hafa verid
fjarleegoar.

ﬁ e Fjarlaegid storar loftbolur med

Tlnl””
i-nlulllll

Athugid: Gangid ur skugga um ad nog lyf sé i
sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er
afram i naesta skref. Ef erfitt er ad na éllu lyfinu ar
hettuglasinu er haegt ad snua glasinu aftur a réttan
kjol til ad na pvi sem eftir er.

& Ekki nota nélina sem lyfid er dregid upp med til ad gefa lyfid, par sem pad getur valdid sarsauka
og blaedingu.
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2. INNDALING

Skref 7. HIifin sett aftur & nalina

N

>

Vol

|
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b

Skref 8. Hreinsid stungustadinn

j

Kviur Upphandleggur

=

N/
Laeri /\ .

Skref 9. Fjarlaegid nalina sem var notud til
ad draga lyfid upp af sprautunni

(o 0 e =

7

Snuid og togid
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Losid sprautuna og nalina ar
hettuglasinu.

Haldid & sprautunni i annarri hond og
rennid nalinni i nalarhlifina og lyftio
upp svo hun hylji nélina.

pegar nalarhlifin er komin & nélina 4 ad
prysta henni i att ad sprautunni til ad
festa hana til fulls med annarri hond til
ad koma i veg fyrir ad einhver skadi sig &
henni fyrir slysni.

Veljid stungustad og hreinsid hann med sprittklt.

Takid nalina sem var notud til ad draga lyfid upp af
sprautunni med pvi ad snda henni rangsealis og toga
varlega.

Hendid notudu nalinni i n&labox.



Skref 10. Festid nalina sem nota 4 til ad
sprauta lyfinu inn & sprautuna

Prystid og snuid

Skref 11. Feerid oryggishlifina

D
\\,
/
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Skref 12. Takio hlifina af nalinni sem nota

atil ad sprauta lyfinu inn
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Prystid nalinni sem nota 4 til ad sprauta lyfinu inn &
sprautuna og snlid henni réttsalis, par til han er
tryggilega fest.

Feerid oryggishlifina fra nalinni og ad
sprautubolnum.

Togid hlifina varlega beint af nalinni
sem nota a til ad sprauta lyfinu inn.
Hendid hlifinni i ndlabox.

Ekki snerta nélaroddinn eda lata hann
snerta yfirbord.

Pegar buid er ad fjarlaegja hlifina af
nalinni sem nota & til ad sprauta lyfinu
inn & ad gera pad innan 5 minutna.



Skref 13. Stillid sprautuna & pann skammt
sem 4 ad gefa

e Haldid sprautunni pannig ad nalin visi

upp og prystid stimpilsténginni haegt
- inn par til han synir pad rammal sem a
ad gefa.
‘\:, e Athugid ad skammtastaerd sé rétt
-~ stillt, gangid ar skugga um ad efri bran
stimpilsins nemi vid kvordunarstrikid
%h fyrir pann skammt sem & ad gefa.

>

Skref 14. Lyfinu delt undir hud

e Klipid um hadfellingu & stungustadnum og stingid
nalinni sndggt og akvedid & kaf, undir 45° til 90°
horni. Ekki halda um stimpilsténgina eda prysta a
hana pegar nalinni er stungid inn.

e Haldid sprautunni kyrri og sleppid hudfellingunni.

e Dalid 6llu lyfinu ar sprautunni haegt inn med pvi ad
prysta stimpilstonginni varlega alla leid inn.

e Dragid nalina ar hadinni undir sama horni og henni
var stungid inn.
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. FORGUN

Skref 16. Hyljid ndlina med oryggishlifinni

/4

Skref 17. Hendid sprautunni og nalinni
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prystid dryggishlifinni fram um 90°, fra
sprautubolnum.

Haldid sprautunni med annarri hond
0g prystid 6ryggishlifinni nidur &
sléttan flét med akvedinni hreyfingu,
par til smellur heyrist.

Ef enginn smellur heyrist parf ad
athuga hvort éryggishlifin hylur nalina
til fulls.

Haldid fingrum alltaf aftan vid
oryggishlifina og fjarri nalinni.

Ekki taka nalina af sprautunni.

Setjid notadar nalar og sprautur i ndlabox strax eftir
notkun. Frekari upplysingar eru i kaflanum ,,Férgun
lyfjaleifa og annars bunadar*.

Ekki reyna ad fjarleegja notudu nélina af sprautunni.
Ekki setja nalarhlifina aftur & nalina.

Mikilveegt: Geymid nalarheld ilat alltaf par sem bdrn
hvorki na til né sja.

Farga & notudum hettum, hettuglosum, millistykkjum,
sprautunalum og sprautum i nalarhelt ilat.



Innihald hettuglasa sameinad

Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad nd peim skammti sem & ad gefa & ad fylgja pessum leidbeiningum eftir ad
hafa dregid upp lyfid ur fyrsta hettuglasinu eins og lyst er i skrefi 5. Nota parf nyja nal til ad draga lyf upp ar
hverju hettuglasi.

Skref A. Hlifin sett aftur a nalina

e Losid sprautuna og nalina ar fyrsta hettuglasinu.

e Haldid & sprautunni i annarri hénd og rennid
nalinni i nalarhlifina og lyftid upp svo hun hylji
nalina.

e begar nalarhlifin er komin & nélina & ad prysta
henni i att ad sprautunni til ad festa hana til fulls
med annarri hond til ad koma i veg fyrir ad
einhver skadi sig & henni fyrir slysni.

d

Skref B. Fjarlaegid nalina sem var notud til ad
draga lyfid upp af sprautunni

e Takid nalina sem var notud til ad
draga lyfio upp af sprautunni med pvi
ad snua henni rangselis og toga
varlega.

e Hendid notudu nalinni i ndlabox.

-

£
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Snuid og togid

Skref C. Setjid nyja nal med siu til ad draga upp
lyf & sprautuna

e Prystid nyrri nal & sprautuna og snuid
henni réttseelis par til han er
tryggilega fest.

e Dragid sprautustimpilinn hagt Ut og

@—Ej—mmmrmwwm o= ;L ) dragid pannig loft inn i sprautuna.

Prystid og snuid
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Skref D. Takio nalarhlifina af nalinni

124

Haldid um bol sprautunnar og latid nalina visa upp.
Dragid nélarhlifina varlega af nalinni, i att fra
likamanum. EKKi farga nalarhlifinni.
Naudsynlegt er ad setja hlifina aftur & nalina pegar
Iyfid hefur verid dregid upp i sprautuna.

EkKi snerta nalaroddinn.

Latio nyja hettuglasid standa a sléttum fleti og
stingid nyju nalinni sem nota 4 til ad draga upp
lyfid beint nidur i gegnum midjan tappann.

Snuid sprautunni og hettuglasinu vid pannig ad
hettuglasio sé a hvolfi.

Sprautid lofti i hettuglasid, yfir yfirbordi lyfsins,
medan hettuglasio er & hvolfi.

Haldid prystingi a stimpilstonginni.

EkKi sprauta lofti i lyfid, par sem pad getur
myndad loftbolur eda frodu i lyfinu.



Skref F. Lyfid dregid upp i sprautuna

e Dragid nalaroddinn nidur pannig ad hann
sé undir yfirborai lyfsins.

e Beinid sprautunni upp og dragid stimpilstongina
haegt Gt pannig meira lyf sé dregid upp i
sprautuna en rammal skammtsins sem a ad
gefa.

e Haldio pétt um stimpilstongina til ad tryggja ad
han dragist ekki aftur inn.

e Gatid pess ad draga stimpilstongina ekki
Gt ar sprautunni.

Athugid: Gangid ur skugga um ad ndg lyf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er
afram i naestu skref. Ef erfitt er ad na ollu lyfinu Ur hettuglasinu er haegt ad snua glasinu aftur a
réttan kjol til ad nd pvi sem eftir er.

Ekki nota nalina sem lyfid er dregid upp med til ad gefa lyfid, par sem pad getur valdid
sarsauka og blaedingu.

Endurtaka a skref A til F fyrir hvert hettuglas sem baeta parf vid par til heildarrimmal lyfsins i
sprautunni er ordid meira en rimmal skammtsins sem a ad gefa. begar pvi er nad 4 ad lata
nalina vera i hettuglasinu og taka upp pradinn i skrefi 6 ,,Fjarlaegid loftbolur”. Haldid sidan
afram med pau skref sem eftir eru.

125



Millistykki med siu fyrir hettuglas
Valkostur
(il ad draga lyfid upp i sprautuna ar hettuglasinu)

Notkunarleidbeiningar
Hemlibra
Stungulyf

Stakskammita hettuglos

PU verdur ad lesa og skilja notkunarleidbeiningarnar og geta fylgt peim adur en pa sprautar pig med
Hemlibra. Heilbrigdisstarfsmadur & ad hafa synt pér hvernig & ad undirbGa og meala skammt af
Hemlibra og sprauta pig med lyfinu &dur en pu gerir pad i fyrsta skipti. Ef spurningar vakna skaltu
spyrja heilbrigdisstarfsmann.

Mikilveegar upplysingar:

Ekki fara eftir pessum leidbeiningum pegar notud er nél til ad draga Hemlibra upp i sprautuna
ar hettuglasinu. bessar leidbeiningar eiga eingdngu vid ef notad er millistykki til ad draga lyfid

upp.

e Ekki sprauta pig eda nokkurn annan nema heilbrigdisstarfsmadur hafi synt pér hvernig & ad gera
pad.

e Gakktu ur skugga um ad & oskjunni og merkimidanum & hettuglasinu standi Hemlibra.

e Lestu merkimidann & hettuglasinu &dur en pd opnar pad, til ad ganga Ur skugga um ad pa hafir
fengio réttan styrkleika til ad gefa pann skammt sem pér var 4visad. Hugsanlega parftu ad nota
fleiri en eitt hettuglas til ad gefa réttan skammt.

e Athugadu fyrningardagsetninguna a éskjunni og merkimidanum & hettuglasinu. EkKi nota lyfid
ef komid er fram yfir fyrningardagsetninguna.

e Eingdngu & ad nota hvert hettuglas einu sinni. Pegar buid er ad gefa skammt & ad henda
onotudu Hemlibra sem eftir er i hettuglasinu. EKKi 4 ad geyma énotad Iyf til sidari notkunar.

e Eingdngu a ad nota sprautur, millistykki til ad draga lyfid upp og sprautunalar til ad
sprauta lyfinu inn sem leeknirinn hefur maelt fyrir um.

e Eingdngu a ad nota hverja sprautu, millistykki og sprautunal einu sinni. Henda a
notudum nélarhlifum, hettuglésum, sprautum og sprautunalum.

e Ef skammturinn sem avisad var er steerri en 2 ml parft pa ad sprauta Hemlibra oftar en einu
sinni undir hud; hafdu samband vid heilbrigdisstarfsmann til ad fa leidbeiningar um lyfjagjof.

e Adeins & ad sprauta Hemlibra undir hud.
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Hvernig geyma a hettuglés med Hemlibra:
[ Geymid hettugl6s i keeli (2°C til 8°C). Ma ekki frjosa.
° Geymid hettuglasid i upprunalegum umbudum til ad verja lyfid gegn 1josi.

[ Geyma méa éopnud hettuglos vid stofuhita (laegri en 30°C) i allt ad 7 daga eftir ad pau hafa verid
tekin ar keeli. Setja ma 6opnud hettuglds aftur i keeli eftir ad pau hafa verid geymd vid stofuhita.
Heildartimi utan kalis og vid stofuhita & ekki ad vera lengri en 7 dagar.

° Farga & hettuglosum sem hafa verid vio stofuhita lengur en i 7 daga eda verid vid harra hitastig
en 30°C.

) Geymid hettuglds par sem born hvorki na til né sja.

° Takid hettuglasid Or keeli 15 minGtum fyrir notkun og leyfid pvi ad na stofuhita (laegri en 30°C)
aour en lyfjagjof er undirbdin.

° Ekki ma hrista hettuglasio.

Hvernig geyma a millistykki, sprautunalar og sprautur:
e Geymid millistykki, nalar til ad gefa lyfid og sprautur & purrum stad.

e Geymid millistykki, nalar til ad gefa lyfid og sprautur par sem boérn hvorki né til né sja.

Skodun lyfsins og annad sem til parf:

e Finnid til allt sem parf til ad undirbua lyfjagjofina og gefa lyfid, og talid er upp hér fyrir
nedan.

e Athugid fyrningardagsetningu & 6skjunni, merkimidanum a hettuglasinu og 6drum birgdum
sem taldar eru upp hér fyrir nedan. EkKi nota neitt ef komid er fram yfir fyrningardagsetningu
pess.

e EKKi nota hettuglasid ef:
— lyfid er skyjad, 6gegnsatt eda litad.
— lyfid inniheldur agnir.
— hettuna yfir tappanum vantar.

e Athugid ad ekkert af pvi sem parf ad nota sé skemmt. Ekki nota neitt sem virdist skemmt eda
hefur dottid.

e Setjid allt sem parf til & hreinan, vel lystan og sléttan flot.
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[ 6skjunni eru:

I 6skjunni eru ekki:

Sprautubolur
[ J

Hettuglas med lyfinu

Notkunarleidbeiningar fyrir Hemlibra

Sprittklatar

Athugid: Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad
gefa pann skammt sem var &visad, parf ad nota
nyjan sprittklat fyrir hvert hettuglas.

Grisja

Bomullarhnodri

Millistykki med siu fyrir hettuglas (sett & stut
hettuglassins).

Athugid: Notad til ad draga lyfid ur hettuglasinu
upp i sprautuna. Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas
til ad gefa pann skammt sem var avisad, parf ad
nota nytt millistykki fyrir hvert hettuglas.

Ekki stinga nalinni sem nota 4 til ad gefa lyfio i
millistykkid.

Sprauta med stimpli sem veldur pvi ad 6nytt
rummal verdur litid (low dead space)
Mikilveegt:

Til ad sprauta inn rammali allt ad 1 ml & ad nota
1 ml sprautu med litlu 6nyttu rammali.

Til ad sprauta inn rimmali sem er meiraen 1 ml a
ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu med litlu 6nyttu
rammali.

Athugid: EKKi 4 ad nota 2 ml eda 3 ml sprautu til ad

sprauta inn rammali allt ad 1 ml.
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Nal (inni i o .
hiffinni) ___ Oryggis-
hlif °
Nalar-
hlif
f —
C 3
°

Undirbuid lyfio:

\

Veljid og undirbio stungustad:

Kvidur

Laeri

Upphandleggur

Pu getur sprautad i:

e Leeri (framan til fyrir midju).

e Kvid, nema innan vid 5 cm fra nafla.

Sprautunal med oryggishlif (notud til ad dzela
lyfinu inn).

EkKi stinga nélinni sem nota & til ad gefa lyfid i
millistykkid eda nota hana til ad draga lyfid upp ar
hettuglasinu.

i1at til ad farga sprautunalum i

Leyfid hettuglésunum ad né stofuhita i
u.p.b. 15 minatur fyrir notkun, & hreinum
og sléttum fleti, fjarri beinu sélarljési.
EkKi reyna ad hita hettuglésin & annan
hatt.

Pvoid hendur vel med sapu og vatni.

Hreinsid valinn stungustad med sprittklut.
Latio hadina porna i u.p.b. 10 sekdndur.
Ekki snerta stungustadinn, beina lofti ad
honum eda bléasa & hann adur en sprautad
er.

e Utanverdan upphandlegg (eingéngu ef uménnunaradili sprautar).

e Velja & nyjan stungustad i hvert skipti, a.m.k. 2,5 cm fra fyrri stungustéoum.

e Ekki sprauta & stédum sem geta ordid fyrir ertingu af belti eda mittisol.
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EkKki sprauta i faedingarbletti, 6r, mar eda svaedi par sem hadin er aum, raud, hérd eda rofin.

Sprautan undirbuin:

Pegar lyfid er komid i sprautuna & ad sprauta tafarlaust.

pegar nalarhlifin hefur verid fjarleegd af nalinni sem notud er til ad sprauta lyfinu & ad sprauta
lyfinu Ur sprautunni undir hid innan 5 minatna.

EkKki snerta 6vardar nalar eda lata peer snerta yfirbord eftir ad nalarhlifin hefur verid fjarleego.

Ekki nota sprautur ef nalin snertir yfirbord.

Mikilvaegar upplysingar um hvad gera skal eftir ad lyfinu er sprautad inn:

Ef bloddropi sést a stungustadnum er hagt ad prysta daudhreinsudum bémullarhnodra
eda grisju & stungustadinn i a.m.k. 10 sekundur, par til bleedingin er heett.

Ef mar kemur fram (blaeding undir had a litlu svaedi) er einnig haegt ad prysta kealipoka
varlega & stungustadinn. Hafid samband vid heilbrigdisstarfsmann ef blaedingin hattir ekki.

Ekki nudda stungustadinn eftir ad lyfinu er sprautad inn.

Forgun lyfjaleifa og annars banadar:

Mikilveegt: Geymid nélarheld ilat alltaf par sem bdrn hvorki na til né sja.

Henda & notudum hettum/nélarhlifum, hettuglésum, millistykkjum, ndlum og sprautum
i nalabox.

Setjid notud millistykki, nalar og sprautur i nalabox strax eftir notkun. Ekki henda
nalarhlifum, hettuglésum, nalum eda sprautum med heimilissorpi.

Ef nélabox er ekki tiltekt er haegt ad nota annad ilat sem er:
— gert Ur sterku plasti.
— heegt ad loka med péttu, nalarheldu loki, sem beittir hlutir geta ekki stungist at um.
— upprétt og stoédugt vid notkun.
— lekahelt.
— merkt & videigandi hétt til ad vara vid haettulegum efnum sem i pvi eru.
pegar nalarhelda ilatid er nanast fullt & ad farga pvi & 6ruggan héatt samkvaemt gildandi reglum.

Ekki ma henda nalarheldum ilatum med heimilissorpi nema gildandi reglur leyfi slikt. EKKi
ma endurnyta nalarheld ilat.
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1. UNDIRBUNINGUR

Skref 1. Takid hettuna af hettuglasinu og hreinsid tappann
e Takid hettuna af hettuglasinu/glésunum.

e Hendid hettunni af hettuglasinu i nalabox.

e Hreinsio tappann & hettuglasinu med sprittkldt.

Skref 2. Setjio millistykkid & hettuglasio

o Flettid filmunni af til ad opna pynnupakkninguna.
Ekki taka millistykkid ar glaeru plast
pynnupakkningunni.

e brystid plast pynnupakkningunni med millistykkinu &
hettuglasid par til smellur heyrist.
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e Fjarlagid plast pynnupakkninguna og hendid henni.
e EKkki snerta stat millistykkisins.

Takid hettuna af sprautunni (ef porf krefur).
Prystid sprautunni i millistykkid og snuid henni
réttseelis par til han er tryggilega fest.

Haldid sprautunni med afestu millistykkinu og
hettuglasinu pannig ad hettuglasid sé a hvolfi.

e Beinid sprautunni upp og dragid stimpilstongina hagt
Ut pannig meira lyf sé dregid upp i sprautuna en
rammal skammtsins sem & ad gefa.

e Haldio pétt um stimpilsténgina til ad tryggja ad hin
dragist ekki aftur inn.

e Getid pess ad draga stimpilstongina ekki ut ur
sprautunni.

Mikilveegt: Ef skammturinn sem & ad gefa er steerri en pad rammal af Hemlibra sem er i hettuglasinu
4 ad draga allt lyfid upp i sprautuna og fylgja sidan leidbeiningunum i kaflanum ,,Hettuglds
sameinug*“.
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Skref 5. Fjarleagid loftbolur

Hafid hettuglasid afram fast vid sprautuna og athugid
hvort storar loftbolur eru i sprautunni. Storar
loftbolur geta valdid pvi ad pa fair of litinn skammt.

Fjarlaegio storar loftbdlur med pvi ad banka varlega
a sprautubolinn med fingrum par til loftb6lurnar
feerast efst i sprautuna. Prystid haegt a stimpilinn til
ad prysta storum loftb6lum dr sprautunni.

Ef rammal lyfsins i sprautunni er nd jafn mikid eda
minna en rammal skammtsins sem & ad gefa & ad
draga stimpilstongina hagt Ut par til rammal lyfsins i
sprautunni er meira en rammal pess skammts sem
4 ad gefa.

Gatid pess ad draga stimpilstongina ekki Gt ur
sprautunni.

Endurtakid pessi skref par til allar storar loftbdlur
hafa verid fjarleegoar.

Athugid: Gangid ur skugga um ad nog lyf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er

afram i naesta skref.
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2. INNDALING

Skref 6. Hreinsid stungustadinn

e Veljid stungustad og hreinsid hann med sprittklut.

Kvéurﬁ & Upphandleggur
Leeri

Skref 7. Losid sprautuna tr millistykkinu

e Losid sprautuna ar millistykkinu med pvi ad snda

i henni rangsalis og toga varlega i hana.
\ e Hendid notudu hettuglasi og millistykki i nalabox.

\\f@q Q/é?

>C?

Skref 8. Festid nalina sem nota a til ad sprauta lyfinu inn & sprautuna
e brystid nalinni sem nota 4 til ad sprauta lyfinu inn &

sprautuna og snuid henni réttselis, par til han er
tryggilega fest.

4 e EKKi stinga nalinni sem nota a til ad gefa lyfio i
W P u‘f@z millistykkid eda nota hana til ad draga lyfid upp ar

hettuglasinu.
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Skref 9. Feerio oryggishlifina

Feerid oryggishlifina fra nalinni og ad sprautubolnum.

Skref 10. Takid hlifina af nalinni sem nota & til ad sprauta lyfinu inn

Togid hlifina varlega beint af nalinni sem nota a til
ad sprauta lyfinu inn.

Hendid hlifinni i nalabox.

EkKi snerta nalaroddinn eda lata hann snerta
yfirbord.

begar buid er ad fjarleegja hlifina af nalinni sem nota
a til ag sprauta lyfinu inn & ad gera pad innan

5 minutna.

Skref 11. Stillid sprautuna & pann skammt sem & ad gefa

Haldid sprautunni pannig ad nalin visi upp og prystid
stimpilsténginni hagt inn par til han synir pad
rammal sem 4 ad gefa.

Athugid ad skammtastaerd sé rétt stillt, gangid ur
skugga um ad efri bran stimpilsins nemi vid
kvordunarstrikid fyrir pann skammt sem & ad gefa.

Klipid um hudfellingu & stungustadnum og stingid
nalinni sndggt og dkvedid & kaf, undir 45° til 90°
horni. Ekki halda um stimpilsténgina eda prysta a
hana pegar nalinni er stungid inn.

Haldid sprautunni kyrri og sleppid hudfellingunni.
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Skref 13. Lyfinu delt inn

e Dalid 6llu lyfinu Ur sprautunni hagt inn med pvi ad
prysta stimpilstonginni varlega alla leid inn.

e Dragid nalina Ur hadinni undir sama horni og henni
var stungid inn.
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3. FORGUN

Skref 14. Hyljid nalina med 6ryggishlifinni
e  brystid oryggishlifinni fram um 90°, fra

sprautubolnum.

e Haldid sprautunni med annarri hdnd og prystid
oryggishlifinni nidur & sléttan flét med akvedinni
hreyfingu, par til smellur heyrist.

e Ef enginn smellur heyrist parf ad athuga hvort
oryggishlifin hylur nalina til fulls.

e Haldid fingrum alltaf aftan vid 6ryggishlifina og
fjarri nalinni.

e EKKi taka nalina af sprautunni.

Skref 15. Hendid sprautunni og nalinni

e Setjid notadar nalar og sprautur i nalabox strax eftir
notkun. Frekari upplysingar eru i kaflanum ,,Férgun

el T ‘:9 lyfjaleifa og annars binadar*.

) Ekki reyna ao fjarleegja notudu nalina af sprautunni.

EkKki setja nalarhlifina aftur & nalina.

o
——— e Mikilvaegt: Geymid nalarheld ilat alltaf par sem born
hvorki na til né sja.
X e Farga & notudum hettum, hettuglésum,
millistykkjum, sprautunalum og sprautum i nélarhelt

ilat.
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Innihald hettuglasa sameinad

Ef nota parf fleiri en eitt hettuglas til ad na peim skammti sem & ad gefa & ad fylgja pessum
leidbeiningum eftir ad hafa dregid upp lyfid ur fyrsta hettuglasinu eins og lyst er i skrefi 4. Nota parf
nytt millistykki til ad draga lyf upp Ur hverju hettuglasi.

Skref A. Setjid nytt millistykki i nytt hettuglas

e Flettid filmunni af til ad opna pynnupakkninguna.

/N Ekki taka millistykkid ur gleeru plast
pynnupakkningunni.

e brystid plast pynnupakkningunni med millistykkinu &
nyja hettuglasio par til smellur heyrist.

e Fjarleegio plast pynnupakkninguna og hendid henni.
e EKkki snerta stat millistykkisins.
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Skref B. Losid sprautuna ur notada mi

llistykkinu

e Losid sprautuna Ur notada millistykkinu med pvi ad
snua henni rangselis og toga varlega i hana.

Skref C. Festid sprautuna vid naesta m

i

-

Skref D. Dragid lyfid upp i sprautuna

=

e Hendid notudu hettuglasi og millistykki i nalabox.

illistykki

e Prystid sému sprautunni i naesta millistykki og
snuid henni réttsaelis par til han er tryggilega fest.

e Haldid sprautunni med afestu millistykkinu og
hettuglasinu pannig ad hettuglasio sé & hvolfi.

e Beinid sprautunni upp og dragid stimpilstongina hagt
Ut pannig meira lyf sé dregid upp i sprautuna en
rammal skammtsins sem & ad gefa.

e Haldio pétt um stimpilsténgina til ad tryggja ad hdn
dragist ekki aftur inn.

e Gatio pess ad draga stimpilstongina ekki Gt ar

sprautunni.

~ —L\

)

Athugid: Gangid ur skugga um ad nég |
afram i naesta skref.

yf sé i sprautunni til ad gefa skammtinn adur en haldid er
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Endurtaka & skref A til D fyrir hvert hettuglas sem baeta parf vid par til heildarrdmmal lyfsins i
sprautunni er ordid meira en rammal skammtsins sem & ad gefa. Pegar pvi er nad 4 ad lata
millistykkid vera & hettuglasinu og taka upp pradinn i skrefi 5 ,,Fjarlaegid loftbélur*. Haldid
sidan afram med pau skref sem eftir eru.
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