VIDAUKI I

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Naglazyme, 1 mg/ml innrennslispykkni, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

Hver ml af lausn inniheldur 1 mg af galstlfasa. Eitt 5 ml hettuglas inniheldur 5 mg af galstlfasa.
Galsulfasi er radbrigda gerd af N-asetylgalaktosamin 4-sulfatasa Gr ménnum og er framleiddur med
samruna DNA teekni par sem notadar eru reektadar spendyrafrumur Gr eggjastokkum kinverskra
hamstra (CHO).

Hjéalparefni

Hvert 5 ml hettuglas inniheldur 0,8 mmal (18,4 mg) af natrium.

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Innrennslispykkni, lausn.
Teer til orlitio opalleit, og litlaus til félgul lausn.

4, KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

Naglazyme er &tlad til langtima ensimuppbotarmedferdar sjuklinga med stadfesta sjukdomsgreiningu
a slimsykrukvilla VI (MPS VI; skorti & N-asetylgalaktosamin 4-sulfatasa; Maroteaux-Lamy heilkenni)
(sja kafla 5.1).

4.2  Skammtar og lyfjagjof

Eins og & vid um alla erfdasjukdoma i leysikornum skiptir hofudmali, einkum pegar um alvarlega gerd
er ad reda, ad hefja medferd eins fljott og audio er, &dur en fram koma Gafturkvemar kliniskar
birtingarmyndir sjukdémsins.

Yfirumsjon med Naglazyme medferd skal vera i hondum laeknis sem reynslu hefur af medferd
sjuklinga med slimsykrukvilla eda adra arfgenga meltingarsjukdoma. Naglazyme skal gefid vid
videigandi Kliniskar adsteedur par sem tilteekur er endurlifgunarbdnadur til ad bregdast vid
leeknisfraedilegum neydartilvikum.

Skammtar

Rad16go skammtaaeetlun fyrir galsulfasa er 1 mg/kg likamspunga sem gefid er einu sinni i viku sem
innrennsli i blaaed a 4 Kist.

Sérstakir hopar

Aldradir
EkKi hefur verid synt fram & 6ryggi og verkun Naglazyme hja sjaklingum eldri en 65 ara og ekki er
heegt ad radleggja adra skammta fyrir pessa sjuklinga

Skert nyrna- og lifrarstarfsemi



Ekki hefur farid fram mat & 6ryggi og verkun Naglazyme hja sjaklingum med skerta nyrna- eda
lifrarstarfsemi (sja kafla 5.2) og ekki er haegt ad radleggja adra skammta fyrir pessa sjuklinga.

Born

Engar visbendingar liggja fyrir vardandi atridi sem hafa parf i huga pegar Naglazyme er gefid bérnum.
Upplysingar sem liggja fyrir er ad finna i kafla 5.1.

Lyfjagjof

Upphaflegur innrennslishradi er stilltur pannig ad u.p.b. 2,5% af heildarlausninni séu gefin inn fyrsta
klukkutimann og pad sem eftir er af rammalinu (u.p.b. 97,5%) sé gefid inn & naestu 3 Klst.

ihuga skal ad nota 100 ml innrennslispoka fyrir sjuklinga sem hatt er vid ad fa 6hoflegt vokvarammal
0g vega minna en 20 kg; i slikum tilvikum ber ad minnka innrennslishradann (ml/min) pannig ad
innrennslid taki eftir sem &dur ekki styttri tima en 4 kist.

Til ad fa upplysingar um formedferd sja kafla 4.4 og til ad fa frekari fyrirmali sja kafla 6.6.

4.3  Frabendingar

Alvarlegt eda lifsheettulegt ofneemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna, ef ekki er unnt ad
hafa hemil & ofnzminu.

4.4  Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Rekjanleiki

Til pess ad baeta rekjanleika liffreedilegra lyfja skal heiti og lotunimer lyfsins sem gefid er vera skrad
med skyrum haetti.

Umsjén med kvillum i loftvequm

Geeta verdur vardar vid umsjon og medferd sjaklinga sem eiga vid einhverja kvilla ad strida i
loftvegum med pvi ad takmarka eda fylgjast vandlega med notkun andhistamina og annarra réandi
lyfja. Einnig ber ad ihuga ad beita jakvaeedum loftvegaprystingi i svefni og hugsanlega jafnframt
barkaraufun vid kliniskt videigandi adsteedur.

Hjé sjuklingum sem fa brédan sétthita- eda dndunarferasjukdom geeti purft ad fresta innrennsli
Naglazyme.

Umsjén med innrennslistengdum vidbrégdum

Sjuklingar sem medhdndladir eru med Naglazyme hafa fengid innrennslistengd vidbrdgd, sem
skilgreind eru sem allar aukaverkanir sem koma fram medan & innrennsli stendur eda par til i lok
innrennslisdagsins (sja kafla 4.8).

Samkvaemt upplysingum sem fengist hafa i kliniskum profunum & Naglazyme er buist vid pvi ad
meirihluti sjuklinga myndi 1IgG métefni gegn galstlfasa innan 4-8 vikna fra pvi ad medferd hefst.

I kliniskum préfunum & Naglazyme var venjulega unnt ad hafa stjorn & innrennslistengdum
vidbrogoum med pvi ad rjufa eda haegja & innrennslishrada og med pvi ad (for)medhéndla sjuklinginn
med andhistaminum og/eda hitaleekkandi lyfjum (paracetamoli) og gera pannig sjuklingnum Kleift ad
halda medferd afram.

par sem litil reynsla er af pvi ad taka medferd upp aftur eftir langt hlé ber ad geeta varidar vegna
fraedilega aukinnar haettu & ofneemisvidbrogdum.



Med gjof Naglazyme er malt med ad sjuklingum séu gefin formedferdarlyf (andhistamin med eda an
hitaleekkandi lyfja) u.p.b. 30-60 minGtum adur en innrennsli hefst til pess ad lagmarkslikur verdi & ad
fram komi innrennslistengd vidbroga.

pegar fram koma mild eda midlungsalvarleg innrennslistengd vidbrogd ber ad taka til athugunar ad
medhondla med andhistaminum og paracetaméli og/eda minnka innrennslishradann i halfan hradann
sem beitt var pegar vidbrdgdin komu fram.

Pegar fram kemur eitt alvarleg innrennslistengt vidbragd ber ad stddva innrennslid par til einkenni
hafa hjadnad og taka til athugunar ad medhondla med andhistaminum og paracetamoli. Hefja ma
innrennslid aftur med pvi ad minnka innrennslishradann i 50% - 25% af hradanum pegar vidbrégdin
komu fram.

Ef midlungsalvarleg innrennslistengd vidbrogd hafa endurtekid sig eda ef verid er ad nota lyfid aftur
eftir eitt alvarlegt innrennslistengt vidbragd ber ad taka til athugunar ad beita formedferd (med
andhistaminum og paracetamoli og/eda barksterum) og minnka innrennslishradann i 50% - 25%
hradans sem beitt var pegar vidbrdgdin komu fram.

Eins og & vid um 6ll préteinlyf sem gefin eru i bldzed geta komid fram alvarleg ofnemisvidbrogd. Ef
slik viobrogd koma fram er meelt med ad haetta samstundis ad gefa Naglazyme og hefja videigandi
leeknismedferd. Fylgja ber nugildandi laeknisfraedistddlum um bradamedferd. Hja sjuklingum sem hafa
ordid varir vio ofna@misvidbrogd medan & innrennsli Naglazyme stendur skal gaeta varuoar vid
endurtekna notkun; starfsfolk med videigandi pjalfun og bunadur til bradaendurlifgunar (b.m.t.
adrenalin) skulu vera vid hondina medan a innrennsli stendur. Alvarlegt eda hugsanlega lifsheettulegt
ofnami er frabending gegn endurtekinni notkun ef ekki er unnt ad hafa hemil & ofneminu. Sja einnig
kafla 4.3.

Manuferging i halshrygg eda nedar (spinal or cervical cord compression)

Menuferging og maenukvilli af hennar véldum er pekktur og alvarlegur fylgikvilli sem getur stafad af
slimsykrukvilla VI (MPS VI). Eftir markadssetningu hefur verid tilkynnt um sjuklinga & medferd med
Naglazyme sem hafa fundid fyrir byrjandi eda versnandi manufergingu sem krefst pess ad
prystingnum sé aflétt med skurdadgerd. Fylgjast ber med einkennum um manufergingu hja
sjuklingum (p.m.t. bakverk, I6mun Gtlima nedan vid ferginguna, pvag- og haegdaleka) og veita
videigandi kliniska umdénnun.

Haetta 4 bradri hjarta- og 6ndunarbilun

Geeta skal vartdar pegar Naglazyme er gefid sjuklingum sem hatt er vid ad fa 6héflegt vokvarammal
eins og sjuklingum sem vega 20 kg eda minna, sjuklingum med bradan undirliggjandi
Ondunarfaerasjukdom eda sjuklingum med skerta hjarta- og/eda 6ndunarstarfsemi, vegna pess ad
hjartabilun getur komid fram. Videigandi leeknisfraedilegur studnings- og eftirlitsbinadur parf ad vera
tilteekur medan & innrennsli Naglazyme stendur og hugsanlegt er ad hafa purfi eftirlit med tilteknum
sjuklingum i lengri tima, sem skal byggjast & porfum hvers sjuklings (sja kafla 4.2).

Onamismidlud vidbrogd

Viobrogd af tegund 111 sem midlud eru af moétefnafléttu, p.m.t. gauklahimnubdlga, hafa komid i 1jés
vid notkun Naglazyme. Ef énaemismidlud viobrogd koma fram, skal ihuga ad heetta gjof Naglazyme
og hefja videigandi leknismedferd. Thuga skal ahattu og avinning af endurgjof Naglazyme eftir ad
Onaemismidlud vidbrégd hafa komio fram (sja kafla 4.2).

Natrium takmarkad mataraedi

Hvert hettuglas af lyfinu inniheldur 0,8 mmol (18,4 mg) af natrium og er gefid i natriumklérié
9 mg/ml stungulyfslausn (sja kafla 6.6). Sjuklingar & natriumskertu matareedi purfa ad hafa petta i
huga.



4.5  Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir
EkKi hafa verid gerdar neinar rannsoknir a milliverkunum.
4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Medganga
Engin klinisk gogn liggja fyrir um notkun Naglazyme & medgongu. Dyrarannsdknir benda hvorki til

beinna né 6beinna skadlegra ahrifa & medgdngu eda fosturvisi-/fosturproska (sja kafla 5.3). Naglazyme
aetti ekki ad nota & medgdngu nema bryna naudsyn beri til.

Brjostagjof
EKkKi er vitad hvort galsulfasi skilst Gt i mjolk og pvi ber ad heetta brjostagjéf medan a Naglazyme
medferd stendur.

Frjésemi
Axlunarrannsdknir med skdmmtum allt upp i 3 mg/kg/dag hafa verid gerdar a rottum og kaninum og
hafa ekki gefid neinar visbendingar um skerta frjosemi eda skada fyrir fosturvisi eda fostur af véldum

Naglazyme.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Engar rannsoknir hafa verid gerdar til ad kanna ahrif lyfsins & haefni til aksturs eda notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Vegna pess hve fair sjaklingar toku patt i kliniskum rannséknum hafa upplysingar um aukaverkanir ar
6llum rannsoknum & Naglazyme verid teknar saman og endurskodadar i einni greiningu til ad meta
oryggi i kliniskum rannséknum.

Allir sjuklingar sem fengu medferd med Naglazyme (59/59) greindu fra ad minnsta kosti einni
aukaverkun. Meirihluti sjuklinga (42/59; 71%) vard var vid ad minnsta kosti eina aukaverkun.
Algengustu aukaverkanirnar voru sotthiti, tbrot, kladi, ofsakladi, kuldahrollur, 6gledi, htfudverkur,
kvidverkur, uppkdst og meaedi. Medal alvarlegra aukaverkana voru bjugur i barkakyli, éndunarstédvun,
sotthiti, ofsakladi, andnaud, ofnaemisbjdgur, astmi og ofnaemislikt vidbragd.

Innrennslistengd vidbrogd, sem skilgreind eru sem aukaverkanir sem koma fram medan & innrennsli
Naglazyme stendur eda fram til dagsloka a innrennslisdeginum, saust hja 33 (56%) af peim

59 sjuklingum sem medhondladir voru med Naglazyme i fimm kliniskum rannsoknum.
Innrennslistengd vidbrégd byrjudu pegar i 1. viku og i sidasta lagi i 146. viku medferdar med
Naglazyme og komu fram vid morg innrennslistilvik, en pé ekki alltaf i samhangandi vikum. Mjdg
algeng einkenni pessara innrennslisvidbragda voru sétthiti, kuldahrollur, Gtbrot, ofsakladi og madi.
Algeng einkenni innrennslisvidbragda voru kladi, uppkdost, kvidverkur, 6gledi, haprystingur,
héfudverkur, brjostverkur, hdrundsrodi, hosti, lagprystingur, ofnemisbjugur, andnaud, skjalfti,
tarubdlga, lasleiki, berkjukrampi og lidverkur.

Aukaverkanir eru taldar upp i toflu 1 eftir liffeerakerfum.

Aukaverkanirnar eru taldar upp samkveemt MedDRA-tidniflokkun. Mjog algengar aukaverkanir eru
paer sem hafa tidnina >1/10. Algengar aukaverkanir hafa tidnina >1/100 til <1/10. Vegna pess hve
sjuklingahopurinn er litill er aukaverkun hjé einum sjuklingi flokkud sem algeng.

Innan tidniflokka eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst.

Aukaverkanir sem tilkynnt hefur verid um & timabilinu eftir markadssetningu eru teknar med og
flokkadar i tioniflokkinn: ,,tioni ekki pekkt*.



i heildina vard vart vid eitt tilvik um keafisvefn i 6llum klinisku rannséknunum.

Tafla 1: Tioni aukaverkana vio notkun Naglazyme

MedDRA MedDRA Tioni
Flokkun eftir liffeerum Valid heiti
Onamiskerfi Bradaofnaemi, lost Ekki pekkt
Sykingar af véldum sykla og Kokbolgal, maga- og garnabdlgal Mjo6g algengar
snikjudyra
Taugakerfi Vidbragdaleysi, hofudverkur Mjbg algengar
Skjéalfti Algengar
Naladofi Ekki pekkt
Augu Téarubélga?, 6gegnsa hornhimna? Mjog algengar
Hjarta Heegtaktur, hradtaktur, blami EKKi pekkt
Eyru og vélundarhus Eyrnaverkur!, heyrnarskerding® Mjdg algengar
AEdar Haprystingur? Mjbg algengar
Lagprystingur Algengar
Folvi Ekki pekkt
Ondunarfzri, brjésthol og midmeeti Mzdit, nefstifla* Mjog algengar
Ondunarstodvun?, hésti, andnaus, Algengar
astmi, berkjukrampi
Bjagur i barkakyli, strefnisskortur, EkKi pekkt
hradondun
Meltingarfaeri Kvidverkur!, naflahaull®, uppkdst, Mjdg algengar
Ogledi
HU6 og undirhad Ofnamisbjugur?, atbrot!, ofsakladi, Mjog algengar
kl4oi
Horundsrodi Algengar
Almennar aukaverkanir og Verkur?, brjéstverkur?, kuldahrollur?, Mjo6g algengar
aukaverkanir & ikomustad lasleiki?, sotthiti
Stodkerfi og stodvefur Lidverkur Mjo6g algengar

tAukaverkanir sem oftar var tilkynnt um i arminum sem fékk virkt lyf en arminum sem fékk lyfleysu {

samanburdarrannsékninni vid lyfleysu; tioni var akvoroud a grundvelli 39 sjaklinga i blindu 3. stigs

rannsokninni.

Adrar aukaverkanir med pekktri tidni ma rekja til tilkynninga fra peim 59 sjuklingum sem fengu
medferd med Naglazyme i 6llum fimm klinisku rannséknunum.
paer aukaverkanir sem eru ekki med pekktri tidni var tilkynnt um eftir markadssetningu.

Hja fjérum sjuklingum <1 &rs aldri reyndist almennt dryggismynstur heerri skammts (2 mg/kg/viku) i

engu frabrugdid pvi sem sést pegar notadur er radlagdur 1 mg/kg/viku skammtur og i samraemi vid
oryggismynstur Naglazyme hja eldri bérnum.

Onamingargeta

Af peim 59 sjuklingum sem fengu medferd med Naglazyme i klinisku rannséknunum voru 54 proéfadir

fyrir IgG moétefnum. 53 af 54 sjuklingum (98%) voru jakveedir fyrir IgG-métefnum gegn galsulfasa.




itarleg motefnagreining, sem byggist & upplysingum ar premur kliniskum rannséknum, hefur verid
gerd & 48 sjuklingum.

Pé ad haerra hlutfall einstaklinga med haa heildarpéttni métefna hafi fundid fyrir endurteknum
innrennslisvidbrogdum var hvorki unnt ad segja fyrir um tioni né alvarleika peirra & grundvelli péttni
motefnis gegn galsulfasa. Jafnframt er ekki unnt ad spa fyrir um minnkada verkun & grundvelli
motefnismyndunar pott einstaklingar med takmarkada svérun hvad vardar polbreytur eda
glykdésamindglykon i pvagi (GAG) hafi gjarnan haft haerri hamarkspéttni métefnis gegn galsulfasa en
einstaklingar med g6da svorun.

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 stodugt med sambandinu milli avinnings og ahattu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sjd Appendix V.

4.9 Ofskdmmtun

Nokkrir sjuklingar hafa fengid heildarskammt sinn af Naglazyme & u.p.b. tvéféldum radlégdum
innrennslishrada, an synilegra aukaverkana.

5. LYFJAFRZADILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfara- og efnaskiptalyf, hvatar (ensim), ATC flokkur: A16AB0S.

Truflanir & geymslu slimsykra stafa af skorti & tilteknum ensimum i leysikornum sem eru naudsynleg
fyrir sundrunarferli glyk6samindglykana (GAG). Slimsykrukvilli VI er misleit og fjolkerfa truflun sem
einkennist af skorti & N-asetylgalaktésamin 4-sdlfatasa, vatnsrofshvata i leysikornum sem hvetur til
vatnsrofs a stlfathlutanum af glykdsaminéglykani, dermatan sulfati. Minnkad frambod eda skortur &
virkni N-asetylgalaktésamin 4-stlfatasa leidir til uppséfnunar dermatan sulfats i mérgum
frumugerdum og vefjum.

Rokin ad baki ensimuppbdtarmedferd er ad endurheimta pad magn af ensimvirkni sem nagir til ad
valda vatnsrofi & upps6fnudu hvarfefni og hindra frekari uppséfnun.

Hreinsadur galsulfasi, radbrigda gerd af N-asetylgalaktésamin 4-sdlfatasa ir ménnum, er glykdproétein
med sameindapyngd sem nemur u.p.b. 56 kD. Galsulfasi samanstendur af 495 amindsyrum eftir ad N-
endinn hefur verid klofinn. Sameindin inniheldur 6 N-tengda éligésakkarid breytingarstadi. Eftir ad
galsulfasi er gefinn i blaaed fjarleegist hann fljott ar blédrasinni og frumurnar taka hann upp i leysikorn
sin, liklegast gegnum manndsa-6 fosfatvidtaka.

I peim premur klinisku rannsoknum sem framkvamdar voru 4 Naglazyme var &hersla 16gd 4 ad meta
almennar birtingarmyndir slimsykrukvilla VI sem felast i pattum & bord vid pol, lidleika lida, verkjum
og stirdleika i lidum, teppu i efri ndunarvegum, handlagni og sjénskerpu.

Oryggi og virkni Naglazyme var metid i slembiradadri, tviblindri, 3. stigs ranns6kn med samanburdi
vid lyfleysu hja 39 sjuklingum med slimsykrukvilla V1, & aldrinum 5 til 29 ara. Flestir sjuklinganna
voru lagvaxnir, med skert pol og einkenni fra stodkerfi. Sjuklingar sem gatu gengid lengra en 5 metra
(m) en styttra en 250 m & 6 minatum af 12 minGtna génguprofi eda komust styttra en 400 m &

12 minatum vid upphaf rannséknarinnar voru skradir til patttoku.

Sjuklingarnir fengu annad hvort 1 mg/kg af galsulfasa eda lyfleysu vikulega i alls 24 vikur.
Adalvidmidid vid mat & virkni var fjoldi metra sem sjuklingar gatu gengio 4 12 minatum a 24. viku
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samanborid vid fjolda metra sem peir gatu gengid vid upphaf rannséknarinnar. Aukavidmid vid mat &
virkni voru hversu medhdndludum sjaklingum tokst ad ganga upp morg prep a premur minitum og
hversu mikill dtskilnadur & glykdsaminéglykani var hja peim i pvagi 4 24. viku samanborid vid pa sem
fengu lyfleysu. prjatiu og atta sjuklingar skradu sig i kjolfarid i opna framhaldsrannsékn par sem peir
fengu 1 mg/kg af galsulfasa & hverri viku.

Eftir 24 vikna medferd nadu sjuklingar sem fengu Naglazyme 92 + 40 m framférum i génguvegalengd
4 12 minGtum samanborid vid sjuklinga sem fengu lyfleysu (p = 0,025). Medhondladir sjuklingar nadu
5,7 prepa framférum & minatu i 3ja minGtna géngu upp tréppur samanborid vid sjuklinga sem fengu
lyfleysu. Hja medhdndludum sjuklingum vard einnig vart minnkunar a Gtskilnadi glykdsaminéglykans
i pvagi sem nam 238 + 17,8 pug/mg kreatinins (£ stadalvilla [SE]) eftir 24 vikna medferd samanborid
vid sjuklinga sem fengu lyfleysu. Glykdsaminoglykan utskilnadurinn nélgadist edlileg moérk fyrir aldur
hja hépnum sem medhdndladur var med Naglazyme.

I 4. stigs vidbotarrannsokn, sem var slembirddud og med tveimur skammtastaerdum, fengu fjorir
sjuklingar med slimsykrukvilla VI <1 &rs aldri medferd med 1 eda 2 mg/kg/viku i 53 til 153 vikur.

pétt hinn afar famenni hopur patttakenda takmarki veegid er unnt ad draga eftirfarandi alyktanir af
pessari rannsokn:

Meoferd med Naglazyme hafdi i for med sér bata 4, eda enga versnun 4, rangformun andlits. Hln
hindradi ekki framvindu rangvaxtar i beinagrind og haulmyndun og hindradi ekki framvindu
skymyndunar a hornhimnu. Vaxtarhradi hélst edlilegur 4 pessum takmarkada eftirfylgnitima. Bata &
heyrn vard vart i ad minnsta kosti 6dru eyranu hja éllum fjérum patttakendum. Glykésamindglykon i
pvagi (GAG) leekkudu um ramlega 70% og er pad i samraemi vid nidurstodur hja eldri sjaklingum.

5.2 Lyfjahvorf

Lyfjahvorf galsulfasa voru metin hja 13 sjaklingum med slimsykrukvilla VI sem fengu 1 mg/kg af
galstlfasa med 4 kist. innrennsli. Eftir 24 vikna medferd var medaltal (+ stadalfravik [SD])
hamarkspéttni i plasma (Cmax) 2.357 (x 1.560) ng/ml og medaltal (+ SD) flatarmals undir
plasmapéttni-timaferli (AUCo.) 5.860 (+ 4.184) kist x ng/ml. Medaltal (+ SD) dreifingarrimmals (Vz)
var 316 (+ 752) ml/kg og medaltal (= SD) dthreinsunar ur plasma (CL) 7,9 (+ 14.7) ml/min/kg.
Medaltal (= SD) helmingunartima brotthvarfs (t12) var 22,8 (+ 10,7) minGtur & 24. viku.

Lyfjahvarfabreytur hja sjaklingum i 1. stigs rannsékninni hafa haldist stodugar til langs tima (i ad
minnsta kosti 194 vikur).

Galsulfasi er prétein og buist er vid ad umbrot pess fari fram med peptidvatnsrofi. Af pvi leidir ad ekki
er buist vid ad skert lifrarstarfsemi hafi ahrif & lyfjahvorf galstlfasa svo mali skipti kliniskt. Brotthvarf
galstlfasa um nyru er einungis talid eiga smaveegilegan patt i threinsun (sja kafla 4.2).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Adrar upplysingar en kliniskar bentu ekki til neinnar sérstakrar haettu fyrir menn, byggt &
hefdbundnum rannséknum & lyfjafraedilegu 6ryggi, eiturverkunum eftir stakan skammt, eiturverkunum
eftir endurtekna skammta eda a almennri frammistddu vid aexlun eda a fosturvisi-/fosturproska hja
rottum eda kaninum. Rannsoknir hafa ekki farid fram & eiturverkunum um og eftir feedingu. Ekki er
buist vio ad lyfid geti valdid eiturverkunum & erfoaefni eda myndun krabbameins.

Astadan fyrir klinisku mikilveegi eiturverkana a lifur (vefjarauka i gallras / bolgu umhverfis portad)
sem komu fram vid notkun skammta sem eiga vid i klinisku tilliti i rannsokninni & eiturverkunum eftir
endurtekna skammta hja 6pum er ekki pekkt.



6. LYFJAGERDARFRADILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Natriumklorid,

Einbasiskt natriumfosfat, einhydrat,

Tvibasiskt natriumfosfat, heptahydrat,

Pdlysorbat 80,

Vatn fyrir stungulyf.

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.
6.3 Geymslupol

Oopnud hettuglds: 3 ar.

pynntar lausnir: Synt hefur verid fram & efna- og edlisfraeedilegan stodugleika lyfsins eftir ad pad hefur
verid tekid i notkun i 4 daga vio stofuhita (23°C - 27°C).

Fra orverufraedilegu dryggissjonarmidi ber ad nota Naglazyme samstundis. Ef lyfid er ekki notad
samstundis eru geymslutimi og adsteedur eftir ad pad hefur verid tekid i notkun a abyrgd notanda og

ekki etti venjulega ad lida lengri timi en 24 Kist vid 2°C - 8°C og sidan 24 klst vid stofuhita
(23°C - 27°C) medan a gjof stendur.

6.4  Sérstakar varudarreglur vio geymslu
Geymid i keeli (2°C - 8°C).

Ma ekki frjosa.

Geymsluskilyrdi eftir pynningu lyfsins, sja kafla 6.3.
6.5 Gerdilats og innihald

Hettuglas (gler af gerd 1) med tappa (silikonborid butyl- eda klérébutylgimmi) og innsigli (al) med
smelliloki (pélypropylen).

Pakkningasterdir: 1 og 6 hettuglos.
EKkKi er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vid forgun og énnur medhondlun

Sérhvert hettuglas af Naglazyme er einnota. bPynna verdur innrennslispykknid med natriumklério

9 mg/ml (0,9%) innrennslislausn og beita vid pad smitseefdri teekni. Malt er med ad pynnt Naglazyme
lausn sé gefin sjuklingum med hjalp innrennslissetts sem baid er 0,2 um radtengdri siu.

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

Undirbuningur Naglazyme innrennslis (beita skal smitsaefdri teekni)

Hversu morg hettuglos parf ad pynna af lyfinu veltur & pyngd hvers sjaklings. Akvarda verdur fjélda
hettuglasanna og fjarleegja pau ar keelinum u.p.b. 20 minatum fyrir pynningu pannig ad pau geti n&d
stofuhita.



Adur en lyfid er pynnt ber ad skoda hvert hettuglas i leit ad 6gnum og upplitun. Teer til 6palleit og
litlaus til félgul lausnin verdur ad vera laus vid synilegar agnir.

Ur 250 ml innrennslispoka ber ad draga og farga rammali af natriumklorid 9 mg/ml (0,9%)

innrennslislyfi, lausn, sem samsvarar heildarrdmmalinu af Naglazyme sem til stendur ad beta i hann.

lhuga skal ad nota 100 ml innrennslispoka fyrir sjuklinga sem hztt er vid ad fa 6hoflegt vokvrammal

0g vega minna en 20 kg; i slikum tilvikum ber ad minnka innrennslishradann (ml/min) pannig ad

innrennslid taki eftir sem &dur ekki styttri tima en 4 klst. pegar notadir eru 100 ml pokar méa bata

rammalinu af Naglazyme beint i innrennslispokann.

Beeta skal rammalinu af Naglazyme heagt Gt i natriumklérid 9 mg/ml (0,9%) innrennslislausnina.

Blanda skal lausnina varlega adur en innrennsli hefst.

Skoda ber lausnina fyrir notkun til ad ganga Gr skugga um ad ekki séu i henni agnir. Einungis ma nota

teerar og litlausar lausnir an synilegra agna.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

BioMarin International Limited

Shanbally, Ringaskiddy

County Cork, P43 R298

Irland

8. MARKABSLEYFISNUMER

EU/1/05/324/001

EU/1/05/324/002

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABPSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 24. jantar 2006

Dagsetning sidustu endurnyjunar markadsleyfis: 26. jantar 2011

10. DAGSETNING ENDURSKOBDUNAR TEXTANS

MM/YYYY

itarlegar upplysingar um petta lyf eru birtar & heimasidu Lyfjastofnunar Evropu
http://www.ema.europa.eu/.

Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is/.
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VIDAUKI I1
FRAMLEIDENDUR LI’FFR/EDI’LEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMbPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDBSLU OG NOTKUN

APRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKABSLEYFIS

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

Heiti og heimilisfang framleidanda liffredilegs virks efnis

BioMarin Pharmaceutical Inc.
46 Galli Drive, Novato, CA 94949
Bandarikjum Nordur-Ameriku

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrqur fyrir lokasampykkt

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

irland

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma
fram i prentudum fylgisedli.

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

Lyf sem eingdngu ma nota eftir visun tiltekinna sérfraedileekna (Sja vidauka 1: Samantekt &
eiginleikum lyfs, kafla 4.2).

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKADSLEYFIS

o 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 uppfeaerslum sem birtar eru i evrépsku lyfjavefgattinni.

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

e Agatlun um ahattustjérnun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 6drum radstéfunum
eins og fram kemur i dsetlun um ahettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 61lum
uppfeaerslum & &atlun um &haettustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda aatlun um ahaettustjornun:
o Ad beidni Lyfjastofnunar Evrdpu.
. pegar ahettustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga 4 hlutfalli &vinnings/ahzttu eda
vegna pess ad mikilveegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmoérkun ahaettu) naest.
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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

ASKJA

|1.  HEITILYFS

Naglazyme 1 mg/mlinnrennslispykkni, lausn
Galsulfasi

2. VIRK(T) EFNI

Hver ml af lausn inniheldur 1 mg af galstlfasa. Eitt 5 ml hettuglas inniheldur 5 mg af galstlfasa.

3. HJALPAREFNI

Natriumklorid,

Natriumfosfat einbasiskt einhydrat,
Natriumfosfat tvibasiskt heptahydrat,
Pélysorbat 80,

Vatn fyrir stungulyf.

Sjéa fylgisedilinn fyrir frekari upplysingar.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med innrennslispykkni, lausn
6 hettuglds med innrennslispykkni, lausn
5 mg/5 mi

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar i bl&aed.

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

Geymid par sem bdrn hvorki na til né sja.

| 1. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

Fyrnist
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| 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli
Ma ekki frjosa

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

Einnota
Farga skal 6notadri lausn

| 11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298

irland

[12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/05/324/001 1 hettuglas
EU/1/05/324/002 6 hettuglds

[13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfio er lyfsedilsskylt

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Fallist hefur verid a rok fyrir undanpagu fra kréfu um blindraletur.

‘ 17. EINKVZAEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni

‘ 18. EINKVZAEMT AUDPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

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

Glartafgerdo 1, 5ml HETTUGLAS

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Naglazyme 1 mg/ml innrennslispykkni, lausn
Galsulfasi
Til notkunar i blased

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

Fyrnist

4.  LOTUNUMER

Lot

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

5 mg/5 mli

| 6.  ANNAD

Geymid i keeli
M4 ekki frjosa
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B. FYLGISEDPILL
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Fylgisedill: upplysingar fyrir notanda lyfsins

Naglazyme 1 mg/ml innrennslispykkni, lausn
Galsulfasi

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 ef porf er & frekari upplysingum.

- Lé&tio leekninn vita ef vart verdur aukaverkana sem ekki er minnst & i pessum fylgisedli eda ef
aukaverkanir sem taldar eru upp reynast alvarlegar.

fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:
Upplysingar um lyfid og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota lyfid
Hvernig nota & lyfid
Hugsanlegar aukaverkanir
Hvernig geyma & lyfid
Pakkningar og adrar upplysingar

N

1. Upplysingar um lyfid og vid hverju pad er notad
Naglazyme er notad til medferdar sjuklinga med slimsykrukvilla VI (MPS VI).

Hja einstaklingum med slimsykrukvilla VI melist annad hvort litid eda ekkert magn af ensimi sem
kallast N-asetylgalaktésamin 4-salfatasi sem brytur nidur tiltekin efni (glykosamindglykon) i
likamanum. Af pvi leidir ad nidurbrot og vinnsla pessara efna i likamanum er ekki sem skyldi. bau
safnast upp i mérgum vefjum likamans og valda pannig einkennum slimsykrukvilla VI.

Verkunarhattur lyfsins

Lyfid inniheldur radbrigda ensim sem kallast galsulfasi. Pad getur komid i stad nattirulega ensimsins
sem vantar hja sjuklingum med slimsykrukvilla V1. Medferd hefur reynst beeta feerni i géngu og géngu
upp stiga og draga Ur péttni glykésaminoglykana i likamanum. Lyfid getur baett einkenni
slimsykrukvilla VI.

2. Adur en byrjad er ad nota lyfid

Ekki ma nota lyfid
- Ef pd hefur fengid alvarleg eda lifshattuleg ofneemisvidbrogo vid galsdlfasa eda einhverju 6dru
innihaldsefni Naglazyme og endurtekin gjof lyfsins tokst ekki vel.

Varnadarord og varudarreglur

- Ef pa feerd medfero med Naglazyme geetu komid fram innrennslistengd vidbrogd.
Innrennslistengd vidbrégd eru aukaverkanir sem vart verdur medan a innrennsli stendur eda
fram til loka innrennslisdagsins (sja kafla 4 ,,Hugsanlegar aukaverkanir). Pegar vart verdur vid
slik vidbrogd, skal samstundis hafa samband vid leekninn.

- Ef vart verdur vid ofneemisvidbrdgo geeti laeeknirinn haegt & innrennslinu eda stédvad pad.
Leeknirinn geeti einnig gefid vidbotarlyf til medferdar vid ofnemisvidbrégdum.

- Ef pu ert med sotthita, eda att i erfidleikum med ad anda adur en lyfid er gefid, skaltu tala vid
leekninn um ad fresta innrennsli Naglazyme.

- Ef pa ert med undirliggjandi hjartasjukdom, skaltu lata lekninn medan a medferd med
Naglazyme stendur. Hugsanlegt er ad hann breyti innrennslinu Gt fra pessum upplysingum.
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- Lyfid hefur ekki verid préfad hja sjoklingum med nyrna- eda lifrarvandamal. Reeddu vid
leekninn ef pu ert med starfsbilun i nyrum eda lifur.

- Reaeddu vid lekninn ef vart verdur vid vodvaverki eda dofa i hand- eda ftleggjum eda
vandamal med heegdir eda pvaglat pvi pad getur stafad af prystingi & manu.

Notkun annarra lyfja samhlida Naglazyme
Latid leekninn vita um énnur lyf sem eru notud eda hafa nylega verid notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga og brjéstagjof

Naglazyme etti ekki ad nota 4 medgdngu nema bryna naudsyn beri til. Leitid rada hja lekninum eda
lyfjafraedingi &dur en lyf eru notud. EKki er vitad hvort galsulfasi skilst ut i mjolk og pvi ber ad hatta
brjostagjof medan a Naglazyme medferd stendur. Leitid rada hja leekninum eda lyfjafraedingi adur en
lyf eru notud.

Akstur og notkun véla
Engar rannsoknir hafa verid gerdar til ad kanna ahrif lyfsins a hafni til aksturs eda notkunar véla.

Lyfid inniheldur natrium
Hvert 5 ml hettuglas inniheldur 0,8 mmol (18,4 mg) af natrium og er gefid i 9 mg/ml natriumklo6rio
stungulyf, lausn. Sjuklingar & natriumskertu mataraedi purfa ad hafa petta i huga.

3. Hvernig nota & lyfid

Laeknirinn eda hjukrunarfreedingur gefur pér Naglazyme.

Skammturinn sem pu faerd veltur & likamspyngd pinni. Radlagdur skammtur er 1 mg/kg likamspunga
sem gefid er einu sinni i viku med dreypi i blaaed (sem innrennsli i bla&ed). Hvert innrennsli tekur
u.p.b. 4 klst. Fyrsta klukkutimann er innrennslishradinn haegur (u.p.b. 2,5% af heildarlausninni) og
sidan er pad sem eftir er af riammalinu (u.p.b. 97,5%) gefid inn & naestu 3 kist.

Ef notadur er steerri skammtur af Naglazyme en meelt er fyrir um
Naglazyme er gefid undir eftirliti hjukrunarfreedings eda laeknis. Vidkomandi fylgist med ad réttur
skammtur hafi verid gefinn og gripur annars til adgerda eftir pvi sem naudsyn krefur..

Ef gleymist ad nota lyfid
Ef pu hefur misst af Naglazyme innrennsli skaltu vinsamlegast hafa samband vid laekninn. Leitid til
leeknisins ef porf er & frekari upplysingum um notkun lyfsins.

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

Aukaverkana vard adallega vart & medan eda skommu eftir ad sjuklingum var gefio lyfid
(,,innrennslistengd vidbrogd*). Alvarlegustu aukaverkanirnar voru proti i andliti og sotthiti (mjog
algengar); lengdur bidtimi milli andardratta, éndunarérdugleikar, astmi og ofsakladi (algengar); og
proti i tungu og kverkum og alvarleg ofnamisvidbrogd vid lyfinu (tioni ekki pekkt).

Ef vart verdur vid slik vidbrogd skal lata laekninn samstundis vita. Gefa gati purft vidbotarlyf til
forvarna gegn ofnaemisvidbragdi (t.d. andhistamin og/eda barkstera) eda til ad draga Ur sétthita
(hitaleekkandi 1yf).

Algengustu einkenni innrennslistengdra vidbragda eru m.a. sotthiti, kuldahrollur, tbrot, ofsakladi og
maoi.

Mjo6g algengar aukaverkanir (sem geta komio fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum):
e Eymsli i kverkum o Nefstifla
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¢ Maga- og garnabdlga e Utbungun & nafla

e Skert vidbrogd o Uppkost

e Hofudverkur e Ogledi

e Augnbdlga o KiIadi

e Sky fyrir augum e Verkur (p.m.t. eyrnaverkur, kvidverkur,
e Heyrnarskerding lidverkur, brjostverkur)

o Har blodprystingur e Lasleiki

Algengar aukaverkanir (sem geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10 einstaklingum):

o  Skjalfti e Blisturshljod i dndunarfeerum
e Lagur bl6dprystingur e Horundsrodi
o Hosti

Adrar aukaverkanir sem eru ekki med pekktri tidni:

Blami & huo

Félvi & huo
Surefnisskortur i blodi
Hradur andardréattur

Lost

Naladofi

Heegari hjartslattur
Hradari hjartslattur

Latid lekninn tafarlaust vita ef vart verdur vid eitthvert pessara einkenna, eda dnnur einkenni sem ekKi
er minnst & i pessum fylgisedli. Einnig er heegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkveaemt
fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er
heegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma & lyfio

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

EkKi skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & hettuglasinu & eftir FYRNIST.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Oopnud hettuglds:
Geymid i keeli (2°C - 8°C).

Ma ekki frjosa.

Pynntar lausnir:
Synt hefur verid fram & efna- og edlisfreedilegan stddugleika lyfsins eftir ad pad hefur verid tekio i
notkun i 4 daga vid stofuhita (23°C - 27°C).

Fra drverufraedilegu 6ryggissjonarmidi ber ad nota lyfid samstundis. Ef lyfid er ekki notad samstundis
eru geymslutimi og adstaedur eftir ad pad hefur verid tekid i notkun & abyrgd notanda og ekki ma
venjulega lida lengri timi en 24 kist vid 2°C - 8°C og sidan 24 klst vid stofuhita (23°C - 27 °C) medan
a gjof stendur.

Ekki méa nota Naglazyme ef pad inniheldur synilegar agnir.
Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem haett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar
Naglazyme inniheldur

- Virka efnid er galsulfasi. Einn ml af Naglazyme inniheldur 1 mg af galsulfasa. Eitt 5 ml
hettuglas inniheldur 5 mg af galsulfasa. Galsulfasi er radbrigda gerd af N-asetylgalaktésamin
4-sulfatasa ar ménnum sem framleiddur er af erfdabreyttum frumum Ur eggjastokkum
kinverskra hamstra (CHO).

- Onnur innihaldsefni eru: natriumklérid, einbasiskt natriumfosfat, einhydrat, tvibasiskt
natriumfosfat, heptahydrat, pélysorbat 80, vatn fyrir stungulyf.

Lysing & atliti Naglazyme og pakkningasteerdir
Naglazyme er afgreitt sem innrennslispykkni, lausn. Taert til dpalleitt og litlaust til folgult pykknid
verdur ad vera laust vid synilegar agnir. Pynna verdur lausnina frekar 4dur en nota ma hana til

innrennslis.

Pakkningastaerdir: 1 og 6 hettuglos. EkKki er vist ad allar pakkningasteerdir séu markadssettar.

Markadsleyfishafi Framleidandi

BioMarin International Limited BioMarin International Limited
Shanbally, Ringaskiddy Shanbally, Ringaskiddy
County Cork, P43 R298 County Cork, P43 R298

irland Ireland

Pessi fylgisedill var sidast uppferdur i MM/YYYY

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu/. par
eru lika tenglar & adra vefi um sjaldgefa sjukdéma og lyf vid peim.

Upplysingar a islensku eru & http://www.serlyfjaskra.is/

< ———
Eftirfarandi upplysingar eru einungis a&tladar heilbrigdisstarfsfolki:

| sama innrennsli ma ekki blanda Naglazyme vid 6nnur lyf en pau sem minnst er & hér & eftir.

Sérhvert hettuglas af Naglazyme er einnota. bynna verdur innrennslispykknid med natriumklorio
9 mg/ml (0,9%) innrennslislausn og beita vid pad smitsafdri teekni. Malt er med ad pynnt Naglazyme
lausn sé gefin sjuklingum med hjalp innrennslissetts sem baid er 0,2 um radtengdri siu.

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

Undirbuaningur Naglazyme innrennslis (Beitid smitsaefori teekni)

Hversu mérg hettuglés parf ad pynna af lyfinu veltur & pyngd hvers sjiklings. Akvarda verdur fjolda
hettuglasanna og fjarleegja pau Ur keelinum u.p.b. 20 minatum fyrir pynningu pannig ad pau geti nad

stofuhita.

Adur en lyfid er pynnt ber ad skoda hvert hettuglas i leit ad 6gnum og upplitun. Teer til 6palleit og
litlaus til folgul lausnin verdur ad vera laus vid synilegar agnir.

Ur 250 ml innrennslispoka ber ad draga og farga rammali af natriumklorid 9 mg/ml (0,9%)
innrennslislyfi, lausn, sem samsvarar heildarrammalinu af Naglazyme sem til stendur ad baeta i hann.
ihuga skal ad nota 100 ml innrennslispoka fyrir sjiklinga sem hatt er vid ad fa 6hoflegt vokvrammal
0g vega minna en 20 kg; i slikum tilvikum ber ad minnka innrennslishradann (ml/min) pannig ad
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innrennslid taki eftir sem adur ekki styttri tima en 4 klst. pegar notadir eru 100 ml pokar méa bata
rammalinu af Naglazyme beint i innrennslispokann.

Beaeta skal rammalinu af Naglazyme hagt Gt i natriumklérid 9 mg/ml (0,9%) innrennslislaushina.
Blanda skal lausnina varlega 4dur en innrennsli hefst.

Skoda ber lausnina fyrir notkun til ad ganga Ur skugga um ad ekki séu i henni agnir. Nota ma teerar og
litlausar lausnir an synilegra agna.
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