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1. HEITILYFS

Nitisinone MDK 2 mg hord hylki
Nitisinone MDK 5 mg hord hylki
Nitisinone MDK 10 mg hérd hylki
Nitisinone MDK 20 mg hord hylki
2.  INNIHALDSLYSING

Nitisinone MDK 2 mg hord hylki

Hvert hart hylki inniheldur 2 mg af nitisinoni. ‘&\

Nitisinone MDK 5 mg hord hylki

Hvert hart hylki inniheldur 5 mg af nitisinoni. : %\
Nitisinone MDK 10 mg hord hylki

Hvert hart hylki inniheldur 10 mg af nitisindni. Kk
Nitisinone MDK 20 mg hord hylki @

Hvert hart hylki inniheldur 20 mg af nitisindni. 7b
Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1. @
3.  LYFJAFORM 0&

Hart hylki.

[ hylkjunum er beinhvitt, nastum h\\@tQ
Nitisinone MDK 2 mg hord h%

Hvit, 6gagnse hylki, 15,7 steerd, aprentud svortu bleki med ,,2 mg™ a lokinu og ,,Nitisinone* &
meginhlutanum.

Nitisinone MDK S@ﬂmré hylki

Hyvit, oga 1 15,7 mm ag staerd, aprentud svortu bleki med ,,5 mg™ a lokinu og ,,Nitisinone* a
meglnh ufan

Nltlﬂv DK 10 mg hord hylki

Hvit, 6gagnse hylki, 15,7 mm ad steerd, aprentud svortu bleki med ,,10 mg™ a lokinu og ,,Nitisinone* a
meginhlutanum.

Nitisinone MDK 20 mg hord hylki

Hvit, 6gagnse hylki, 15,7 mm ad sterd, aprentud svortu bleki med ,,20 mg™ 4 lokinu og ,,Nitisinone* &
meginhlutanum.



4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

Til ad medhondla fullordna sjuklinga og born (af 6llum aldurshopum) med stadfesta sjikdomsgreiningu
a arfgengum tyrosindreyra af gerd 1 (HT-1), samhlida pvi ad tyrosin og fenylalanin er takmarkad 1 faedu.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Leaeknir sem reynslu hefur af medferd HT-1 sjiklinga skal hefja og hafa umsjon med medferd med
nitisinoni.

Skammtar ‘&\

Medferd vid 6llum arfgerdum sjukdémsins skal hefja eins fljott og audio er til ad lengja lifun @ast
fylgikvilla & bord vid lifrarbilun, krabbamein 1 lifur og nyrnasjiikdéma. Samhlida medferd tiSinoni

parf ad geeta pess ad faedan sem neytt er sé snaud af fenylalanini og tyrdsini og fylgja k@l eftir med
melingum a4 amindsyrum i plasma (sja kafla 4.4 og 4.8). 16

{ upphafi er radlagdur dagskammtur til inntoku fyrir born og fullordna 1 mg/
ber skammtinn af nitisinoni einstaklingsbundid. Melt er med pvi ad gefa ska;
bar sem takmarkadar upplysingar liggja fyrir um sjuklinga med likamsp
med ad skipta fullum dagsskammti i tveer lyfjagjafir & dag hja pessum

amSpyngdar. Adlaga
n einu sinni 4 dag.
0 kg er hins vegar meelt

Skammtaadlogun

Vid reglulegt eftirlit er rétt ad fylgjast med sukkinylasetoni i
alfa-fetoproteingildum (sja kafla 4.4). Ef sukkinylaseton i
med nitisinoni hefst, skal auka skammtinn af nitisinoni i
ad reynast ad nota skammt sem nemur 2 mg/kg likamgspyngdar/dag & grundvelli mats 4 6llum
lifefnafreedilegum breytum. Lita skal &4 pann ska lﬁm hamarksskammt fyrir alla sjuklinga.

Ef lifefnafraedileg svorun er fullnegjandi ber Q%s a0 adlaga skammtinn i samraemi vid aukningu a

eligildum ur lifrarpréfum og
¥greinist ennpa manudi eftir ad medferd
kg likamspyngdar/dag. Naudsynlegt kann

likamspyngd.

Medan verid er ad hefja medferd, beﬁ&@?er ur skommtun tvisvar a dag yfir i einu sinni 4 dag eda ef
versnun verour, getur, auk framam&fn profa, purft ad fylgjast nanar med 6llum adgengilegum
lifefnafreedilegum breytum (b.%'n}'llaset()ni i plasma, 5-aminolevtlinati (ALA) 1 pvagi og virkni
porfobilindgen (PBG)—sYnta% ornum).

Serstakir sjdklingahé‘m{ @

bao eru engar sérst a0leggingar handa 6ldrudum eda sjiklingum med skerta nyrna- eda
lifrarstarfsemi,

Born

\ 4
Réélagéu&%‘nntur i mg/kg likamspyngdar er s& sami fyrir born og fullordna.
p

bargem arkadar upplysingar liggja fyrir um sjuklinga med likamspyngd <20 kg er hins vegar melt
me0 ai a fullum dagsskammiti i tveer lyfjagjafir & dag hja pessum hopi sjuklinga.

Lyfjagjof

Til inntoku.

Opna ma hylkid og blanda innihaldinu vid 1itid magn vatns eda fljétandi fadu rétt fyrir neyslu.
Onnur lyfjaform eru faanleg fyrir bérn sem eiga erfitt med ad gleypa hylki.
Ef medferd med nitisindni er hafin med mat er radlagt ad pad sé gert ad fastri venju, sja kafla 4.5.

4.3 Frabendingar



Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1. Ma&dur sem fa
nitisinon mega ekki hafa barn a brjosti (sja kafla 4.6 og 5.3).

4.4  Sérstok varnadarord og varuodarreglur vio notkun

HeimsOknir til eftirlits skulu fara fram 4 6 manada fresti. Malt er med tidari heimsoknum ef aukaverkanir
koma i 1j6s.

Eftirlit med styrk tyrésins i plasma

Meelt er med ad augu séu skodud med raufljosi adur en medferd med nitisinoni er hafin og sidan reglulega,
a.m.k. einu sinni 4 ari.. Ef fram koma sjonvandamal hja sjuklingi medan 4 medferd med nitisino \
stendur ber tafarlaust a0 lata augnlaekni skoda hann. Stadfesta skal hvort sjuklingurinn fylgi réé%
mataraedi og mela skal styrk tyrésins i plasma. Taka skal upp mataraedi med enn frekari ta 'ﬁ%}a
tyrosini og fenylalanini ef tyrosingildi i plasma er yfir 500 mikrémolunvI. Ekki er meelt mi ¥ad
styrk tyrosins 1 plasma med pvi ad minnka eda hatta notkun nitisinons, pvi ad umbrotsgalhinh getur
valdid pvi a0 kliniskt astand sjuklingsins versni. ‘b

Eftirlit meo lifur N\ l @

Fylgjast skal reglulega med lifrarstarfsemi me lifrarpréfum og lifrarmym@. Einnig er melt med pvi

xkka

a0 fylgjast med styrk alfa-fetoproteins 1 sermi. Aukning 4 styrk alfa-fi ins 1 sermi getur verid teikn
um Ofullneegjandi medferd. Ef i 1jos kemur ad alfa-fetoprotein er ad atkast eda teikn eru um hnita i lifur
hja sjuklingum ber avallt ad meta hvort um illkynja voxt sé ad i lifur.

Eftirlit med blooflogum og hvitum blodkornum @@

Melt er med ad fylgst sé reglulega med fjolda blodflagna“eg hvitra blédkorna, par sem nokkur tilvik um
afturkraefa blooflagnafed og hvitfrumnafed komu$ ljés medan a klinisku mati stod.

Samhlida notkun med 6drum lyfjum q

Nitisinén er i medallagi 6flugur CYK@‘nemill. bvi getur medferd med nitisindni valdid aukinni
plasmapéttni lyfja sem gefin eru a og umbrotna ad mestu fyrir tilstilli CYP 2C9. Hafa skal naio
eftirlit med sjuklingum sem h engid nitisinon og f4 samhlida lyf med prongan medferdarstudul sem
umbrotna fyrir tilstilli CYP wo sem warfarin og fenytoin. Hugsanlega parf ad adlaga skammta
peirra lyfja sem gefin eru 10a (sja kafla 4.5).

4.5 Milliverkani onnur lyf og adrar milliverkanir
Nitisindn um ar in vitro af CYP 3A4 og pvi kann a0 vera porf a ad adlaga skammta pegar nitisinon
er gefid s yfjum sem hemla eda virkja pad ensim.

A ggundvellj upplysinga tr kliniskri rannsokn & milliverkunum par sem 80 mg af nitisinoni voru gefin
vid st t astand er nitisinon 1 medallagi 6flugur CYP 2C9-hemill (2,3-fold haekkun 4 AUC gildi
tolbutamids) og pess vegna getur medferd med nitisinoni hugsanlega aukid plasmapéttni lyfja sem gefin
eru samhlida og umbrotna ad mestu fyrir tilstilli CYP 2C9 (sja kafla 4.4).

Nitisinon er veikur virkir CYP 2E1 (30% laekkun 4 AUC gildi kloérsoxasons) og veikur hemill OAT1 og
OAT3 (1,7-f6ld heekkun 4 AUC gildi fir6semids), en nitisinon hamladi hins vegar ekki CYP 2D6 (sja
kafla 5.2).

Engar rannsoknir hafa verid gerdar sérstaklega 4 milliverkunum vid mat med Nitisinone MDK hérdum
hylkjum. Hins vegar hefur nitisindn verid gefid med mat medan verid var ad afla upplysinga um virkni
og oOryggi. Ef medferd meo nitisinoni i Nitisinone MDK horoum hylkjum er hafin med mat er radlagt ad
pad sé gert a0 fastri venju, sja kafla 4.2.



4.6 Frjoésemi, medganga og brjostagjof

Medganga

Ekki liggja fyrir neinar fullnaegjandi rannsoknir um notkun nitisinons & medgéngu. Dyrarannsoknir hafa
synt eiturverkanir 4 &xlun (sja kafla 5.3). Hugsanleg aheetta fyrir menn er ekki pekkt. Ekki ma nota
Nitisinone MDK a4 medgdngu nema medferd med nitisindni sé naudsynleg vegna sjukdomsastands
konunnar. Nitisinon berst yfir fylgju hja ménnum.

Brjostagjof

Ekki er pekkt hvort nitisinén skilst ut i brjostamjolk. I dyrarannséknum hafa komid fram aukaverkanir
eftir got vegna utsetningar fyrir nitisinoéni i mjolk. Medur sem fa nitisinon mega pvi ekki hafa b
brjosti vegna pess ad ekki er haegt ad atiloka ahettu fyrir born sem eru a brjosti (sja kafla 4.3 0g®.

Frj6semi \@
Ekki liggja fyrir neinar rannsoknir & ahrifum nitisinéns a frjésemi. 1b%
4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla @'

Nitisindn hefur litil ahrif & heefni til aksturs og notkunar véla. Aukaverka \n tengjast augum (sja
kafla 4.8) geta haft ahrif 4 sjonina. Ef sjonin hefur ordid fyrir ahrifu ukhngurmn ekki aka eda
nota vélar par til ahrifin hafa 1i8i0 hja.

4.8 Aukaverkanir @

Samantekt 4 oryggi @

Vegna verkunarmata sins haekkar nitisinon tﬁés@ hja 6llum sjuklingum sem fa medferd med
nitisinoni. Aukaverkanir tengdar augum, svo s olga, dgegnsei gleeru, glerubolga, ljosfelni og
augnverkur, sem tengjast haekkudum tyro eru pvi algengar. Adrar algengar aukaverkanir eru
blodflagnafaed, hvitfrumnafed og kyrn @ innflagningsbolga er sjaldgeefari.

Tafla yfir aukaverkanir

heildartioni og eru byggd plysingum ur kliniskum rannsoknum og reynslu eftir markadssetningu.
Tidnin er skilgreind se )g'algengar (>1/10), algengar (=1/100 til <1/10), sjaldgeefar (=1/1.000 til
<1/100), mjog sjald (>1/10.000 til <1/1.000), koma orsjaldan fyrir (<1/10.000) og tioni ekki pekkt
(ekki haegt ad a&tla@pl ut fra fyrirliggjandi gognum). Innan tidniflokka eru alvarlegustu
aukaverkamn@ldar upp fyrst.

Aukaverkanirnar sem fra%&r a eftir eru skradar samkvaemt MedDRA liffeeraflokkun og

Meleﬁgl;keraﬂokkun Tioni Aukaverkanir

Blod,og e1 IAlgengar Blodflagnafzd, hvitfrumnafzo,
V kyrningafaed
Sjaldgeefar Hvitfrumnafjolgun
Augu Algengar Tarubodlga, 6gegnsai gleru,
gleerubolga, ljosfelni, augnverkur
Sjaldgeefar Hvarmaproti
H0 og undirhud Sjaldgaefar Skinnflagningsbolga,
rodapotsutbrot, kladi
Rannsoknanidurstodur IMjog algengar Heaekkud tyrosingildi




Lysing 4 voldum aukaverkunum

Meodferd med nitisinoni leidir til hakkadra tyrosingilda. Haekkud tyrosingildi hafa verid tengd
aukaverkunum fra augum, eins og 6gegnsai gleeru og herslisvefsmyndun. Takmdorkun & tyrosini og
fenylalanini i faedunni @tti ad takmarka eiturverkanir sem tengjast pessari tegund tyrosindreyra med pvi
a0 lekka tyrosingildi (sjé kafla 4.4).

[ kliniskum rannséknum var kyrningafzd adeins alvarleg i sjaldgaefum tilvikum (<0,5x10°/1) og tengdist
ekki sykingum. Aframhaldandi medferd med nitisinni dré ur aukaverkunum sem hofou ahrif a blod og
eitla samkvaemt MedDRA lifferaflokkuninni.

Bormn

&
Upplysingar um Oryggi lyfsins eru ad mestu leyti byggdar 4 bdrnum, par sem hefja skal medferd &1\
fljott og greining & HT-1 liggur fyrir. Upplysingar ur kliniskri rannsokn og eftir markadssetningtiy benda
ekki til pess ad oryggi lyfsins sé 6likt hja mismunandi undirhépum barna eda frabrugdid "r)%ly ins
hja fullordnum sjuklingum. é\
Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu Eb
Eftir a0 lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvaegt ad tilkynna aukaverkanir s nur er um ad tengist

pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli &vinnings og a
Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem
samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja A i

4.9 Ofskommtun b

ror ro.

tu’af notkun lyfsins.
r um ao tengist lyfinu

Ef einstaklingar sem astunda edlilegt mataraedi, an ta
nitisinons af vanga hljotast af pvi haeekkud tyrosingildi. kuo tyrésingildi hafa verio tengd
eiturverkunum & augu, hud og taugakerfi. Takmorkan 4 tyrosini og fenylalanini i faedunni aetti ad
takmarka eiturverkanir sem tengjast pessari teg dsindreyra. Engar upplysingar liggja fyrir um

O

S. LYFJAFRADILEGAR I’JP& NGAR

5.1 Lyfhrif \p

Flokkun eftir verkun: 0nr®1§1tingarfaera- og efnaskiptalyf. Ymis meltingarfzra- og efnaskiptalyf,
ATC flokkur: A16AX@4.

sértaeka meoferd vio ofskommtun.

egi galli sem einkennir HT-1 felst i skorti & fiumarylasetdasetat hydrolyasa, sem er
nidurbroti tyrésins. Nitisindn er samkeppnishemill vid 4-hydroxyfenylpyruvat dioxygenasa,
mur nast a4 undan fimarylasetoasetat hydrolasa i nidurbroti tyrosins. Med pvi a0 hamla
edlileghidurbroti tyrdsins hja sjuklingum med HT-1 kemur nitisinon i veg fyrir uppséfnun hinna eitrudu
milliefna, maleylasetdasetats og fimarylasetoasetats. Hja sjuklingum med HT-1 breytast pessi milliefni i
hin eitrudu umbrotsefni, sukkinylaseton og sukkinylasetoasetat. Sukkinylaseton hamlar efnasmidaferli
porfyrins, sem veldur uppsofnun

S-aminolevulinats.

Lythrif

Medferd med nitisinoni veldur pvi ad umbrot porfyrins fzerist i edlilegt horf pannig ad virkni
porfobilindgen-syntasa 1 raudkornum verdur edlileg og S-amindlevulinats 1 pvagi somuleidis, utskilnadur
sukkinylasetons 1 pvagi minnkar, styrkur tyrosins 1 plasma eykst og utskilnadur fenolinsyru 1 pvagi eykst.
Upplysingar sem liggja fyrir ur medferdarrannsokn benda til pess ad hja yfir 90% sjiklinga hafi


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

sukkinylaseton i pvagi feerst i edlilegt horf & fyrstu viku medferdar. Stikkinylaseton atti ekki ad greinast i
pvagi eda plasma pegar skammtur nitisinons hefur verid adlagadur eins og best verdur a kosio.

Verkun og Oryggi

Kliniska rannsoknin var opin og an samanburdar. Skommtunartionin i rannsokninni var tvisvar 4 dag.
Lifslikur eftir 2, 4 og 6 ara medferd med nitisioni eru teknar saman i toflunni hér ad nedan.

NTBC rannsokn (N=250)

Aldur vid upphaf medferdar | 2ar |4ar | 6ar

< 2 manudir 93% |93% | 93%

< 6 manudir 93% |93% | 93% .

> 6 manudir 96% | 95% | 95% 5\\
[ heild 94% | 94% | 94% %

Gogn Ur rannsokn sem var notud til samanburdar (van Spronsen et al., 1994) syndu framf%&@nandi

lifslikur.
Aldur vid upphaf einkenna | 1 ar 2 ar @'
< 2 manudir 38% | 29% &
2-6 manudir 74% | 74% %
> 6 manudir 96% | 96%

ﬁlrfrumukrabbamein

i matarae0i eingdngu. Pegar
fram keemi lifrarfrumukrabbamein.

Medferd med nitisinoni reyndist einnig minnka heettuna a ad fra
samanborid vi0 sogulegar upplysingar um medferd med takmg
medferd var hafin snemma reyndist pad enn minnka haett&

Likur & pvi ad ekkert lifrarfrumukrabbamein kaemi fram cftir 2, 4 og 6 ar vid medferd med nitisinéni, hja

sjuklingum sem voru a aldrinum 24 manada eda 10 upphaf medferdar og hja peim sem voru eldri en

24 manada vid upphaf meodferdar, koma fram { andi toflu:
NTBC rannsokn (N=250) PR
Fjoldx(@)lga Likur 4 engu lifrarfrumukrabbameini
‘a (95% oryggisbil)
vid eft@ eftir 4 ar | eftir 6 ar eftir 2 ar eftir 4 ar eftir 6 ar
upphaf \%
Allir 250 @ 5 86 15 98% 94% 91%
sjuklingar & (95; 100) (90; 98) (81; 100)
Aldur vid @ 114 61 8 99% 99% 99%
(98; 100) (97; 100) (94; 100)
41 25 8 92% 82% 75%
(84; 100) (70; 95) (56; 95)

I alpjédlegri konnun 4 sjiklingum med HT-1 i medferd med takmorkunum & matarzedi eingéngu komi 1jos
a0 lifrarfrumukrabbamein hafoi greinst hja 18% sjuklinga 4 aldrinum 2 ara og eldri.

Rannsokn var gerd til ad meta lyfjahvorf, verkun og 6ryggi skdmmtunar einu sinni 4 dag samanborid vid

skommtun tvisvar 4 dag hja 19 sjaklingum med HT-1. Enginn kliniskt markteekur munur var a

aukaverkunum eda 60ru Oryggismati 4 milli skdmmtunar einu sinni eda tvisvar a dag. Enginn sjuklingur
syndi greinanleg sukkinylasetongildi i lok medferdar med skommtun einu sinni & dag. Rannsoknin gefur til
kynna ad gjof einu sinni 4 dag sé drugg og ahrifarik fyrir sjuklinga 4 6llum aldri. Takmarkadar
upplysingar liggja hins vegar fyrir um sjuklinga meo likamspyngd <20 kg.




5.2 Lyfjahvorf

Engar rannsoknir hafa farid fram sérstaklega til ad kanna frasog, dreifingu, umbrot og brotthvarf
nitisinéns. Hja 10 heilbrigdum karlkyns sjalfbodalidum var lokahelmingunartimi (midgildi) nitisinons i
plasma 54 klst. (a bilinu 39 til 86 klst.) eftir a0 gefinn hafoi verid stakur skammtur af nitisinén hylkjum (1
mg/kg likamspyngdar). bydisgreining a lyfjahvorfum hefur verid framkvaemd hja 207 einstaklinga hopi
HT-1 sjuklinga. Komist var ad peirri nidurstodu ad tGthreinsun veeri 0,0956 /kg likamspyngdar/dag og
helmingunartimi 52,1 klst.

Rannsoknir in vitro par sem notud voru frymisnet ur mannalifrum og cDNA-tja0 P450 ensim hafa synt
takmarkad CYP 3A4-midlad umbrot.

A grundvelli upplysinga ur kliniskri rannsékn 4 milliverkunum par sem 80 mg af nitisinoni voru sofin
vid stodugt astand olli nitisinon 2,3-faldri aukningu AUC. hja CYP 2C9 hvarfefninu tolbutami

gefur til kynna i medallagi mikla hemlun CYP 2C9. Nitisinén olli u.p.b. 30% laekkun & AU
klérsoxasons, sem gaf til kynna veika virkjun CYP 2E1. Nitisinon hamlar ekki CYP 2D6\ o
metoprolols vard ekki fyrir ahrifum af gjof nitisinons. AUC., farésemids jokst 1,7-f: lt,% af til kynna
veika hemlun OAT1/OATS3 (sja kafla 4.4 og 4.5). ‘b

A grundvelli rannsékna in vitro er ekki buist vid ad nitisinén hamli umbrotu erda fyrir
milligéngu CYP 1A2, 2C19 eda 3A4 eda virki CYP 1A2, 2B6 eda 3A4/5. B%; r buist vid ad nitisinon
hamli flutningi sem verdur fyrir milligéngu P-gp, BCRP eda OCT?2. Ekk ist vid a0 su péttni
nitisinons i plasma sem naest vid kliniskar adsteedur hamli flutningi s ur fyrir milligbngu
OATPIBI1 eda OATP1B3.

5.3 Forkliniskar upplysingar Q‘)b

Nitisinon hefur reynst hafa eiturverkanir a fésturvisi/fés@ musum og kaninum pegar notadar eru
skammtasteerdir sem eru sambaerilegar og vi0 kliniskar adStaedur. Hja kaninum framkalladi nitisinon
skammtahada aukningu a vansképunum (naflahaul 10sliti) allt fra skommtum sem voru 2,5-falt
haerri en radlagdur hamarksskammtur fyrir me g/kg/dag).

Rannsokn a proska fyrir og eftir got hja mu; di tolfreedilega marktaeka minnkun a lifun unga a
frafeerutima vio 125-falt heerri utsetning 1'0g minnkun & vexti unga vid 25-falt heerri utsetningargildi
en pann hamarksskammt sem radlag ir menn, en tilhneigingar til neikveedra ahrifa a lifun unga
geetti frd skammtasterdinni 5 mg/%%lg Hja rottum olli tsetning vid neyslu mjolkur minnkadri

medalpyngd unga og Vefskemn?% leeru.

Lyfid reyndist ekki hafa neifstékkbreytandi ahrif, en veeg litningasundrandi éhrif 1 rannséknum in vitro.
Engar visbendingar e iturverkanir a erfdaefni in vivo (smakjarnaprof hja miusum og (unscheduled
DNA synthesis) pr6 rﬂﬁsarlifrum). Nitisindn reyndist ekki krabbameinsvaldandi i 26 vikna rannsdkn &
krabbameinsvaldan@):iﬁlm hja genskeyttum musum (TgrasH2).

.
6. L %ERDARFRIZ,EDILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 \ﬁlparefni

Innihald hylkis

Forhleypt sterkja (mais)

Hylkisskel

Gelatin
Titantvioxid (E171)

Prentblek



Svart jarnoxio (E172)
Skellakk

6.2 Osamrymanleiki
A ekki vid.
6.3 Geymslupol

Nitisinone MDK 2 mg. 5 mg og 10 mg horo hylki

2 ar.

Nitisinone MDK 20 mg hoérd hylki $
3 ar. \@

Eftir fyrstu opnun b%

Geymid i keeli (2°C - 8°C). N\ !
Annar valkostur er ad geyma hylkin i 2 manudi samfellt vio hitastig laegra ¢C, en eftir pad verdur
ad fleygja lyfinu.

Ef hylki opnar

Ef hylkid er opnad og innihaldinu blandad vid i litid mag ns eda fljotandi faedu (sja kafla
4.2) verdur ad neyta pess tafarlaust. @

6.4 Sérstakar varudarreglur vio geymslu @

Geymid i keaeli (2°C - 8°C). Geymid i upprunale@sinu til varnar gegn 1josi.
Geymsluskilyrdi eftir ad pakkning lyfsins 10 rofin, sja kafla 6.3.

6.5 Gerd ilats og innihald \@
*

Glas ar HDPE plasti med 10k1
Hver 6skjupakki inniheldur

E plasti sem inniheldur 60 hord hylki.

6.6 Sérstakar varl{ @stafanir vid forgun

Farga skal 011 1fum og/eda urgangi 1 samraemi vid gildandi reglur.

DSLEYFISHAFI

MerMA S Europe Limited

Unit 3D, North Point House
North Point Business Park
New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, irland

8. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/17/1217/001
EU/1/17/1217/002
EU/1/17/1217/003
EU/1/17/1217/004



9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu titgafu markadsleyfis: 24. agast 2017
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis:

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu ‘\
Upplysingar 4 islensku eru 4 http://www.serlyfjaskra.is. %

N
NAY
)

*

O
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VIDAUKI 11 ‘ib

FRAMLEIDENDUR SEM ERU A R FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, ED@&KMARKANIR A,
AFGREIDPSLU OG NO%
ADRAR FORSEN KILYRPI MARKADSLEYFIS

FORSENDU l% TAKMARKANIR ER VARPA ORYGGI
oG VER]% D NOTKUN LYFSINS

2"
Q
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A. FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasambpykkt

Elara Pharmaservices Europe Limited
239 Blanchardstown Corporate Park
Ballycoolin, Dublin

D15 KV21, frland

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

Avisun lyfsins er had sérstokum takmorkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs, kaf@.

A

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS %\6

. Samantektir um oryggi lyfsins (PSUR) b

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fr @yﬁr
vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er kra& i grein 107¢(7) i
y

tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppferslum sem birtar eru i evréés@ avefgattinni.

D. FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA‘@’GGI OG VERKUN VID
NOTKUN LYFSINS @

. Azetlun um ahzettustjérnun @

Markadsleyfishafi skal sinna lyfj agétaraégeréurr&\aaﬁst er, sem og 6drum radstofunum eins og fram
kemur i dzetlun um aheettustjornun i kafla 1.8.24 adsleyfinu og 6llum uppfaerslum a azetlun um
aheettustjornun sem akvednar veroa.

Leggja skal fram uppfaerda aztlun @tustjérnun:
* A0 beidni Lyf] astofnunat%u.
T er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
a leitt til mikilveegra breytinga a hlutfalli &vinnings/ahettu eda vegna
gi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun dheettu) neest.

*  Pegar ahettustjornun
upplysingar berast
pess a0 mikilveegursa

<
%2
0
S
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Nitisinone MDK 2 mg hord hylki
nitisinén

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 2 mg af nitisin6ni. \Q*

, 2\
| 3. HJALPAREFNI \9)
O
(4. LYFJAFORM OG INNTHALD {)’S ) |
W
Hart hylki @

60 horo hylki

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMU{ )

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku. Qg

6. SERSTOK VARNADAROI%I AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN

HVORKI NA TIL NEQ%\

Geymid par sem born hvo@*.ﬁl né sja.

7.  ONNUR s@ %B’ K VARNADARORD, EF MED PARF

QO
| 8. ﬁ@ GARDAGSETNING

EX}\/

[9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli.
Geymi0 1 upprunalega glasinu til varnar gegn 1josi.

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

15




| 11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

MendeliKABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park
New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, irland

| 12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/17/1217/001

[ 13. LOTUNUMER

Lot 2
S

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN ~
0O

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR N

[ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI ,:

Nitisinone MDK 2 mg KQ

[17.  EINKVAEMT AUDKENNI — TViVi@fRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki inkvemu audkenni.
*
(\

[18. EINKVAEMT AUDKE}@i UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC V
TN
O

O
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUDPUM LITILLA
EININGA

ALETRUN A GLAS

| 1. HEITI LYFS OG iIKOMULEID(IR)

Nitisinone MDK 2 mg hord hylki
nitisinén
Til inntoku.

| 2.  ADPFERD VID LYFJAGJOF O

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP \&

Eftir fyrstu opnun, mé geyma i 2 manudi samfellt vid hitastig leegra &@en eftir pad parf ad fleygja

lyfinu.

| 4. LOTUNUMER V

&S

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PY UMMAL EPA FJOLDI EININGA

60 hord hylki Q
A\~

4\

| 6. ANNAD ) o

Ad

Geymid i keeli.
Geymid i upprunaleg lasinu til varnar gegn ljosi.

Dagsetmng b er tekid ur keeli:

Mendeli urope Limited
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Nitisinone MDK 5 mg hord hylki
nitisinén

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 5 mg af nitisinoni. \Q*

, 2\
| 3. HJALPAREFNI \9)
O
(4. LYFJAFORM OG INNTHALD n’s ) |
W
Hart hylki @

60 horo hylki

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMU{ )

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku. Qg

6. SERSTOK VARNADAROI%I AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN

HVORKI NA TIL NEQ%\

Geymid par sem born hvo@*.ﬁl né sja.

7.  ONNUR s@ %B’ K VARNADARORD, EF MED PARF

QO
| 8. &V GARDAGSETNING

EX}\/

[9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli.
Geymi0 1 upprunalega glasinu til varnar gegn 1josi.

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

18




| 11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

MendeliKABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park
New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, irland

| 12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/17/1217/002

[ 13. LOTUNUMER

Lot 2
S

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN ~
0O

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR N

[ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI ,:

Nitisinone MDK 5 mg KQ

[17.  EINKVAEMT AUDKENNI — TViVi@fRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki inkvemu audkenni.
*
(\

[18. EINKVAEMT AUDKE}@i UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC V
TN
O

O
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUDPUM LITILLA
EININGA

ALETRUN A GLAS

| 1. HEITI LYFS OG iIKOMULEID(IR)

Nitisinone MDK 5 mg hord hylki
nitisinén
Til inntoku.

| 2. ADPFERD VIDP LYFJAGJOF O

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP \&

Eftir fyrstu opnun, mé geyma i 2 manudi samfellt vid hitastig leegra &@en eftir pad parf ad fleygja

lyfinu.

| 4. LOTUNUMER V

&S

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PY UMMAL EPA FJOLDI EININGA

60 hord hylki Q
A\~

4\

| 6. ANNAD ) o

Ad

Geymid i keeli.
Geymid i upprunaleg lasinu til varnar gegn ljosi.

Dagsetmng b er tekid ur keeli:

Mendeli urope Limited
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Nitisinone MDK 10 mg hoérd hylki
nitisinén

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 10 mg af nitisinoni. \Q*

, 2\
| 3. HJALPAREFNI \9)
O
(4. LYFJAFORM OG INNTHALD n’s ) |
W
Hart hylki @

60 horo hylki

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMU{ )

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku. Qg

6. SERSTOK VARNADAROI%I AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN

HVORKI NA TIL NEQ%\

Geymid par sem born hvo@*.ﬁl né sja.

7.  ONNUR s@ %B’ K VARNADARORD, EF MED PARF

QO
| 8. &V GARDAGSETNING

EX}\/

[9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli.
Geymi0 1 upprunalega glasinu til varnar gegn 1josi.

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

MendeliKABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park
New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, irland

| 12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/17/1217/003 .
L
[ 13. LOTUNUMER O
&J

Lot 2
S

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN ~
0O

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR N

[ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI ,:

Nitisinone MDK 10 mg KQ

[17.  EINKVAEMT AUDKENNI — TViVi@fRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki inkvemu audkenni.
*
(\

[18. EINKVAEMT AUDKE}@i UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC V
TN
O

O
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUDPUM LITILLA
EININGA

ALETRUN A GLAS

| 1. HEITI LYFS OG iIKOMULEID(IR)

Nitisinone MDK 10 mg hord hylki
nitisinén
Til inntoku.

| 2.  ADPFERD VID LYFJAGJOF O

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP \&

Eftir fyrstu opnun, mé geyma i 2 manudi samfellt vid hitastig leegra &@en eftir pad parf ad fleygja

lyfinu.

| 4. LOTUNUMER V

&S

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PY UMMAL EPA FJOLDI EININGA

60 hord hylki Q
A\~

4\

| 6. ANNAD ) o

Ad

Geymid i keeli.
Geymid i upprunaleg lasinu til varnar gegn ljosi.

Dagsetmng b er tekid ur keeli:

Mendeli urope Limited
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

|1. HEITILYFS

Nitisinone MDK 20 mg horod hylki
nitisinén

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 20 mg af nitisinoni. \Q*

, 2\
| 3. HJALPAREFNI \9)
O
(4. LYFJAFORM OG INNTHALD n’s ) |
W
Hart hylki @

60 horo hylki

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMU{ )

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku. Qg

6. SERSTOK VARNADAROI%I AD LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN

HVORKI NA TIL NEQ%\

Geymid par sem born hvo@*.ﬁl né sja.

7.  ONNUR s@ %B’ K VARNADARORD, EF MED PARF

QO
| 8. &V GARDAGSETNING

EX}\/

[9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli.
Geymi0 1 upprunalega glasinu til varnar gegn 1josi.

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

MendeliKABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park
New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, irland

| 12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/17/1217/004

[ 13. LOTUNUMER

Lot 2
S

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN ~
0O

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR N

[ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI ,:

Nitisinone MDK 20 mg KQ

[17.  EINKVAEMT AUDKENNI — TViVi@fRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki inkvemu audkenni.
*
(\

[18. EINKVAEMT AUDKE}@i UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC V
TN
O

O
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUDPUM LITILLA
EININGA

ALETRUN A GLAS

| 1. HEITI LYFS OG iIKOMULEID(IR)

Nitisinone MDK 20 mg hord hylki
nitisinén
Til inntoku.

| 2.  ADPFERD VID LYFJAGJOF O

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP \&

Eftir fyrstu opnun, mé geyma i 2 manudi samfellt vid hitastig leegra &@en eftir pad parf ad fleygja

lyfinu.

| 4. LOTUNUMER V

&S

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PY UMMAL EPA FJOLDI EININGA

60 hord hylki Q
A\~

4\

| 6. ANNAD ) o

Ad

Geymid i keeli.
Geymid i upprunaleg lasinu til varnar gegn ljosi.

Dagsetmng b er tekid ur keeli:

Mendeli urope Limited

26



@‘@éb
&\QQ
<
)

&



Fylgiseoill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Nitisinone MDK 2 mg hord hylki
Nitisinone MDK 5 mg horo hylki
Nitisinone MDK 10 mg horo hylki
Nitisinone MDK 20 mg horo hylki

nitisinén

Lesid allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. i honum eru mikilvaegar
upplysmgar
Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.
- Leitid til leeknisins eda lyfjafraedings eda hjukrunarfraedingsins ef porf er & frekari upplysm
- Pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 60rum. bad getur val
skada, jafnvel pott um somu sjikdoémseinkenni sé ad rada.
- Latid leekninn eda lyfjafreeding vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um au\@!an I sem
ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

i fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar: @
Upplysingar um Nitisinone MDK og vid hverju pad er notad N\ l

1.

2. Adur en byrjad er ad nota Nitisinone MDK

3. Hvernig nota & Nitisinone MDK

4. Hugsanlegar aukaverkanir

5. Hvernig geyma 4 Nitisinone MDK

6. Pakkningar og adrar upplysingar ‘)b

)

1. Upplysingar um Nitisinone MDK og vid hver}@ er notad

Nitisinone MDK inniheldur virka efnid nitisinérﬁv lyf er notad til ad medhondla sjaldgaefan sjukdoém
sem kallast arfgengur tyrésindreyri af ger6 1 hya ronum, unglingum og bérnum (af 6llum
aldurshépum).

bessi sjukdomur veldur pvi ad llkanxa ur ekkl brotid fullkomlega nidur amindsyruna tyrdsin
(aminésyrur eru bygglngarhlutar og skadleg efni myndast. Pessi efni safnast upp i likamanum.
Nitisinone MDK hamlar nléu% r6sins og veldur pvi pannig ad skadlegu efnin myndast ekki.

bu verdur a0 fylgja sérsté@raeéi pegar pu tekur petta lyf par sem tyrosin helst i likama pinum.
betta sérstaka mataraeéi ldur 1itid af tyrdsini og fenylalanini (6nnur aminosyra).

2. Adur &br_]aé er ad nota Nitisinone MDK

EKKi m S%ltlsmone MDK

er ad raeda ofnemi fyrir nitisindni eda einhverju 60ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i kafla

Ekki hafa barn a brjosti & medan pu tekur petta lyf, sja kaflann ,,Medganga og brjostagjof™.

Varnadarord og varidarreglur

Leiti0 rada hja laekninum eda lyfjafraedingi adur en Nitisinone MDK er notad.

- Augnlaknir mun skoda augun fyrir og reglulega medan a medferd med nitisinoni stendur. Ef pu
verdur raud/ur i augum eda faerd onnur teikn um ahrif 4 augun, hafou tafarlaust samband vid
leekninn til ad komast 1 augnskodun. Augnvandamal gatu verid teikn um ad ekki sé naegilega gett
a0 mataredi (sja kafla 4).

Medan 4 medferd stendur verda teknar blodprufur til pess ad leeknirinn geti athugad hvort medferd sé
fullnaegjandi og til ad tryggja ad engar hugsanlegar aukaverkanir séu ad valda blédvandamalum.
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Fylgst verdur me0 lifrinni med reglulegu millibili pvi ad sjutkdémurinn hefur ahrif 4 lifrina.

Lakniseftirlit skal fara fram 4 6 manada fresti. Malt er med tidari heimsoknum ef aukaverkanir koma i
1j6s.

Notkun annarra lyfja samhlida Nitisinone MDK
Latid leekninn eda lyfjafraeeding vita um 611 dnnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
a0 verda notud.

Nitisindn getur truflad virkni annarra lyfja, 4 bord vio:
- Lyf vid flogaveiki (4 bord vid fenytdin)
- Lyf sem draga tr blodstorknun (& bord vid warfarin)

0\
Notkun Nitisinone MDK meod mat &

Ef pu byrjar medferd med pvi ad taka nitisinon med mat er radlagt ad pu haldir pvi afra @

3bakn 4 brjosti.
our pungud ber

Meoganga og brjostagjof

Oryggi pessa lyfs hefur ekki verid rannsakad hja pungudum konum né konum me
Vinsamlegast hafou samband vi0 leekninn ef pu radgerir ad verda pungud. Ef pi
pér a0 hafa tafarlaust samband vio laekninn.
Ekki hafa barn 4 brjosti medan verid er ad taka petta lyf, sja kaflann ,,Ew ota Nitisinone MDK .

Akstur og notkun véla

betta lyf hefur litil ahrif & heefni til aksturs og notkunar véla. En ef pg finnur fyrir aukaverkunum sem
hafa ahrif 4 sjonina ettir pti ekki ad aka eda nota vélar fyrr e\%in er aftur ordin edlileg (sja kafla 4,
,,Hugsanlegar aukaverkanir*). @

3.  Hvernig nota a Nitisinone MDK KQ

Notid lyfid alltaf eins og leeknirinn hefur sagti . Ef ekki er Ijost hvernig nota 4 lyfid skal leita
upplysinga hja lekninum eda lyfjafreedingi

Laknir sem reynslu hefur af medfe @linga med sjukdoéminn (arfgengan tyrosindreyra af gerd 1)
skal hefja og hafa umsjon med medfer® med pessu lyfi.

Réolagdur dagskammtur tiN u er 1 mg/kg likamspyngdar. Laeknirinn mun adlaga skammta fyrir
pig.
Melt er med pvi ad gefa SKammtinn einu sinni 4 dag. bar sem takmarkadar upplysingar liggja fyrir um
sjuklinga med lik: ngd <20 kg er hins vegar melt med a0 skipta fullum dagsskammti i tvaer
lyfjagjafir a dag h ssum hopi sjiklinga.

\ 4
Ef pu att 20um med ad kyngja hylkjunum mattu opna hylkid og blanda duftinu saman vid
svolitig vatireda fljotandi faedu rétt adur en pu tekur pad.

Ef tekinn er steerri skammtur en meelt er fyrir um
Hafou sambandi vid leekninn eda lyfjafraeding eins fljott og audid er, ef p hefur tekid sterri skammt
af pessu lyfi en melt er fyrir um.

Ef gleymist ad taka Nitisinone MDK
Ekki 4 a0 tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad taka. Ef pti gleymir skammiti,
hafdu samband vid leekninn eda lyfjafreeding.

Ef haett er ao nota Nitisinone MDK

Leitadu til leknisins ef pér finnst lyfid ekki verka eins og til er atlast. Ekki breyta skammti eda hatta
medferd an pess ad tala vid leekninn.
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Leitio til leknisins, lyfjafraedings eda hjukrunarfraeedingsins ef porf er a frekari upplysingum um
notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid 4 um 6ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist po ekki hja 6llum.

Ef pu tekur eftir aukaverkunum sem tengjast augunum skaltu hafa tafarlaust samband vid leekninn til ad
komast i augnskodun. Medferd med nitisinoni veldur hakkun 4 tyrosingildi i blodi sem getur valdid
einkennum fra augum. Algengar aukaverkanir fra augum (geta komid fyrir hja fleiri en 1 af hverjum

10 einstaklingum) af voldum haekkunar & tyrosingildum eru bolga i auga (tarubdlga), 6gegnsei og bolga
i hornhimnu (glaerubolga), ljosnami (ljosfaelni) og augnverkur. Bolga i augnloki (hvarmabolga) e&
sjaldgeef aukaverkun (getur komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum).

Adrar algengar aukaverkanir @
- minnkadur fj6ldi blodflagna (blodflagnafaed) og hvitra blodkorna (hvitfrumn: ortur a
tilteknum hvitum blédkornum (kyrningafzd).

- aukinn fj6ldi hvitra blookorna (hvitfrumnafjolgun),
- kladi, hudbolga (skinnflagningsbolga), ttbrot. @

Adrar sjaldgafar aukaverkanir &

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfreedinginn vita u aukaverkanir. Petta gildir einnig um
aukaverkanir sem ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Eifffiget haegt ad tilkynna aukaverkanir beint
samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrigstg, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna
aukaverkanir er haegt ad hjalpa til vid ad auka u@ng r um Oryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma a Nitisinone MDQQ
Geymid lyfid par sem born hvor.ki @é sja.

Ekki skal nota 1yfid eftir £ gsetningu sem tilgreind er & 6skjunni og glasinu 4 eftir ,,EXP*.
Fymingardagsetning er si gur manadarins sem par kemur fram.

Geymid i keeli (2°C -, oC%eymié i upprunalega glasinu til varnar gegn 1j6si.

eftir pad ver 0 farga lyfinu.

Eftir ad glasi he@erié opnad ma geyma lyfid i 2 manudi samfellt vid hitastig laegra en 25°C, en
Ekki m4 gle a0 skra dagsetninguna 4 merkimidann & glasinu pegar pad er tekid ut ur keelinum.

El%s la lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i apoteki
um h¥érnig heppilegast er a0 farga lyfjum sem haett er a0 nota. Markmidid er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Nitisinone MDK inniheldur

- Virka innihaldsefnid er nitisinon
Nitisinone MDK 2 mg: Hvert hylki inniheldur 2 mg af nitisinéni.
Nitisinone MDK 5 mg: Hvert hylki inniheldur 5 mg af nitisinéni.

Nitisinone MDK 10 mg: Hvert hylki inniheldur 10 mg af nitisinoni.
Nitisinone MDK 20 mg: Hvert hylki inniheldur 20 mg af nitisinéni.
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- Onnur innihaldsefni eru
Innihald hylkis: forhleypt maissterkja
Hylkisskel: gelatin, titantvioxid (E171)
Prentblek: Svart jarnoxid (E172), skellakksgljai

Lysing 4 utliti Nitisinone MDK og pakkningastzerdir
Nitisinone MDK hord hylki eru 15,7 mm ad lengd, hvit, 6gagnse, hord gelatinhylki, &prentud med
,Nitisinon* & meginhlutanum og styrkleikanum ,,2 mg®, ,,5 mg*, ,,10 mg* eda ,,20 mg™ a lokinu, i

svortu. Hylkid inniheldur hvitt eda beinhvitt duft.

\ 4
Hylkjunum er pakkad 1 plastlyfjaglos. Hvert glas inniheldur 60 hord hylki. Hver 6skjupakknirug&

inniheldur eitt glas. \®
Markaosleyfishafi 6
MendeliKABS Europe Limited

Unit 3D, North Point House

North Point Business Park %E
New Mallow Road K
Cork, T23 AT2P, irland &

Framleidandi

Elara Pharmaservices Europe Limited 7b
239 Blanchardstown Corporate Park @
Ballycoolin, Dublin

D15 KV21, frland @
bessi fylgisedill var sidast uppfaerour &

ftarlegar upplysingar um lyfid eru bi % Lyfjastofnunar Evropu: http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar & islensku eru 4 httg/@erlvﬁaskra.is.
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