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VIÐAUKI I 
 

SAMANTEKT Á EIGINLEIKUM LYFS 
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Þetta lyf er undir sérstöku eftirliti til að nýjar upplýsingar um öryggi lyfsins komist fljótt og 
örugglega til skila. Heilbrigðisstarfsmenn eru hvattir til að tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er 
um að tengist lyfinu. Í kafla 4.8 eru upplýsingar um hvernig tilkynna á aukaverkanir. 
 
 
1. HEITI LYFS 
 
NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn 
 
 
2. INNIHALDSLÝSING 
 
Hvert hettuglas inniheldur 12,5 mg fosdenópterínhýdróbrómíð tvíhýdrat sem jafngildir 9,5 mg 
fosdenópteríni. 
 
Eftir blöndun með 5 ml af sæfðu vatni fyrir stungulyf, inniheldur hver ml af lausn 1,9 mg af 
fosdenópteríni (1,9 mg/ml). 
 
Sjá lista yfir öll hjálparefni í kafla 6.1. 
 
 
3. LYFJAFORM 
 
Stungulyfsstofn, lausn (stungulyfsstofn). 
 
Hvítt eða fölgult duft.  
 
pH lausnarinnar eftir blöndun er á bilinu 5-7, seigja 1,0 cSt og osmósuþéttni á bilinu 260-
320 mOsmol/kg  
 
 
4. KLÍNÍSKAR UPPLÝSINGAR 
 
4.1 Ábendingar 
 
NULIBRY er ætlað til meðferðar á sjúklingum með skort á mólýbden hjálparþáttum (molybdenum 
cofactor deficiency (MoCD)) gerð A. 
 
4.2 Skammtar og lyfjagjöf 
 
NULIBRY á aðeins að gefa ef sjúklingur er með staðfesta erfðagreiningu eða sennilega greiningu á 
MoCD gerð A. 
 
Sjúklingar með sennilega greiningu á MoCD gerð A þurfa að fara í erfðarannsókn til að staðfesta 
greiningu á MoCD gerð A. Hætta þarf notkun NULIBRY ef MoCD gerð A greiningin er ekki staðfest 
með erfðarannsókn. 
 
Meðferð með NULIBRY á að hefja og hafa umsjón með á sjúkrahúsi af heilbrigðisstarfsmanni sem 
hefur reynslu í meðferð á meðfæddum efnaskiptagöllum. NULIBRY er hvarfefnisuppbótarmeðferð 
ætlað til langtíma notkunar. 
 
Skammtar 
 
Börn yngri en 1 árs (eftir meðgöngulengd) 
Hjá sjúklingum yngri en eins árs er ráðlagður skammtur af NULIBRY títraður út frá meðgöngulengd.  
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Fyrir sjúklinga yngri en 1 árs sem eru fyrirburar (meðgöngulengd < 37 vikur), er ráðlagður 
upphafsskammtur af NULIBRY 0,40 mg/kg/dag gefinn í bláæð einu sinni á dag. Skammtinn á að títra 
í markskammtinn 0,90 mg/kg/dag á 3 mánaða tímabili eins og sýnt er í töflu 1.  
 
Fyrir sjúklinga yngri en 1 árs sem eru fullgengnir nýburar (meðgöngulengd ≥ 37 vikur), er ráðlagður 
upphafsskammtur af NULIBRY 0,55 mg/kg/dag gefið í bláæð einu sinni á dag. Skammtinn á að títra í 
markskammtinn 0,90 mg/kg/dag á 3 mánaða tímabili eins og sýnt er í töflu 1. 
 
Tafla 1 Upphafsskammtur og títrunaráætlun NULIBRY fyrir sjúklinga yngri en eins árs 

eftir meðgöngulengd 

Títrunaráætlun 
Fyrirburi 

(meðgöngulengd innan við 
37 vikur) 

Nýburi 
(meðgöngulengd 37 vikur og 

lengri) 

Upphafsskammtur 0,40 mg/kg einu sinni á dag 0,55 mg/kg einu sinni á dag 

Skammtur í 1. mánuði 0,70 mg/kg einu sinni á dag 0,75 mg/kg einu sinni á dag 

Skammtur í 3. mánuði  0,90 mg/kg einu sinni á dag 0,90 mg/kg einu sinni á dag 

 
Börn frá 1 árs upp að 18 ára og fullorðnir 
Ráðlagður skammtur af NULIBRY er 0,90 mg/kg (miðað við raunverulega líkamsþyngd) gefið í 
bláæð einu sinni á dag. 
 
Gleymdur skammtur 
Ef skammtur gleymist skal gefa hann eins fljótt og mögulegt er. Næsta áætlaða skammt verður að gefa 
að minnsta kosti 6 klst. eftir gjöf skammtsins sem gleymdist. 
 
Lyfjagjöf  
 
NULIBRY er einungis til notkunar í bláæð. 
 
NULIBRY er ætlað til gjafar með innrennslishraðanum 1,5 ml/mín. eftir blöndun með 5 ml af sæfðu 
vatni fyrir stungulyf. Skammtarúmmál undir 2 ml gæti þurft að gefa rólega með sprautu í bláæð. 
 
Sjá leiðbeiningar í kafla 6.6 um blöndun og þynningu lyfsins fyrir gjöf.  
 
Ef heilbrigðisstarfsmaður telur það viðeigandi, getur umönnunaraðili sjúklingsins gefið NULIBRY 
heima. Ef NULIBRY er gefið af umönnunaraðila/sjúklingi, verður umönnunaraðili/sjúklingur að lesa 
og fylgja vandlega nákvæmum „Leiðbeiningum fyrir notandann“ um undirbúning, gjöf, geymslu og 
förgun NULIBRY sem eru í öskjunni. 
 
Heilbrigðisstarfsmaðurinn skal reikna og útvega umönnunaraðila/sjúklingi rúmmál NULIBRY í 
millilítrum (ml) og fjölda hettuglasa sem þarf fyrir hvern skammt, sjá kafla 6.6. 
 
4.3 Frábendingar 
 
Ofnæmi fyrir virka efninu eða einhverju hjálparefnanna sem talin eru upp í kafla 6.1. 
 
4.4 Sérstök varnaðarorð og varúðarreglur við notkun 
 
Möguleiki á ljósnæmi 
 
Ljósnæmi er hugsanleg áhætta samkvæmt in vitro og in vivo dýrarannsóknum, sjá kafla 5.3. 
 
Ráðleggja verður sjúklingum eða umönnunaraðilum þeirra sem fá fosdenopterín að forðast eða 
lágmarka útsetningu fyrir beinu sólarljósi og útsetningu fyrir gervi UV-ljósi (þ.e. UVA eða UVB 
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ljósameðferð) og grípa til varúðarráðstafana (t.d. nota breiðvirka sólarvörn með háum 
sólarvarnarstuðli, og klæðast fötum, nota hatt og sólgleraugu sem vernda gegn sólarljósi). Ráðleggja 
skal umönnunaraðilum/sjúklingum að leita tafarlaust til læknis ef sjúklingur fær útbrot eða ef einkenni 
ljósnæmisviðbragða (roði, sviðatilfinning í húð, blöðrur) koma fram. Læknar ættu að íhuga D vítamín 
fæðubótarefni vegna notkunar á sólarvörn og fötum sem vernda gegn sól og ráðleggja 
umönnunaraðila/sjúklingi samkvæmt því. 
 
Natríuminnihald 
 
Lyfið inniheldur minna en 1 mmól (23 mg) af natríum í hverjuhettuglasi, þ.e.a.s. er sem næst 
natríumlaust. 
 
4.5 Milliverkanir við önnur lyf og aðrar milliverkanir 
 
Ekki hafa verið gerðar neinar klínískar rannsóknir á millverkunum fosdenópteríns við önnur lyf.  
 
Líkurnar á lyfjamilliverkunum við fosdenópterín sem byggjast á umbrotum og flutningsefnum eru í 
lágmarki og samhliða gjöf annarra lyfja er ekki líkleg til að hafa áhrif á lyfjahvörf fosdenópteríns (sjá 
kafla 5.2). 
 
4.6 Frjósemi, meðganga og brjóstagjöf 
 
Meðganga 
 
Engar eða takmarkaðar upplýsingar liggja fyrir um notkun fosdenópteríns á meðgöngu. Fyrirliggjandi 
upplýsingar úr dýrarannsóknum nægja ekki til að segja fyrir um eiturverkanir á æxlun (sjá kafla 5.3). 
 
NULIBRY er hvorki ætlað til notkunar á meðgöngu né handa konum á barnseignaraldri sem ekki nota 
getnaðarvarnir. 
 
Brjóstagjöf 
 
Ekki er þekkt hvort fosdenópterín/umbrotsefni skiljast út í brjóstamjólk. 
 
Ekki er hægt að útiloka áhættu fyrir nýbura/ungabörn. 
 
Vega þarf og meta kosti brjóstagjafar fyrir barnið og ávinning meðferðar fyrir konuna og ákveða á 
grundvelli matsins hvort hætta eigi brjóstagjöf eða meðferð með NULIBRY. 
 
Frjósemi 
 
Rannsóknir á frjósemi hafa ekki verið gerðar með fosdenópteríni.  
 
4.7 Áhrif á hæfni til aksturs og notkunar véla 
 
NULIBRY hefur engin eða óveruleg áhrif á hæfni til aksturs og notkunar véla. 
 
4.8 Aukaverkanir 
 
Samantekt á öryggi 
 
Aukaverkanirnar sem lýst er í þessum kafla voru metnar hjá 11 sjúklingum með MoCD gerð A. 
Algengasta (> 20%) aukaverkunin sem sást í klínískum rannsóknum voru fylgikvillar tengdir tækinu, 
sem hafa verið raktir til holleggsins en ekki fosdenópteríns. Enginn sjúklingur þurfti að hætta meðferð 
vegna aukaverkana. 
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Tafla yfir aukaverkanir 
 
Aukaverkanirnar eru taldar upp samkvæmt flokkun eftir líffærum og tíðni: Mjög algengar (≥ 1/10); 
algengar (≥ 1/100 til < 1/10); sjaldgæfar (≥ 1/1.000 til < 1/100); mjög sjaldgæfar (≥ 1/10.000 til 
< 1/1.000); koma örsjaldan fyrir (< 1/10.000), tíðni ekki þekkt (ekki hægt að áætla tíðni út frá 
fyrirliggjandi gögnum). 
 
Tafla 2 sýnir algengustu aukaverkanir sem komu fram hjá sjúklingum sem fengu meðferð með 
NULIBRY. 
 
Tafla 2 Aukaverkanir sem greint er frá eftir líffærum og tíðni 
Flokkun eftir líffærum  Mjög algengar (≥1/10) 
Almennar aukaverkanir og 
aukaverkanir á íkomustað Fylgikvillar sem tengjast tækinu 

 
Lýsing á völdum aukaverkunum 
 
Fylgikvillar sem tengjast hollegg 
Átta af tíu sjúklingum sem meðhöndlaðir voru með NULIBRY fengu að minnsta kosti eina 
aukaverkun sem tengdist tækjum. Tilvikin sem greint var frá hjá fleiri en einum sjúklingi voru 
fylgikvillar tengdir tækinu (7 sjúklingar), tækið færðist til og sýking á holleggsstaðnum (3 sjúklingar 
hver) og utanæðablæðing á holleggsstaðnum, verkir á holleggsstaðnum, miðlæg bláæðaþræðing, 
útferð frá holleggsstaðnum, leka tækisins, stíflun tækis, blóðsýkingu, sýklasótt og sýkingu í æðum 
(2 sjúklingar hver). 
 
Tilkynning aukaverkana sem grunur er um að tengist lyfinu 
 
Eftir að lyf hefur fengið markaðsleyfi er mikilvægt að tilkynna aukaverkanir sem grunur er um að 
tengist því. Þannig er hægt að fylgjast stöðugt með sambandinu milli ávinnings og áhættu af notkun 
lyfsins. Heilbrigðisstarfsmenn eru hvattir til að tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um að tengist 
lyfinu samkvæmt fyrirkomulagi sem gildir í hverju landi fyrir sig, sjá Appendix V. 
 
4.9 Ofskömmtun 
 
Hámarks þolanlegur skammtur af NULIBRY hefur ekki verið staðfestur og ekkert þekkt móteitur er til 
fyrir fosdenópteríni. Ef sjúklingur fær stærri skammt af NULIBRY en ætlaður er, er mælt með tíðu 
eftirliti með lífsmörkum og klínísku ástandi í að minnsta kosti 8 klukkustundir eftir gjöf. 
 
 
5. LYFJAFRÆÐILEGAR UPPLÝSINGAR 
 
5.1 Lyfhrif 
 
Flokkun eftir verkun: Önnur meltingarfæra- og efnaskiptalyf, ýmis meltingarfæra- og efnaskiptalyf; 
ATC kóði: A16AX19 
 
Verkunarháttur 
 
Sjúklingar með MoCD gerð A hafa stökkbreytingar í Molybden Cofactor Synthesis 1 (MOCS1) 
geninu sem leiðir til skorts á MOCS1A/B háðri nýmyndun á millihvarfefninu, cPMP. 
Uppbótarmeðferð með NULIBRY veitir utanaðkomandi uppsprettu cPMP, sem er breytt í 
mólýbdópterín. Mólýbdópterín er síðan breytt í mólýbden hjálparþátt, sem er nauðsynlegt til að virkja 
mólýbdenháð ensím, þar á meðal súlfítoxídasa (SOX), ensím sem dregur úr magni taugaeitrandi 
súlfíta. 
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Verkun og öryggi 
 
Virkni NULIBRY og rcPMP var metin í samsettri greiningu á 15 sjúklingum með erfðafræðilega 
staðfesta MoCD gerð A sem fengu hvarfefnisuppbótarmeðferð með NULIBRY og/eða rcPMP, sem 
hefur sama virka hluta og fosdenópterín og er talið lækningalega jafngilt NULIBRY. 
 
Af 15 meðhöndluðum sjúklingum sem teknir voru með í sameinuðu greiningunni voru 47% karlkyns, 
73% hvítir og 27% asískir; miðgildi meðgöngulengdar var 39 vikur (á bilinu 35 til 41 vika). Miðgildi 
aldurs við erfðagreiningu var 4 dagar hjá 15 sjúklingum og þar af voru 6 sjúklingar með 
forburðargreiningu. 
 
Heildarlifun er sýnd í töflu 3. 
 
Tafla 3 Heildarlifun hjá sjúklingum með MoCD gerð A sem fengu meðferð með 

NULIBRY eða rcPMP  
 NULIBRY 

(eða rcPMP)  
(n=15) 

Fjöldi dauðsfalla (%) 2 (13,3%) 
Kaplan Meier lifunarlíkur   

1 ár 93%  
3 ár 86%  

Meðallifunartími (mánuðir) (miðgildi; lágmark, 
hámark) 73,2 (64,4; 0, 162) 

Skammstafanir: CI=öryggisbil; rcPMP= Escherichia coli afleitt cPMP framleitt með raðbrigðaerfðatækni.  
 
Niðurstöður úr heildarlifunargreiningu voru bornar saman við ómeðhöndlaðan 
náttúrusöguviðmiðunarhóp. Á heildina litið var lifun marktækt lengri hjá sjúklingum sem fengu 
NULIBRY samanborið við ómeðhöndlaða náttúrusöguviðmiðunarhópinn.  
 
Í samanburði við ómeðhöndlaða náttúrusöguhópinn voru sjúklingar sem fengu NULIBRY líklegri til 
að vera á fótum, nærast um munn, þyngjast, þroskast og ná höfuðummáli nær jafnöldrum sínum. 
Taugaskemmdir sem urðu fyrir meðferð, þar með talið í móðurkviði, ganga ekki til baka. 
 
MoCD þvagvísar 
Meðferð með NULIBRY leiddi til lækkunar á þéttni S-súlfósýsteins (SSC) í þvagi hjá sjúklingum með 
MoCD gerð A og var lækkunin viðvarandi með langtímameðferð í 48 mánuði. Grunngildi SSC í þvagi 
staðlað í kreatínín var einkennt hjá tveimur sjúklingum með meðalgildi 92,0 µmól/mmól. Eftir 
meðferð með NULIBRY (n=15) var meðaltal ± staðalfrávik gildi SSC í þvagi staðlað í kreatínín á 
bilinu 12,9 (±7,3) til 8,6 (±5,8) µmól/mmól frá 3. mánuði til síðustu heimsóknar. 
 
Unglingar og fullorðnir 
 
Takmörkuð gögn liggja fyrir hjá unglingum á aldrinum 12 ára og upp að 18 ára og fullorðnum. 
 
Undantekningartilvik 
 
Þetta lyf hefur fengið markaðsleyfi samkvæmt ferli um „undantekningartilvik“. Það þýðir að vegna 
þess hve sjaldgæfur sjúkdómurinn er hefur ekki reynst mögulegt að afla allra tilskilinna upplýsinga um 
lyfið. 
Lyfjastofnun Evrópu metur árlega nýjar upplýsingar sem hugsanlega koma fram og uppfærir 
samantekt á eiginleikum lyfsins eftir því sem þörf krefur. 
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5.2 Lyfjahvörf 
 
Lyfjahvörf fosdenópteríns hjá heilbrigðum fullorðnum einstaklingum eftir eina gjöf fosdenópterínsí 
bláæð eru tekin saman í töflu 4. Flatarmál undir plasmaþéttni-tíma ferlinum (AUC) og hámarks 
plasmaþéttni (Chámark) fosdenópteríns jókst um það bil hlutfallslega með auknum skömmtum. 
 
Tafla 4 Meðaltal (staðalfrávik) lyfjahvarfabreyta eftir stakan skammt af fosdenópteríni í 

bláæð hjá heilbrigðum einstaklingum 
Breyta 0,075 mg/kg1 0,24 mg/kg1 0,68 mg/kg1 
Cmax (ng/ml) 285 (57) 873 (99) 2800 (567) 
AUC0-inf (ng*klst/ml) 523 (75) 1790 (213) 5960 (1820) 
1 0,075 mg/kg; 0,24 mg/kg og 0,68 mg/kg skammtar eru 0,08; 0,27 og 0,76 sinnum ráðlagður 
hámarksskammtur, í sömu röð.  

 
Dreifing 
 
Dreifingarrúmmál (Vd) fosdenópteríns var um það bil 300 ml/kg. Plasmapróteinbinding 
fosdenópteríns var á bilinu 6 til 12%.  
 
Umbrot 
 
Fosdenópterín umbrotnar að mestu í gegnum niðurbrotsferli án ensíms í óvirka oxunarafurð innlægs 
cPMP.  
 
Rannsókn á hugsanlegum milliverkunum lyfja 
Möguleiki á milliverkunum milli lyfja á grundvelli cýtókróm P450 (CYP) og/eða flutningskerfa 
milliverkana var rannsakaður í fjölda in vitro rannsókna.  
 
Fosdenópterín hamlar ekki CYP1A2, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6 eða 
CYP3A4/5 ísóensím þegar þau eru prófuð in vitro í lifrarmíkrósómum manna. Það var lítil sem engin 
bein tímaháð eða efnaskiptaháð hömlun á þessum ísóensímum og gildi hálfs hámarks hamlandi styrks 
(IC50) voru > 500 µM. Fosdenópterín sýndi ekki örvun CYP1A2, CYP2B6 eða CYP3A4. Meðferð á 
ræktuðum lifrarfrumum úr mönnum með allt að 100 µM fosdenópteríni olli lítilli sem engri aukningu á 
CYP1A2, CYP2B6 eða CYP3A4 mRNA og ensímvirkni. 
 
Fosdenópterín hindrar ekki útflæði eða upptöku ferjur. Hömlun á P-gp, BCRP, OATP1B1, OATP1B3, 
OCT2, OAT1 (20 μM), OAT3, MATE1 og MATE2-K (20 μM) var < 10% við 200 μM, en cPMP-
hömlun sýndi lítilsháttar MATE2-K hömlun (25%) og OAT1 (33%) við 200 μM. Fosdenópterín er 
ekki hvarfefni P-gp, BCRP, OAT1, OAT3, OATP1B1, OATP1B3, OCT2 eða MATE2-K og er 
hugsanlega veikt hvarfefni fyrir MATE1. 
 
Brotthvarf 
 
Meðaltal heildarúthreinsunar (CL) fosdenópteríns var á bilinu 167 til 195 ml/klst./kg. 
Meðalhelmingunartími fosdenópteríns var á bilinu 1,2 til 1,7 klst. 
 
Nýrnaúthreinsun fosdenópteríns er um það bil 40% af heildarúthreinsun líkamans. 
 
Sérstakir hópar 
 
Engar rannsóknir hafa verið gerðar til að meta lyfjahvörf fosdenópteríns hjá tilteknum 
sjúklingahópum, auðkenndir með kynþætti, aldri eða skertri nýrna- eða lifrarstarfsemi. Áhrif skertrar 
nýrna- og lifrarstarfsemi á lyfjahvörf fosdenópteríns eru ekki þekkt. 
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Börn 
 
Lyfjahvarfafræðilegir eiginleikar fosdenópteríns hjá börnum með MoCD gerð A eru svipaðir og hjá 
heilbrigðum fullorðnum einstaklingum. 
 
5.3 Forklínískar upplýsingar 
 
Forklínískar upplýsingar benda ekki til neinnar sérstakrar hættu fyrir menn, á grundvelli hefðbundinna 
rannsókna á lyfjafræðilegu öryggi, eiturverkunum eftir endurtekna skammta hjá ungum dýrum og 
eiturverkun á erfðaefni. 
 
Krabbameinsvaldandi áhrif 
 
Engar rannsóknir á krabbameinsvaldandi áhrifum hafa verið gerðar fyrir fosdenópterín.  
 
Eiturverkanir á æxlun og þroska 
 
Engar rannsóknir á eiturverkunum á æxlun og þroska hafa verið gerðar fyrir fosdenópterín.  
 
Ljóseitrun 
 
Fosdenópterín var næmt fyrir ljóseitri í in vitro og in vivo rannsóknum. Hjá rottum komu fram 
húðviðbrögð (roði, bjúgur, flögnun og brunaskorpa) og augn- og vefjameinafræðilegar breytingar eftir 
útfjólubláa geislun. 
 
 
6. LYFJAGERÐARFRÆÐILEGAR UPPLÝSINGAR 
 
6.1 Hjálparefni 
 
Askorbínsýra (E300) 
Mannitól (E421) 
Súkrósi 
Saltsýra (E507) (til að stilla pH) 
Natríumhýdroxíð (E524) (til að stilla pH) 
 
6.2 Ósamrýmanleiki 
 
Ekki má blanda þessu lyfi saman við önnur lyf en þau sem nefnd eru í kafla 6.6.  
 
6.3 Geymsluþol 
 
Órofið hettuglas 
 
2 ár 
 
Eftir blöndun 
 
Blandað NULIBRY má geyma við stofuhita (15 °C til 25 °C) eða í kæli (2 °C til 8 °C) í allt að 4 klst. 
að meðtöldum innrennslistíma. Ekki frysta NULIBRY eftir blöndun. Hristið ekki. 
 
Sýnt hefur verið fram á efna- og eðlisfræðilegan stöðugleika í 4 klukkustundir við 2 °C til 8 °C eða 
15 °C til 25 °C. 
 
Af örverufræðilegum ástæðum skal nota lyfið tafarlaust eftir blöndun. Ef lyfið er ekki notað strax er 
geymslutími og geymsluskilyrði fram að notkun á ábyrgð notanda og ætti ekki að vera lengri en 
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ofangreind skilyrði þegar blöndun hefur farið fram við stýrðar og gildaðar aðstæður að viðhafðri 
smitgát. 
 
6.4 Sérstakar varúðarreglur við geymslu 
 
Órofið hettuglas 
 
Geymið í frysti við -25 °C til -10 °C. 
 
Geymið hettuglasið í ytri umbúðum til varnar gegn ljósi. 
 
Geymsluskilyrði eftir blöndun lyfsins og eftir að pakkning lyfsins hefur verið rofin, sjá kafla 6.3. 
 
6.5 Gerð íláts og innihald  
 
10 ml glært hettuglas úr gleri af gerð I með álinnsigli og bútýl gúmmítappa. 
 
Hver pakkning er með 1 hettuglasi.  
 
6.6 Sérstakar varúðarráðstafanir við förgun og önnur meðhöndlun 
 
Hvert hettuglas er eingöngu einnota og umfram ónotuðu lyfi skal farga á réttan hátt. Útvega á sjúklingi 
sæft vatn fyrir stungulyf, sprautur, nálaroddar og sprittþurrkur. 
 
Blöndun 
 
NULIBRY verður að blanda með 5 ml af sæfðu vatni fyrir stungulyf fyrir notkun. Blandað NULIBRY 
má hvorki hrista né hita. Viðhafa skal smitgát við undirbúning og fylgja þessum leiðbeiningum: 
 
1. Ákveða skal heildarskammt, fjölda hettuglasa og heildarmagn blandaðs skammts miðað við 

þyngd sjúklings og ávísaðan skammt. Skammtastærð getur verið á bilinu 0,4 ml fyrir 2 kg 
fyrirbura (0,40 mg/kg/dag) til 23,7 ml fyrir 50 kg fullorðinn einstakling (0,90 mg/kg/dag). Sjá 
kafla 4.2. Fjöldi hettuglasa sem á að blanda ræðst af skammti sjúklings deilt með 
9,5 mg/hettuglas (innihald í einu hettuglasi). Ef fjöldi útreiknaðra hettuglasa inniheldur brot, 
ætti að námunda það upp í næstu heilu tölu. 

 
2. Tilskilinn fjölda af hettuglösum á að taka úr frystinum til að leyfa þeim að ná stofuhita (með því 

að núa hettuglasinu varlega í 3 til 5 mínútur á milli handanna (ekki hrista) eða með því að 
geyma það við stofuhita í um það bil 30 mínútur). 

 
3. Hvert NULIBRY hettuglas verður að blanda með 5 ml af sæfðu vatni fyrir stungulyf. Hvert 

hettuglas er blandað með því að sprauta hægt og rólega 5 ml af vatni fyrir stungulyf inn á vegg 
hvers hettuglass. Hettuglasinu verður að snúa varlega og stöðugt þar til duftið er alveg uppleyst. 
Hettuglasið má ekki hrista. Eftir blöndun, er endanlegur styrkur NULIBRY blandaðrar lausnar 
9,5 mg/5 ml (1,9 mg/ml). Aðeins skal gefa þann skammt sem samsvarar ráðlögðum skammti. 

 
4. Blandað NULIBRY er tær og litlaus til fölgul lausn. Skoða skal NULIBRY með tilliti til agna 

og mislitunar fyrir gjöf. NULIBRY má ekki nota ef agnir eru til staðar eða ef lausn er mislituð. 
 
5. Gefa skal heildarskammtinn sem blandaður er.  
 
Ef blandað NULIBRY er geymt í kæli, leyfðu því að ná stofuhita áður en það er gefið með því að núa 
hettuglasinu varlega í 3 til 5 mínútur á milli handanna (ekki hrista) eða með því að geyma það við 
stofuhita í um það bil 30 mínútur. 
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Lyfjagjöf 
 
Gjöf NULIBRY á að vera í höndum heilbrigðisstarfsmanns. Ef heilbrigðisstarfsmaður telur 
viðeigandi, getur umönnunaraðili sjúklingsins gefið NULIBRY heima (sjá kafla 4.2). Ef 
umönnunaraðili/sjúklingur getur gefið NULIBRY, verður umönnunaraðili/sjúklingur að lesa ítarlegar 
leiðbeiningar um undirbúning, gjöf, geymslu og förgun NULIBRY. 
 
NULIBRY er einungis til notkunar í bláæð. NULIBRY verður að gefa með di(2-
etýlhexýl)þalat(DEHP)-lausum slöngum með 0,2 míkron síu. NULIBRY má ekki blanda saman við 
önnur lyf (ath. NULIBRY er blandað með sæfðu vatni fyrir stungulyf). NULIBRY má ekki gefa sem 
innrennsli með öðrum lyfjum. 
 
NULIBRY er gefið með sprautudælu á hraðanum 1,5 ml á mínútu.  
 
Skammtarúmmál undir 2 ml gæti þurft að gefa rólega með sprautu í bláæð.  
 
Ljúka þarf gjöf NULIBRY innan 4 klukkustunda frá blöndun. 
 
Förgun lyfs og hjálparefna 
 
Farga skal öllum ónotuðum lyfjaleifum og/eða úrgangi þar með talið efnum notuð fyrir blöndun og 
gjöf í samræmi við gildandi reglur.  
 
 
7. MARKAÐSLEYFISHAFI 
 
TMC Pharma (EU) Ltd 
7a Durands Court, 
45 Parnell Street, 
Waterford X91 P381 
Írland 
 
8. MARKAÐSLEYFISNÚMER  
 
EU/1/22/1684/001 
 
 
9. DAGSETNING FYRSTU ÚTGÁFU MARKAÐSLEYFIS / ENDURNÝJUNAR 

MARKAÐSLEYFIS 
 
Dagsetning fyrstu útgáfu markaðsleyfis: 15-09-2022 
 
 
10. DAGSETNING ENDURSKOÐUNAR TEXTANS 
 
 
Ítarlegar upplýsingar um lyfið eru birtar á vef Lyfjastofnunar Evrópu http://www.ema.europa.eu. 
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A. FRAMLEIÐENDUR SEM ERU ÁBYRGIR FYRIR LOKASAMÞYKKT 
 
Heiti og heimilisfang framleiðenda sem eru ábyrgir fyrir lokasamþykkt 
 
Millmount Healthcare Limited 
Block 7, City North Business Campus 
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60 
Írland  
 
 
B. FORSENDUR FYRIR, EÐA TAKMARKANIR Á, AFGREIÐSLU OG NOTKUN  
 
Ávísun lyfsins er háð sérstökum takmörkunum (sjá viðauka I: Samantekt á eiginleikum lyfs, 
kafla 4.2). 
 
 
C. AÐRAR FORSENDUR OG SKILYRÐI MARKAÐSLEYFIS 
 
• Samantektir um öryggi lyfsins (PSUR) 
 
Skilyrði um hvernig leggja skal fram samantektir um öryggi lyfsins koma fram í lista yfir 
viðmiðunardagsetningar Evrópusambandsins (EURD lista) sem kveðið er á um í grein 107c(7) í 
tilskipun 2001/83/EC og öllum síðari uppfærslum sem birtar eru í evrópsku lyfjavefgáttinni. 
 
Markaðsleyfishafi skal leggja fram fyrstu samantektina um öryggi lyfsins innan 6 mánaða frá útgáfu 
markaðsleyfis. 
 
 
D. FORSENDUR EÐA TAKMARKANIR ER VARÐA ÖRYGGI OG VERKUN VIÐ 

NOTKUN LYFSINS 
 
• Áætlun um áhættustjórnun 

 
Markaðsleyfishafi skal sinna lyfjagátaraðgerðum sem krafist er, sem og öðrum ráðstöfunum 
eins og fram kemur í áætlun um áhættustjórnun í kafla 1.8.2 í markaðsleyfinu og öllum 
uppfærslum á áætlun um áhættustjórnun sem ákveðnar verða. 
 
Leggja skal fram uppfærða áætlun um áhættustjórnun: 

• Að beiðni Lyfjastofnunar Evrópu. 
• Þegar áhættustjórnunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef það gerist í kjölfar þess að nýjar 

upplýsingar berast sem geta leitt til mikilvægra breytinga á hlutfalli ávinnings/áhættu eða vegna 
þess að mikilvægur áfangi (tengdur lyfjagát eða lágmörkun áhættu) næst. 

 
• Viðbótaraðgerðir til að lágmarka áhættu 
 
Áður en NULIBRY er sett á markað í hverju aðildarríki verður markaðsleyfishafi (MAH) að 
samþykkja innihald og snið fræðsluefnisins, þ.m.t. samskiptamiðla, dreifingaraðferðir og hvers kyns 
aðra þætti áætlunarinnar, við þar til bær yfirvöld. 
 
Fræðsluefnið miðar að því að lágmarka ranga lyfjagjöf. 
 
Markaðsleyfishafi skal tryggja að í hverju aðildarríki þar sem NULIBRY er markaðssett sé 
öllum sjúklingum/umönnunaraðilum sem búist er við að noti NULIBRY heima við afhent 
eftirfarandi fræðsluefni af heilbrigðisstarfsmanni: 
 

• Notkunarleiðbeiningar 
• Inndælingardagbók 
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Notkunarleiðbeiningar: 

• Mikilvægar upplýsingar sem sjúklingur/umönnunaraðili þarf að vita áður en hann 
undirbýr og gefur NULIBRY; 

• Leiðbeiningar um tímann sem það á að taka að gefa lyfið; 
• Lýsing á þynningarefninu til blöndunar; 
• Lyfjagjafartíminn sem þarf eftir blöndun; 
• Skref fyrir skref leiðbeiningar (með myndefni fyrir meirihluta skrefanna og leturgerð og 

hvítt rými). 
 
Inndælingardagbók: 

• Hún ætti einnig að virka sem samskiptatæki milli læknis, sjúklings og umönnunaraðila til 
að fylgjast með öryggi og viðbótarráðstöfunum til að lágmarka áhættu. 

• Þetta skjal mun meðal annars innihalda eftirfarandi atriði: 
o neyðarnúmer, 
o ávísaðan skammt og skammtaáætlun meðferðarlæknis, 
o skráningu á lyfjagjöf umönnunaraðila, þar með talið dagsetningar, gefna 

skammta, aukaverkanir, ranga lyfjagjöf og fylgikvilla við lyfjagjöf heima. 
 
 
E. SÉRSTÖK SKYLDA TIL AÐ LJÚKA AÐGERÐUM EFTIR ÚTGÁFU SKILYRTS 

MARKAÐSLEYFIS 
 
Þetta lyf hefur verið samþykkt samkvæmt ferli um undantekningatilvik og í samræmi við grein 14(8) í 
reglugerð (EB) nr. 726/2004 skal markaðsleyfishafi framkvæma eftirfarandi innan tilgreindra 
tímamarka: 
 

Lýsing Tímamörk 
Til þess að tryggja fullnægjandi eftirlit með öryggi og verkun Nulibry við 
meðferð sjúklinga með skort á mólýbden hjálparþáttum (MoCD) gerð A, skal 
markaðsleyfishafi uppfæra árlega allar nýjar upplýsingar varðandi öryggi og 
verkun Nulibry. 

Árlega (með árlegu 
endurmati) 

Rannsókn á öryggi lyfs, án inngrips, sem gerð er eftir veitingu markaðsleyfis 
(PASS): Til að lýsa frekar og meta langtímaöryggi og verkun Nulibry skal 
markaðsleyfishafi framkvæma og leggja fram niðurstöður framsýnnar 
áhorfsrannsóknar hjá sjúklingum með skort á mólýbden hjálparþáttum (MoCD) 
gerð A, sem fá meðferð með Nulibry. 

Árlega (með árlegu 
endurmati) 
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VIÐAUKI III 
 

ÁLETRANIR OG FYLGISEÐILL 
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A. ÁLETRANIR 
  



16 

UPPLÝSINGAR SEM EIGA AÐ KOMA FRAM Á YTRI UMBÚÐUM 
 
YTRI ASKJA 
 
 
1. HEITI LYFS 
 
NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn 
fosdenópterín 
 
 
2. VIRK(T) EFNI 
 
Hvert hettuglas inniheldur fosdenópterínhýdróbrómíð tvíhýdrat sem jafngildir 9,5 mg af 
fosdenópteríni. Eftir blöndun með 5 ml af sæfðu vatni, inniheldur hver ml af lausn 
fosdenópterínhýdróbrómíð tvíhýdrat sem jafngildir 1,9 mg af fosdenópteríni. 
 
 
3. HJÁLPAREFNI 
 
Hjálparefni: askorbínsýra, mannitól, súkrósi, saltsýra, natríumhýdroxíð. Sjá nánari upplýsingar í 
fylgiseðli. 
 
 
4. LYFJAFORM OG INNIHALD 
 
Stungulyfsstofn, lausn.  
1 hettuglas 
 
 
5. AÐFERÐ VIÐ LYFJAGJÖF OG ÍKOMULEIÐ(IR) 
 
Lesið fylgiseðilinn fyrir notkun. 
Til notkunar í bláæð eftir blöndun. 
 
 
6. SÉRSTÖK VARNAÐARORÐ UM AÐ LYFIÐ SKULI GEYMT ÞAR SEM BÖRN 

HVORKI NÁ TIL NÉ SJÁ 
 
Geymið þar sem börn hvorki ná til né sjá. 
 
 
7. ÖNNUR SÉRSTÖK VARNAÐARORÐ, EF MEÐ ÞARF 
 
 
8. FYRNINGARDAGSETNING 
 
EXP 
 
 
9. SÉRSTÖK GEYMSLUSKILYRÐI 
 
Geymið í frysti við -25 °C til -10 °C 
Geymið hettuglasið í ytri umbúðum til varnar gegn ljósi. 
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10. SÉRSTAKAR VARÚÐARRÁÐSTAFANIR VIÐ FÖRGUN LYFJALEIFA EÐA 

ÚRGANGS VEGNA LYFSINS ÞAR SEM VIÐ Á 
 
 
11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKAÐSLEYFISHAFA 
 
TMC Pharma (EU) Ltd  
 
 
12. MARKAÐSLEYFISNÚMER 
 
EU/1/22/1684/001 
 
 
13. LOTUNÚMER 
 
Lot 
 
 
14. AFGREIÐSLUTILHÖGUN 
 
 
15. NOTKUNARLEIÐBEININGAR 
 
 
16. UPPLÝSINGAR MEÐ BLINDRALETRI 
 
Fallist hefur verið á rök fyrir undanþágu frá kröfu um blindraletur. 
 
 
17. EINKVÆMT AUÐKENNI – TVÍVÍTT STRIKAMERKI 
 
Á pakkningunni er tvívítt strikamerki með einkvæmu auðkenni. 
 
 
18. EINKVÆMT AUÐKENNI – UPPLÝSINGAR SEM FÓLK GETUR LESIÐ 
 
PC 
SN 
NN 
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LÁGMARKS UPPLÝSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM Á INNRI UMBÚÐUM LÍTILLA 
EININGA 
 
HETTUGLAS  
 
 
1. HEITI LYFS OG ÍKOMULEIÐ(IR) 
 
NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn 
fosdenópterín 
IV notkun eftir blöndun 
 
 
2. AÐFERÐ VIÐ LYFJAGJÖF 
 
Lesið fylgiseðilinn fyrir notkun. 
Til notkunar í bláæð eftir blöndun 
 
 
3. FYRNINGARDAGSETNING 
 
EXP 
 
 
4. LOTUNÚMER 
 
Lot 
 
 
5. INNIHALD TILGREINT SEM ÞYNGD, RÚMMÁL EÐA FJÖLDI EININGA 
 
9,5 mg 
 
 
6. ANNAÐ 
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B. FYLGISEÐILL 
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Fylgiseðill: Upplýsingar fyrir notanda lyfsins 
 

NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn. 
fosdenópterín 

 
Þetta lyf er undir sérstöku eftirliti til að nýjar upplýsingar um öryggi lyfsins komist fljótt og 

örugglega til skila. Allir geta hjálpað til við þetta með því að tilkynna aukaverkanir sem koma fram. 
Aftast í kafla 4 eru upplýsingar um hvernig tilkynna á aukaverkanir. 
 
Lesið allan fylgiseðilinn vandlega áður en byrjað er að nota lyfið. Í honum eru mikilvægar 
upplýsingar fyrir þig eða barnið þitt. 
- Geymið fylgiseðilinn. Nauðsynlegt getur verið að lesa hann síðar.  
- Leitið til læknisins eða hjúkrunarfræðingsins ef þörf er á frekari upplýsingum. 
- Látið lækninn eða hjúkrunarfræðinginn vita um allar aukaverkanir þínar eða barnsins þíns. Þetta 

gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst á í þessum fylgiseðli. Sjá kafla 4. 
 
Í fylgiseðlinum eru eftirfarandi kaflar 
 
1. Upplýsingar um NULIBRY og við hverju það er notað  
2. Áður en byrjað er að nota NULIBRY  
3. Hvernig á að nota NULIBRY  
4. Hugsanlegar aukaverkanir  
5. Hvernig geyma á NULIBRY  
6. Pakkningar og aðrar upplýsingar 
 
 
1. Upplýsingar um NULIBRY og við hverju það er notað 
 
Hvað NULIBRY er 
NULIBRY inniheldur virka efnið fosdenópterín.  
NULIBRY er gefið fólki með arfgengan skort á mólýbden hjálparþáttum (MoCD) af gerð A. Það er 
gefið einstaklingum þegar lækna grunar að þeir gætu verið með MoCD gerð A. Það þarf að halda 
áfram notkun lyfsins ævilangt ef MoCD gerð A er staðfest með erfðarannsóknum. 
 
Hvað er skortur á mólýbden hjálparþáttum (MoCD) gerð A: 
MoCD gerð A er sjaldgæf meðfæddur galli í náttúrulegum efnaskiptum sem líkaminn þarf til að virka. 
Einkenni þessa erfðasjúkdóms birtast venjulega stuttu eftir fæðingu og eru m.a. erfiðleikar við að 
nærast og flog. Önnur einkenni eru minnkuð meðvitund eða viðbrögð við umhverfinu, aukning á 
hrökkviðbragði við skyndilegum atburði og veikir eða stífir vöðvar. 
 
MoCD gerð A stafar af villu í geni sem kallast MOCS1. Þetta stöðvar framleiðslu líkamans á 
nauðsynlegu efni sem kallast hringlaga pýranópterínmónófosfat. Þegar þetta efni vantar er ekki hægt 
að brjóta niður ákveðin efnasambönd (súlfít) sem myndast í líkamanum. Þessi efnasambönd eru eitruð 
fyrir heilann og geta haft neikvæð áhrif á eða tafið þroska barns. 
 
Hvernig NULIBRY virkar: 
NULIBRY leggur til efnið sem vantar til að líkami þinn eða barnsins þíns geti brotið niður skaðlegu 
súlfít efnin. 
 
 
2. Áður en byrjað er að nota NULIBRY  
 
Ekki nota NULIBRY  
- ef þú eða barnið þitt eruð með ofnæmi fyrir fosdenópterín eða einhverju innihaldsefni lyfsins 

(talin upp í kafla 6). 
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Varnaðarorð og varúðarreglur  
 
Leitið ráða hjá lækninum eða hjúkrunarfræðingnum áður en NULIBRY er notað. 
 
Sjúklingar sem nota NULIBRY geta orðið viðkvæmir fyrir beinu sólarljósi og útfjólubláu ljósi. Meðan 
á meðferð með fosdenópteríni stendur ættu sjúklingar að forðast sólarljós og nota sólarvörn, 
hlífðarfatnað og sólgleraugu þegar þeir eru í sól. Láttu lækninn strax vita ef þú eða barnið þitt fær 
útbrot, roða eða blöðrur á húðsvæð sem hafa verið í sól eða ef þú eða barnið þitt fáið sviðatilfinningu í 
húð. 
 
Vegna notkunar sólarvarna og hlífðarfatnaðar í sól gæti læknirinn ávísað viðbótar D-vítamíni eftir 
þörfum. 
 
Notkun annarra lyfja samhliða NULIBRY 
Það er ólíklegt að NULIBRY hafi áhrif á eða verði fyrir áhrifum frá öðrum lyfjum. Hins vegar skal 
láta lækninn vita um öll önnur lyf sem barnið notar, hefur nýlega notað eða kynni að nota. 
 
NULIBRY inniheldur Natríum 
Lyfið inniheldur minna en 1 mmól (23 mg) af natríum í hverju hettuglasi, þ.e.a.s. er sem næst 
„natríumlaust“. 
 
 
3. Hvernig á að nota NULIBRY 
 
Hvernig NULIBRY er gefið 
NULIBRY er sprautað í bláæð í gegnum hollegg.  
 
Læknir sem hefur reynslu af meðhöndlun á meðfæddum efnaskiptagöllum mun hefja meðferð með 
NULIBRY og hafa umsjón með henni. 
 
NULIBRY má gefa heima. Áður en þú gerir það í fyrsta skipti mun læknirinn eða hjúkrunarfræðingur 
þjálfa þig í að undirbúa lyfið og gefa þér eða barninu þínu skammt af NULIBRY.  
 
Notið lyfið alltaf eins og læknirinn eða hjúkrunarfræðingurinn hefur sagt til um. Leitaðu ráða hjá 
lækninum ef þú eða barnið þitt eruð ekki viss um hvernig á að nota NULIBRY.  
 
Hve mikið á að nota 
Skammturinn fer eftir aldri og líkamsþyngd barnsins þíns. Þú verður að gefa skammtinn einu sinni á 
dag. Læknirinn mun finna út þá skammtastærð sem þú verður að gefa. 
 
Ef notaður er stærri skammtur en mælt er fyrir um NULIBRY 
Ef þú heldur að þér eða barninu þínu hafi verið gefið meira NULIBRY en mælt var fyrir um, skal láta 
lækninn vita umsvifalaust. 
 
Ef þú hefur gleymt að gefa skammt af NULIBRY. 
Ef skammtur af NULIBRY gleymist, gefðu skammtinn sem gleymdist eins fljótt og auðið er. Bíddu í 
að minnsta kosti 6 klukkustundir áður en þú gefur næsta skammt. 
 
 
4. Hugsanlegar aukaverkanir 
 
Eins og við á um öll lyf getur þetta lyf valdið aukaverkunum en það gerist þó ekki hjá öllum. 
 
Segðu lækninum eða hjúkrunarfræðingnum tafarlaust frá því ef einhverjar aukaverkana koma fram eða 
ef vart verður við aukaverkanir sem ekki er minnst á í þessum fylgiseðli. 
 



22 

Eftirfarandi aukaverkanir eru mjög algengar og eru tengdar við inndælingarbúnaðinn (hollegginn) en 
ekki við lyfið. Mjög algengar: Geta komið fyrir hjá fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum 
• Vandamál sem tengjast hollegg, svo sem sársauki, útferð, roði eða bólga 
 
Fylgikvillar sem tengjast æðalegg 
Þú eða barnið þitt munuð vera með inndælingarbúnað (hollegg). Þetta er notað til að sprauta lyfjum í 
blóð þitt eða barns þíns. Þú eða barnið þitt gæti fengið fylgikvilla sem tengjast holleggnum. 
Vinsamlegast fylgdu leiðbeiningum læknis eða hjúkrunarfræðings um hvernig á að hugsa um þennan 
búnað áður og eftir að NULIBRY er gefið. 
 
Tilkynning aukaverkana 
Látið lækninn eða hjúkrunarfræðinginn vita um allar aukaverkanir. Þetta gildir einnig um aukaverkanir 
sem ekki er minnst á í þessum fylgiseðli. Einnig er hægt að tilkynna aukaverkanir beint samkvæmt 
fyrirkomulagi sem gildir í hverju landi fyrir sig, sjá Appendix V. Með því að tilkynna aukaverkanir er 
hægt að hjálpa til við að auka upplýsingar um öryggi lyfsins. 
 
 
5. Hvernig geyma á NULIBRY 
 
Geymið lyfið þar sem börn hvorki ná til né sjá. 
 
Ekki skal nota lyfið eftir fyrningardagsetninguna sem tilgreind er á merkimiðanum á hettuglasinu og 
öskjunni á eftir EXP. Fyrningardagsetning er síðasti dagur mánaðarins sem þar kemur fram. 
 
Órofið hettuglas 
Geymið í frysti við -25 °C til -10 °C  
Geymið hettuglasið í ytri umbúðum til varnar gegn ljósi. 
 
Geymsla á blönduðu NULIBRY 
Blandað NULIBRY má geyma við stofuhita (15 °C til 25 °C) eða í kæli (2 °C til 8 °C) í allt að 4 klst. 
að meðtöldum innrennslistíma.  
 
Ef blandað NULIBRY er geymt í kæli, leyfðu því að ná stofuhita (með því að núa hettuglasinu varlega 
í 3 til 5 mínútur á milli handanna (ekki hrista) eða með því að geyma það við stofuhita í um það bil 
30 mínútur) fyrir gjöf.  
- Ekki hita.  
- Ekki má frysta NULIBRY eftir blöndun.  
- Hristið ekki. 
 
Blandaða lausnin verður að vera glær og litlaus til fölgul lausn. Ekki skal nota lausnina ef agnir eru til 
staðar eða ef hún er mislituð.  
 
Ekki henda neinum lyfjum eða úrgangi, þar með talið efnum sem notuð eru við blöndun og gjöf með 
skólpvatni eða heimilissorpi. Leitið ráða í apóteki um hvernig heppilegast er að farga lyfjum sem hætt 
er að nota. Markmiðið er að vernda umhverfið. 
 
 
6. Pakkningar og aðrar upplýsingar 
 
Hvað inniheldur NULIBRY  
 
- Virka efnið er fosdenópterín 9,5 mg. Hvert hettuglas inniheldur fosdenópterínhýdróbrómíð 

tvíhýdrat sem jafngildir 9,5 mg af fosdenópteríni. 
- Önnur innihaldsefni eru: askorbínsýra (E300), mannitól (E421), súkrósi, saltsýra (E507), 

natríumhýdroxíð (E524) (sjá kafla 2 „Nulibry inniheldur natríum“). 
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Lýsing á útliti NULIBRY og pakkningastærðir 
NULIBRY er hvítur til fölgulur stungulyfsstofn, lausn (stungulyfsstofn).  
 
Hver pakkning inniheldur 1 hettuglas. 
 
Markaðsleyfishafi 
TMC Pharma (EU) Ltd 
7a Durands Court, 
45 Parnell Street, 
Waterford X91 P381 
Írland 
 
Framleiðandi 
Millmount Healthcare Limited 
Block 7, City North Business Campus 
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60 
Írland  
 
Þessi fylgiseðill var síðast uppfærður  
 
Þetta lyf hefur fengið markaðsleyfi með svokölluðu „skilyrtu samþykki“. Það þýðir að beðið er frekari 
gagna um lyfið. 
Lyfjastofnun Evrópu metur nýjar upplýsingar um lyfið að minnsta kosti árlega og fylgiseðillinn verður 
uppfærður eftir því sem þörf krefur. 
 
Upplýsingar sem hægt er að nálgast annars staðar 
 
Ítarlegar upplýsingar um lyfið eru birtar á vef Lyfjastofnunar Evrópu: http://www.ema.europa.eu. Þar 
eru líka tenglar á aðra vefi um sjaldgæfa sjúkdóma og lyf við þeim.  
 
Þessi fylgiseðill er birtur á vef Lyfjastofnunar Evrópu á tungumálum allra ríkja Evrópska 
efnahagssvæðisins. 
 
------------------------------------------------------------------------------------------------------------------------ 
 
Eftirfarandi upplýsingar eru ætlaðar fyrir undirbúning og gjöf NULIBRY: 
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Notkunarleiðbeiningar um hvernig á að undirbúa og gefa NULIBRY. 
 
Lestu þessar notkunarleiðbeiningar áður en þú blandar og gefur skammt af NULIBRY í fyrsta skipti 
og í hvert skipti sem þú færð NULIBRY ávísað. Þessar upplýsingar koma ekki í stað þess að ræða við 
lækninn þinn um heilsufar barns þíns eða meðferð þess. Talaðu ávalt við lækninn í óvissutilfellum.  
 
Læknirinn ætti að sýna þér réttu leiðina til að undirbúa og gefa barninu þínu ávísuðum skammti af 
NULIBRY áður en þú gerir það í fyrsta skipti. 
 
NULIBRY er gefið í æð barnsins þíns (í bláæð), í gegnum hollegg sem læknirinn eða 
hjúkrunarfræðingurinn setti upp. Fylgdu alltaf sérstökum leiðbeiningum frá lækninum eða 
hjúkrunarfræðingnum.  
 
Mikilvægar upplýsingar sem þú þarft að vita áður en þú undirbýrð og gefur NULIBRY: 
• Skammtur barnsins af NULIBRY byggist á aldri þess og líkamsþyngd. Læknirinn þinn eða 

hjúkrunarfræðingur mun ákvarða magn af NULIBRY sem þarf fyrir hvern skammt fyrir barnið 
þitt. Magn NULIBRY sem þarf fyrir hvern skammt og fjöldi hettuglasa sem þarf til að undirbúa 
hvern skammt getur breyst við hverja heimsókn til læknisins. Skammturinn verður mældur sem 
fjöldi millilítra (ml) lausnar sem þarf að gefa.  

• Ef þú eða umönnunaraðili barnsins þíns eruð að gefa NULIBRY heima, mun læknirinn þinn eða 
hjúkrunarfræðingur leggja til að þið haldið inndælingardagbók sem inniheldur að minnsta kosti: 
o dagsetningu hvers skammts af NULIBRY 
o fjölda hettuglasa notuð til að undirbúa hvern skammt  
o lotunúmer af hverju notuðu NULIBRY hettuglasi 
o heildarmagn (fjöldi ml) NULIBRY sem gefið var 
o upphafs- og endatíma skammtsins 
o stað til að skrá aukaverkanir, lyfjamistök og fylgikvilla við lyfjagjöf 

 
Vertu viss um að hafa þessar upplýsingar uppfærðar þegar skammturinn breytist. Komdu 
með inndælingardagbók þína í hverja eftirfylgniheimsókn hjá lækninum þínum. Vertu viss 
um að láta lækninn þinn eða lyfjafræðing fylla út eftirfarandi upplýsingar í 
inndælingardagbókina:  
o skammtur barnsins þíns af NULIBRY í millilítrum (ml) 
o Fjöldi hettuglasa sem þarf til að undirbúa hvern skammt 

 
• NULIBRY kemur sem duft í hettuglasi. Hvert hettuglas af NULIBRY verður að blanda með 

5 ml af sæfðu vatni fyrir stungulyf til að leysa upp duftið og búa til lausn til notkunar.  
Ekki undirbúa lausn með neinu öðru en sæfðu vatni fyrir stungulyf. 

 
NULIBRY verður að gefa innan 4 klukkustunda eftir að lausnin er tilbúin. Þú mátt geyma tilbúnu 
lausnina af NULIBRY við stofuhita eða í kæli, í allt að 4 klukkustundir, að meðtöldum þeim tíma sem 
þarf til að gefa skammtinn. Ef þú gefur ekki tilbúinn skammt af NULIBRY innan 4 klst., verður að 
henda lausninni sem þú hefur búið til. Sjáðu kafla 5 í fylgiseðlinum „Hvernig á að geyma 
NULIBRY“. 
 
Undirbúningur til að gefa NULIBRY 

Skref 1: Taktu saman áhöld og efni 
• Notaðu hreinan, flatan vinnuflöt. 
• Takið réttan fjölda NULIBRY hettuglasa sem þarf úr 

frystinum til að undirbúa ávísaðan skammt barnsins þíns. Þú 
gætir þurft meira en 1 hettuglas til að undirbúa heildarmagnið 
sem þarf fyrir 1 skammt. Leyfðu NULIBRY hettuglösum að 
ná stofuhita. Þetta er hægt að gera með því að rúlla hverju 
hettuglasi varlega á milli handanna í 3 til 5 mínútur eins og 
sýnt er, eða með því að leyfa hettuglösum að standa við 
stofuhita í um það bil 30 mínútur.  
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• Taktu saman áhöld og efni sem þarf til að undirbúa og gefa 
skammt af NULIBRY: 
o 1 hettuglas af sæfðu vatni fyrir stungulyf fyrir hvert 

hettuglas af NULIBRY sem þarf fyrir 1 skammt.  
 Athugaðu fyrningardagsetningu á NULIBRY 

hettuglasinu. Notið ekki hettuglasið ef komið er 
fram yfir fyrningardagsetninguna.  

 Ekki nota hettuglasið ef innsiglið sem smelt er af 
hettuglasinu er brotið eða það vantar. 

o 1 sæfð 5 ml sprauta fyrir hvert hettuglas af NULIBRY sem 
þarf í 1 skammt, notað til að blanda NULIBRY með sæfðu 
vatni fyrir stungulyf 

o Önnur sæfð sprauta sem er nógu stór fyrir heildarmagn 
NULIBRY sem þarf fyrir einn skammt. Læknirinn þinn, 
hjúkrunarfræðingur eða lyfjafræðingur ætti að segja þér 
hvaða stærð og gerð sprautu þú átt að nota. 

o sæfðar nálar (mælt með 18-gauge) 
o sprittklútar 
o hanskar, ef læknirinn eða hjúkrunarfræðingur hefur sagt 

þér að nota hanska þegar þú undirbýrð og gefur 
NULIBRY 

o 1 bláæða lyfjagjafasett sem þarf ákveðna tegund af 
slöngum [di(2-etýlhexýl)þalat(DEHP)-lausum með 
0,2 míkron síu] 

o 1 innrennslisdæla notuð til að gefa skammtinn af 
NULIBRY samkvæmt leiðbeiningum læknisins 

o önnur efni, ef læknirinn mælir með því til að hugsa um 
bláæðahollegg barnsins þíns fyrir og eftir gjöf af 
NULIBRY 

o Önnur efni sem lyfjafræðingur útvegar til að henda lyfjum 
sem þú notar ekki lengur. Markmiðið er að vernda 
umhverfið. 

 

Skref 2: Þvoðu þér um hendurnar 
• Þvoið hendurnar vandlega með sápu og vatni. Notaðu hreint handklæði til að þurrka hendurnar 

eða leyfðu þeim að loftþorna.  
• Ef þér hefur verið sagt að nota hanska til að undirbúa og gefa NULIBRY skaltu setja þá á þig 

núna. 
Skref 3: Undirbúðu hettuglös 
• Fjarlægðu hlífðarhettuna af hverju hettuglasi af sæfðu vatni 

fyrir stungulyf sem þarf. 

 

NULIBRY 
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• Hreinsaðu gúmmítappann á hverju hettuglasi með sprittþurrku 
og láttu loftþorna. Ekki blása á tappann til að þurrka hann 
hraðar. 

Athugið: Ef þú snertir hettuglas tappann, þarft þú að þrífa hann aftur 
með sprittþurrku. 

 

Skref 4: Undirbúðu sprautuna sem notuð er til að draga upp 
sæft vatn fyrir stungulyf 
• Opnaðu umbúðirnar sem innihalda nál. Ekki fjarlægja 

nálarhlífina strax. 

 

• Opnaðu umbúðirnar sem innihalda 5 ml sprautu. Festu nálina 
við sprautuoddinn með því að skrúfa hann á, með því að snúa 
henni í áttina að örinni eins og sýnt er. Nálin þín og sprautan 
gætu litið öðruvísi út en þær sem sýndar eru. 

 

Skref 5: Fylltu sprautuna með sæfðu vatni fyrir stungulyf 
• Fjarlægðu nálarhlífina með því að toga hlífina beint af. Gættu 

þess að snerta ekki nálina eða láta nálina koma við neitt. 
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• Haltu um meginhluta sprautunnar með annarri hendi. Notaðu 
hina höndina til að draga stimpil sprautunnar til baka þar til 
toppur stimpilsins nær 5 ml línunni á sprautunni.  

 
• Haltu hettuglasinu af sæfðu vatni fyrir stungulyf þétt á 

vinnufletinum og stingdu nálinni í miðjuna á 
hettuglastappanum.  

 
• Snúðu hettuglasinu hægt á hvolf. Athugaðu að nálaroddurinn 

sé ekki í vatninu. Svo skaltu ýta upp á stimpilinn til að þrýsta 
öllu loftinu úr sprautunni inn í hettuglasið. 

 
• Næst skaltu færa nálina þannig að oddurinn sé í vatninu. 

Dragðu hægt niður stimpil sprautunnar til að fylla sprautuna 
með 5 ml af sæfðu vatni fyrir stungulyf. 
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• Bankaðu á sprautuna með fingrunum þar til allar loftbólur eru 
komnar efst upp í sprautuna og þrýstu síðan varlega upp á 
stimpilinn til að ýta loftinu út úr sprautunni.  

 

 

• Eftir að loftbólurnar hafa verið fjarlægðar skaltu athuga 
sprautuna til að vera viss um að 5 ml af lausn séu í sprautunni 
áður en nálin er tekin úr hettuglasinu. Haltu áfram að draga 
inn vökva þangað til þú nærð 5 ml. Ekki nota minna. 

 
Skref 6: Blandið NULIBRY  
• Fjarlægið smellulokið af NULIBRY hettuglasinu. 
• Þurrkaðu gúmmítappann á NULIBRY hettuglasinu með nýrri 

sprittþurrku. 

 

• Haltu NULIBRY hettuglasinu þétt á vinnuborðinu þínu. 
Taktu sprautuna með sæfðu vatni fyrir stungulyf og stingdu 
nálinni hægt í miðjuna á hettuglastappanum.  

 
• Ýttu stimplinum hægt niður alla leið til að þrýsta sæfðu vatni 

fyrir stungulyf inn í hettuglasið. Fjarlægðu síðan nálina 
varlega af hettuglasinu. Fleygðu notuðu nálinni og sprautunni 
strax eins og lyfjafræðingur sagði þér, svo að enginn geti 

 

NULIBRY  
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slasast. Reynið ekki að setja lokið á nálina. Sjá kafla 5 
“Hvernig geyma á NULIBRY”  

• Snúið hettuglasinu varlega í hringi uns allt duftið hefur leysts 
algerlega upp. Ekki hrista hettuglasið. 

 
 

• Endurtaktu skref 4 til 6 ef fleiri en 1 hettuglas af 
NULIBRY þarf til að undirbúa ávísaðan NULIBRY 
skammt barnsins þíns. 

• Notaðu nýja 5 ml sprautu og nýja nál fyrir hvert hettuglas 
af NULIBRY. 

 

Athugið: Þegar hún er tilbúin, ætti NULIBRY lausn að vera tær og litlaus til fölgul. 
• Ekki nota lausnina ef hún er mislituð, gruggug eða ef hún inniheldur flögur eða agnir. Ef lausn 

er mislituð eða skýjuð eða það eru agnir í henni:  
o Ekki henda hettuglasi vegna þess að lyfjafræðingur gæti beðið þig um að skila því. 
o Segðu lyfjafræðingnum frá því og biddu um nýtt hettuglas.  

Skref 7: Útbúðu sprautu með ávísuðum skammti af NULIBRY 
• Ef þú hefur geymt tilbúna NULIBRY lausn í kæli, taktu 

hettuglös af tilbúinni NULIBRY lausn úr kæli og leyfðu 
henni að ná stofuhita. Þetta er hægt að gera með því að rúlla 
hverju hettuglasi varlega á milli handanna í 3 til 5 mínútur 
eins og sýnt er (ekki hrista), eða með því að leyfa hettuglösum 
að standa við stofuhita í um það bil 30 mínútur. 

• Opnaðu umbúðirnar sem innihalda nýja sæfða nál. Ekki 
fjarlægja nálarhlífina strax.  

• Opnaðu umbúðirnar sem innihalda sæfða einnota sprautu sem 
er nógu stór til fyrir heildarrúmmáli NULIBRY sem þarf fyrir 
einn skammt. Skrúfaðu nálina á sprautuoddinn. Ekki 
fjarlægja nálarhlífina strax. 

• Þurrkaðu af hettuglas tappanum á hverju tilbúnu NULIBRY 
hettuglasi með nýrri sprittþurrku. 

• Fjarlægðu nálarhlífina með því að toga hlífina beint af. Gættu 
þess að snerta ekki nálina eða láta nálina koma við neitt. 

 

• Haltu um sprautuna með annarri hendi. Stingdu nálinni í 
miðjan NULIBRY hettuglas tappann og snúðu síðan 
hettuglasinu hægt á hvolfi.  

 
• Næst skaltu færa nálina þannig að oddurinn sé í NULIBRY 

lausninni. Dragðu hægt til baka sprautustimpilinn til að fylla 
sprautuna með magni af NULIBRY lausn í samræmi við ml 
af ávísuðum skammti fyrir barn þitt. 

 

NULIBRY  
lausn 
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• Fjarlægðu allar loftbólur úr sprautunni. Bankaðu á 
sprautuhólkinn þannig að allar loftbólur fari efst upp í 
hettuglasinu. Ýttu upp á stimpilinn til að ýta loftbólum aftur 
inn í hettuglasið. Athugaðu hvort rétt magn af NULIBRY 
lausn hafi verið dregið inn í sprautuna. Ef þörf krefur, dragðu 
stimpilinn örlítið niður þar til magn af NULIBRY lausn í 
sprautunni er í samræmi við ávísun. 

 
Fylgdu skrefunum hér að neðan ef fleiri en 1 hettuglas af 
NULIBRY þarf til að ná heildarmagni lausnar sem þarf fyrir 1 
dagskammt.  
• Fjarlægðu nálina og sprautuna úr fyrsta hettuglasinu af 

NULIBRY. Haltu um sprautuna með annarri hendi. Stingdu 
nálinni í miðju næsta NULIBRY hettuglas tappa og snúðu 
síðan hettuglasi hægt á hvolf.  

 
• Næst skaltu færa nálina þannig að oddurinn sé í NULIBRY 

lausninni. Dragðu hægt til baka sprautustimpilinn til að fylla 
sprautuna með magni af NULIBRY lausn í samræmi við ml 
af ávísuðum skammti fyrir barn þitt. 

 

• Fjarlægðu allar loftbólur úr sprautunni. Bankaðu á 
sprautuhólkinn þannig að allar loftbólur fari efst upp í 
hettuglasinu. Ýttu upp á stimpilinn til að þrýsta loftbólum 
aftur inn í hettuglasið. Athugaðu hvort ávísað magn af 
NULIBRY lausn hafi verið dregið inn í sprautuna. Ef þörf 
krefur, dragðu stimpilinn örlítið niður þar til heildarmagn 
NULIBRY lausn sem er ávísað er í sprautunni. 

 
• Endurtaktu þetta skref ef fleiri hettuglös af NULIBRY þarf til 

að ná ávísuðum skammti fyrir barnið. 
• Þegar nálin er fjarlægð úr síðasta hettuglasi af NULIBRY er 

allur tilbúni skammturinn af NULIBRY í einni sprautu. 

 

NULIBRY  
lausn 
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• Settu nálarhlífina aftur á sinn stað áður en þú fjarlægir nálina 
úr sprautunni með því að setja hlífina á flatt yfirborð og renna 
nálinni inn í hlífina eins og sýnt er. Haltu í sprautuna með 
annarri hendi og notaðu nálina til að „ýta upp“ hlífinni. Þegar 
hlífin er komin á nálina, notaðu hina hendina til að festa 
hlífina á.  

 

 

 
• Fjarlægðu huldu nálina af sprautuoddinum með því að skrúfa 

í áttina að örinni eins og sýnt er.  
Ekki snerta sprautuoddinn eftir að nálin hefur verið fjarlægð. 

 
• Fleygðu nálinni á réttan hátt. Sjá kafla 5 „Hvernig á að 

geyma NULIBRY“  

 
• Hentu notuðu NULIBRY hettuglasi eftir notkun, jafnvel þótt 

lyf séu eftir í hettuglasinu samkvæmt leiðbeiningum 
lyfjafræðings. Ekki henda því með heimilissorpi.  

• Skammturinn af NULIBRY er nú tilbúinn til að gefa barninu 
þínu. 

 

Skref 8: Að gefa skammt af NULIBRY 
• NULIBRY er gefið í bláæð barnsins þíns með hollegg sem læknirinn setur upp.  
• Þegar NULIBRY er gefið með innrennslisdælu skal gefa NULIBRY innrennsli á hraðanum 

1,5 ml á mínútu.  
• Ef magn (rúmmál) í ml fyrir ávísaðan skammt af NULIBRY barnsins þíns er minna en 2 ml gæti 

læknirinn sagt þér að gefa NULIBRY með hægri inndælingu með sprautu. Fylgdu 
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leiðbeiningum læknisins um hvernig á að gefa barninu þínu af NULIBRY skammt með hægri 
inndælingu. 

• Fylgdu leiðbeiningum læknisins um rétta umönnun og aðgengi að hollegg barnsins þíns í 
bláæð fyrir og eftir gjöf af NULIBRY. 

Skref 9: Skráðu inndælinguna 
Eftir að hafa gefið hvern skammt af NULIBRY skal skrá upplýsingar um skammtinn í 
inndælingardagbók. Sjá kaflann í þessum notkunarleiðbeiningum sem heitir „Mikilvægar upplýsingar 
sem þú þarft að vita áður en þú undirbýr og gefur NULIBRY.” 
Skref 10: Förgun 
Eftir inndælingu, fargaðu á öruggan hátt allri ónotaðri NULIBRY 
laus, sprautunni með inndælingarbúnaðnum, hettuglasinu og öðrum 
úrgangsefnum samkvæmt leiðbeiningum lyfjafræðings. 
Ekki henda því með heimilissorpi. Markmiðið er að vernda 
umhverfið. 
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