VIDAUKI I

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



VW betta lyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist fljott og
orugglega til skila. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er
um ad tengist lyfinu. I kafla 4.8 eru upplysingar um hvernig tilkynna & aukaverkanir.

1. HEITI LYFS

NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn

2. INNIHALDSLYSING

Hvert hettuglas inniheldur 12,5 mg fosdenopterinhydrobromid tvihydrat sem jafngildir 9,5 mg
fosdenodpterini.

Eftir blondun med 5 ml af seefou vatni fyrir stungulyf, inniheldur hver ml af lausn 1,9 mg af
fosdenopterini (1,9 mg/ml).

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3.  LYFJAFORM

Stungulyfsstofn, lausn (stungulyfsstofn).

Hyvitt eda folgult duft.

pH lausnarinnar eftir bléndun er 4 bilinu 5-7, seigja 1,0 ¢St og osmoésupéttni 4 bilinu 260-
320 mOsmol/kg

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

NULIBRY er @tlad til medferdar a sjuklingum med skort 4 mélybden hjalparpattum (molybdenum
cofactor deficiency (MoCD)) gerd A.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

NULIBRY 4 adeins ad gefa ef sjuklingur er meo stadfesta erfdagreiningu eda sennilega greiningu &
MoCD gerd A.

Sjuklingar med sennilega greiningu &8 MoCD gerd A purfa ad fara i erfdarannsokn til a0 stadfesta
greiningu & MoCD gerd A. Heaetta parf notkun NULIBRY ef MoCD gerd A greiningin er ekki stadfest
med erfdarannsokn.

Medferd med NULIBRY 4 ad hefja og hafa umsjon med a sjukrahusi af heilbrigdisstarfsmanni sem
hefur reynslu i medferd 4 medfeeddum efnaskiptagéllum. NULIBRY er hvarfefnisuppbotarmedferd
etlad til langtima notkunar.

Skammtar

Bérn yngri en 1 ars (eftir medgongulengd)
Hja sjuklingum yngri en eins ars er radlagdur skammtur af NULIBRY titradur ut fra medgongulengd.



Fyrir sjuklinga yngri en 1 ars sem eru fyrirburar (medgongulengd < 37 vikur), er radlagdur
upphafsskammtur af NULIBRY 0,40 mg/kg/dag gefinn i blazd einu sinni 4 dag. Skammtinn a ad titra
i markskammtinn 0,90 mg/kg/dag a4 3 manada timabili eins og synt er 1 toflu 1.

Fyrir sjuklinga yngri en 1 ars sem eru fullgengnir nyburar (medgoéngulengd > 37 vikur), er radlagdur
upphafsskammtur af NULIBRY 0,55 mg/kg/dag gefid 1 blaed einu sinni 4 dag. Skammtinn 4 ad titra i
markskammtinn 0,90 mg/kg/dag 4 3 méanada timabili eins og synt er i toflu 1.

Tafla 1 Upphafsskammtur og titrunarazetlun NULIBRY fyrir sjuklinga yngri en eins ars
eftir medgongulengd
Fyrirburi Nyburi
Titrunarazetlun (meodgongulengd innan vid (meogongulengd 37 vikur og
37 vikur) lengri)
Upphafsskammtur 0,40 mg/kg einu sinni 4 dag 0,55 mg/kg einu sinni 4 dag
Skammtur i 1. manudi 0,70 mg/kg einu sinni 4 dag 0,75 mg/kg einu sinni 4 dag
Skammtur i 3. manudi 0,90 mg/kg einu sinni 4 dag 0,90 mg/kg einu sinni 4 dag

Bérn fra 1 ars upp ad 18 ara og fullordnir

Radlagdur skammtur af NULIBRY er 0,90 mg/kg (midad vio raunverulega likamspyngd) gefio i
blaad einu sinni a dag.

Gleymdur skammtur

Ef skammtur gleymist skal gefa hann eins fljott og mogulegt er. Naesta aztlada skammt verdur ad gefa
ad minnsta kosti 6 klst. eftir gjof skammtsins sem gleymdist.

Lyfjagjof
NULIBRY er einungis til notkunar i blaed.

NULIBRY er tlad til gjafar med innrennslishradanum 1,5 ml/min. eftir blondun med 5 ml af sfou
vatni fyrir stungulyf. Skammtartmmal undir 2 ml geeti purft ad gefa rélega med sprautu i blazd.

Sja leiobeiningar i kafla 6.6 um bléndun og pynningu lyfsins fyrir gjof.

Ef heilbrigdisstarfsmadur telur pad videigandi, getur umonnunaradili sjuklingsins gefid NULIBRY
heima. Ef NULIBRY er gefid af umd&nnunaradila/sjiklingi, verdur uménnunaradili/sjuklingur ad lesa
og fylgja vandlega ndkveemum ,,Leidbeiningum fyrir notandann® um undirbuning, gjof, geymslu og

forgun NULIBRY sem eru i dskjunni.

Heilbrigdisstarfsmadurinn skal reikna og utvega umdénnunaradila/sjiklingi rimmal NULIBRY i
millilitrum (ml) og fjolda hettuglasa sem parf fyrir hvern skammt, sja kafla 6.6.

4.3 Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
4.4 Sérstok varnadaroro og varidarreglur vido notkun

Moguleiki 4 1j6sngemi

Ljosnami er hugsanleg ahaetta samkvaemt in vitro og in vivo dyrarannsoknum, sja kafla 5.3.

Rédleggja verdur sjuklingum eda umdnnunaradilum peirra sem fa fosdenopterin ad fordast eda
lagmarka tutsetningu fyrir beinu solarljosi og utsetningu fyrir gervi UV-ljosi (p.e. UVA eda UVB
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lj6samedferd) og gripa til varudarradstafana (t.d. nota breidvirka solarvorn med haum
solarvarnarstudli, og kleedast fotum, nota hatt og solgleraugu sem vernda gegn solarljosi). Radleggja
skal umoénnunaradilum/sjuklingum a0 leita tafarlaust til leeknis ef sjuklingur feer utbrot eda ef einkenni
lj6snemisvidbragda (rodi, svidatilfinning 1 had, blodrur) koma fram. Laeknar attu ad thuga D vitamin
feedubotarefni vegna notkunar a sélarvorn og fotum sem vernda gegn sol og radleggja
umonnunaradila/sjuklingi samkvemt pvi.

Natriuminnihald

Lyfi0 inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium i hverjuhettuglasi, p.e.a.s. er sem nest
natriumlaust.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hafa verid gerdar neinar kliniskar rannsoknir &4 millverkunum fosdendpterins vid dnnur lyf.
Likurnar & lyfjamilliverkunum vid fosdenopterin sem byggjast 4 umbrotum og flutningsefnum eru i
lagmarki og samhlida gjof annarra lyfja er ekki likleg til ad hafa ahrif & lyfjahvorf fosdenopterins (sja
kafla 5.2).

4.6 Frjésemi, medganga og brjoéstagjof

Medganga

Engar eda takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun fosdenodpterins 4 medgongu. Fyrirliggjandi
upplysingar ur dyrarannsoknum neegja ekki til ad segja fyrir um eiturverkanir 4 exlun (sja kafla 5.3).

NULIBRY er hvorki @tlad til notkunar 4 medgéngu né handa konum 4 barnseignaraldri sem ekki nota
getnadarvarnir.

Brjostagjof
Ekki er pekkt hvort fosdendpterin/umbrotsefni skiljast ut i brjostamjolk.
Ekki er haegt ad utiloka ahattu fyrir nybura/ungabom.

Vega parf og meta kosti brjostagjafar fyrir barnid og dvinning medferdar fyrir konuna og akveda a
grundvelli matsins hvort haetta eigi brjostagjof eda medferd med NULIBRY.

Frj6semi

Rannsoknir & frjosemi hafa ekki verid gerdar med fosdenopterini.

4.7  Ahrif 4 hzefni til aksturs og notkunar véla

NULIBRY hefur engin eda 6veruleg ahrif 4 hefni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 Orygei

Aukaverkanirnar sem lyst er i pessum kafla voru metnar hja 11 sjuklingum med MoCD gerd A.
Algengasta (> 20%) aukaverkunin sem sast 1 kliniskum rannséknum voru fylgikvillar tengdir teekinu,
sem hafa veri0 raktir til holleggsins en ekki fosdendpterins. Enginn sjuklingur purfti ad haetta medferd
vegna aukaverkana.



Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanirnar eru taldar upp samkveaemt flokkun eftir lifferum og tioni: Mjog algengar (= 1/10);
algengar (> 1/100 til < 1/10); sjaldgeefar (= 1/1.000 til < 1/100); mjog sjaldgaefar (> 1/10.000 til

< 1/1.000); koma orsjaldan fyrir (< 1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad azetla tioni Ut fra
fyrirliggjandi gognum).

Tafla 2 synir algengustu aukaverkanir sem komu fram hja sjuklingum sem fengu medferd med
NULIBRY.

Tafla 2 Aukaverkanir sem greint er fra eftir liffeerum og tioni

Flokkun eftir liffeerum Mjog algengar (=1/10)
Almennar aukaverkanir og
aukaverkanir 4 ikomustad

Fylgikvillar sem tengjast teekinu

Lysing 4 voldum aukaverkunum

Fylgikvillar sem tengjast hollegg

Atta af tiu sjuklingum sem medhondladir voru med NULIBRY fengu ad minnsta kosti eina
aukaverkun sem tengdist teekjum. Tilvikin sem greint var fra hja fleiri en einum sjuklingi voru
fylgikvillar tengdir teekinu (7 sjuklingar), teekid feerdist til og syking & holleggsstadnum (3 sjuklingar
hver) og utanadableding 4 holleggsstadnum, verkir & holleggsstadnum, midleg blaedapreding,
utferd fra holleggsstadnum, leka taekisins, stiflun tekis, blodsykingu, syklasott og sykingu i &dum
(2 sjuklingar hver).

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um a0 tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er hegt ad fylgjast stoougt med sambandinu milli &vinnings og dhettu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskommtun

Hamarks polanlegur skammtur af NULIBRY hefur ekki verid stadfestur og ekkert pekkt moteitur er til
fyrir fosdenodpterini. Ef sjuklingur fer sterri skammt af NULIBRY en @tladur er, er maelt med tidu
eftirliti med lifsmorkum og klinisku astandi 1 ad minnsta kosti 8 klukkustundir eftir gjof.

5. LYFJAFRADILEGAR UPPLYSINGAR
5. Lyfhrif

Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfaera- og efnaskiptalyf, ymis meltingarfzera- og efnaskiptalyf;
ATC kodi: A16AX19

Verkunarhattur

Sjuklingar med MoCD gerd A hafa stokkbreytingar i Molybden Cofactor Synthesis 1 (MOCS1)
geninu sem leidir til skorts 8 MOCS1A/B hadri nymyndun & millihvarfefninu, cPMP.
Uppbotarmedferd med NULIBRY veitir utanadkomandi uppsprettu cPMP, sem er breytt i
molybdopterin. Molybdopterin er sidan breytt i molybden hjalparpatt, sem er naudsynlegt til ad virkja
molybdenhad ensim, par & medal stlfitoxidasa (SOX), ensim sem dregur Ur magni taugaeitrandi
sulfita.



Verkun og oryggi

Virkni NULIBRY og rcPMP var metin i samsettri greiningu & 15 sjuklingum med erfoafreedilega
stadfesta MoCD gerd A sem fengu hvarfefnisuppbotarmedferd med NULIBRY og/eda rcPMP, sem
hefur sama virka hluta og fosdenopterin og er talid l&ekningalega jafngilt NULIBRY.

Af 15 medhondludum sjuklingum sem teknir voru med i sameinudu greiningunni voru 47% karlkyns,
73% hvitir og 27% asiskir; midgildi medgdngulengdar var 39 vikur (4 bilinu 35 til 41 vika). Midgildi
aldurs vid erfdagreiningu var 4 dagar hja 15 sjuklingum og par af voru 6 sjuklingar med
forburdargreiningu.

Heildarlifun er synd i toflu 3.

Tafla 3 Heildarlifun hja sjiklingum med MoCD gerd A sem fengu medferd med
NULIBRY eda rcPMP
NULIBRY
(eda rcPMP)
(n=15)

Fjoldi daudsfalla (%) 2 (13,3%)
Kaplan Meier lifunarlikur

1 ar 93%

3ar 86%
yeéallifunartimi (manudir) (midgildi; lagmark, 732 (64:4; 0, 162)

amark)

Skammstafanir: CI=0ryggisbil; rcPMP= Escherichia coli afleitt cPMP framleitt med radbrigdaerfoatekni.

Nidurstodur ur heildarlifunargreiningu voru bornar saman vid émedhondladan
nattarusdguvidomidunarhop. A heildina litid var lifun markteekt lengri hja sjuklingum sem fengu
NULIBRY samanborid vid 6medhondlada nattirusdguviomidunarhdpinn.

[ samanburdi vid 6medhondlada nattirusdguhdpinn voru sjuklingar sem fengu NULIBRY liklegri til
ad vera a fotum, nerast um munn, pyngjast, proskast og na hofudummali neer jafndldrum sinum.
Taugaskemmdir sem urdu fyrir medferd, par med talid i modurkvidi, ganga ekki til baka.

MoCD pvagvisar

Medferd med NULIBRY leiddi til leekkunar & péttni S-sulfosysteins (SSC) 1 pvagi hja sjuklingum med
MoCD gerd A og var lekkunin vidvarandi med langtimamedferd 1 48 ménudi. Grunngildi SSC 1 pvagi
stadlad 1 kreatinin var einkennt hja tveimur sjuklingum med medalgildi 92,0 pmol/mmol. Eftir
medferd med NULIBRY (n=15) var medaltal + stadalfravik gildi SSC 1 pvagi stadlad i kreatinin &
bilinu 12,9 (£7,3) til 8,6 (£5,8) pmol/mmol fra 3. manudi til sidustu heimsoknar.

Unglingar og fullorOnir

Takmorkud gogn liggja fyrir hjé unglingum & aldrinum 12 4ra og upp ad 18 ara og fullordnum.

Undantekningartilvik

betta lyf hefur fengid markadsleyfi samkvemt ferli um ,,undantekningartilvik®. Pad pydir ad vegna
pess hve sjaldgaefur sjakdémurinn er hefur ekki reynst mogulegt ad afla allra tilskilinna upplysinga um
lyfid.

Lyfjastofnun Evropu metur arlega nyjar upplysingar sem hugsanlega koma fram og uppfaerir
samantekt 4 eiginleikum lyfsins eftir pvi sem porf krefur.




5.2 Lyfjahvorf

Lyfjahvorf fosdenopterins hja heilbrigdum fulloronum einstaklingum eftir eina gjof fosdendpterinsi
blazd eru tekin saman i toflu 4. Flatarmal undir plasmapéttni-tima ferlinum (AUC) og hamarks
plasmapéttni (Chsmark) fosdenopterins jokst um pad bil hlutfallslega med auknum skémmtum.

Tafla 4 Medaltal (stadalfravik) lyfjahvarfabreyta eftir stakan skammt af fosdenopterini i
blazed hja heilbrigdum einstaklingum
Breyta 0,075 mg/kg' 0,24 mg/kg' 0,68 mg/kg'
Cunax (ng/ml) 285 (57) 873 (99) 2800 (567)
AUC,.int (ng*klst/ml) | 523 (75) 1790 (213) 5960 (1820)

10,075 mg/kg; 0,24 mg/kg og 0,68 mg/kg skammtar eru 0,08; 0,27 og 0,76 sinnum radlagdur
hamarksskammtur, 1 sému ro0.

Dreifing

Dreifingarrammal (Vd) fosdenopterins var um pad bil 300 ml/kg. Plasmaproéteinbinding
fosdenodpterins var a bilinu 6 til 12%.

Umbrot

Fosdenopterin umbrotnar ad mestu 1 gegnum nidurbrotsferli an ensims i 6virka oxunarafurd innlegs
cPMP.

Rannsokn a hugsanlegum milliverkunum lyfja
Moguleiki & milliverkunum milli lyfja & grundvelli cytokrom P450 (CYP) og/eda flutningskerfa
milliverkana var rannsakadur i fjélda in vitro rannsokna.

Fosdenopterin hamlar ekki CYP1A2, CYP2B6, CYP2CS8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6 eda
CYP3A4/5 isoensim pegar pau eru profud in vitro 1 lifrarmikréséomum manna. bad var litil sem engin
bein timahad eda efnaskiptahad homlun & pessum isdensimum og gildi halfs hamarks hamlandi styrks
(ICso) voru > 500 pM. Fosdendpterin syndi ekki 6rvun CYP1A2, CYP2B6 eda CYP3A4. Meodferd a
rektudum lifrarfrumum Gr ménnum med allt ad 100 pM fosdenodpterini olli litilli sem engri aukningu &
CYP1A2, CYP2B6 eda CYP3A4 mRNA og ensimvirkni.

Fosdenopterin hindrar ekki ttflaedi eda upptoku ferjur. Homlun & P-gp, BCRP, OATP1B1, OATP1B3,
OCT2, OATI1 (20 uM), OAT3, MATE1 og MATE2-K (20 pM) var < 10% vid 200 uM, en cPMP-
homlun syndi litilshattar MATE2-K homlun (25%) og OAT1 (33%) vid 200 puM. Fosdenopterin er
ekki hvarfefni P-gp, BCRP, OAT1, OAT3, OATP1B1, OATP1B3, OCT2 eda MATE2-K og er
hugsanlega veikt hvarfefni fyrir MATE].

Brotthvarf

Medaltal heildaruthreinsunar (CL) fosdenopterins var 4 bilinu 167 til 195 ml/klst./kg.
Medalhelmingunartimi fosdenopterins var 4 bilinu 1,2 til 1,7 klst.

Nyrmauthreinsun fosdenodpterins er um pad bil 40% af heildartithreinsun likamans.

Sérstakir hopar

Engar rannsoknir hafa verid gerdar til ad meta lyfjahvorf fosdenodpterins hja tilteknum
sjuklingahopum, audkenndir med kynpeetti, aldri eda skertri nyra- eda lifrarstarfsemi. Ahrif skertrar
nyrna- og lifrarstarfsemi a lyfjahvorf fosdenopterins eru ekki pekkt.



Borm

Lyfjahvarfafreedilegir eiginleikar fosdenopterins hja bornum med MoCD gerd A eru svipadir og hja
heilbrigdum fullordnum einstaklingum.

5.3 Forkliniskar upplysingar
Forkliniskar upplysingar benda ekki til neinnar sérstakrar haettu fyrir menn, 4 grundvelli hefdbundinna
rannsokna 4 lyfjafraedilegu oryggi, eiturverkunum eftir endurtekna skammta hja ungum dyrum og

eiturverkun a erfoaefni.

Krabbameinsvaldandi ahrif

Engar rannsoknir 4 krabbameinsvaldandi ahrifum hafa verid gerdar fyrir fosdenopterin.

Eiturverkanir 4 a&xlun og proska

Engar rannsoknir 4 eiturverkunum & @xlun og proska hafa verid gerdar fyrir fosdenopterin.
Ljoseitrun

Fosdenopterin var nemt fyrir ljoseitri 1 in vitro og in vivo rannsoknum. Hja rottum komu fram
hudvidbrogd (rodi, bjugur, flognun og brunaskorpa) og augn- og vefjameinafredilegar breytingar eftir
utfjolublaa geislun.

6. LYFJAGERPARFRADILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 Hjalparefni

Askorbinsyra (E300)

Mannitol (E421)

Sukrosi

Saltsyra (E507) (til a0 stilla pH)

Natriumhydroxid (E524) (til ad stilla pH)

6.2 Osamrymanleiki

Ekki ma blanda pessu lyfi saman vid 6nnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

6.3 Geymslupol

Orofid hettuglas

2 ar

Eftir bléndun

Blandad NULIBRY ma geyma vid stofuhita (15 °C til 25 °C) eda i keeli (2 °C til 8 °C) 1 allt ad 4 klst.
a0 medtdldum innrennslistima. Ekki frysta NULIBRY eftir blondun. Hristid ekki.

Synt hefur verid fram a efna- og edlisfraedilegan stodugleika i 4 klukkustundir vid 2 °C til 8 °C eda
15 °C til 25 °C.

Af orverufraedilegum astedum skal nota 1yfid tafarlaust eftir blondun. Ef lyfid er ekki notad strax er
geymslutimi og geymsluskilyrdi fram ad notkun 4 abyrgd notanda og tti ekki ad vera lengri en



ofangreind skilyrdi pegar blondun hefur farid fram vid styrdar og gildadar adstedur ad vidhafori
smitgat.

6.4 Sérstakar varudarreglur vid geymslu

Orofid hettuglas

Geymid 1 frysti vid -25 °C til -10 °C.

Geymid hettuglasid 1 ytri umbtdum til varnar gegn 1josi.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins og eftir ad pakkning lyfsins hefur verid rofin, sja kafla 6.3.
6.5 Gerd ilats og innihald

10 ml gleert hettuglas ur gleri af gerd I med alinnsigli og butyl gimmitappa.

Hver pakkning er med 1 hettuglasi.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vio forgun og 6nnur medhéndlun

Hvert hettuglas er eingdngu einnota og umfram 6notudu lyfi skal farga 4 réttan hatt. Utvega a sjiklingi

seft vatn fyrir stungulyf, sprautur, nalaroddar og sprittpurrkur.

Blondun

NULIBRY verdur ad blanda med 5 ml af seefou vatni fyrir stungulyf fyrir notkun. Blandad NULIBRY

ma hvorki hrista né hita. Vidhafa skal smitgat vid undirbuning og fylgja pessum leidbeiningum:

1. Akveda skal heildarskammt, fjélda hettuglasa og heildarmagn blandads skammts midad vid
pyngd sjuklings og avisadan skammt. Skammtasterd getur verid a bilinu 0,4 ml fyrir 2 kg
fyrirbura (0,40 mg/kg/dag) til 23,7 ml fyrir 50 kg fullordinn einstakling (0,90 mg/kg/dag). Sja
kafla 4.2. Fjoldi hettuglasa sem & ad blanda redst af skammti sjuklings deilt med
9,5 mg/hettuglas (innihald 1 einu hettuglasi). Ef fjoldi utreiknadra hettuglasa inniheldur brot,
&tti a0 namunda pad upp 1 nestu heilu tolu.

2. Tilskilinn fjolda af hettuglosum & ad taka Ur frystinum til ad leyfa peim ad né stofuhita (med pvi

a0 nua hettuglasinu varlega i 3 til 5 mintitur & milli handanna (ekki hrista) eda med pvi ad
geyma pad vi0 stofuhita i um pad bil 30 minutur).

3. Hvert NULIBRY hettuglas verdur ad blanda med 5 ml af sefdu vatni fyrir stungulyf. Hvert

hettuglas er blandad med pvi ad sprauta haegt og rolega 5 ml af vatni fyrir stungulyf inn 4 vegg
hvers hettuglass. Hettuglasinu verdur ad sntia varlega og stodugt par til duftid er alveg uppleyst.
Hettuglasid ma ekki hrista. Eftir blondun, er endanlegur styrkur NULIBRY blandadrar lausnar

9,5 mg/5 ml (1,9 mg/ml). Adeins skal gefa pann skammt sem samsvarar radlogoum skammti.

4. Blandad NULIBRY er teer og litlaus til f6lgul lausn. Skoda skal NULIBRY med tilliti til agna

og mislitunar fyrir gjof. NULIBRY ma ekki nota ef agnir eru til stadar eda ef lausn er mislitud.

5. Gefa skal heildarskammtinn sem blandadur er.

Ef blandad NULIBRY er geymt i kali, leyfou pvi ad na stofuhita adur en pad er gefid med pvi ad nua

hettuglasinu varlega i 3 til 5 minatur 4 milli handanna (ekki hrista) eda med pvi ad geyma pad vid
stofuhita { um pad bil 30 minutur.



Lyfjagjof

Gjof NULIBRY 4 ad vera i hondum heilbrigdisstarfsmanns. Ef heilbrigdisstarfsmadur telur
videigandi, getur umoénnunaradili sjuklingsins gefid NULIBRY heima (sja kafla 4.2). Ef
umonnunaradili/sjiklingur getur gefio NULIBRY, verdur umonnunaradili/sjuklingur ad lesa itarlegar
leidbeiningar um undirbuning, gjof, geymslu og forgun NULIBRY.

NULIBRY er einungis til notkunar i blaeed. NULIBRY verdur ad gefa med di(2-
etylhexyl)palat(DEHP)-lausum slongum med 0,2 mikron siu. NULIBRY ma ekki blanda saman vid
onnur lyf (ath. NULIBRY er blandad med s&fou vatni fyrir stungulyf). NULIBRY ma ekki gefa sem
innrennsli med 6drum lyfjum.

NULIBRY er gefid med sprautudeelu 4 hradanum 1,5 ml & minutu.

Skammtarammal undir 2 ml gaeti purft ad gefa rolega med sprautu i blazed.

Ljuka parf gjof NULIBRY innan 4 klukkustunda fra blondun.

Forgun lyfs og hjalparefha

Farga skal 6llum 6notudum lyfjaleifum og/eda tirgangi par med talid efnum notud fyrir bléndun og

gjof 1 samraemi vid gildandi reglur.

7. MARKADSLEYFISHAFI

TMC Pharma (EU) Ltd

7a Durands Court,

45 Parnell Street,

Waterford X91 P381

Irland

8. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/22/1684/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 15-09-2022

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.




VIDAUKI IT

FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS

SERSTOK SKYLDA TIL AP LJUKA ADGERDPUM EFTIR
UTGAFU SKILYRTS MARKADSLEYFIS



A.  FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasambpykkt

Millmount Healthcare Limited

Block 7, City North Business Campus
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60
frland

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

Avisun lyfsins er had sérstokum takmérkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).

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

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um oryggi lyfsins koma fram 1 lista yfir
vidmidunardagsetningar Evrépusambandsins (EURD lista) sem kvedid er 4 um i grein 107¢(7) 1
tilskipun 2001/83/EC og 61lum sidari uppferslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

Markadsleyfishafi skal leggja fram fyrstu samantektina um 6ryggi lyfsins innan 6 méanada fra utgafu
markadsleyfis.

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

. Aztlun um ahzettustjérnun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdoum sem krafist er, sem og 6drum radstofunum
eins og fram kemur i 4etlun um dhaettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum
uppfeerslum 4 detlun um dhaettustjornun sem adkvednar verda.

Leggja skal fram uppfeaerda aatlun um aheettustjornun:
e A0 beidni Lyfjastofnunar Evrépu.
o begar dhattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilveegra breytinga a hlutfalli &vinnings/ahettu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun aheettu) neest.

. Viobétaraogeroir til ad lagmarka ahzettu

Adur en NULIBRY er sett 4 markad i hverju adildarriki verdur markadsleyfishafi (MAH) ad
sampykkja innihald og snid fredsluefnisins, p.m.t. samskiptamidla, dreifingaradferdir og hvers kyns
alra peetti aeetlunarinnar, vid par til ber yfirvold.

Fraedsluefnid midar ad pvi ad lagmarka ranga lyfjagjof.
Markadsleyfishafi skal tryggja ad i hverju adildarriki par sem NULIBRY er markadssett sé
6llum sjuklingum/umoénnunaradilum sem buist er vid ad noti NULIBRY heima vi0 afhent

eftirfarandi fredsluefni af heilbrigdisstarfsmanni:

o Notkunarleidbeiningar
o Innd=zlingardagbok



Notkunarleidbeiningar:

e Mikilvaegar upplysingar sem sjuklingur/uménnunaradili parf ad vita 4dur en hann

undirbyr og gefur NULIBRY;

Leidbeiningar um timann sem pad a ad taka ad gefa lyfio;
Lysing & pynningarefninu til blondunar;
Lyfjagjafartiminn sem parf eftir blondun;

hvitt rymi).

Inndzlingardagbok:

Skref fyrir skref leidbeiningar (med myndefni fyrir meirihluta skrefanna og leturgerd og

e Hun @tti einnig ad virka sem samskiptateki milli leeknis, sjuklings og umonnunaradila til

a0 fylgjast med oryggi og vidbotarradstofunum til ad lagmarka aheettu.
e Detta skjal mun medal annars innihalda eftirfarandi atrioi:
o neydarnumer,
o avisadan skammt og skammtadatlun medferdarleeknis,

o skraningu 4 lyfjagjof umonnunaradila, par me0 talid dagsetningar, gefna
skammta, aukaverkanir, ranga lyfjagjof og fylgikvilla vid lyfjagjof heima.

E. SERSTOK SKYLDA TIL AP LJUKA ADGERDUM EFTIR UTGAFU SKILYRTS

MARKADSLEYFIS

betta lyf hefur verid sampykkt samkvamt ferli um undantekningatilvik og i samrami vid grein 14(8) i
reglugerd (EB) nr. 726/2004 skal markadsleyfishafi framkvama eftirfarandi innan tilgreindra

timamarka:
Lysing Timamork
Til pess ad tryggja fullneegjandi eftirlit med 6ryggi og verkun Nulibry vid Arlega (med arlegu
medferd sjuklinga meo skort 4 molybden hjalparpattum (MoCD) gerd A, skal endurmati)

markadsleyfishafi uppfara arlega allar nyjar upplysingar vardandi oryggi og
verkun Nulibry.

Rannsokn 4 oryggi lyfs, an inngrips, sem gerd er eftir veitingu markadsleyfis
(PASS): Til ad lysa frekar og meta langtimadryggi og verkun Nulibry skal
markadsleyfishafi framkvema og leggja fram nidurstodur framsynnar
ahorfsrannsoknar hja sjuklingum med skort & molybden hjalparpattum (MoCD)
gerd A, sem fa medferd med Nulibry.

Arlega (med arlegu
endurmati)




VIDAUKI III

ALETRANIR OG FYLGISEPILL



A. ALETRANIR



UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn
fosdenopterin

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hettuglas inniheldur fosdenopterinhydrobromid tvihydrat sem jafngildir 9,5 mg af
fosdenopterini. Eftir blondun meod 5 ml af seefou vatni, inniheldur hver ml af lausn
fosdendpterinhydrobromio tvihydrat sem jafngildir 1,9 mg af fosdendpterini.

| 3.  HJALPAREFNI

Hjalparefni: askorbinsyra, mannitol, sukrosi, saltsyra, natriumhydroxid. Sja nanari upplysingar i
fylgisedli.

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn, lausn.
1 hettuglas

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar 1 blaed eftir blondun.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid 1 frysti vid -25 °C til -10 °C
Geymid hettuglasid 1 ytri umbtdum til varnar gegn 1josi.



10. S,]:ZRSTAKAR VARUPARRADPSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

TMC Pharma (EU) Ltd

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/22/1684/001

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MEP BLINDRALETRI

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

17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN



LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn
fosdenopterin
IV notkun eftir bléndun

2. ADFERD VIDP LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar 1 blazd eftir blondun

3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

9,5 mg

6. ANNAD




B. FYLGISEDILL



Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

NULIBRY 9,5 mg stungulyfsstofn, lausn.
fosdenopterin

v betta lyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist fljott og
orugglega til skila. Allir geta hjalpad til vid petta med pvi ad tilkynna aukaverkanir sem koma fram.
Aftast 1 kafla 4 eru upplysingar um hvernig tilkynna a aukaverkanir.

Lesio allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. [ honum eru mikilvaegar

upplysingar fyrir pig eda barnid pitt.

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

- Leitid til leeknisins eda hjukrunarfraedingsins ef porf er & frekari upplysingum.

- Latid lekninn eda hjukrunarfraeedinginn vita um allar aukaverkanir pinar eda barnsins pins. betta
gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

i fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar

1. Upplysingar um NULIBRY og vid hverju pad er notad
2. Adur en byrjad er ad nota NULIBRY

3. Hvernig 4 ad nota NULIBRY

4. Hugsanlegar aukaverkanir

5. Hvernig geyma 4 NULIBRY

6.

Pakkningar og adrar upplysingar

1. Upplysingar um NULIBRY og vid hverju pad er notad

Hvao NULIBRY er

NULIBRY inniheldur virka efnid fosdendpterin.

NULIBRY er gefio folki med arfgengan skort 4 moélybden hjalparpattum (MoCD) af gerd A. bad er
gefio einstaklingum pegar laekna grunar ad peir gaetu verid med MoCD gerd A. bad parf ad halda
afram notkun lyfsins a&vilangt ef MoCD gerd A er stadfest med erfdarannsoknum.

Hvao er skortur 4 mélybden hjalparpattum (MoCD) gero A:

MoCD gerd A er sjaldgef medfaeddur galli i nattirulegum efnaskiptum sem likaminn parf til ad virka.
Einkenni pessa erfdasjukdoms birtast venjulega stuttu eftir fa2dingu og eru m.a. erfidleikar vio ad
narast og flog. Onnur einkenni eru minnkud medvitund eda vidbrogd vid umhverfinu, aukning 4
hrokkvidbragdi vid skyndilegum atburdi og veikir eda stifir voovar.

MoCD gerd A stafar af villu i geni sem kallast MOCS1. betta stodvar framleidslu likamans 4
naudsynlegu efni sem kallast hringlaga pyrandpterinmonofosfat. begar petta efni vantar er ekki haegt
a0 brjota nidur dkvedin efnasambodnd (sulfit) sem myndast i likamanum. Pessi efnasambond eru eitrud
fyrir heilann og geta haft neikvaed ahrif 4 eda tafid proska barns.

Hvernig NULIBRY virkar:

NULIBRY leggur til efnid sem vantar til a0 likami pinn eda barnsins pins geti brotid nidur skadlegu
sulfit efnin.

2. Adur en byrjad er ad nota NULIBRY
EKkKi nota NULIBRY

- ef pu eda barnid pitt erud med ofnaemi fyrir fosdendpterin eda einhverju innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6).
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Varnadarord og varadarreglur
Leitid rada hja leekninum eda hjukrunarfredingnum adur en NULIBRY er notad.

Sjuklingar sem nota NULIBRY geta ordid vidkvaemir fyrir beinu solarljosi og utfjolublau 1j6si. Medan
a medferd meod fosdenopterini stendur attu sjuklingar ad fordast solarljos og nota solarvorn,
hlifdarfatnad og solgleraugu pegar peir eru i sol. Lattu leekninn strax vita ef pu eda barnid pitt feer
utbrot, roda eda blodrur 4 hudsvaed sem hafa verid 1 sol eda ef pu eda barnid pitt f4id svidatilfinningu 1
huo.

Vegna notkunar sélarvarna og hlifdarfatnadar i sol geeti leeknirinn dvisad viobotar D-vitamini eftir
porfum.

Notkun annarra lyfja samhlioa NULIBRY
bad er oliklegt ad NULIBRY hafi ahrif 4 eda verdi fyrir dhrifum fra 60rum lyfjum. Hins vegar skal
lata leekninn vita um 611 6nnur lyf sem barnid notar, hefur nylega notad eda kynni ad nota.

NULIBRY inniheldur Natrium
Lyfi0 inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium i hverju hettuglasi, p.e.a.s. er sem neest
,;Jhatriumlaust®.

3. Hvernig 4 ad nota NULIBRY

Hvernig NULIBRY er gefio
NULIBRY er sprautad i blaed i gegnum hollegg.

Laknir sem hefur reynslu af medhondlun 4 medfeeddum efnaskiptagéllum mun hefja medferd med
NULIBRY og hafa umsjon med henni.

NULIBRY ma gefa heima. Adur en pt gerir pad i fyrsta skipti mun leeknirinn eda hjukrunarfradingur
pjalfa pig i ad undirbtia lyfid og gefa pér eda barninu pinu skammt af NULIBRY.

Notid lyfid alltaf eins og leeknirinn eda hjukrunarfredingurinn hefur sagt til um. Leitadu rada hja
leekninum ef pti eda barnid pitt erud ekki viss um hvernig 4 ad nota NULIBRY.

Hve mikid 4 ad nota
Skammturinn fer eftir aldri og likamspyngd barnsins pins. bPu verdur ad gefa skammtinn einu sinni &
dag. Laknirinn mun finna ut pa skammtasterd sem pt verdur ad gefa.

Ef notadur er staerri skammtur en meelt er fyrir um NULIBRY

Ef pt heldur ad pér eda barninu pinu hafi verid gefid meira NULIBRY en melt var fyrir um, skal lata
leekninn vita umsvifalaust.

Ef pu hefur gleymt ad gefa skammt af NULIBRY.

Ef skammtur af NULIBRY gleymist, gefdu skammtinn sem gleymdist eins fljott og audid er. Biddu i
a0 minnsta kosti 6 klukkustundir adur en pu gefur naesta skammt.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vi0 4 um 611 lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum.

Segou leekninum eda hjukrunarfraedingnum tafarlaust fra pvi ef einhverjar aukaverkana koma fram eda
ef vart verOur vid aukaverkanir sem ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli.
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Eftirfarandi aukaverkanir eru mjog algengar og eru tengdar vid inndelingarbinadinn (hollegginn) en
ekki vid lyfid. Mjog algengar: Geta komid fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum
. Vandamal sem tengjast hollegg, svo sem sarsauki, utferd, rodi eda bolga

Fylgikvillar sem tengjast &0alegg

bu eda barnid pitt munud vera med inndaelingarbunad (hollegg). Petta er notad til ad sprauta lyfjum i
bloo pitt eda barns pins. bt eda barnid pitt gaeti fengid fylgikvilla sem tengjast holleggnum.
Vinsamlegast fylgdu leidbeiningum leeknis eda hjukrunarfreedings um hvernig 4 ad hugsa um pennan
btnad a0ur og eftir ad NULIBRY er gefid.

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn eda hjukrunarfreedinginn vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir
sem ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvemt
fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er
haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma 4 NULIBRY
Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota 1yfid eftir fyrningardagsetninguna sem tilgreind er & merkimidanum & hettuglasinu og
Oskjunni & eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

’

Orofid hettuglas
Geymid 1 frysti vid -25 °C til -10 °C
Geymid hettuglasid 1 ytri umbtdum til varnar gegn 1josi.

Geymsla 4 blondudu NULIBRY
Blandad NULIBRY ma geyma vid stofuhita (15 °C til 25 °C) eda i keeli (2 °C til 8 °C) 1 allt ad 4 klst.
ad medtdldum innrennslistima.

Ef blandad NULIBRY er geymt i keeli, leyfou pvi ad né stofuhita (med pvi ad nua hettuglasinu varlega
i 3 til 5 minatur 4 milli handanna (ekki hrista) eda med pvi ad geyma pad vid stofuhita i um pad bil

30 minutur) fyrir gjof.

- Ekki hita.

- Ekki ma frysta NULIBRY eftir blondun.

- Hristid ekki.

Blandada lausnin verdur ad vera gler og litlaus til f6lgul lausn. Ekki skal nota lausnina ef agnir eru til
stadar eda ef hun er mislitud.

Ekki henda neinum lyfjum eda Grgangi, par med talid efnum sem notud eru vid bléndun og gj6f med

skolpvatni eda heimilissorpi. Leitid rada i apdteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett

er ad nota. Markmidio er ad vernda umhverfio.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Hvao inniheldur NULIBRY

- Virka efnid er fosdenopterin 9,5 mg. Hvert hettuglas inniheldur fosdendpterinhydrobrémio
tvihydrat sem jafngildir 9,5 mg af fosdenopterini.

- Onnur innihaldsefni eru: askorbinsyra (E300), mannitol (E421), sukrosi, saltsyra (E507),
natriumhydroxid (E524) (sja kafla 2 ,,Nulibry inniheldur natrium®).
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Lysing 4 utliti NULIBRY og pakkningastaerdir
NULIBRY er hvitur til f6lgulur stungulyfsstofn, lausn (stungulyfsstofn).

Hver pakkning inniheldur 1 hettuglas.

Markadsleyfishafi
TMC Pharma (EU) Ltd
7a Durands Court,

45 Parnell Street,
Waterford X91 P381
frland

Framleioandi

Millmount Healthcare Limited

Block 7, City North Business Campus
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60
frland

Pessi fylgisedill var sidast uppfaerour

betta lyf hefur fengid markadsleyfi med svokdlludu ,,skilyrtu sampykki‘. Pad pydir ad bedio er frekari
gagna um lyfid.

Lyfjastofnun Evrépu metur nyjar upplysingar um lyfid ad minnsta kosti arlega og fylgisedillinn verdur
uppfeerdur eftir pvi sem porf krefur.

Upplysingar sem haegt er ad nalgast annars stadar

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu: http://www.ema.europa.eu. bar
eru lika tenglar 4 adra vefi um sjaldgaefa sjuikdoma og lyf vio peim.

bessi fylgisedill er birtur 4 vef Lyfjastofnunar Evropu 4 tungumalum allra rikja Evropska
efnahagssvaedisins.

Eftirfarandi upplysingar eru @tladar fyrir undirbiining og gjéf NULIBRY:
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Notkunarleidbeiningar um hvernig 4 ad undirbua og gefa NULIBRY.

Lestu pessar notkunarleidbeiningar 40ur en pu blandar og gefur skammt af NULIBRY 1 fyrsta skipti
og 1 hvert skipti sem pu feerd NULIBRY 4visad. bessar upplysingar koma ekki i stad pess ad reda vid
leekninn pinn um heilsufar barns pins eda medferd pess. Taladu avalt vid leekninn 1 ovissutilfellum.

Laeknirinn @tti ad syna pér réttu leidina til ad undirbla og gefa barninu pinu avisudum skammti af
NULIBRY 40ur en pu gerir pad i fyrsta skipti.

NULIBRY er gefid i 20 barnsins pins (i blazd), i gegnum hollegg sem lacknirinn eda
hjukrunarfreedingurinn setti upp. Fylgdu alltaf sérstokum leidbeiningum fra lekninum eda
hjukrunarfredingnum.

Mikilvaegar upplysingar sem pu parft ad vita Adur en pi undirbyro og gefur NULIBRY:

. Skammtur barnsins af NULIBRY byggist & aldri pess og likamspyngd. Laknirinn pinn eda
hjukrunarfreedingur mun akvarda magn af NULIBRY sem parf fyrir hvern skammt fyrir barnid
pitt. Magn NULIBRY sem parf fyrir hvern skammt og fjoldi hettuglasa sem parf til ad undirbua
hvern skammt getur breyst vid hverja heimsokn til l&eknisins. Skammturinn verdur mealdur sem
fj6ldi millilitra (ml) lausnar sem parf ad gefa.

. Ef bt eda umonnunaradili barnsins pins erud ad gefa NULIBRY heima, mun leeknirinn pinn eda
hjukrunarfreedingur leggja til ad pid haldio inndeelingardagbok sem inniheldur ad minnsta kosti:

dagsetningu hvers skammts af NULIBRY

fjolda hettuglasa notud til ad undirbua hvern skammt

lotunumer af hverju notudu NULIBRY hettuglasi

heildarmagn (fj6ldi ml) NULIBRY sem gefid var

upphafs- og endatima skammtsins

stad til ad skra aukaverkanir, lyfjamistok og fylgikvilla vio lyfjagjof

O O O O O O

Vertu viss um ad hafa pessar upplysingar uppfeerdar pegar skammturinn breytist. Komdu
med inndzelingardagbok pina i hverja eftirfylgniheimsékn hja leekninum pinum. Vertu viss
um ad lata leekninn pinn eda lyfjafreeding fylla ut eftirfarandi upplysingar i
inndaelingardagbokina:

o skammtur barnsins pins af NULIBRY i millilitrum (ml)

o Fjoldi hettuglasa sem parf til ad undirbta hvern skammt

. NULIBRY kemur sem duft i hettuglasi. Hvert hettuglas af NULIBRY verdur ad blanda med
5 ml af s&fdu vatni fyrir stungulyf til ad leysa upp duftid og bua til lausn til notkunar.
EKKi undirbua lausn med neinu 60ru en szfou vatni fyrir stungulyf.

NULIBRY verodur ad gefa innan 4 klukkustunda eftir ad lausnin er tilbliin. bu méatt geyma tilbtinu
lausnina af NULIBRY vi0 stofuhita eda 1 keeli, i allt ad 4 klukkustundir, ad medtdldum peim tima sem
parf til ad gefa skammtinn. Ef pt gefur ekki tilbuinn skammt af NULIBRY innan 4 klst., verdur ad
henda lausninni sem pu hefur buid til. Sjadu kafla 5 1 fylgisedlinum ,,Hvernig 4 ad geyma
NULIBRY*.

Undirbiningur til ad gefa NULIBRY

Skref 1: Taktu saman 4hold og efni

. Notadu hreinan, flatan vinnufl6t.

. Takid réttan fjolda NULIBRY hettuglasa sem parf ur
frystinum til ad undirbua avisadan skammt barnsins pins. bu
geetir purft meira en 1 hettuglas til ad undirbua heildarmagnio
sem parf fyrir 1 skammt. Leyfou NULIBRY hettuglésum ad
na stofuhita. betta er hegt ad gera med pvi ad rulla hverju
hettuglasi varlega 4 milli handanna 1 3 til 5 minatur eins og
synt er, eda med pvi ad leyfa hettuglosum ad standa vid
stofuhita { um pad bil 30 minutur.

24




. Taktu saman dhdld og efni sem parf til ad undirbta og gefa
skammt af NULIBRY:

o 1 hettuglas af seefou vatni fyrir stungulyf fyrir hvert
hettuglas af NULIBRY sem parf fyrir 1 skammt.

»  Athugadu fymingardagsetningu 4 NULIBRY
hettuglasinu. Notid ekki hettuglasid ef komid er
fram yfir fyrningardagsetninguna.

=  Ekki nota hettuglasid ef innsiglid sem smelt er af
hettuglasinu er brotid eda pad vantar.

o 1 sefd 5 ml sprauta fyrir hvert hettuglas af NULIBRY sem
parfi 1 skammt, notad til ad blanda NULIBRY med safou
vatni fyrir stungulyf

o Onnur s&fd sprauta sem er négu stor fyrir heildarmagn
NULIBRY sem parf fyrir einn skammt. Laknirinn pinn,
hjukrunarfreedingur eda lyfjafreedingur ®tti ad segja pér
hvada sterd og gerd sprautu pu att ad nota.

o szflar nalar (melt med 18-gauge)

o sprittklatar

o hanskar, ef leeknirinn eda hjukrunarfredingur hefur sagt ===
pér ad nota hanska pegar pu undirbyrd og gefur &= tm =—= e
NULIBRY

o 1 blazda lyfjagjafasett sem parf dkvedna tegund af
slongum [di(2-etylhexyl)palat(DEHP)-lausum meod
0,2 mikron siu]

o 1 innrennslisdela notud til ad gefa skammtinn af
NULIBRY samkvamt leidbeiningum leknisins

o Onnur efni, ef l&eknirinn melir med pvi til ad hugsa um
bladaedahollegg barnsins pins fyrir og eftir gjof af
NULIBRY

o Onnur efni sem lyfjafreedingur atvegar til ad henda lyfjum
sem pu notar ekki lengur. Markmidid er ad vernda
umhverfid.

Skref 2: Pvodu pér um hendurnar

. bvoid hendurnar vandlega med sapu og vatni. Notadu hreint handklaedi til ad purrka hendurnar
eda leyfou peim ad loftporna.

. Ef pér hefur verid sagt ad nota hanska til ad undirbua og gefa NULIBRY skaltu setja pa 4 pig
nuna.

Skref 3: Undirbuodu hettuglos
. Fjarleegou hlifdarhettuna af hverju hettuglasi af sefou vatni
fyrir stungulyf sem parf.
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. Hreinsadu giimmitappann 4 hverju hettuglasi med sprittpurrku
og lattu loftporna. Ekki blasa 4 tappann til ad purrka hann
hradar.

Athugid: Ef pu snertir hettuglas tappann, parft pu ad prifa hann aftur

me0 sprittpurrku.

Skref 4: Undirbudu sprautuna sem notud er til ad draga upp

saeft vatn fyrir stungulyf

. Opnadu umbudirnar sem innihalda nal. Ekki fjarleegja
nalarhlifina strax.

. Opnadu umbudirnar sem innihalda 5 ml sprautu. Festu nalina
vid sprautuoddinn med pvi ad skrifa hann 4, med pvi ad snua
henni i attina ad Orinni eins og synt er. Nalin pin og sprautan
geetu 1itid 60ruvisi Gt en paer sem syndar eru.

Skref 5: Fylltu sprautuna med safou vatni fyrir stungulyf
. Fjarleegdu nalarhlifina med pvi ad toga hlifina beint af. Gaettu
pess a0 snerta ekki nalina eda lata nalina koma vid neitt.
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Haltu um meginhluta sprautunnar med annarri hendi. Notadu
hina hondina til ad draga stimpil sprautunnar til baka par til
toppur stimpilsins neer 5 ml linunni & sprautunni.

Haltu hettuglasinu af sefou vatni fyrir stungulyf pétt &
vinnufletinum og stingdu nalinni i midjuna &
hettuglastappanum.

Snudu hettuglasinu hagt 4 hvolf. Athugadu ad nalaroddurinn
sé ekki 1 vatninu. Svo skaltu yta upp & stimpilinn til ad prysta
Ollu loftinu Ur sprautunni inn 1 hettuglasio.

Neest skaltu feera nalina pannig ad oddurinn sé 1 vatninu.
Dragdu haegt nidur stimpil sprautunnar til ad fylla sprautuna
med 5 ml af sefou vatni fyrir stungulyf.
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Bankadu 4 sprautuna med fingrunum bar til allar loftbolur eru
komnar efst upp 1 sprautuna og prystu sidan varlega upp 4
stimpilinn til ad yta loftinu Gt Gr sprautunni.

Eftir ad loftbolurnar hafa verid fjarleegdar skaltu athuga
sprautuna til ad vera viss um ad 5 ml af lausn séu 1 sprautunni
adur en nalin er tekin ur hettuglasinu. Haltu afram ad draga
inn vokva pangad til pt nerd 5 ml. Ekki nota minna.

Skref 6: Blandio NULIBRY

Fjarleegio smellulokid af NULIBRY hettuglasinu.

burrkadu gimmitappann 4 NULIBRY hettuglasinu med nyrri
sprittpurrku.

Haltu NULIBRY hettuglasinu pétt 4 vinnubordinu pinu.
Taktu sprautuna med sefou vatni fyrir stungulyf og stingdu
nalinni haegt i midjuna a hettuglastappanum.

Yttu stimplinum hzegt nidur alla leid til ad prysta seefou vatni
fyrir stungulyf inn 1 hettuglasid. Fjarleegou sidan nalina
varlega af hettuglasinu. Fleygdu notudu nalinni og sprautunni
strax eins og lyfjafreedingur sagdi pér, svo ad enginn geti
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slasast. Reynid ekki ad setja lokid 4 nalina. Sja kafla 5
“Hvernig geyma 4 NULIBRY”

. Snuid hettuglasinu varlega 1 hringi uns allt duftid hefur leysts
algerlega upp. EKKi hrista hettuglasio.

. Endurtaktu skref 4 til 6 ef fleiri en 1 hettuglas af
NULIBRY parf til ad undirbua avisadan NULIBRY
skammt barnsins pins.

. Notadu nyja S ml sprautu og nyja nal fyrir hvert hettuglas

af NULIBRY.
Athugid: Pegar hun er tilbuin, @tti NULIBRY lausn ad vera teer og litlaus til f6lgul.
. EKKi nota lausnina ef hin er mislitud, gruggug eda ef hin inniheldur flogur eda agnir. Ef lausn

er mislitud eda skyjud eda pad eru agnir 1 henni:
o EKKi henda hettuglasi vegna pess ad lyfjafreedingur geeti bedid pig um ad skila pvi.
o Segdu lyfjafreedingnum fra pvi og biddu um nytt hettuglas.

Skref 7: Utbiidu sprautu med avisudum skammti af NULIBRY

. Ef pu hefur geymt tilbuna NULIBRY lausn 1 keli, taktu
hettuglos af tilbuinni NULIBRY lausn ur keeli og leyfou
henni ad na stofuhita. Petta er haegt ad gera med pvi ad rtlla
hverju hettuglasi varlega 4 milli handanna 1 3 til 5 minatur
eins og synt er (ekki hrista), eda med pvi ad leyfa hettuglosum
a0 standa vid stofuhita 1 um pad bil 30 minttur.

. Opnadu umbudirnar sem innihalda nyja seefda nal. Ekki
fjarleegja nalarhlifina strax.
. Opnadu umbudirnar sem innihalda seefda einnota sprautu sem

er nogu stor til fyrir heildarrammali NULIBRY sem parf fyrir
einn skammt. Skrafadu nélina & sprautuoddinn. Ekki
fjarleegja nalarhlifina strax.

. burrkadu af hettuglas tappanum 4 hverju tilbinu NULIBRY
hettuglasi med nyrri sprittpurrku.

. Fjarleegdu nalarhlifina med pvi ad toga hlifina beint af. Gaettu
pess a0 snerta ekki nalina eda lata nalina koma vid neitt.

. Haltu um sprautuna med annarri hendi. Stingdu nalinni i
midjan NULIBRY hettuglas tappann og snudu sidan
hettuglasinu heegt 4 hvolfi.

NULIBRY
lausn

. Neest skaltu feera nalina pannig ad oddurinn sé i NULIBRY
lausninni. Dragdu heegt til baka sprautustimpilinn til a0 fylla
sprautuna med magni af NULIBRY lausn i samreemi vid ml
af avisudum skammti fyrir barn pitt.
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Fjarleegou allar loftbolur tr sprautunni. Bankadu 4
sprautuholkinn pannig ad allar loftbolur fari efst upp 1
hettuglasinu. Yttu upp 4 stimpilinn til ad yta loftbolum aftur
inn 1 hettuglasid. Athugadu hvort rétt magn af NULIBRY
lausn hafi verid dregid inn i sprautuna. Ef porf krefur, dragdu
stimpilinn 6rlitid nidur par til magn af NULIBRY lausn 1
sprautunni er 1 samraemi vid avisun.

Fylgdu skrefunum hér ad nedan ef fleiri en 1 hettuglas af
NULIBRY parf til a0 na heildarmagni lausnar sem parf fyrir 1
dagskammt.

Fjarleegdu nalina og sprautuna Ur fyrsta hettuglasinu af
NULIBRY. Haltu um sprautuna med annarri hendi. Stingdu
nalinni i midju naesta NULIBRY hettuglas tappa og snudu
sidan hettuglasi haegt 4 hvolf.

Neest skaltu feera nalina pannig ad oddurinn sé i NULIBRY
lausninni. Dragdu heegt til baka sprautustimpilinn til ad fylla
sprautuna med magni af NULIBRY lausn i samreemi vid ml
af avisudum skammti fyrir barn pitt.

Fjarleegou allar loftbolur ur sprautunni. Bankadu a
sprautuholkinn pannig ad allar loftbolur fari efst upp 1
hettuglasinu. Yttu upp 4 stimpilinn til ad prysta loftbolum
aftur inn 1 hettuglasid. Athugadu hvort avisad magn af
NULIBRY lausn hafi verid dregid inn i sprautuna. Ef porf
krefur, dragdu stimpilinn 6rlitid nidur par til heildarmagn
NULIBRY lausn sem er avisad er i sprautunni.

Endurtaktu petta skref ef fleiri hettuglos af NULIBRY barf til
ad na avisudum skammti fyrir barnio.

begar nalin er fjarleegd ur sidasta hettuglasi af NULIBRY er
allur tilbuni skammturinn af NULIBRY 1 einni sprautu.
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. Settu nalarhlifina aftur & sinn stad 4dur en pu fjarlegir nalina

ur sprautunni med pvi ad setja hlifina 4 flatt yfirbord og renna f / ‘>
nalinni inn 1 hlifina eins og synt er. Haltu i sprautuna meo

annarri hendi og notadu nalina til ad ,,yta upp* hlifinni. begar -

hlifin er komin 4 nalina, notadu hina hendina til a0 festa

hlifina 4. S

. Fjarleegdu huldu nélina af sprautuoddinum med pvi ad skrafa
i attina ad Orinni eins og synt er.
EKKi snerta sprautuoddinn eftir ad nalin hefur verid fjarlaego.

. Fleygdu nalinni a réttan hatt. Sja kafla 5 ,,Hvernig 4 ad
geyma NULIBRY*

. Hentu notudu NULIBRY hettuglasi eftir notkun, jafnvel pott
lyf séu eftir 1 hettuglasinu samkvaemt leidbeiningum
lyfjafraedings. Ekki henda pvi med heimilissorpi.

. Skammturinn af NULIBRY er nu tilbtinn til ad gefa barninu
pinu.

Skref 8: Ad gefa skammt af NULIBRY

. NULIBRY er gefid i blaed barnsins pins med hollegg sem leeknirinn setur upp.

. begar NULIBRY er gefio med innrennslisdelu skal gefa NULIBRY innrennsli & hradanum
1,5 ml 4 minutu.

. Ef magn (rimmal) 1 ml fyrir avisadan skammt af NULIBRY barnsins pins er minna en 2 ml gaeti
leknirinn sagt pér ad gefa NULIBRY med hagri inndelingu med sprautu. Fylgdu
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leidbeiningum laeknisins um hvernig 4 ad gefa barninu pinu af NULIBRY skammt med haegri
inndaelingu.

. Fylgdu leiobeiningum leeknisins um rétta umoénnun og adgengi ad hollegg barnsins pins i
blazed fyrir og eftir gjof af NULIBRY.

Skref 9: Skradu inndzelinguna

Eftir ad hafa gefid hvern skammt af NULIBRY skal skra upplysingar um skammtinn 1
inndeelingardagbok. Sja kaflann 1 pessum notkunarleidbeiningum sem heitir ,,Mikilveegar upplysingar
sem pu parft ad vita 4dur en pu undirbyr og gefur NULIBRY.”

Skref 10: Forgun

Eftir inndeelingu, fargadu & druggan hatt allri 6notadri NULIBRY
laus, sprautunni med inndalingarbunadnum, hettuglasinu og 66rum
urgangsefnum samkvemt leidbeiningum lyfjafreedings.

Ekki henda pvi med heimilissorpi. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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