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SAMANTEKT AEIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Ruconest 2100 einingar, stungulyfsstofn, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

Eitt hettuglas inniheldur 2100 einingar af conestat alfa, sem svarar til 2100 eininga & hverja 14 ml eftir
bléndun, eda til 150 eininga/ml styrks.

Conestat alfa er hlidsteeda mannaradbrigda C1 esterasa hemils (rhC1-INH) sem framleiddur er med
radbrigda erfdateekni i mjélk ar erfoabreyttum kaninum.

1 eining af conestat alfa virkni er skilgreind sem samvarandi C1lhemilvirkni & esterasa i 1 ml af safni
venjulegs plasma.

Hjéalparefni med pekkta virkni:
Hvert hettuglas inniheldur um 19,5 mg af natrium

Sja lista yfir 61l hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Stungulyfsstofn, lausn.

Huvitt til beinhvitt duft.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1  Abendingar

Ruconest er &tlad til medferdar vid bradum ofsabjugskdstum hja fullordnum, unglingum og bérnum
(2 &ra og eldri) med arfgengan ofsabjug (HAE) vegna skorts & C1 esterasa hemlum.

4.2  Skammtar og lyfjagjof

Hefja skal lyfjagjof med Ruconest samkvaemt leidbeiningum og stjorn leeknis sem hefur reynslu af
greiningu og medferd arfgengs ofsabjugs.

Skammtar hja fulloronum, unglingum og bérnum eldri en 2 ara
Likamspyngd allt ad 84 kg
- Eininndeling i @8 med 50 ein./kg likamspyngdar.

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Eininndeling i @3 med 4.200 ein. (2 hettuglos).

[ flestum tilfellum naegir einn skammtur af Ruconest til medferdar brads ofsabjlgskasts.
Ef klinisk svorun er 6fullneegjandi, ma gefa annan skammt samkvamt mati laeknisins (50 ein./kg
likamspyngd allt ad 4.200 ein.) (sja kafla 5.1).

- Hj& fullordnum og unglingum ma gefa annan skammt ef svérun sjuklings er ekki vidunandi eftir
120 minutur.
- Hjabdrnum méa gefa annan skammt ef svorun sjuklings er ekki vidunandi eftir 60 mindtur.



Ekki mé gefa meira en tvo skammta innan 24 tima.

Utreikningur skammtastzerdar
Akvardid likamspyngd sjuklingsins.

Likamspyngd allt ad 84 kg
- Fyrir sjuklinga allt ad 84 kg er rammalid sem gefa parf reiknad Ut samkveemt nedangreindri
formdlu:

Rummal sem gefa _ likamspyngd (kg) x 50 (ein./kq) _ likamspyngd (kq)
parf (ml) - 150 (ein./ml) 3

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Fyrir sjuklinga sem eru 84 kg eda pyngri er rammalid sem gefa parf 28 ml, sem svarar til 4.200 ein.
(2 hettugl®s).

Born

Nota ma Ruconest hja bdrnum (2 ara og eldri) i sama skammiti og hja fullorénum (50 ein./kg
likamspyngdar.

Ekki hefur enn verid synt fram & 6ryggi og verkun Ruconest hja bérnum yngri en 2 ara. EKki liggja
fyrir kliniskar upplysingar.

Aldradir (265 ara)
Upplysingar um sjuklinga eldri en 65 ara eru takmarkadar.
Ekki er gert rad fyrir ad sjuklingar eldri en 65 ara bregdist med 6drum heetti vid Ruconest.

Skert nyrnastarfsemi
Ekki er porf & skammtaadlogun hjé sjuklingum med skerta nyrnastarfsemi par sem Gthreinsun conestat
alfa fer ekki um nyrun.

Skert lifrarstarfsemi

Engin klinisk reynsla er af Ruconest medferd hja sjuklingum med skerta lifrarstarfsemi. Skert
lifrarstarfsemi getur lengt helmingunartima conestat alfa i plasma en pad er ekki talid hafa kliniska
pydingu. EkKi er unnt ad gefa abendingar um skammtaadlogun.

Lyfjagjof

Til notkunar i blazd.

Heilbrigdisstarfsmadur skal gefa Ruconest.

Um leidbeiningar fyrir blondun Ruconest fyrir lyfjagjof, sja kafla 6.6.

Gefa parf naudsynlegt rimmal blandadrar lausnar med hagri inndeelingu i &6 4 um pad bil 5 minatum.

4.3  Frébendingar

o pekkt eda grunur um ofnaemi fyrir kaninum (sjé kafla 4.4)
o Ofnaemi fyri r virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Rekjanleiki
Til pess ad beeta rekjanleika liffredilegra lyfja skal heiti og lotunimer lyfsins sem gefid er vera skrad

med skyrum haetti.

Conestat alfa er unnid Ur mjolk r erfdabreyttum kaninum og inniheldur leifar af proteinum ur
kaninum. Adur en medferd med Ruconest er hafin, skal spyrja sjuklinga um fyrri Gtsetningu fyrir
kaninum og um einkenni sem gefa til kynna ofnemisvidbrogd.
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EKKi er haegt ad atiloka ofnaemisvidbrogd sem geta lyst sér med einkennum sem minna a
ofsabjugskost.

Hafa skal naid eftirlit med 6llum sjuklingum og fylgjast vel med sérhverjum einkennum um ofnaemi
medan & lyfjagjofinni stendur og eftir ad henni lykur. Upplysa skal sjuklinga um fyrstu einkenni
ofnemisvidbragda, t.d. ofsaklada, Utbreiddan ofsaklada, brjéstpyngsli, blasturshljod vid éndun,
lagprysting og ofnaemislost. Ef pessi einkenni koma fram eftir lyfjagjof, skal gera lekninum vidvart.
Ef fram koma bradaofnaemisvidbrogd eda lost, skal veita bradamedferd.

pott krossnemi milli kdamjolkur og kaninumjolkur sé talid oliklegt, er ekki haegt ad Utiloka slikt
krossnami hja sjuklingi med merki um kliniskt ofnami fyrir klamjolk og pvi parf ad hafa auga med
einkennum ofnamis eftir gjof & Ruconest.

Blodsegarek
Greint hefur verid fra alvarlegum tilvikum blodsegareks (TE) i slageedum og bldedum hja sjuklingum

med pekkta ahattupeetti (t.d. inniliggjandi edaleggi, fyrri sdgu um blédsega, undirliggjandi
aedakolkun, notkun getnadarvarnatafina eda tiltekinna androgena til inntdku, sjuklega offitu,
hreyfingarleysi) sem fa radlagda skammta af C1 esterasa hemlum unnum ar plasma. Fylgjast skal
vandlega med sjuklingum med pekkta ahattupeetti.

Natrium

Hvert hettuglas af Ruconest inniheldur 19,5 mg af natrium. Sjaklingar a natriumskertu mataraedi purfa
ad hafa petta i huga.

4.5  Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir & milliverkunum.

Visindarit gefa til kynna milliverkum milli lyfja sem innihalda tPA plasmin hvata og C1-INH. EKki
skal gefa Ruconest samtimis tPA hvata.

4.6  Frjosemi, medganga og brjéstagjof

Medganga og brjostagjof

Engin reynsla er af notkun Ruconest 8 medgongu eda vid brjostagjof.

I einni dyrarannsokn kom fram eiturverkun a exlun (sja kafla 5.3). EKki er malt med gjof Ruconest &
medgdngu eda Vvid brjostagjof, nema ad medferdarleeknir telji &vinninginn meiri en mogulega aheettu.

Frjésemi
EKKi liggja fyrir nein gogn um ahrif Ruconest & frjésemi karla eda kvenna.

4.7  Anrif & haefni til aksturs og notkunar véla

A grundvelli lyfjafradilegra upplysinga og aukaverkana af Ruconest, er ekki gert rad fyrir ahrifum &
heefni til aksturs og notkunar véla. P6 hefur verid tilkynnt um hofudverk, svima og sundl eftir notkun
Ruconest, en pad getur einnig verid afleiding ofsabjugskasts. Radleggja etti sjuklingum ad aka ekki
eda nota vélar ef peir finna fyrir h6fudverk, svima eda sundli.

4.8 Aukaverkanir
Yfirlit yfir aukaverkanir

I kliniskum ranns6knum & Ruconest kom fram eitt tilvik ofnaemis. Algengasta aukaverkunin eftir gjof
Ruconest er 6gledi.

Tafla yfir aukaverkanir




Aukaverkanir sem komu fram i kliniskum rannséknum og eftirlitsrannséknum eftir markadssetningu
sem greint var fra vid medferd med Ruconest vid bradum ofsabjagskdstum eru syndar i téflunni hér
fyrir nedan. 1 kliniskum ranns6knum var tidni aukaverkana svipud hja 6llum skammtahdpum og jokst
ekki vid endurtekna lyfjagjof.

Tioni aukaverkana sem taldar eru upp hér fyrir nedan er skilgreind i samraemi vid eftirfarandi flokkun:
Mj6g algengar (> 1/10),

Algengar (=1/100 til <1/10),

Sjaldgeefar (=1/1.000 til <1/100),

Mjdg sjaldgeefar (>1/10.000 til <1/1.000),

Koma orsjaldan fyrir (<1/10.000),

Tidni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tioni Gt fra fyrirliggjandi gégnum).

Liffeeraflokkur Aukaverkun Tioni
Hofudverkur Sjaldgaefar
Sundl Sjaldgeefar
Taugar - - -
Minnkad snertiskyn Sjaldgeefar
Svimi Sjaldgaefar
Eyru og vélundarhus proti i eyrum Sjaldgeefar
Ondunarfzri brjésthol og Erting i haldi Sjaldgaefar
midmeeti
Ogledi Algengar
] ] Nidurgangur Sjaldgeefar
Meltingarfeeri - — -
Opeegindi i kvid Sjaldgeefar
Naladofi i munni Sjaldgeefar
HGJ og undirhd Ofsakladi Sjaldgeefar
, ) ) Bradaofnaemi* Sjaldgaefar
Oneamiskerfi
Ofnaemisvidbrogd™ Tioni ekki pekkt

*Nanari upplysingar eru i kafla 4.4

Bdrn

I klinisku préuninni fengu 37 bérn og unglingar (& aldrinum 5 til 17 &ra) med arfgengan ofsabjg
medferd vid 124 bradum kdstum ofsabjugs. Tidni, gerd og alvarlegiki aukaverkana hja bérnum og
unglingum var sambeerileg og hja fullorénum.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

49 Ofskdmmtun

Engar upplysingar um ofskémmtun liggja fyrir.

5. LYFJAFR/AEDILEGAR UPPLYSINGAR



5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Onnur blddlyf, Iyf notud vid arfgengum ofsabjtg, ATC flokkur: BO6ACOA4.

Plasmapréteinid C1-INH er adalstillir fyrir virkjun snerti- og magnakerfa in vivo. Sjuklingar med
arfgengan ofsabjag eru med arfblendinn skort & plasmaproteininu C1-INH. par af leidandi geta peir
verid med ostyrda virkjun snerti- og pattakerfanna &samt myndun boélgumidla, sem birtist kliniskt sem
brad ofsabjugskost.

Conestat alfa, radbrigda pattur 1 (C1) magnakerfis esterasa hemill (rhC1-INH) i ménnum, er
samskonar og C1-INH i ménnum og er fenginn Ur kaninumjélk sem tjair gen sem umtaknar C1-INH i
monnum. Amindsyrurdd conestat alfa er su sama og i innreenu C1-INH i ménnum.

C1-INH verkar hamlandi & marga proteasa (markproéteasa) i snerti- og magnakerfunum. Verkun
conestat alfa & eftirfarandi markpréteasa var metinn in vitro: virkjada Cl-esterasa, kallikrein,
blodstorkupeetti Xlla og Xia. Hamlandi lyfjahvorf reyndust sambeerileg vid pau sem komu fram med
C1-INH unnid ar mannaplasma.

Magnakerfispatturinn (prétein) C4 er undirflokkur virkjadra Cl-esterasa. Sjuklingar med arfgengan
ofsabjug eru med litid af C4 i blodrasinni. Hvad vardar C1-INH sem unnid er ur plasma, syna lyfhrif
conestat alfa & C4 skammtahada enduruppbyggingu samvagis magnakerfis hja sjaklingum med
arfgengan ofsabjug pegar virkni C1-INH i plasma er meiri en 0,7 ein./ml, en pad eru nedri mork
edlilegs gildis. Hja sjuklingum med arfgengan ofsabjlg eykur Ruconest, i 50 ein./kg skommtum,
virkni C1-INH i plasma yfir 0,7 ein./ml i um pad bil 2 Klst. (sja kafla 5.2).

Oryggi og verkun Ruconest vid medferd vid bradum ofsabjlgskdstum hja sjaklingum & barns- og
unglingsaldri med arfgengan ofsabjug hefur verid metid i tveimur tviblindum slembivals rannséknum i
samanburdi vid lyfleysu og fjorum opnum kliniskum rannséknum. Skammtar sem metnir voru i
Klinisku ranns6knunum voru a bilinu fra einu hettuglasi med 2100 ein. (sem svarar til 18-40 ein./kg),
til 50 og 100 ein./kg. Synt var fram & verkun Ruconest sem medferd vid bradum ofsabjugskdstum med

pvi ad timi til upphafs linunar einkenna og ad einkenni nadu lagmarki var markteekt styttri og
medferdarbrestur var fatidur. | téflunni hér fyrir nedan koma fram nidurstddur (adal-og
aukaendapunktar) i ba&dum slembivals samanburdarrannséknunum:

Timi (minatur) ad Timi (minutur) ad
Rannsokn Medferd upphafi linunar lagmarkseinkennum
midgildi (95% stadalfravik) midgildi (95% stadalfravik)
C11205RCT 100 ein./kg 68 (62, 132) 245 (125, 270)
n=13 p = 0,001 p = 0,04
50 ein./kg 122 (72, 136) 247 (243, 484)
n=12 p < 0,001
Saltlausn 258 (240, 495) 1101 (970, 1494)
n=13
C11304 RCT 100 ein./kg 62 (40, 75) 480 (243, 723)
n =16 p =0,003 p = 0,005
Saltlausn 508 (70, 720) 1440 (720, 2885)
n=16

Nidurstédurnar i opnu rannséknunum voru samhljoda nidurstédunum hér fyrir ofan og stydja
endurtekna notkun Ruconest vio medferd sidari ofsabjldgskasta.

I slembivals samanburdarrannsoknunum var timi par til linun hofst hja 39/41 (95%) sjuklinga sem
fengu medferd med Ruconest innan vid 4 timar. [ opinni rannsokn var timi par til linun hofst hja
146/151 (97%) sjuklinga sem fengu medferd med einum skammti med 50 ein./kg innan vid 4 timar.
Vidbotarskammtur med 50 ein./kg var gefinn vid 17/168 (10%) af kdstunum.
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I opinni rannsékn hja 20 bérnum med afgengan ofsabjlg (& aldrinum 5 til 14 ara) nadu 64/67 (96%)
kdst med voru medhdndlud med stokum 50 ein./kg skammti tima fram upphafi linunnar einkenna
innan 4 Kklst. Gefinn var 50 ein./kg vidbotarskammtur vid 3/73 (4%) kostum.

Unglingar

Tiu unglingar med arfgengan ofsabjlg (4 aldrinum 12 til 17 ara) fengu medferd med 50 ein./kg vid
27 bradum ofsabjugskdstum og 7 (& aldrinum 16 til 17 ara) fengu medferd med 2100 ein. vid

24 bradum ofsabjigskostum.

Nidurstodur verkunar og 6ryggis hja bérnum og unglingum voru i samraemi vid paer sem fram komu
hja fulloronum.

5.2  Lyfjahvorf

Dreifing
EkKi hafa verid gerdar neinar formlegar rannsoknir a dreifingu. Dreifingarrimmal conestat alfa var
u.p.b. 31, sem er sambeerilegt vid rammal plasma.

Umbrot og brotthvarf
Samkveaemt upplysingum ar dyrarannséknum hreinsast conestat alfa Gr blédrasinni i gegnum lifrina
med innfrumun midlud af vidtokum og brotnar sidan nidur med vatnsrofi.

Eftir lyfjagjof med Ruconest (50 ein./kg) hjé einkennalausum sjuklingum med arfgengan ofsabjug,
kemur fram hadmarkspéttni (Cmax) 1,36 ein./ml. Helmingunartimi brotthvarfs conestat alfa var u.p.b.
2 Klst.

Utskilnadur
Enginn Gtskilnadur verdur par sem conestat alfa hreinsast ur blddrasinni med innfrumun sem midlud er
af vidtokum og brotnar sidan alveg nidur i lifrinni med vatnsrofi.

Born

Born

Eftir ad hafa fengid conestat alfa skammt med 50 ein./kg voru samtals 18 af 20 bérnum med styrk af
virku C1-INH sem var > 70% edlileg mork (leegri mork edlilegs bils) 5 mindtum og 2-4 klst. eftir
skammtagjof. Hreint medaltal fyrir Cmax virks C1-INH fyrir fyrsta kast var 123% af edlilegu gildi (4
bilinu 62% til 168%) og AUCo.3 var 171% af edlilegu gildi (& bilinu 95% til 244%).

pydisgreiningarlikan & lyfjahvorfum synir ad skammtur med 50 ein./kg leidir til péttni virks C1-INH
sem er > 70% af edlilegum morkum hja 96,0% barna & aldrinum 2 til < 13 ara og hja 90,5% barna &
aldrinum 2 til <5 ara.

5.3 Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar upplysingar benda ekki til vandamala m.t.t. 6ryggis vid notkun conestat alfa hja ménnum
& grundvelli rannsokna & lyfjafreedilegu 6rygagi, eiturverkun eftir stakan skammt, langvinnri
eiturverkun eftir tvaer vikur og stadbundnu poli hja ymsum dyrategundum, par 4 medal rottum,
hundum, kaninum og épum (cynomolgus). EKKi er gert rad fyrir erfdaeiturhrifum eda
krabbameinsvaldandi ahrifum.

Rannsdknir & fostrum/fésturvisum hja rottum og kaninum; daglegir stakir skammtar med burdarefni
eda 625 ein./kg/lyfjagjof med conestat alfa voru gefnir frjovgudum rottum og kaninum i &d. |
rannsokninni & rottum komu engin vanskopud féstur fram hvorki i conestat alfa- né i
samanburdarhopnum. I rannsokn & eiturverkun & fostur i kaninum kom fram aukin tidni galla i
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hjartazzdum i féstrum (1,12% hja medferdarhdpnum & méti 0,03% i tilteekum samanburdi) hja dyrum
sem var gefid conestat alfa.

6. LYFJAGERDARFR/ZEDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjélparefni

Sukrosi
Natriumsitrat (E331)
Sitrénusyra

6.2 Osamrymanleiki

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

6.3 Geymslupol
4 ar.

Blondud lausn

Synt hefur verid fram & efna- og edlisfredilegan stodugleika medan a notkun stendur vid hitastig a
bilinu 5°C til 25°C i 48 klukkustundir. Med tilliti til 6rverufraedi tti ad nota lyfid strax. Sé pad ekki
notad tafarlaust er geymslupol medan & notkun stendur og geymsluskilyroi fyrir notkun & abyrgd
notanda og yfirleitt ekki lengra en 24 klst. vid 2 til 8°C nema pad hafi verid pynnt vid 6ruggar og
gildadar smitgéataradstaedur.

6.4  Sérstakar varudarreglur vid geymslu

Geymio vid lagri hita en 25°C.
Geymid i upprunalegum umbddum til ad verja gegn ljési.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.
6.5 Gerd ilats og innihald

2100 einingar af conestat alfa i dufti i 25 ml hettuglasi (gler af gerd 1) med tappa (silikonhidao
klorébatylgammi) og innsigli sem flett er af (al og litad plast).
Pakkningasteerd med: 1 glas.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vid forgun

Hvert Ruconest hettuglas er adeins einnota.
Geeta skal smitgatar vid blondun og samsetningu lausna.

Bléndun

Hvert Ruconest hettuglas (2100 ein.) skal blanda med 14 ml af vatni fyrir stungulyf. Batid vatninu
fyrir stungulyf heegt saman vid stungulyfsstofninn til ad fordast kroftuga bléndun vid
stungulyfsstofninn og blandid varlega saman til ad lagmarka frodumyndun i lausninni. Bléndud lausn
inniheldur 150 ein./ml af rhC1INH og er teer, litlaus lausn.

Blandada lausn i hverju hettuglasi skal skoda med tilliti til agna og litabreytinga. Lausn sem i finnast
agnir eda litabreytingar ma ekki nota. Nota skal lyfid tafarlaust (sja kafla 6.3).



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

7. MARKADSLEYFISHAFI

Pharming Group N.V.

Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Holland

8. MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/10/641/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu atgafu markadsleyfis: 28. oktéber 2010.

Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 18. september 2015.

10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

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




1. HEITI LYFS

Ruconest 2100 einingar, stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

Hettuglas med stungulyfsstofni
Eitt hettuglas inniheldur 2100 einingar af conestat alfa, sem svarar til 2100 eininga & hverja 14 ml eftir
bléndun, eda til 150 eininga/ml styrks.

Conestat alfa er hlidsteeda mannaradbrigda C1 esterasa hemils (rhC1-INH) sem framleiddur er med
radbrigda erfdataekni i mjolk ar erfdabreyttum kaninum.

1 eining af conestat alfa virkni er skilgreind sem samvarandi Clhemilvirkni & esterasa i 1 ml af safni
venjulegs plasma.

Hjalparefni med pekkta virkni:
Hvert hettuglas med stungulyfsstofni inniheldur um 19,5 mg af natrium

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Hvitt til beinhvitt duft.

Leysirinn er teer, litlaus vokvi.

4, KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1  Abendingar

Ruconest er @tlad til medferdar vid bradum ofsabjagskdstum hja fullordnum, unglingum og bérnum
(2 &ra og eldri) med arfgengan ofsabjug (HAE) vegna skorts a C1 esterasa hemlum.

4.2  Skammtar og lyfjagjof

Hefja skal lyfjagjof med Ruconest samkvaemt leidbeiningum og stjorn leeknis sem hefur reynslu af
greiningu og medferd arfgengs ofsabjugs.

Skammtar hja fullordnum, unglingum og bérnum eldri en 2 ara
Likamspyngd allt ad 84 kg
- Eininndeling i 28 med 50 ein./kg likamspyngdar.

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Eininndeling i @3 med 4.200 ein. (2 hettuglos).

[ flestum tilfellum naegir einn skammtur af Ruconest til medferdar brads ofsabjlgskasts.
Ef klinisk svorun er 6fullneegjandi, ma gefa annan skammt (50 ein./kg likamspyngd allt ad 4.200 ein.)
(sja kafla 5.1).

- Hj& fullordnum og unglingum ma gefa annan skammt ef svérun sjuklings er ekki vidunandi eftir
120 minutur.

10



- Hj& bérnum mé gefa annan skammt ef svérun sjaklings er ekki vidunandi eftir 60 mindtur.
Ekki méa gefa meira en tvo skammta innan 24 tima.

Utreikningur skammtasteerdar
Akvardid likamspyngd sjaklingsins.

Likamspyngd allt ad 84 kg
- Fyrir sjuklinga allt ad 84 kg er rammalid sem gefa parf reiknad Ut samkvemt nedangreindri
formadlu:

Rdmmal sem gefa _ likamspyngad (kg) x 50 (ein./kq) _ likamspyngd (kq)
parf (ml) - 150 (ein./ml) B 3

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Fyrir sjuklinga sem eru 84 kg eda pyngri er rammalid sem gefa parf 28 ml, sem svarar til 4.200 ein.
(2 hettugl®s).

Born

Nota mé Ruconest hja bornum (2 &ra og eldri) i sama skammti og hja fulloronum (50 ein./kg
likamspyngdar.

EKKi hefur enn verid synt fram & 6ryggi og verkun Ruconest hja bérnum yngri en 2 ara. EKKi liggja
fyrir kliniskar upplysingar.

Aldradir (265 ara)
Upplysingar um sjaklinga eldri en 65 é&ra eru takmarkadar.
EKKi er gert rao fyrir ad sjuklingar eldri en 65 ara bregdist med 6drum heetti vid Ruconest.

Skert nyrnastarfsemi
EKKi er porf & skammtaadlogun hja sjuklingum med skerta nyrnastarfsemi par sem Uthreinsun conestat
alfa fer ekki um nyrun.

Skert lifrarstarfsemi

Engin klinisk reynsla er af Ruconest medferd hja sjuklingum med skerta lifrarstarfsemi. Skert
lifrarstarfsemi getur lengt helmingunartima conestat alfa i plasma en pad er ekki talid hafa kliniska
pydingu. EKKi er unnt ad gefa abendingar um skammtaadldgun.

Lyfjagjof

Til notkunar i blazd.

Heilbrigdisstarfsmadur verdur ad gefa Ruconest par til sjuklingurinn (eda umdnnunaradilinn) er feer
um ad gefa lyfid ad fenginni videigandi pjalfun og i samradi vid heilbrigdisstarfsmanninn.

Um leidbeiningar fyrir bléndun Ruconest fyrir lyfjagjof, sja kafla 6.6.

Gefa parf naudsynlegt rammal blandadrar lausnar med haegri inndaelingu i &3 & um pad bil 5 minatum.

4.3  Frabendingar

o pekkt eda grunur um ofnaemi fyrir kaninum (sja kafla 4.4)
o Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vio notkun

Rekjanleiki
Til pess ad beeta rekjanleika liffraedilegra lyfja skal heiti og lotunimer lyfsins sem gefid er vera skrad

med skyrum haetti.
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Conestat alfa er unnid ur mjélk r erféabreyttum kaninum og inniheldur leifar af proteinum ar
kaninum. Adur en medferd med Ruconest er hafin, skal spyrja sjuklinga um fyrri Gtsetningu fyrir
kaninum og um einkenni sem gefa til kynna ofneemisvidbroga.

EKKi er haegt ad Gtiloka ofnaemisvidbrogd sem geta lyst sér med einkennum sem minna a
ofsabjugskost.

Hafa skal naid eftirlit med 6llum sjuklingum og fylgjast vel med sérhverjum einkennum um ofnaemi
medan & lyfjagjofinni stendur og eftir ad henni lykur. Upplysa skal sjuklinga um fyrstu einkenni
ofnaemisvidbragda, t.d. ofsaklada, Utbreiddan ofsaklada, brjéstpyngsli, blasturshljod vid 6ndun,
lagprysting og ofnaemislost. Ef pessi einkenni koma fram eftir lyfjagjof, skal gera lekninum vidvart.
Ef fram koma bradaofnaemisviobrogd eda lost, skal veita bradamedferd.

pott krossnemi milli kiamjélkur og kaninumjolkur sé talid oliklegt, er ekki haegt ad Utiloka slikt
krossnaemi hja sjuklingi med merki um kliniskt ofneemi fyrir kiiamjélk og pvi parf ad hafa auga med
einkennum ofnaemis eftir gjof & Ruconest. Upplysa skal sjiklinga med mjoélkurofhaemi um ad peir
geetu fengid vidbrogd vid Ruconest.

Blodsegarek
Greint hefur verid fra alvarlegum tilvikum blédsegareks (TE) i slageedum og blasedum hja sjuklingum

med pekkta aheettupaetti (t.d. inniliggjandi a&daleggi, fyrri ségu um blédsega, undirliggjandi
a&dakolkun, notkun getnadarvarnatafina eda tiltekinna andrégena til inntoku, sjaklega offitu,
hreyfingarleysi) sem fa raolagda skammta af C1 esterasa hemlum unnum ar plasma. Fylgjast skal
vandlega med sjuklingum med pekkta ahattupeetti.

Natrium
Hvert hettuglas af Ruconest inniheldur 19,5 mg af natrium. Sjuklingar & natriumskertu mataraedi purfa
ao hafa petta i huga.

Medferd heima og sjalfsinndeeling

Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun lyfsins heima fyrir eda med sjalfsinndalingu.
Hugsanleg hatta vid medferd heima fyrir, tengist lyfjagjofinni sjalfri svo og medhoéndlun aukaverkana,
einkum ofnamis. Laeknirinn sem veitir medferdina skal taka akvordun fyrir hvern og einn sjukling um
hvort medferdin sé veitt heima fyrir og tryggja ad videigandi pjalfun hafi verid veitt og endurmeta
medferdina 6dru hvoru.

4.5  Milliverkanir vid énnur lyf og adrar milliverkanir
EKkKi hafa verid gerdar neinar rannséknir a milliverkunum.

Visindarit gefa til kynna milliverkum milli lyfja sem innihalda tPA plasmin hvata og C1-INH. Ekki
skal gefa Ruconest samtimis tPA hvata.

4.6  Frjosemi, medganga og brjdstagjof

Medganga og brjostagjof

Engin reynsla er af notkun Ruconest & medgdngu eda vid brjostagjof.

I einni dyrarannsokn kom fram eiturverkun & eexlun (sja kafla 5.3). EKki er malt med gjof Ruconest &
medgongu eda vid brjostagjof, nema ad medferdarleeknir telji &vinninginn meiri en moégulega &hattu.

Frjosemi
Ekki liggja fyrir nein gdgn um ahrif Ruconest & frjésemi karla eda kvenna.

4.7  Anrif & haefni til aksturs og notkunar véla

A grundvelli lyfjafraedilegra upplysinga og aukaverkana af Ruconest, er ekki gert rad fyrir ahrifum a
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heefni til aksturs og notkunar véla. P4 hefur verid tilkynnt um héfudverk, svima og sundl eftir notkun
Ruconest, en pad getur einnig verid afleiding ofsabjlgskasts. Radleggja etti sjuklingum ad aka ekki
eda nota vélar ef peir finna fyrir hofudverk, svima eda sundli.

4.8 Aukaverkanir
Yfirlit yfir aukaverkanir

I kliniskum ranns6knum & Ruconest kom fram eitt tilvik ofnaemis. Algengasta aukaverkunin eftir gjof
Ruconest er 4gledi.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir sem komu fram i kliniskum rannséknum og eftirlitsrannsoknum eftir markadssetningu
sem greint var fra vid medferd med Ruconest vid bradum ofsabjugskdstum eru syndar i toflunni hér
fyrir nedan. I kliniskum ranns6knum var tidni aukaverkana svipud hja éllum skammtahopum og jokst
ekki vid endurtekna lyfjagjof.

Tidni aukaverkana sem taldar eru upp hér fyrir nedan er skilgreind i samraemi vid eftirfarandi flokkun:
Mjdg algengar (> 1/10),

Algengar (=1/100 til <1/10),

Sjaldgefar (>1/1.000 til <1/100),

Mjdg sjaldgeefar (>1/10.000 til <1/1.000),

Koma orsjaldan fyrir (<1/10.000),

Tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aaetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

Liffeeraflokkur Aukaverkun Tioni
Hofudverkur Sjaldgaefar
Sundl Sjaldgeefar
Taugar ) - .
Minnkad snertiskyn Sjaldgaefar
Svimi Sjaldgaefar
Eyru og vélundarhis Proti i eyrum Sjaldgaefar
Ondunarfzri brjésthol og Erting i haldi Sjaldgaefar
midmaeti
Ogledi Algengar
) ) Nidurgangur Sjaldgaefar
Meltingarfeeri . — -
Opeegindi i kvid Sjaldgaefar
Naladofi i munni Sjaldgaefar
HG0 og undirhad Ofsakladi Sjaldgeefar
) ) ] Bradaofnemi* Sjaldgeefar
Onamiskerfi
Ofnaemisvidbrogd™ Tioni ekki pekkt

*Nanari upplysingar eru i kafla 4.4

Bdrn

I Klinisku préuninni fengu 37 bérn og unglingar (4 aldrinum 5 til 17 ara) med arfgengan ofsabjlg
medferd vid 124 bradum kdstum ofsabjugs. Tidni, gerd og alvarlegiki aukaverkana hja bérnum og
unglingum var samberileg og hja fulloronum.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu
Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad

13



tengist pvi. bannig er haegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli dvinnings og aheettu 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.

49 Ofskdmmtun

Engar upplysingar um ofskémmtun liggja fyrir.

5. LYFJAFRAEDILEGAR UPPLYSINGAR
51 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Onnur blédlyf, lyf notud vid arfgengum ofsabjlig, ATC flokkur: BOGACO4.

Plasmaproteinid C1-INH er adalstillir fyrir virkjun snerti- og magnakerfa in vivo. Sjaklingar med
arfgengan ofsabjag eru med arfblendinn skort & plasmaproteininu C1-INH. bar af leidandi geta peir
verid med Ostyrda virkjun snerti- og pattakerfanna &samt myndun bolgumidla, sem birtist kliniskt sem
brad ofsabjugskost.

Conestat alfa, radbrigda pattur 1 (C1) magnakerfis esterasa hemill (rhC1-INH) i ménnum, er
samskonar og C1-INH i ménnum og er fenginn Ur kaninumjélk sem tjair gen sem umtaknar C1-INH i
monnum. Amindsyrurdd conestat alfa er su sama og i innreenu C1-INH i ménnum.

C1-INH verkar hamlandi & marga proteasa (markprdteasa) i snerti- og magnakerfunum. Verkun
conestat alfa & eftirfarandi markproteasa var metinn in vitro: virkjada Cl-esterasa, kallikrein,
blodstorkupeetti Xlla og Xia. Hamlandi lyfjahvorf reyndust sambeerileg vid pau sem komu fram med
C1-INH unnid ar mannaplasma.

Magnakerfispatturinn (prétein) C4 er undirflokkur virkjadra C1-esterasa. Sjuklingar med arfgengan
ofsabjug eru med litid af C4 i bléorasinni. Hvad vardar C1-INH sem unnid er ar plasma, syna lyfhrif
conestat alfa & C4 skammtahada enduruppbyggingu samvagis magnakerfis hja sjuklingum med
arfgengan ofsabjag pegar virkni C1-INHi plasma er meiri en 0,7 ein./ml, en pad eru nedri mork
edlilegs gildis. Hja sjuklingum med arfgengan ofsabjug eykur Ruconest, i 50 ein./kg skdmmtum,
virkni C1-INH i plasma yfir 0,7 ein./ml i um pad bil 2 Klst. (sja kafla 5.2).

Oryggi og verkun Ruconest vid medferd vid bradum ofsabjlgskdstum hja sjaklingum & barns- og
unglingsaldri med arfgengan ofsabjug hefur verido metio i tveimur tviblindum slembivals rannséknum i
samanburdi vid lyfleysu og fjorum opnum kliniskum rannséknum. Skammtar sem metnir voru i
Klinisku ranns6knunum voru a bilinu fra einu hettuglasi med 2100 ein. (sem svarar til 18-40 ein./kg),
til 50 og 100 ein./kg. Synt var fram & verkun Ruconest sem medferd vid bradum ofsabjugskdstum med
pvi ad timi til upphafs linunar einkenna og ad einkenni nadu lagmarki var markteekt styttri og
medferdarbrestur var fatidur. I téflunni hér fyrir nedan koma fram nidurstédur (adal-og
aukaendapunktar) i b&dum slembivals samanburdarrannséknunum:

Timi (minuatur) ad Timi (minatur) ad
Rannsokn Medferd upphafi linunar lagmarkseinkennum
midgildi (95% stadalfravik) midgildi (95% stadalfravik)
C11205RCT 100 ein./kg 68 (62, 132) 245 (125, 270)
n =13 p = 0,001 p=0,04
50 ein./kg 122 (72, 136) 247 (243, 484)
n=12 p < 0,001
Saltlausn 258 (240, 495) 1101 (970, 1494)
n=13
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C11304 RCT 100 ein./kg 62 (40, 75) 480 (243, 723)
n =16 p =0,003 p = 0,005
Saltlausn 508 (70, 720) 1440 (720, 2885)
n=16

Nidurstédurnar i opnu ranns6knunum voru samhljéda nidurstodunum hér fyrir ofan og stydja
endurtekna notkun Ruconest vid medferd sidari ofsabjugskasta.

I slembivals samanburdarrannséknunum var timi par til linun hofst hja 39/41 (95%) sjtklinga sem
fengu medferd med Ruconest innan vid 4 timar. 1 opinni rannsokn var timi par til linun hofst hja
146/151 (97%) sjuklinga sem fengu medferd med einum skammti med 50 ein./kg innan vid 4 timar.
Vidbotarskammtur med 50 ein./kg var gefinn vid 13/133 (10%) af kdstunum.

Born

Born

I opinni rannsékn hja 20 bérnum med afgengan ofsabjlg (& aldrinum 5 til 14 ara) nadu 64/67 (96%)
kdst med voru medhdndlud med stokum 50 ein./kg skammti tima fram upphafi linunnar einkenna
innan 4 klst. Gefinn var 50 ein./kg vidbétarskammtur vid 3/73 (4%) kdstum.

Unglingar

Tiu unglingar med arfgengan ofsabjug (& aldrinum 12 til 17 ara) fengu medferd med 50 ein./kg vid
26 bradum ofsabjugskdstum og 7 (& aldrinum 16 til 17 ara) fengu medferd med 2100 ein. vid

24 bradum ofsabjigskdstum.

Nidurstodur verkunar og 6ryggis hja bérnum og unglingum voru i samraemi vid paer sem fram komu
hjé fulloronum.

5.2  Lyfjahvorf

Dreifing
Ekki hafa verid gerdar neinar formlegar rannsoknir & dreifingu. Dreifingarrdmmal conestat alfa var
u.p.b. 31, sem er samberilegt vid rammal plasma.

Umbrot og brotthvarf
Samkveemt upplysingum Gr dyraranns6knum hreinsast conestat alfa Ur bl6drasinni i gegnum lifrina
med innfrumun midlud af viotokum og brotnar sidan nidur med vatnsrofi.

Eftir lyfjagjof med Ruconest (50 ein./kg) hjé einkennalausum sjaklingum med arfgengan ofsabjug,
kemur fram hadmarkspéttni (Cmax) 1,36 ein./ml. Helmingunartimi brotthvarfs conestat alfa var u.p.b.
2 Klst.

Utskilnadur
Enginn atskilnadur verdur par sem conestat alfa hreinsast Gr bl6drasinni med innfrumun sem midlud er
af viotokum og brotnar sidan alveg nidur i lifrinni med vatnsrofi.

Born

Bdrn

Eftir ad hafa fengid conestat alfa skammt med 50 ein./kg voru samtals 18 af 20 brnum med styrk af
virku C1-INH sem var > 70% edlileg mork (leegri mork edlilegs bils) 5 minitum og 2-4 Klst. eftir
skammtagjof. Hreint medaltal fyrir Crax Virks C1-INH fyrir fyrsta kast var 123% af edlilegu gildi (&
bilinu 62% til 168%) og AUCo.3 var 171% af edlilegu gildi (& bilinu 95% til 244%).

pyadisgreiningarlikan & lyfjahvorfum synir ad skammtur med 50 ein./kg leidir til péttni virks C1-INH
sem er > 70% af edlilegum mérkum hja 96,0% barna & aldrinum 2 til < 13 ara og hja 90,5% barna &
aldrinum 2 til <5 ara.
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5.3  Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar upplysingar benda ekki til vandamala m.t.t. 6ryggis vid notkun conestat alfa hja ménnum
a grundvelli rannsokna a lyfjafraedilegu 6ryggi, eiturverkun eftir stakan skammt, langvinnri
eiturverkun eftir tvaer vikur og stadbundnu poli hja ymsum dyrategundum, par & medal rottum,
hundum, kaninum og 6pum (cynomolgus). EKki er gert rad fyrir erfoaeiturhrifum eda
krabbameinsvaldandi ahrifum.

Rannséknir & fostrum/fosturvisum hja rottum og kaninum; daglegir stakir skammtar med burdarefni
eda 625 ein./kg/lyfjagjof med conestat alfa voru gefnir frjovgudum rottum og kaninum i &d. |
rannsokninni & rottum komu engin vanskdpud fostur fram hvorki i conestat alfa- né i
samanburdarhopnum. I rannsokn & eiturverkun & fostur i kaninum kom fram aukin tidni galla i
hjartazzdum i féstrum (1,12% hja medferdarhdpnum & méti 0,03% i tilteekum samanburdi) hja dyrum
sem var gefid conestat alfa.

6. LYFJAGERDARFRAEDPILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjélparefni

Hettuglas med stungulyfsstofni:

Sukrosi

Natriumsitrat (E331)
Sitrénusyra

Hettuglas med leysi:
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid 6nnur lyf, pvi rannsoknir & samrymanleika hafa ekki verid
gerdar.

6.3 Geymslupol
4 ar.

BI6ndud lausn

Synt hefur verid fram & efna- og edlisfredilegan stodugleika medan a notkun stendur vid hitastig &
bilinu 5°C til 25°C 48 klukkustundir. Me@ tilliti til érverufraedi etti ad nota lyfid strax. Sé pad ekki
notad tafarlaust er geymslupol medan & notkun stendur og geymsluskilyrdi fyrir notkun & 4byrgd
notanda og yfirleitt ekki lengra en 24 kist. vid 2 til 8°C nema pad hafi verid pynnt vid 6ruggar og
gildadar smitgéataradstaedur.

6.4  Sérstakar varudarreglur vid geymslu
Hettuglas med stungulyfsstofni:

Geymid vid laegri hita en 25°C.
Geymid i upprunalegum umbudum til ad verja gegn ljosi.

Hettuglas med leysi:
Geymid vid lagri hita en 25°C.

Geymsluskilyrai eftir bléndun lyfsins, sja kafla 6.3.
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6.5

Gerd ilats og innihald

Hettuglas med stungulyfsstofni: 2100 einingar af conestat alfa stungulyfsstofni i hettuglasi (gler af
gerd 1) med tappa (silikonhidad klérébatylgimmi) og innsigli sem flett er af (&l og litad plast).

Hettuglas med leysi: 20 ml af vatni fyrir stungulyf i hettuglasi (gler af gerd 1) med tappa (silikonhdad
klorobatylgammi) og innsigli sem flett er af (al og litad plast).

Lyfjagjafarsett:

6.6

1 hettuglas med stofni

1 hettuglas meo leysi

2 millistykki fyrir hettuglas

1 sprauta

1 innrennslissett med 35 cm leidslu og 25G nél
2 sprittklatar

1 seefour sprittklatur ar efni sem ekki er ofid

1 sjalflimandi plastur

Sérstakar varudarradstafanir vid forgun og 6nnur medhéndlun

Undirbuningur og medhdndlun

Hvert Ruconest hettuglas er adeins einnota.
Ruconest er @tlad til lyfjagjafar i blaad eftir blondun med vatni fyrir stungulyf. Geeta skal smitgatar
vid bléndun og samsetningu lausna.

Blondun

1.
2.

Hvert Ruconest hettuglas (2100 ein.) skal blanda med 14 ml af leysi.

Sotthreinsio gimmitappana & hettuglésunum med stungulyfsstofninum og leysinum og setjid
millistykki & hettuglosin med stungulyfsstofninum og leysinum par til pad smellur & hélsinn &
hettuglasinu.

Festid sprautuna a millistykkio & hettuglasinu med leysinum og snuid réttsealis par til hdn lasist.
Dragid upp 14 ml af leysi. Losid sprautuna fra millistykkinu med pvi ad snta henni rangselis og
fargid hettuglasinu med millistykkinu.

Festid sprautuna med leysinum & millistykkid & hettuglasinu med stungulyfsstofninum og snaid
réttseelis par til hin laesist. Beeta skal leysinum hagt saman vid stungulyfsstofninn til ad fordast
of kréftuga bléndun vid stungulyfsstofninn og blandid varlega saman til ad lagmarka
frodumyndun i lausninni. L&tid sprautuna vera & millistykkinu. Endurtakid skref 3 og 4 ef
undirbla parf adra lausn (til pess parf annad sett).

Blondud lausnin inniheldur 150 ein./ml af conestat alfa og er teer, litlaus lausn. Blandada lausn i
hverju hettuglasi skal skoda med tilliti til agna og litabreytinga. Lausn sem i finnast agnir eda
litabreytingar mé ekki nota. Sméavegis froda er i lagi. Nota skal lyfid tafarlaust (sj& kafla 6.3).

Lyfjagjof

1.

Dragi® upp pad rammal af tilbdinni lausn sem & ad nota. Dragid aldrei meira en 14 ml upp i
hverja sprautu. Losid sprautuna (-urnar) med pvi ad snla rangselis og fargid hettuglasinu med
millistykkinu.

Festid innrennslissettid & sprautuna og snuid réttseelis par til pad laesist. Haldid a sprautunni
pannig ad endinn snui upp og prystid varlega & bulluna til ad fylla innrennslissettid med
lausninni.

Sétthreinsid stungustadinn med sprittklat. Fjarlaegio nalarhlifina af innrennslissettinu og stingid
nalinni varlega i blazdina.

Tryggio ad losad hafi verid um edaklemmuna. Dalid lausninni varlega i bldsedina - delid inn &
um 5 mindtum.

Ef tveer sprautur hafa verid undirbunar skal klemma leidsluna saman til ad koma i veg fyrir
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bakflaedi, skrafa tomu sprautuna af innrennslissettinu (rangselis) og setja hina sprautuna strax i
stadinn. Sprautid innihaldi seinni sprautunnar varlega inn.

Fdrgun
Fargid notudu innrennslissettinu med nalinni, lyfjaleifum, sprautunni og tdma hettuglasinu & éruggan

hatt i videigandi ilat fyrir lyfjairgang par sem pessi bunadur getur skadad adra ef honum er ekki

fargad a réttan hatt. Binadinn ma ekki nota aftur.

7. MARKADSLEYFISHAFI

Pharming Group N.V.

Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Holland

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/10/641/002

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu Gtgafu markadsleyfis: 28. oktéber 2010.

Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 18. september 2015.

10. DAGSETNING ENDURSKOBDUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
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VIDAUKI 11

FRAMLEIDENDUR LI'FFR/EE)I’LEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMbPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG
NOTKUN

ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKABSLEYFIS

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

Heiti og heimilisfang framleidenda liffredilegra virkra efna

Sanofi Winthrop Industrie
Route d’ Avignon
Aramon 30390

Frakkland

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrqur fyrir lokasampykkt

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Holland

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN
Avisun lyfsins er had sérstokum takmoérkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum Iyfs,
kafla 4.2).

C ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

o Samantektir um 6ryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram i lista yfir

vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7) i
tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfaerslum sem birtar eru i evrépsku lyfjavefgattinni.

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

. Aatlun um &heettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 6drum radstéfunum eins og

fram kemur i dzetlun um ahettustjérnun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og éllum uppfarslum & aatlun

um ahettustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda dzetlun um &heettustjérnun:
o Ad beidni Lyfjastofnunar Evropu.
o Pegar ahattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
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upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga a hlutfalli avinnings/ahattu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmérkun ahaettu) neest.

Vidbdtaradgeradir til ad lagmarka ahzettu

Adur en lyfid fer 4 markad i hverju adildarriki, skal markadsleyfishafi komast ad samkomulagi um
efni og framsetningu fraedsluefnisins vid til pess beer yfirvéld i landinu.

Markadsleyfishafi skal tryggja ad vid markadssetningu hafi allir heilbrigdisstarfsmenn sem gert er rad
fyrir ad &visi Ruconest fengid pakka med freedsluefninu.

Pakkinn meo freedsluefni 4 ad innihalda eftirfarandi:

Samantekt & eiginleikum lyfs og fylgisedil fyrir Ruconest.

Fraedsluefni fyrir heilbrigdisstarfsmenn.

Freedsluefni fyrir pa sem eru ekki heilbrigdisstarfsmenn.

Dagbok sem afhenda skal sjuklingnum fyrir g6f Ruconest.

Eintdk af upplysingakorti sjuklinga sem sjuklingar skulu f& afhent 4dur en peim er gefid
Ruconest.

Fraedsluefni fyrir pann sem avisar Iyfinu skal innihalda upplysingar um eftirfarandi Iykilatridi:

A0 hefja skuli lyfjagjof med Ruconest samkveemt leidbeiningum og undir stjérn leeknis med
reynslu af greiningu og medferd arfgengs ofsabjlgs og ad heilbrigdisstarfsmadur skuli gefa
Iyfid.

A0 fylgjast skuli med sjuklingum sem fa medferd med Ruconest med tilliti til einkenna um
ofnami medan 4 lyfjagjofinni stendur. Bradaleknismedferd skal vera til reidu sem hagt er ad
veita tafarlaust ef fram koma bradaofnamisvidbrogo eda lost.

Ad Ruconest er unnid Ur mjolk ar erfdabreyttum kaninum og innihaldi leifar af proteinum ar
kaninum (6hreinindi dr hysli).

Ad Ruconest ma ekki gefa sjuklingum sem vitad ad eru med eda grunur leikur & ad séu med
ofnami fyrir kaninum.

Ad sjuklingar med stadfest kliniskt kiamjdlkurofnaemi geti verid med métefni med vixlsvérun
vid leifum Gr kaninumjolk i Ruconest.

Ad upplysa skuli sjuklinga um fyrstu einkenni ofneemisvidbragda, t.d. ofsaklada, dtbreiddan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjésti, blasturshljod vid éndun, lagan bl6dprysting og ofnamislost, og
ad gera skuli lekninum vidvart ef pessi einkenni koma fram.

Madgulega haettu @ motefnafléttumidludum ofnaemisvidbrogdum af gerd 11 vegna myndunar
motefna sem beinast gegn ohreinindum ar hysli. Radleggingar um rannsoknaraztlun um
motefnamyndun til ad finna pessi métefni og fylgjast med meintum métefnafléttumidludum
sjukdomi og um adferdir sem skal fylgja vid so6fnun og sendingu bl6dsyna til
adalrannsdknarstofu fyrirtaekisins. Slik greining etti ad vera gjaldfrjals.

Heettu & myndun and-C1-INH maétefna og par med mogulega hattu @ myndun hlutleysandi
motefna. Radleggingar um rannsdknaragetlun um maétefnamyndun til ad finna pessi motefni sem
fyrirteekid leggur til ad fylgjast med meintri myndun hlutleysandi métefna og upplysingar um
adferdir sem skal fylgja vio s6fnun og sendingar blddsyna til adalrannsoknarstofu fyrirtaekisins.
Slik greining atti ad vera gjaldfrjals.
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o Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun lyfsins heima fyrir eda med sjalfsinndeelingu.

o Laeknirinn sem veitir medferdina skal taka akvéroun um medferd i heimahdsi fyrir hvern og
einn sjukling.

o Notkun Ruconest er adeins vidurkennd gegn bradum kostum arfgengs ofsabjugs.

. pad er & 4byrgdi leeknisins ad veita sjuklingi eda umoénnunaradila leidbeiningar og pjalfun um
lyfjagjof sem veitt er utan heilbrigdisstofnunar.

o pjalfunin sem veitt er skal taka & eftirfarandi atrioum
- VarGdarradstafanir vid geymslu
- Utreikningur skammta og abendingar (p.e. adeins brad kst arfgengs ofsabjlgs)
- Undirbuningur Ruconest skammts (50 ein./kg, allt ad 4.200 ein.) med bléndun eins eda
tveggja hettuglasa
- Adferd vid blondun fyrir hvert hettuglas med stungulyfsstofni
- Tekni vid inndaelingu i blaed
- Leidbeiningar um notkun annars skammts af Ruconest
- Leidbeiningar um ad leita tafarlaust leeknisadstodar ef ekki tekst ad finna leid i blazed, ef
verkun lyfsins er ekki negileg, ef fram koma aukaverkanir, p.m.t. ofnaemi eda eftir
sjalfsinndeelingu Ruconest vid bradu kasti arfgengs ofsabjlgs i barka.
- Leidbeiningar um medferd hugsanlegra aukaverkana, p.m.t. bradra ofneemisvidbragda
- Upplysingar um ad halda purfi dagbok til ad skra hverja medferd sem gefin er heima fyrir og
ad hafa skuli hana medferdis i hverri laeknisheimsdkn. Skradar upplysingar skulu innihalda:
- Dagsetningu og tima medferdar
Lotunimer og skammt
Svorun vid medferdinni
Hvers kyns aukaverkanir

o Laeknirinn er abyrgur fyrir pvi ad ganga Ur skugga um ad naudsynleg faerni sé til stadar hja peim
sem ekki eru heilbrigdisstarfsmenn og ad gefa megi Ruconest med 6ruggum og skilvikum hetti
utan heilbrigdisstofnunar.

o Tilvist skaningar eftir markadssetningu par sem heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad skra
sjuklinga.

Fraedsluefni fyrir pa sem eru ekki heilbrigdisstarfsmenn skal innihalda upplysingar um eftirfarandi
lykilatridi:

) Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun lyfsins heima fyrir eda med sjalfsinndeelingu.

o Fyrir suma sjuklinga getur leeknirinn akvedid ad gefa megi Ruconest utan heilbrigdisstofnunar
af einhverjum sem er ekki heilbrigdisstarfsmadur eins og af fjolskyldumedlim eda med
sjélfsinndzelingu.

o Notkun Ruconest er adeins vidurkennd gegn bradum kdstum arfgengs ofsabjlgs.

o Peir sem eru ekki heilbrigdisstarfsmenn purfa ad hafa nad naudsynlegri faerni adur en hagt er ad
gefa Ruconest med skilvirkum og 6ruggum heetti utan heilbrigdisstofnunar.

o Leeknir mun veita pjalfun i eftirfarandi atrioum:
- Varuodarradstafanir vid geymslu
- Utreikningur skammta og &bendingar (p.e. adeins brad kést arfgengs ofsabjlgs)
- Undirbuningur Ruconest skammts (50 ein./kg, allt ad 4.200 ein.) med bléndun eins eda
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tveggja hettuglasa

- Adferd vid blondun fyrir hvert hettuglas med stungulyfsstofni

- Tekni vid inndeelingu i blazed

- Adferd og hradi lyfjagjafar med einum skammti af Ruconest

- Leidbeiningar um notkun annars skammts af Ruconest

- Leidbeiningar um ad leita tafarlaust leeknisadstodar ef ekki tekst ad finna leid i blaaeo, ef
verkun lyfsins er ekki negileg, ef fram koma aukaverkanir, p.m.t. ofnemi eda eftir
sjalfsinndeelingu Ruconest vid bradu kasti arfgengs ofsabjlgs i barka.

- Upplysingar um ad halda purfi daghok til ad skré hverja medferd sem gefin er heima fyrir og
ad hafa skuli hana medferdis i hverri leeknisheimsokn. Skradar upplysingar skulu innihalda:
- Dagsetningu og tima medferdar

Lotunumer og skammt

Svorun vid medferdinni

Hvers kyns aukaverkanir

Sjuklingadagbdkin & ad innihalda eftirfarandi lykilatrioi:

Dagsetning og tima medferdar
Lotundmer og skammt
Vidbrogd vio medferd
Aukaverkanir ef einhverjar eru

A upplysingakorti sjuklinga skulu eftirfarandi lykilatridi koma fram :

Ad peir fa Ruconest til medferdar gegn bradum kdstum arfgengs ofsabjlgs.

Ad Ruconest er unnid ar mjélk ur erfdabreyttum kaninum og inniheldur leifar af proteinum ar
kaninum.

Mikilveegi pess ad fylgjast med kliniskum einkennum ofnaemis og ad sjuklingar skuli gera
leekninum vidvart ef slik einkenni koma fram 4 medan eda eftir ad peir fa Ruconest.

A0 peir eigi ad vera med upplysingakortid a sér og avallt syna pad heilbrigdisstarfsmanninum
sem veitir peim medferd vid bradum arfgengum ofsabjugskdstum.
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VIDAUKI 111

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

ASKIJAMED HETTUGLASI

1. HEITI LYFS

Ruconest 2100 Einingar stungulyfsstofn, lausn
conestat alfa

2. VIRK(T)EFNI

Eitt hettuglas inniheldur 2100 ein. af conestat alfa, sem svarar til 2100 ein./14 ml eftir bléndun, eda til
150 ein./ml styrks.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni:

Sakrési,
Natriumsitrat (E331),
Sitrénusyra.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn, lausn.
1 hettuglas.

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Lesid fylgiseadilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blaao.

6. SERSTOK VARNAPARORD 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 GEYMSLUSKILYRDI
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Geymid vid lagri hita en 25°C.
Geymid i upprunalegum umbadum til varnar gegn ljosi.

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

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Holland

12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/10/641/001

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt lyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Ruconest

| 17.  EINKVAMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.

| 18. EINKVZAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

ASKJAMED LYFJAGJAFARSETTI

1. HEITI LYFS

Ruconest 2100 Einingar stungulyfsstofn og leysir, lausn
conestat alfa

2. VIRK(T)EFNI

Eitt hettuglas med stungulyfsstofni inniheldur 2100 ein. af conestat alfa, sem svarar til 2100 ein./14 ml
eftir bléndun, eda styrks upp a 150 ein./ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni:

Sakrési,
Natriumsitrat (E331),
Sitrénusyra.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Eitt lyfjagjafarsett inniheldur:

1 hettuglas med stofni

1 hettuglas med leysi

2 millistykki fyrir hettuglas

1 sprautu

1 innrennslissett med nal

2 sprittklita

1 seefoan klat ar efni sem ekki er ofid
1 sjalflimandi pléstur

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blaao.
Einnota.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja.
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| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDBI

Geymid vid lagri hita en 25°C.
Geymid hettuglasio med stungulyfsstofni i ytri 6skju til varnar gegn ljési.

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

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Holland

12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/10/641/002

13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Ruconest

| 17.  EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

| 18. EINKVZAEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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PC:

SN:
NN:
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LAGMARK UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

ASKJAMED LYFJAGJAFARSETTI

1. HEITI LYFS

Ruconest 2100 Einingar stungulyfsstofn og leysir, lausn
conestat alfa

2. VIRK(T)EFNI

Eitt hettuglas inniheldur 2100 ein. af conestat alfa, sem svarar til 2100 ein./14 ml eftir bléndun, eda
styrks upp a 150 ein./ml.

3. HJALPAREFNI

Hjalparefni:

Sakrési,
Natriumsitrat (E331),
Sitrénusyra.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
1 hettuglas

| 5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Lesid fylgiseadilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blaao.

6. SERSTOK VARNAPARORD 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 GEYMSLUSKILYRDI
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Geymid vid lagri hita en 25°C.
Geymid hettuglasio med stungulyfsstofni i ytri 6skju til varnar gegn ljési.

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

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Holland

12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/10/641/002

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Ruconest

| 17.  EINKVZAMT AUBDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

[18.  EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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SUPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A UMBUBUM LITILLA EININGA

ALETRUN AHETTUGLASI MED STUNGULYFS STOFNI

1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Ruconest 2100 Einingar stungulyfsstofn, lausn
conestat alfa
Til notkunar i blaaed.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM bYNGD RUMMAL EDA FJOLDI EININGA

2100 ein. af conestat alfa.
Eftir blondun med 14 ml af vatni fyrir stungulyf, inniheldur lausnin 150 ein. af conestat alfa i hverjum
ml.

6. ANNAD
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A UMBUDUM LITILLA
EININGA

ALETRUN AHETTUGLASI MED LEYSI

| 1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Leysir fyrir Ruconest
Vatn fyrir stungulyf

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

20 ml

6. ANNAD
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B. FYLGISEDILL
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir sjakling

Ruconest 2100 einingar stungulyfsstofn, lausn
conestat alfa

Lesid allan fylgisedilinn vandlega &dur en byrjad er ad nota lyfid. I honum eru mikilvaegar

upplysingar.

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

- Leitid til leeknisins ef porf er & frekari upplysingum.

- Pessu lyfi hefur verid avisad til persénulegra nota. EKki mé gefa pad 6drum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um sému sjukdomseinkenni sé ad raeda.

- Latio lekninn vita um allar aukaverkanir. petta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er
minnst & i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

[ fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig nota & Ruconest

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Ruconest

Pakkningar og adrar upplysingar

ocoarwpE

1. Upplysingar um Ruconest og vid hverju pad er notad

Ruconest inniheldur virka efnid conestat alfa. Conestat alfa er radbrigda form C1 hemils ir ménnum
(rhC1-INH) sem framleiddur er med radbrigda erfdateekni i mjolk ar erfdabreyttum kaninum.

Ruconest skulu fullorénir, unglingar og bérn (2 ara og eldri) nota sem eru med sjaldgeefan arfgengan
kvilla i bl6di sem kalladur er arfgengur ofsabjugur. bessir sjaklingar eru med of litid C1 hemilprotein i
bl6dinu. bad getur leitt til endurtekinna bdlgukasta, kvidverkja, dndunarerfidleika og annarra
einkenna.

Lyfjagjof med conestat alfa (Ruconest) er etlad ad baeta r skorti & C1 hemli og draga ur einkennum
og bradum ofsabjugskdstum.

2. Adur en byrjad er ad nota Ruconest

Ekki ma nota Ruconest

o ef pu ert med eda telur pig vera med ofnaemi fyrir kaninum.

o ef um er ad reeda ofneemi fyrir virka efninu conestat alfa eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6).

Varnadarord og varudarreglur

Leitid rada hja leekninum &dur en Ruconest er notad.

Ef fram koma ofnaemisvidbrogd eftir lyfjagjof med Ruconest, t.d. ofsakladi, Gtbrot, kladi, svimi,
blasturshlj6d vid 6ndun, 6ndunarerfidleikar eda bolga i tungu, skaltu tafarlaust hafa samband vid laekni
til ad haegt sé ad veita pér bradamedferd vid ofnemiseinkennunum.

Adur en pa byrjar medferd med Ruconest er mikilveaegt ad pu latir leekninn vita ef pu ert med, eda
hefur ségu um, blédstorkukvilla (segamyndun). Ef svo er verdur fylgst vandlega med pér.

EkKki er haegt ad utiloka ofneemisvidbrdgd og geta einkenni peirra likst ofsabjugskdéstum.
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Born og unglingar

Ekki méa gefa bérnum yngri en 2 &ra lyfid. Ruconest hefur ekki verid rannsakad hja bérnum yngri en

5 &ra. Laeknirinn mun akveda hvort medferd med Ruconest henti fyrir barnid. Fylgjast verdur naié med
ofnaemiseinkennum hjé barninu medan & lyfjagjof stendur og eftir ad henni er lokid.

Notkun annarra lyfja samhlida Ruconest

Latid leekninn vita um 61l dnnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.
Ef pa feerd bradamedferd vid blddtappa med tPA lyfi (tissue-type plasminogen activator), att pu ekKi
ad f4 medferd med Ruconest & sama tima.

Medganga og brjostagjof

EkKki er malt med notkun Ruconest & medgdngu eda vid brjdstagjof.

Ef pa hefur i hyggju ad verda barnshafandi skaltu reeda pad vid laekninn adur en pu byrjar ad nota
Ruconest.

Akstur og notkun véla
Ekki aka eda nota vélar ef pa ert med sundl eda hofudverk eftir notkun Ruconest.

Ruconest inniheldur natrium (19,5 mg i hverju hettuglasi)

Sjuklingar & natriumskertu mataradi purfa ad hafa petta i huga.

3. Hvernig nota & Ruconest

Leaeknir sem er sérhafour i greiningu og medferd arfgengs ofsabjug byrjar medferd med Ruconest.

Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur mun gefa pér Ruconest beint i &d & um 5 minatum.
Skammtastaerdin verdur akvedin eftir pyngd pinni.

Oftast er einn skammtur nagilegur. Verid getur ad laeknirinn akvedi ad gefa skuli annan skammt ef
einkennin batna ekki eftir 120 minatur (hja fullorénum og unglingum) eda 60 minutur (hja bérnum).
Ekki mé gefa fleiri en 2 skammta innan 24 tima.

itarlegar leidbeiningar um notkun eru i upplysingabaklingi leknisins sem fylgir.

Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfid skal leita upplysinga hja leekninum eda hjukrunarfraedingnum.

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

Ef einkennin versna og/eda pu feerd Utbrot, naladofa, erfitt verdur ad anda eda andlit eda tunga bolgna
upp, skaltu leita tafarlaust til leeknis.
pad geeti bent til pess ad pu sért komin(n) med ofnaemi fyrir Ruconest.

Fram geta komid aukaverkanir medan & medferd med Ruconest stendur:
Algengar (hja allt ad 1 notanda af hverjum 10):
e Oglesi

Sjaldgeefar (hja allt ad 1 notanda af hverjum 100):
o Kvidverkir, nidurgangur

o Tilfinning um smaéstingi, dofa i munni

o Hofudverkur, sundl
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Minnkad snertiskyn eda tilfinning i hid eda Gtlimum
Erting i halsi

Ofsakladi

Proti i eyrum og svadi kringum eyrun

Ofnaemislost

Ekki pekkt: tioni er ekki pekkt
o Ofnaemisvidbrogd

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Ruconest
Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

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

Geymid vid legri hita en 25°C.
Geymid i upprunalegum umbuddum til varnar gegn ljosi.

Adur en hagt er ad gefa Ruconest parf heilbrigdisstarfsmadur ad leysa pad upp i vatni fyrir stungulyf.
Eftir blondun skal nota lyfid strax.
EKkKi skal nota lyfid ef lausnin er upplitud eda inniheldur agnir.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Ruconest inniheldur
Virka innihaldsefnid er conestat alfa. Hvert hettuglas inniheldur 2100 einingar af conestat alfa, sem
svarar til 2100 eininga & hverja 14 ml eftir bléndun, eda til 150 eininga/ml styrks.

Onnur innihaldsefni eru sakrési, natriumsitrat (E331) og sitrénusyra.

Lysing & atliti Ruconest og pakkningasteerdir

Ruconest er faanlegt i stoku hettuglasi sem inniheldur hvitan til beinhvitan stungulyfsstofn. Eftir ad
stungulyfsstofninn er leystur upp med vatni fyrir stungulyf er lausnin teer og litlaus.

Ruconest er faanlegt i pappadskju sem inniheldur eitt hettuglas.

Markadsleyfishafi og framleidandi

Markadsleyfishafi:
Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Holland

Framleidandi:
Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24
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2333 CR Leiden
Holland

pessi fylgisedill var sidast uppfaerour

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

Eftirfarandi upplysingar eru einungis etladar heilbrigdisstarfsfolki:

SKAMMTAR OG LYFJAGJOF

Skammtar

Likamspyngd allt ad 84 kg

- Eininndeling i @8 med 50 ein./kg likamspyngdar.
Likamspyngd 84 kg eda meiri

- Eininndeling i @3 med 4.200 ein. (tvo hettuglos).

[ flestum tilfellum nagir einn skammtur af Ruconest til medferdar brads ofsabjlgskasts.

Ef klinisk svorun er 6fullnaegjandi, ma gefa annan skammt (50 ein./kg likamspyngd til allt ad
4.200 ein.)

Ekki méa gefa meira en tvo skammta innan 24 tima.

Utreikningur skammts

Akvaraid likamspyngd sjiklingsins.

Likamspyngd allt ad 84 kg

- Fyrir sjiklinga allt ad 84 kg er rammalid sem gefa parf reiknad Ut samkvaemt nedangreindri
formulu:

Rummal sem gefa likamspyngd (kq) sinnum 50 (ein./kg) likamspyngd (kq)
parf (ml) = 150 (ein./ml) = 3

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Fyrir sjuklinga 84 kg eda pyngri er rammalid sem gefa parf 28 ml sem svarar til 4.200 ein.
(2 hettugl®s).

Fyllid hvert hettuglas med 14 ml af vatni fyrir stungulyf (sja kafla um Blondun hér fyrir nedan).
Blondud lausnin i hverju hettuglasi inniheldur 2100 ein. af conestat alfa i styrknum 150 ein./ml.

Gefa skal naudsynlegt rammal blandadrar lausnar med haegri inndaelingu i &3 & um pad bil 5 minGtum.

SERSTAKAR VARUDARRABDSTAFANIR VID FORGUN OG ONNUR MEDHONDLUN

Hvert Ruconest hettuglas er adeins einnota.
Nota skal smitgatar adferd vid bléndun og samsetningu lausna.

Blondun
Hvert Ruconest hettuglas (2100 ein.) skal blanda med 14 ml af vatni fyrir stungulyf. Batid vatninu
fyrir stungulyf haegt saman vid stungulyfsstofninn til ad fordast kroftuga bléndun vid
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stungulyfsstofninn og blandid varlega saman til ad lagmarka frodumyndun i lausninni. Bléndud

lausnin i hverju hettuglasi inniheldur 2100 ein. af conestat alfa i styrknum 150 ein./ml og er teer, litlaus
lausn.

Blondudu lausnina i hverju hettuglasi skal skoda med tilliti til agna og litabreytinga. Lausn sem i
finnast agnir eda litabreytingar ma ekki nota. Nota skal lyfid strax.

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

40



Fylgisedill: Upplysingar fyrir sjakling

Ruconest 2100 einingar stungulyfsstofn og leysir, lausn
conestat alfa

Lesid allan fylgisedilinn vandlega &dur en byrjad er ad nota lyfid. I honum eru mikilvaegar

upplysingar.

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

- Leitid til leeknisins ef porf er & frekari upplysingum.

- Pessu lyfi hefur verid avisad til persénulegra nota. EKki mé gefa pad 6drum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um sému sjukdomseinkenni sé ad raeda.

- Latio lekninn vita um allar aukaverkanir. petta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er
minnst & i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

[ fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig nota & Ruconest

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Ruconest

Pakkningar og adrar upplysingar

ocoarwpE

1. Upplysingar um Ruconest og vid hverju pad er notad

Ruconest inniheldur virka efnid conestat alfa. Conestat alfa er radbrigda form C1 hemils ir ménnum
(rhC1-INH) sem framleiddur er med radbrigda erfdateekni i mjolk ar erfdabreyttum kaninum.

Ruconest skulu fullorénir, unglingar og bérn (2 ara og eldri) nota sem eru med sjaldgeefan arfgengan
kvilla i bl6di sem kalladur er arfgengur ofsabjugur. bessir sjaklingar eru med of litid C1 hemilprotein i
bl6dinu. bad getur leitt til endurtekinna bdlgukasta, kvidverkja, dndunarerfidleika og annarra
einkenna.

Lyfjagjof med conestat alfa (Ruconest) er etlad ad baeta r skorti & C1 hemli og draga ur einkennum
og bradum ofsabjugskdstum.

2. Adur en byrjad er ad nota Ruconest

Ekki ma nota Ruconest

o ef pu ert med eda telur pig vera med ofnaemi fyrir kaninum.

o ef um er ad reeda ofneemi fyrir virka efninu conestat alfa eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6).

Varnadarord og varudarreglur

Leitid rada hja leekninum &dur en Ruconest er notad.

Ef fram koma ofnaemisvidbrogd eftir lyfjagjof med Ruconest, t.d. ofsakladi, Gtbrot, kladi, svimi,
blasturshlj6d vid 6ndun, 6ndunarerfidleikar eda bolga i tungu, skaltu tafarlaust hafa samband vid laekni
til ad haegt sé ad veita pér bradamedferd vid ofnemiseinkennunum.

Adur en pa byrjar medferd med Ruconest er mikilveaegt ad pu latir leekninn vita ef pu ert med, eda
hefur ségu um, blédstorkukvilla (segamyndun). Ef svo er verdur fylgst vandlega med pér.

EkKki er haegt ad utiloka ofneemisvidbrogd og geta einkenni peirra likst ofsabjugskdéstum.
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Born og unglingar

Ekki méa gefa bérnum yngri en 2 &ra lyfid. Ruconest hefur ekki verid rannsakad hja bérnum yngri en

5 &ra. Laeknirinn mun akveda hvort medferd med Ruconest henti fyrir barnid. Fylgjast verdur naié med
ofnaemiseinkennum hjé barninu medan & lyfjagjof stendur og eftir ad henni er lokid.

Notkun annarra lyfja samhlida Ruconest

Latid leekninn vita um 61l dnnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.
Ef pa feerd bradamedferd vid blddtappa med tPA lyfi (tissue-type plasminogen activator), att pu ekKi
ad f4 medferd med Ruconest & sama tima.

Medganga og brjostagjof

Ekki er malt med notkun Ruconest & medgdngu eda vid brjostagjof.

Ef pa hefur i hyggju ad verda barnshafandi skaltu reeda pad vid laekninn adur en pu byrjar ad nota
Ruconest.

Akstur og notkun véla
Ekki aka eda nota vélar ef pa ert med sundl eda hofudverk eftir notkun Ruconest.

Ruconest inniheldur natrium (19,5 mg i hverju hettuglasi)
Sjuklingar & natriumskertu mataradi purfa ad hafa petta i huga.

3. Hvernig nota & Ruconest
Laeknir sem er sérhaefdur i greiningu og medferd arfgengs ofsabjlg byrjar medferd med Ruconest.

Laeknirinn eda heilbrigdisstarfsmadur parf ad gefa pér Ruconest par til pi eda s sem annast pig hefur
fengid videigandi pjalfun og er feer um ad gefa Ruconest.

Notadu lyfio alltaf eins og lyst er i pessum fylgisedli eda eins og leeknirinn eda hjukrunarfraedingur
hefur sagt til um. Leitadu rada hja leekninum eda hjukrunarfraedingi ef pa ert ekki viss.

Ruconest er gefid i blaed & um 5 minGtna timabili. Skammtasteerdin verdur dkvedin eftir likamspyngd
pinni.

Oftast er einn skammtur naegilegur. Verid getur ad gefinn verdi annar skammtur ef einkennin batna
ekki eftir 120 minatur (hja fullordnum og unglingum) eda 60 mindtur (hja bérnum). Ekki méa gefa
fleiri en 2 skammta, reiknadir samkvaemt skrefi 7, innan 24 tima.

Pu eda s& sem annast pig getur deelt Ruconest inn eftir ad hafa fengid videigandi leidbeiningar og
pjalfun hja leekninum eda hjukrunarfraedingi.

Leidbeiningar um notkun
Ekki blanda Ruconest saman vid eda gefa pad samtimis 6drum lyfjum eda lausnum. Hér & eftir er pvi
lyst hvernig & ad undirbla og gefa Ruconest.

Adur en hafist er handa
. Getid pess ad pakkningin med lyfjagjafarsettinu sé heil og innihaldi alla hluti sem taldir eru upp
i kafla 6 i pessum fylgisedli.
. Auk lyfjagjafarsettsins parf eftirfarandi:
- &0aklemmu
- pléstur til ad festa nalina
o Skodid hettugldsin og annad innihald.
- Oll hettugldsin verda ad vera innsiglud med plastloki og alhettu og an synilegra skemmda,
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eins og sprungu i gleri.

- athugio fyrningardagsetninguna. Notid aldrei hlut Ur lyfjagjafarsettinu eftir
fyrningardagsetninguna sem kemur fram & storu ytri 6skjunni
I einni 6skju med lyfjagjafarsetti geta verid mismunandi fyrningardagsetningar a
mismunandi hlutum pess. Fyrningardagsetningin a ytri 6skjunni er dagsetning pess hluta sem
hefur styst geymslupol.

o Latid pann fjolda hettuglasa med stungulyfsstofni og leysi sem nota parf samkvemt skrefi 1 na
stofuhita.

Undirbuningur lausnar

Skref 1: Hreinsun og 6nnur atridi

) Pvoid hendur vandlega.

o Leggid hettugldsin med stungulyfsstofni og leysi & sléttan og hreinan flét.
- likamspyngd 42 kg eda minna: 1 hettuglas med stungulyfsstofni og 1 hettuglas med leysi
- likamspyngd meiri en 42 kg: 2 hettuglés med stungulyfsstofni og 2 hettuglds med leysi

o Leggid millistykkin fyrir hettugldsin & vinnuflétinn. EKki taka umbudirnar af millistykkjunum.
- 2 millistykki ef notud eru 1 hettuglas med stofni og 1 hettuglas med leysi
- 4 millistykki ef notud eru 2 hettuglés med stofni og 2 hettuglés med leysi

o Leggid sprautuna (-urnar) a vinnuflétinn. EkKi taka umbddirnar af sprautunum.
- 1 sprauta ef notud eru 1 hettuglas med stungulyfsstofni og 1 hettuglas med leysi
- 2 sprautur ef notud eru 2 hettuglos med stungulyfsstofni og 2 hettuglés med leysi

Skref 2: Sétthreinsun tappa a hettugldsum

o Fjarlzegid plastflettilokinu af hettuglésunum med stofni og leysi.

o Notid einn sprittklGt til ad sétthreinsa alla tappa & hettuglésum og bidid i minnst 30 sekdndur
par til tapparnir hafa pornad.

o Eftir sotthreinsun ma ekki snerta tappana med fingrunum eda einhverju 6ru.

Skref 3: Millistykkin sett & hettuglésin

o Takid millistykki i umbtdunum i adra héndina og fjarlaegio lokid. Millistykkid verdur ad vera
afram i plastumbddunum.

o Festid millistykkid & hettuglas med stungulyfsstofni med pvi ad stinga gat & tappann par til pad
smellur & hals hettuglassins.
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o Skiljid umbudirnar eftir a millistykkinu par til sprautan er fest & i skrefum 4 og 5.

o Endurtakid skrefin hér ad ofan til ad festa millistykkid a hettuglasid med leysi. Oll millistykki
sem fylgja settinu eru eins.

o Ef nota parf annad hettuglas med stungulyfsstofni og leysi, skal endurtaka skrefin hér ad ofan.

Skref 4: Leysirinn dreginn upp
o Takid smitseefda sprautu ir umbidunum.
o Fjarleegid umbudirnar af millistykkinu & hettuglasinu med leysi.

7

o Haldid & millistykkinu i annarri hendinni. Med hinni hendinni skal festa sprautuna tryggilega
med pvi ad snda henni réttseelis par til hin stédvast.

Y=

. Snaid i einu lagi — hettuglasinu med leysinum asamt millistykkinu og sprautunni — & hvolf.
Medan pessu er haldid 16dréttu skal draga haegt inn 14 ml af leysi.
Ef lofbolur myndast skal draga ar pvi eins og heaegt er med pvi ad sla létt & sprautuna og beita

[éttum prystingi med pvi ad prysta bullunni inn i sprautuna. Haldid afram ad fylla sprautuna
med 14 ml af leysi.

a4



iy
(=2

l Illllllllull

2l 14 mi

o Losid sprautuna fra millistykkinu med pvi ad snua henni rangseelis.
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o Skiljid pad sem eftir er af leysi i hettuglasinu og fargid pvi.
. Leggid sprautuna & vinnufldtinn og geetid pess ad snerta ekki flétinn eda neitt annad med enda
sprautunnar.

Skref 5: Leysi batt vid stofninn og hann leystur upp

o Fjarlzegid umbudirnar af millistykkinu & hettuglasinu med stungulyfsstofninum.

o Takio sprautuna med leysi sem var undirbdin i skrefi 4.

o Haldid & millistykkinu i hinni hendinni og festid sprautuna a. Festid sprautuna tryggilega med
pvi ad snta henni réttsalis par til han stodvast.

o prystid leysinum hagt i einni hreyfingu, inn i hettuglasio med stofninum til ad lagmarka ad
lausnin freydi.

o Latid sprautuna vera & millistykkinu og hringsnuid hettuglasinu varlega i u.p.b. halfa minatu.
Ma ekKki hrista.
Pegar buid er ad hringsnuda lausninni skal skilja hettuglasid eftir & fletinum i nokkrar minutur par
til lausnin er ordin teer. Ef stungulyfsstofninn er enn 6uppleystur skal endurtaka ferlid.
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Endurtakid skref 4 og 5 ef undirbla parf adra lausn.

Skref 6: Tilbunar lausnir kannadar

Kannid hvort stungulyfsstofninn i hettuglasinu (-glésunum) sé allur uppleystur og ad allri
bullunni hafi verid pryst nidur i sprautuna.

Pegar stofninn er uppleystur gtti lausnin ad vera teer og litlaus.

Notid ekki tilbtna lausn ef han er skyjud, hun inniheldur agnir eda & henni eru litabreytingar.
Latio heilbrigdisstarfsmann vita ef pad gerist. Smavegis froda er i lagi.

Skref 7: Tilbain lausn dregin upp

Reiknid ut millilitra af tilbdinni lausn sem 4 ad dela inn.

Likamspyngd Millilitrar af tilbGinni lausn sem & ad deela inn
minni en 84 kg Likamspyngd i kg deilt med premur
84 kg og meira 28 ml

Dragid inn rammal tilbdinnar lausnar og haldid sprautunni i 163réttri stodu & medan. Ef buid er
ad undirbua:
- eitt hettuglas med lausn, skal draga upp rammal skv. Utreikningum
- tvd hettuglds og likamspyngd pin er minni en 84 kg, skal draga upp med sama hatti:

a) 14 ml ar fyrsta hettuglasinu

b) ar hinu hettuglasinu, mismuninn milli pess rammals sem pu reiknadir Ut og 14 ml ar

fyrsta hettuglasinu
- tvd hettuglds og likamspyngd pin er 84 kg eda meira, skal draga upp 14 ml ur hvoru
hettuglasinu i hvora sprautuna

Ef lofbolur myndast skal draga Ur pvi eins og haegt er med pvi ad sla Iétt & sprautuna og beita
Iéttum prystingi med pvi ad prysta bullunni inn i sprautuna. Haldid afram ad fylla sprautuna
med pvi rammali sem parf.
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o Takio aldrei meira en 14 ml upp i hverja sprautu.

o Losid sprautuna (-urnar) med pvi ad snla rangsalis og fargid hettuglasinu (-glésunum) med
millistykkinu.

. Leggid sprautuna (-urnar) & vinnuflétinn og geetid pess ad snerta ekki flétinn eda neitt annad
med enda sprautunnar.

Skref 8: Tilbunar sprautur athugadar
) Athugid aftur hvort rammalid i sprautunni (-unum) sem voru undirbdnar i skrefi 7 sé rétt.

Lyfjagjof i blaaed
Pad er mjog mikilvaegt ad tilbdinni lausn sé deelt beint i blaed en ekki i slagaed eda i naerliggjandi vef.
Dzlid Ruconest lausninni strax eftir blondun, helst i sitjandi stodu.

Skref 9: Naudsynlegir hlutir:
) Athugid ad allir naudsynlegir hlutir séu & vinnufletinum:
- 1eda 2 sprautur med tilbdinni lausn
- linnrennslissett med 25G nal
- 1 sprittklatur
- 1 sefour Klatur ur efni sem ekki er ofid
- 1sjalflimandi plastur
- 1 xdaklemma
- 1 pléstur til ad festa nalina

Skref 10: Innrennslissettid undirbuid

o Fjarleegid skruflokid af endanum & innrennslissettinu. Endanum med engri nal.

o Haldid i pennan enda med annarri hendinni og festid enda sprautunnar tryggilega med pvi ad
snda honum réttseelis par til hann stédvast.

o Haldid sprautunni pannig ad endinn sndi upp. brystid varlega a bullu sprautunnar til ad fylla
innrennslissettid varlega med tilbdinni lausn.

o Athugid ad ekkert loft sé i sprautunni, innrennslisleidslunni eda nalinni.

Skref 11: Stungustadurinn undirbdinn
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o Stadsetjid eedaklemmuna fyrir ofan indalingarstadinn — helst fyrir midjum upphandlegg. Herdid
hana til ad prysta & blasedina. Kreppid hnefann til ad auka prystinginn.

o Preifid med hinni hendinni eftir blaeed sem hentar.

o Sétthreinsid stungustadinn vandlega med sprittkl(t og I14tid hudina porna.

Skref 12: Gjof tilbainnar lausnar
o Fjarlaegid nalarhettuna.
o Stingid innrennslissettsnalinni varlega inn i blazedina eins flatt og mogulegt er.

e Festid nalina med pvi ad setja plasturinn, um 7 cm langan, yfir veengina a nalinni.

e Dragid sprautubulluna varlega til baka par til bl6d kemur i leidsluna, til ad tryggja ad nalin sé i
blazdinni.

e Losid edaklemmuna.

o Ef ekkert bl6d sést i leidslunni skal taka nalina ut, endurtaka 61l skrefin fra upphafi skrefs 11 og
stadsetja nalina upp a nytt.

o Efblod sést skal deela lausninni varlega i blaaedina eins og synt er a myndinni. Dalid inn a um
5 minatum.

e Eftveer sprautur hafa verio utbdnar:
- klemmid saman leidsluna néleegt millistykkinu & innrennslissettinu til ad koma i veg fyrir
bakfleedi
- skrufid tému sprautuna af innrennslissettinu og setjio hina sprautun strax a
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- sléttio leidsluna og deelid pessari lausn varlega eins og var gert med fyrri sprautuna

Skref 13: Eftir lyfjagjofina

) Fjarleegio varlega plasturinn sem heldur nalinni og dragid nalina ur blaaedinni.

) Um leid og nalin hefur verid tekin at skal prysta sefda klGtnum & stungustadinn i nokkrar
minutur til ad draga Ur blaedingu.

o Pvi naest skal setja sjalflimandi plasturinn a stungustadinn.

. Brj6tid gulu hlifdarhettuna yfir nalina.

o Fargid notudu innrennslissettinu med nalinni, lyfjaleifum, sprautunni og toma hettuglasinu &
druggan hatt i vioeigandi ilat fyrir lyfjalrgang par sem pessi banadur getur skadad adra ef
honum er ekki fargad & réttan héatt. Bunadinn méa ekki nota aftur.

Skref 14: Skréning lyfjagjafar

Skréid (t.d. i dagbokina):

o dagsetningu og tima lyfjagjafar

o lotundmer sem fram kemur & merkimida hettuglassins med stungulyfsstofninum

Ef notadur er sterri skammtur en meelt er fyrir um
Hafid samband vid leekninn eda naesta sjukrahus ef pad gerist.

Ef ekki er ljost hvernig nota a lyfio skal leita upplysinga hja laekninum.
4, Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid & um oll Iyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum.

Ef einkennin versna og/eda pu faerd Gtbrot, naladofa, erfitt verdur ad anda eda andlit eda tunga bdlgna
upp, skaltu leita tafarlaust til leeknis. Pad geeti bent til pess ad pu sért komin(n) med ofnaemi fyrir
Ruconest.

Fram geta komid aukaverkanir medan & medferd med Ruconest stendur:
Algengar (hja allt ad 1 notanda af hverjum 10):
. Ogledi

Sjaldgeefar (hja allt ad 1 notanda af hverjum 100):
Kvidverkir, nidurgangur

Tilfinning um smastingi, dofa i munni

Hofudverkur, sundl

Minnkad snertiskyn eda tilfinning i hid eda Gtlimum
Erting i halsi

Ofsakladi

Proti i eyrum og svaedi kringum eyrun

Ofnamislost
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EkKi pekkt: tioni er ekki pekkt
. Ofnaemisvidbrogd

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Ruconest
Geymid lyfio par sem born hvorki na til né sja.

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

Geymid vid lagri hita en 25°C.
Geymid hettuglasio med stungulyfsstofni i 6skjunni fyrir hettuglasiad til varnar gegn ljosi.

Adur en haegt er ad gefa Ruconest parf ad leysa upp stungulyfsstofninn med leysinum sem fylgir i
pakkningunni (sja kafla 3).

Eftir blondun skal nota lyfid strax.

Ekki skal nota lyfid eftir blondun ef lausnin er upplitud eda inniheldur agnir. Smavegis froda er i lagi.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Ruconest inniheldur

Hettuglas med stungulyfsstofni:

o Virka innihaldsefnid er conestat alfa. Hvert hettuglas inniheldur 2100 einingar af conestat alfa,
sem svarar til 2100 eininga & hverja 14 ml eftir blondun, eda til 150 eininga/ml styrks.

. Onnur innihaldsefni stungulyfsstofnsins eru stikrési, natriumsitrat (E331) og sitronusyra.

Hettuglas med leysi:
o Innihaldsefni leysisins er vatn fyrir stungulyf.

Lysing a utliti Ruconest og pakkningasteeroir

Ruconest er faanlegt i stoku hettuglasi sem inniheldur hvitan til beinhvitan stungulyfsstofn d&samt einu
hettuglasi ar gleri sem inniheldur taeran, litlausan leysi til ad leysa upp stofninn. Eftir ad
stungulyfsstofninn er leystur upp med vatni fyrir stungulyf er lausnin taer og litlaus.

Ruconest faest a&samt lyfjagjafasetti i pappadskju sem inniheldur:
- 1 hettuglas med 2100 ein. af stofni

- 1 hettuglas med 20 ml af leysi

- 2 millistykki fyrir hettuglas

- 1sprautu

- linnrennslissett med 35 cm leidslu og 25G nél

- 2 sprittklata

- 1 seefoan sprittklat ar efni sem ekki er ofid

- 1sjélflimandi plastur

Markadsleyfishafi og framleidandi

Markadsleyfishafi:
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Pharming Group N.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden
Holland

Framleidandi:

Pharming Technologies B.V.
Darwinweg 24

2333 CR Leiden

Holland

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdour

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

Eftirfarandi upplysingar eru einungis atladar heilbrigoisstarfsfalki:

SKAMMTAR OG LYFJAGJOF

Skammtar

Likamspyngd allt ad 84 kg

- Eininndeling i 28 med 50 ein./kg likamspyngdar
Likamspyngd 84 kg eda meiri

- Eininndeling i 28 med 4.200 ein. (tvo hettuglos).

[ flestum tilfellum naegir einn skammtur af Ruconest til medferdar brads ofsabjlgskasts.

Ef klinisk svorun er 6fullnaegjandi, ma gefa annan skammt (50 ein./kg likamspyngd til allt ad
4.200 ein.)

Ekki méa gefa meira en tvo skammta innan 24 tima.

Utreikningur skammts

Akvardid likamspyngd sjuklingsins.

leamsbyngd allt ad 84 kg
Fyrir sjuklinga allt ad 84 kg er riammalid sem gefa parf reiknad ut samkvaemt nedangreindri
formdlu:

RUmmal sem gefa likamspyngd (kq) sinnum 50 (ein./kq) likamspynad (kq)
parf (ml) = 150 (ein./ml) = 3

Likamspyngd 84 kg eda meiri
- Fyrir sjuklinga 84 kg eda pyngri er rammalid sem gefa parf 28 ml sem svarar til 4.200 ein.
(2 hettugl®s).

Fyllid hvert hettuglas med 14 ml af vatni fyrir stungulyf (sja kafla um Blondun hér fyrir nedan).
Blondud lausnin i hverju hettuglasi inniheldur 2100 ein. af conestat alfa i styrknum 150 ein./ml.

Gefa skal naudsynlegt rimmal blandadrar lausnar med hagri inndaelingu i &6 & um pad bil 5 minatum.

SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN OG ONNUR MEDHONDLUN
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Undirbuningur og medhondlun

Hvert Ruconest hettuglas er adeins einnota.
Ruconest er &lad til lyfjagjafar i blaaed eftir blondun med vatni fyrir stungulyf. Nota skal
smitgataradferd vid blondun og samsetningu lausna.

Bléndun

1.
2.

Hvert Ruconest hettuglas (2100 ein.) skal blanda med 14 ml af vatni fyrir stungulyf.

Sotthreinsio gimmitappana & hettuglésunum med stungulyfsstofninum og leysinum og setjid
millistykki & hettugldsin med stungulyfsstofninum og leysinum par til pad smellur a halsinn &
hettuglasinu.

Festid sprautuna a millistykkio & hettuglasinu med leysinum og snuid réttselis par til hdn lasist.
Dragid upp 14 ml af leysi. Losio sprautuna fra millistykkinu med pvi ad snta henni rangselis og
fargid hettuglasinu med millistykkinu.

Festid sprautuna med leysinum & millistykkid & hettuglasinu med stofninum og snuid réttselis
par til hun laesist. Baeta skal vatni fyrir stungulyf haegt saman vid til ad fordast of kréftuga
bléndun vid stungulyfsstofninn og blanda varlega saman til ad lagmarka frodumyndun i
lausninni. L&tid sprautuna vera a millistykkinu. Endurtakid petta skref ef blanda parf annad
hettuglas med stungulyfsstofni.

Blondud lausnin inniheldur 150 ein./ml af conestat alfa og er teer, litlaus lausn.

Blandada lausn i hverju hettuglasi skal skoda med tilliti til agna og litabreytinga. Lausn sem i
finnast agnir eda litabreytingar ma ekki nota. Smavegis froda er i lagi. Nota skal lyfid strax.

Lyfjagjof

1.

Dragid upp pad rammal af tilbdinni lausn sem & ad nota. Dragid aldrei meira en 14 ml upp i
hverja sprautu. Losid sprautuna (-urnar) med pvi ad snda rangselis og fargid hettuglasinu med
millistykkinu.

Festid innrennslissettid & sprautuna og snuid réttseelis par til pad laesist. Haldid a sprautunni
pannig ad endinn snui upp og prystid varlega 4 bulluna til ad fylla innrennslissettid med
lausninni.

Sétthreinsid stungustadinn med sprittklut. Fjarlaegio nalarhlifina af innrennslissettinu og stingid
nalinni varlega i blasedina.

Tryggid ad losad hafi verid um sedaklemmuna. Sprautid lausninni varlega i blazdina — daelid inn
a um 5 minatuml.

Ef tveer sprautur hafa verid undirbinar skal klemma leidsluna saman til ad koma i veg fyrir
bakflaedi, skrafa tomu sprautuna af innrennslissettinu (rangsalis) og setja hina sprautuna strax i
stadinn. Sprautid innihaldi seinni sprautunnar varlega inn.

Forgun
Fargio notudu innrennslissettinu med nalinni, lyfjaleifum, sprautunni og tdma hettuglasinu & 6ruggan

hatt i videigandi ilat fyrir lyfjairgang par sem pessi bunadur getur skadad adra ef honum er ekki
fargad a réttan hatt. Bunadinn ma ekki nota aftur.
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