VIDAUKI 1

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

VPRIV 400 einingar innrennslisstofn, lausn.

2.  INNIHALDSLYSING

Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar* af velagliiserasa-alfa**.
Eftir blondun inniheldur einn ml af lausninni 100 einingar af velagliserasa-alfa.

*Ensimeining er skilgreind sem magnio af ensimi sem parf til ad breyta einu mikrémoli af
p-nitréfenyl-B-D-glukopyranosioi i p-nitréfendl & minutu vio 37°C.

**framleiddur { HT-1080 trefjakimfrumulinu ar ménnum med radbrigda DNA-tekni.

Hjalparefni med pekkta verkun

Hvert hettuglas inniheldur 12,15 mg af natrium.

Sja lista yfir 61l hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Innrennslisstofn, lausn.

Hyvitur til beinhvitur stofn.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

VPRIV er @tlad til langvarandi ensimuppbotarmedferdar hja sjuklingum med tegund 1 af Gaucher-
sjukdomi.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Eftirlit med VPRIV-meodferd skal vera i hondum laeknis sem hefur reynslu af medferd sjuklinga med
Gaucher-sjukdom.

Skammtar
Raolagour skammtur er 60 einingar/kg sem gefnar eru adra hverja viku.

Adlaga ma skammtinn hja hverjum og einum midad vid hvernig gengur ad na
medferdarmarkmidunum og vardveita fenginn arangur. I kliniskum rannséknum hefur verid lagt mat 4
skammta 4 bilinu 15 til 60 einingar/kg adra hverja viku. Heerri skammtar en 60 einingar/kg hafa ekki
verid rannsakadir.

Lata ma sjuklinga sem nota ni pegar imigliserasa sem ensimuppbotarmedferd vio tegund 1 af
Gaucher-sjukdomi skipta yfir i VPRIV med sama skammti og tioni.

Sérstakir hopar

Aldradir (= 65 ara)
Meodhondla ma aldrada sjiklinga med skommtum a sama bili (15 til 60 einingar/kg) og notadir eru
fyrir adra fullordna sjuklinga (sja kafla 5.1).



Skert nyrnastarfsemi
Engin adlogun skammta er radlogo hja sjuklingum med skerta nyrnastarfsemi & grundvelli niiverandi
pekkingar 4 lyfjahvorfum og lythrifum velagluserasa-alfa (sja kafla 5.2).

Skert lifrarstarfsemi
Engin adlogun skammta er radlogd hja sjuklingum med skerta lifrarstarfsemi a grundvelli niiverandi
pekkingar & lyfjahvorfum og lythrifum velagluserasa-alfa (sja kafla 5.2).

Born

Tuttugu af peim 94 sjiklingum (21%) sem fengu velagluserasa-alfa i kliniskum rannsoknum voru a
barns- og unglingsaldri (4 til 17 ara). Oryggis- og verkunarmynstur var svipad hja sjuklingum &
barnsaldri og fullordnum sjuklingum (sja nanar i kafla 5.1).

Ekki hefur verid synt fram a 6ryggi og verkun velagliiserasa-alfa hja bornum yngri en 4 ara. Engar
upplysingar liggja fyrir.

Lyfjagjof

Notid eingéngu sem innrennslislyf.

Gefa skal lyfid med 60 minutna innrennsli i blaao.

Gefa verdur lyfid gegnum 0,2 eda 0,22 pm siu.

Einungis ma ihuga lyfjagjof i heimahusi undir eftirliti heilbrigdisstarfsfolks fyrir sjuklinga sem hafa
fengid innrennsli minnst prisvar sinnum og polad pad vel i 61l skiptin. Videigandi
medferdarstudningur, p.m.t. fagfélk med videigandi pjalfun i bradamedferd, skal vera vid hondina
pegar velagluserasi-alfa er gefinn. Ef bradaofnaemisviobrogd eda onnur brad vidbrogo eiga sér stad
skal heatta innrennslisgj6finni an tafar og hefja videigandi medferd (sja kafla 4.4).

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

4.3 Frabendingar

Alvarleg ofnemisvidbrogd vio 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 bata rekjanleika liffreedilegra lyfja skal heiti og lotuntimer lyfsins sem gefio er vera skrad
me0 skyrum haetti.

Ofnemi

Tilkynnt hefur verid um ofneemisvidbrogd, p.m.t. einkenni sem samraemast bradaofnemi, hja
sjuklingum 1 kliniskum rannsoknum og eftir ad lyfid kom 4 markad. Meirihluti ofneemisvidbragda
kemur yfirleitt fram innan 12 klst. eftir innrennslisgjof. Pau ofnemiseinkenni sem oftast eru tilkynnt
eru m.a. 6gledi, utbrot, madi, bakverkir, 6paegindi fyrir brjosti (p.m.t. pyngsli fyrir brjosti), ofsakladi,
lioverkir og hofudverkur.

Innrennslistengd vidbrogd

Innrennslistengd vidbrogo eru skilgreind sem allar aukaverkanir af lyfinu sem eiga sér stad innan

24 klukkustunda eftir ad innrennslisgjof velagliiserasa-alfa hefst. Innrennslistengd vidbrogd voru
algengustu aukaverkanirnar hja sjuklingum sem fengu medferd i kliniskum rannséknum.
Innrennslistengd viobrogd koma oft fram sem ofnemisvidbrogd. bau einkenni ofneemisvidbragda sem
algengast var a0 vaeru tilkynnt voru m.a. 6gledi, utbrot, madi, bakverkir, 6peaegindi fyrir brjosti (p.m.t.



pyngsli fyrir brjosti), ofsakladi, lioverkir og hofudverkur. Einkenni sem samramast bradaofnemi hafa
verid tilkynnt hja sjiklingum i kliniskum rannséknum og eftir ad lyfid kom 4 markad. Fyrir utan
einkenni sem tengjast ofn@misviobrogdum geetu innrennslistengd vidbrogd komid fram sem preyta,
sundl, sotthiti, haekkadur blodprystingur, kladi, pokusyn eda uppkdst. Hjé sjiklingum sem voru
byrjendur i medferd kom meirihluti innrennslistengdra vidbragda fram 4 fyrstu 6 manudum medferdar.

Forvorn og medferd vid innrennslistengdum viobrogdum, p.m.t. ofnaemisvidobrogdum

Byggja skal medferd vid innrennslistengdum vidbrogdum a pvi hversu alvarlegt vidbragdid er og hun
geeti m.a. falist { pvi ad hagja 4 innrennslishradanum, ad gefa lyfjamedferd 4 bord vid andhistamin,
hitaleekkandi lyf og/eda barkstera og/eda ad stodva medferdina og taka hana upp 4 ny med lengdum
innrennslistima.

Vegna hattunnar a ofnemisviobrogdum, p.m.t. bradaofnaemi skal videigandi medferdarstudningur,
p.m.t. fagfolk med videigandi pjalfun i bradamedferd, vera vid hondina pegar velagliserasi-alfa er
gefinn. Ef bradaofnaemisviobrogd eda onnur brad vidbrogd eiga sér stad a sjukrastofu eda 1 heimahusi
skal heetta innrennslisgjofinni &n tafar og hefja videigandi medferd. Ef sjuklingar fa bradaofnaemi 1
heimahusi skal ithuga ad halda medferdinni afram & sjukrastofu.

Geeta skal varudar vid medferd hja sjuklingum sem hafa synt ofnaemisviobrogd vid velagluserasa-alfa
eda annarri ensimuppbotarmedferd.

Formedferd med andhistaminum og/eda barksterum getur komio i veg fyrir sidari viobrogo 1 tilvikum
par sem einkennamedferdar hefur ordid porf.

Onazmingargeta

Motefni geta att patt i medferdartengdum vidbrogdum sem komid hafa fram vid notkun velaglaserasa-
alfa. Til pess ad meta pessi tengsl enn frekar, pegar um er ad raeda alvarleg innrennslistengd viobrogd

og pegar verkun bregst eda skerdist, ber ad profa sjuklinga fyrir motefnum og tilkynna nidurstodurnar
til fyrirtekisins.

{ kliniskum rannsoknum fyrir markadsleyfi lyfsins myndadi einn af 94 sjuklingum (1%) IgG-moétefni
gegn velagluserasa-alfa. [ pessu eina tilviki leiddi profun in vitro 1 1j6s ad moétefnin veeru hlutleysandi.

Engir sjuklingar myndudu IgE-moétefni gegn velagluserasa-alfa.

Ekki var tilkynnt um nein innrennslistengd viobrogo.

Eftir markadssetningu

I framhaldsrannsokn eftir markadssetningu fékk einn sjuklingur IgG moétefni gegn VPRIV. Auk pess
var greint frd nokkrum tilvikum um jakvada malingu 4 hlutleysandi motefni og verkunarbresti eftir
markadssetningu.

Natrium

Lyfi0 inniheldur 12,15 mg natrium i hverju hettuglasi sem jafngildir 0,6% af daglegri hamarksinntoku
natriums sem er 2 g fyrir fullordna skv. radleggingum Alpjédaheilbrigdismalastofnunarinnar (WHO).

4.5 Milliverkanir vid onnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir 4 milliverkunum.



4.6 Frjoésemi, medganga og brjostagjof

Konur 4 barneignaraldri

Hjé konum, sem eru med Gaucher-sjukdém og verda pungadar, geti virkni sjikdomsins aukist
timabundid 4 medgongu og fyrstu vikurnar eftir fadingu. Vega parf og meta dhattu og avinning hja
konum med Gaucher-sjukdominn sem radgera ad verda pungadar.

Medganga

Engar eda takmarkadar upplysingar liggja fyrir um notkun velagliiserasa-alfa & medgdongu.
Dyrarannsoknir benda hvorki til beinna né 6beinna skadlegra dhrifa & medgongu, fosturvisis-
/fosturproska, feedingu eda proska eftir feedingu. Naudsynlegt er ad hafa naid eftirlit med
medgoéngunni og kliniskum einkennum Gaucher-sjukdomsins til pess ad sérsnida medferdina fyrir
hvern og einn. Geeta skal varidar pegar lyfinu er avisad pungudum konum.

Brjostagjof

Ekki liggja fyrir negjanlegar upplysingar um utskilnad velagluserasa-alfa eda umbrotsefna pess i
brjostamjolk. Velagluserasi er tilbin gerd af beta-glukoserebrosidasa, sem kemur edlilega fyrir i
brjostam;jolk. Rannsoknir &4 6drum gerdum af ensiminu hafa synt fram 4 mjog litid magn ensimsins 1
brjostamjolk. Akveda parf hvort haetta skuli brjostagjof eda hetta medferd med VPRIV og hafa i huga
avinning brjostagjafar fyrir barnid og avinning medferdar fyrir modurina.

Frj6semi

Dyrarannsoknir gefa engar visbendingar um skerta frjosemi (sja kafla 5.3).

4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla

VPRIV hefur engin eda 6veruleg ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla.

4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryggissnidi

Alvarlegustu aukaverkanirnar hja sjuklingum 1 kliniskum rannséknum voru ofnemisviobrogd (2,1%).

Algengustu aukaverkanirnar voru innrennslistengd viobrogd (39,4%). Algengustu einkenni
innrennslistengdra vidbragda voru: hofudverkur, sundl, lagprystingur, haprystingur, 6gledi,
preyta/prottleysi og sotthiti/hekkadur likamshiti (sja kafla 4.4 til ad fa frekari upplysingar). Eina
aukaverkunin sem leiddi til pess ad medferd var hett var innrennslistengt vidbrago.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir sem tilkynnt hefur verid um hja sjuklingum med tegund 1 af Gaucher-sjukdomi eru
taldar upp 1 toflu 1. Upplysingar eru flokkadar eftir lifferum og tidni i samreemi vid MedDRA-
flokkunarkerfid. Skilgreining 4 tidni aukaverkana er mjog algengar (=1/10), algengar (>1/100 til
<1/10) og sjaldgaefar (=1/1.000 til <1/100). Innan tidniflokka eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar
upp fyrst.



Tafla 1: Aukaverkanir sem tilkynnt var um vid notkun VPRIV hja sjuklingum med tegund 1 af

Gaucher-sjukdomi.

Aukaverkanir
Flokkun effir liffzerum Mjog algengar Algengar Sjaldgeefar
Onamiskerfi ofna@misvidbragd (p.m.t.
ofneemishudbolga og
bradaofnaemis-*/bradaofnemislik
viobrogo)
Taugakerfi héfudverkur, sundl
Augu pokusyn*
Hjarta hradtaktur
Ondunarferi, brjosthol madi*
og midmaeti
Adar haprystingur, lagprystingur,
andlitsrodi
Meltingarfzeri kvioverkir/verkiri | ogledi uppkost*
efri hluta kvidar
Hu0 og undirhtid utbrot, ofsaklaoi, kladi*
Stodkerfi og stodvefur beinverkir,
lidverkir,
bakverkir
Almennar aukaverkanir | innrennslistengt Opagindi fyrir brjosti*
og aukaverkanir 4 vidbrago,
ikomustad prottleysi/preyta,
sotthiti/haeekkadur
likamshiti
Rannsoknanidurstodur lenging & virkjudum

tromboplastintima (aPPT-profi),
jakved maling 4 hlutleysandi
métefni

* Aukaverkanir sem hafa komio fram eftir markadssetningu

Lysing a4 voldum aukaverkunum

Uppkost

f sumum tilfellum geta uppkost verid alvarleg og mikil. Uppkost koma oftast fram medan & innrennsli
stendur og allt ad 24 klst. eftir ad innrennsli lykur.

Sérstakir sjuklingahdpar

Aldradir (= 65 ara)

Oryggismynstur VPRIV i kliniskum rannsoknum 4 sjtiklingum 65 4ra og eldri var svipad pvi sem sést
hefur hja 60rum fullordnum sjuklingum.

Born

Oryggismynstur VPRIV i kliniskum rannsoknum 4 bérnum og unglingum 4 aldrinum 4 til 17 4ra var
svipad og hja fullordnum sjuklingum.




Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir a0 lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt a0 tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er heegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli avinnings og ahettu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskommtun

Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um ofskommtun velagliiserasa-alfa. I meirihluta peirra tilvika
par sem greint var frd ofskdmmtun komu engar vidbdtaraukaverkanir fram. b9 skal fylgjast vandlega
med sjuklingum og veita einkenna- og studningsmedferd ef ofskdmmtun 4 sér stad, hvort sem er fyrir
slysni eda ekki. Ekkert moteitur er til. Hamarksskammtur af velagliserasa-alfa i kliniskum
rannsoknum var 60 einingar/kg (sja kafla 4.4).

5. LYFJAFRAPILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfzera- og efnaskiptalyf — ensim, ATC flokkur: A16AB10.

Gaucher-sjukdomur er frilitningsvikjandi sjikdomur sem stafar af stokkbreytingum i GBA-geni sem
leidir til skorts a leysikornaensiminu beta-glukoserebrosidasa. bessi ensimskortur veldur uppséfnun 4
glukoserebrosioi, einkum 1 storatfrumum, pannig ad fram koma fraudfrumur eda ,,Gaucher-frumur®. i
pessari hledsluréskun 1 leysikornum (lysosomal storage disorder — LSD) endurspegla klinisk einkenni
dreifingu Gaucher-frumna i lifur, milta, beinmerg, beinagrind og lungum. Upps6fnun glikoserebrosios
i lifur og milta leidir til ofvaxtar & peim liffeerum. Verdi uppséfnun i beinum leidir pad til fravika og
vanskapana { beinagrind og einnig slaemra beinverkjakasta. Utfellingar i beinmerg og uppsofnun i
milta leida til kliniskt marktaeks blodleysis og blodflagnafadar.

Virka innihaldsefnid i VPRIV er velagluserasi-alfa, sem er framleiddur med genavirkjunartaekni i
frumulinu ir ménnum. Velagluserasi-alfa er glykoprotein. Einlidan er u.p.b. 63 kDa, hefur ad geyma
497 amindsyrur og sdmu amin6syruréd og einkennir natturulega glukdserebrosidasa-ensimid hja
moénnum. Fyrir hendi eru 5 hugsanlegir N-tengdir glykosyleringarstadir og af peim eru fjorir
uppteknir. Vio framleidslu 4 velagliserasa-alfa er stefnan sett 4 ad hann innihaldi adallega manndsarik
glykon til pess ad greida fyrir pvi ad atfrumurnar sem ensimid beinist ad taki pad upp gegnum
mannoésa-vidtakann.

Velagluserasi-alfa baetist vid eda kemur i stad beta-glukdserebrosidasa, ensimsins sem hvatar vatnsrof
glukoserebrosids 1 glikosa og seramid 1 leysikorninu, dregur pannig tir magni uppsafnads
glukoserebrosios og leioréttir peer lifedlisfraedilegu sjuikdomsbreytingar sem fylgja Gaucher-sjukdomi.
Velagluserasi-alfa eykur blodraudapéttni og blddflagnafjolda og dregur Gr rtaimmali lifrar og milta hja
sjuklingum med tegund 1 af Gaucher-sjukdomi.

f rannsoknum 025EXT og 034 stod sjiklingum til boda ad f4 medferdina a heimili sinu.

rannsokn 025EXT fengu 7 af 10 sjuklingum medferdina & heimili sinu ad minnsta kosti einu sinni pa
60 manudi sem medferdin vardi. I rannsokn 034 fengu 25 af 40 sjuklingum medferdina 4 heimili sinu
ad minnsta kosti einu sinni medan 4 12 ménada rannsdkninni stod.

Verkun og 6ryggi

Rannsoknir a sjuklingum sem voru byrjendur i medferd

Rannsékn 025 var 9 manada, opin rannsokn 4 12 fullordnum sjuklingum (> 18 ara) sem voru
byrjendur i ensimuppbotarmedferd (sem skv. skilgreiningu pyddi ad peir hofou ekki fengid
ensimuppbodtarmedferd i ad minnsta kosti 12 manudi adur en peir voru skradir til patttoku i


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

rannsdkninni). Velagluserasi-alfa var upphaflega gefinn i stekkandi skommtum hja fyrstu
3 sjuklingunum (15, 30, 60 einingar/kg) og peir 9 sjuklingar sem eftir voru byrjudu medferd med
60 einingum/kg.

Kliniskt markteekur bati fra upphafsmaelingu kom fram 4 blodraudapéttni og blodflagnafjélda strax
eftir 3 manudi og a rammali lifrar og milta beadi eftir 6 manudi og 9 manudi fra pvi ad medferd med
velagluserasa-alfa hofst.

Tiu sjuklingar sem luku rannsékn 025 skradu sig i opna framhaldsrannsokn (025EXT) og par af luku
8 rannsokninni. Eftir ad lagmarki 12 manada samfellda medferd med velagluserasa-alfa uppfylltu allir
sjuklingarnir skilyrdin til ad lata minnka skammtinn af velagluserasa-alfa i prepum ur 60 i

30 einingar/kg eftir ad hafa nad ad minnsta kosti 2 af 4 medferdarmarkmioum sem nast skyldu a4

,»1 ari* 1 ensimuppbodtarmedferd vio tegund 1 af Gaucher sjukdomi. Sjuklingar fengu skammta 4 bilinu
30 til 60 einingar/kg (skammtamidgildi var 35 einingar/kg) adra hverja viku 1 allt ad 84 manudi (7 ar).
Varanleg klinisk virkni vidhélst allan medferdartimann eins og sést 4 bata a bloédraudapéttni og
blodflagnafjolda og minnkudu rammali lifrar og milta.

Eftir 57 manudi hafdi dlag sjikddémsins 4 beinmerg i lendarhrygg metid med seguldémun leekkad um ad
minnsta kosti 2 stig 8 BMB-skala (Bone Marrow Burden Score) hj4 8 af 8 sjuklingum. Bati fra
upphafsmelingu 4 Z-gildum fyrir steinefnapéttni beina i lendarhrygg og laerleggshalsi reyndist vera ad
medaltali 0,4 (95% oryggisbil, CI 0,1; 0,7) 1 24. manudi og 0,4 (95% oryggisbil, CI 0,2; 0,6) i

33. méanudi. Eftir sj6 ara medferd var medalhakkun Z-gilda frd upphafsmelingu 0,7 (95% oryggisbil,
CI10,4; 1,0) 1 lendarhrygg og 0,5 (95% oryggisbil, CI 0,2, 0,7) i leerleggshalsi. Engir sjuklingar
leekkudu sig & beinpéttniskala WHO fra upphafsmelingu.

Rannsékn 032 var 12 manada, slembir6dud, tviblind, verkunarrannsékn med samsida hopum.
batttakendur voru 25 sjuklingar 4 aldrinum 4 ara og eldri sem voru byrjendur i ensimuppboétarmeodferd
(sem skv. skilgreiningu pyddi ad peir hofdu ekki fengid ensimuppbotarmedferd i ad minnsta kosti

30 manudi 4dur en peir voru skradir til patttoku i rannsékninni). Askilid var ad sjuklingar vaeru med
blodleysi og annad hvort blodflagnafed eda lifferisofvoxt 1 tengslum vid Gaucher-sjukdominn.
Sjuklingum var slembiradad til ad fa velagliserasa-alfa annad hvort i skammtinum 45 einingar/kg
(n=13) eda 60 einingar/kg (n=12) adra hverja viku.

begar gefnar voru 60 einingar/kg af velagliserasa-alfa sem innrennsli i blaad adra hverja viku sast
kliniskt marktaek aukning fra upphafsmalingu 4 medalpéttni bléorauda (+2,4 g/dl) og blodflagnafjolda
(+50,9 x 10%/1), rtammal lifrar minnkadi Gr 1,46 1 1,22 sinnum edlilega staerd (17% medalminnkun) og
rammal milta minnkadi Gr 14,0 1 5,75 sinnum edlilega sterd (50% medalminnkun). Marktek aukning
fra upphafsmeelingu sast hja hopnum sem fékk 45 einingar/kg 4 blodraudapéttni (+2.,4 g/dl) og
blodflagnafjolda (+40,9 x 10°/1), rammal lifrar minnkadi ar 1,40 1 1,24 sinnum edlilega sterd (6%
medalminnkun) og rammal milta minnkadi ur 14,5 1 9,50 sinnum edlilega sterd (40% medalminnkun).

Rannsokn 039 var 9 manada, slembirodud, tviblind, samanburdarrannsokn a verkun med samsida
hopum til ad syna fram 4 ad lyfio geefi ekki verri raun en virkt samanburdarlyf (imigluserasi) par sem
patt toku 34 sjuklingar a aldrinum 4 ara og eldri sem voru byrjendur i ensimuppbotarmedferd (sem
skv. skilgreiningu pyddi ad peir h6fou ekki fengid ensimuppbotarmedferd i ad minnsta kosti

12 méanudi 4dur en peir voru skradir til patttéku i rannsokninni). Askilid var ad sjiklingar vaeru med
blodleysi og annad hvort blodflagnafed eda lifferisofvoxt 1 tengslum vid Gaucher-sjukdominn.
Sjuklingar fengu annad hvort 60 einingar/kg af velagluserasa-alfa (n=17) eda 60 einingar/kg af
imigltserasa (n=17) adra hverja viku.

{ heild var medalaukning 4 blodraudapéttni fra upphafsmeelingu 1,624 g/dl (£0,223 stadalvilla) eftir

9 manada medferd med velagluserasa-alfa. Ad pvi er vardar pessa aukningu a blodraudapéttni reyndist
rannsoknarlyfid ekki gefa verri raun, hvorki kliniskt né tolfraedilega, en imigluserasi (medalmismunur
milli medferdanna 4 breytingu fra upphafsmeelingu par til eftir 9 manada medferd [velagluserasi-alfa —
imigluserasi]: 0,135 g/dl). Ekki reyndist vera neinn tolfraedilega marktekur mismunur milli
velagluserasa-alfa og imigluserasa a breytingum a blodflagnafjélda og rammali lifrar og milta eftir



9 manudi medferdar med velagluserasa-alfa, né heldur 4 tima fram ad fyrstu blodraudasvorun
(skilgreind sem 1 g/dl aukning fra upphafsmalingu).

Rannsokn a sjuklingum sem skiptu ur medferd med imigluserasa yfir i VPRIV

Rannsékn 034 var 12 manada, opin, Oryggisrannsokn par sem patt toku 40 sjuklingar 4 aldrinum 4 ara
og eldri sem hofou fengid medferd med imigliserasa i skdmmtum & bilinu 15 til 60 einingar/kg 1 ad
lagmarki 30 manudi i r6d. Askilid var ad sjuklingar hefou fengid stodugan skammt af imigliserasa i
a0 minnsta kosti 6 manudi adur en peir voru skradir til patttoku i rannsdkninni. Medferd med
velagluserasa-alfa byggdist 4 sama skammti og gefinn hafdi verid af imigluserasa, p.e. notadur var
sami fjoldi eininga og sama medferdarfyrirkomulag. Mat 4 blodraudapéttni og blodflagnafjolda
byggdist 4 breytingu frd upphafsmelingu, sem skilgreind var sem meeling vio lok medferdar
sjuklingsins med imigluserasa.

Hja sjuklingum sem skiptu ur imiglaserasa yfir i velagliiserasa-alfa hélst blodraudapéttni og
blodflagnafjoldi dbreytt vio medferdarpéttni alla 12 manudina sem medferdin varoi.

Rannsokn 058 var opin, klinisk éryggisrannsokn a4 211 sjuklingum, peirra & medal 205 sjuklingum sem
ho6fdu adur fengid imigluserasa, 6 sjuklingum sem voru byrjendur i medferd og 57 sjuklingum 65 ara
eda eldri (56/57 hofou skipt Gr imigluserasa i velagliserasa-alfa). Sjuklingum sem voru ad skipta ur
imigliserasa var gefid innrennsli af velagliiserasa-alfa adra hverja viku, med sama einingafjolda og af
imigliserasa 4 bilinu 15 til 60 einingar/kg. Sjuklingum sem voru ad skipta Gr <15 eininga/kg skammti
voru gefnar 15 einingar/kg af velagluserasa-alfa.

Hja sjuklingum sem h6fou adur fengid medferd med imigluserasa var midgildi innrennslisgjafa af
velagluserasa-alfa 8 skipti og midgildi medferdarlengdar 15,1 vika. Oryggismynstur hja pessum
sjuklingum var svipad og sast i 60rum kliniskum rannsoknum. Einungis 1 af 163 sjuklingum sem
gengust undir meelingar myndudu moétefni gegn velagliserasa-alfa medan 4 rannsokninni stod.

Hja sjuklingum sem hofdu 4dur fengid medferd med imigliserasa hélst medaltal blodraudapéttni og
blooflagnafjolda obreytt alla rannsoknina og var afram innan viomidunarmarka.

Framhaldsrannsokn 044

Alls 95 sjuklingar (73 fullordnir og 22 born) sem toku patt i rannsoknum 032, 034 og 039 skradu sig i
opnu framhaldsrannsdknina og fengu medferd med velagliiserasa-alfa. Fimmtiu og sj6 sjuklingar voru
byrjendur i medferd. Allir sjuklingarnir fengu ensimuppbdtarmedferd i ad lagmarki 2 ar og var fylgt
eftir 1 a0 medaltali 4,5 ar (lagmark 2,3 ar, hamark 5,8 ar).

[ pessari rannsokn voru blodraudapéttni, blodflagnafjoldi, rammal lifrar og rammal milta metin eftir
24 méanada meodferd hja sjiklingum sem voru byrjendur i medferd. Nidurstddurnar eru syndar i toflu 2.



Tafla 2: Nidurstoour eftir 24 manudi — breyting fra upphafsmzlingu — Allt pyoio (ITT) i

rannsokn 044

Kliniskar breytur

Heildarhépur a
medferd med
velagliserasa-alfa

Sjuklingar a
medferd med
imiglaserasa i

Sjuklingar sem skiptu
ur langtimameodferd
med imigliserasa yfir

(N=39) 9 manudi og sidan i velagliserasa-alfa
- velagliserasa-alfa i (N=38)
Meadalbreyting fra 15 manudi (N=16) -
upphafsmeelingu - Medalbreyting fra
(95% oryggisbil) Medalbreyting fra upphafsmealingu
upphafsmeaelingu (95% oryggisbil)
(95% oryggisbil)
Blooraudapéttni (g/dl) 2,75 2,00 -0,05
(2,28, 3,22) (1,25, 2,75) (-0,34, 0,25)
Blooflagnafjoldi 87,85 160,94 9,03
(x 10°/1) (72,69, 103,00) (117,22, 204,66) (-2,60, 20,66)
Stadlad rimmal lifrar* -1,21 -1,69 -0,03
(% likamspyngdar) (-1,50, -0,91) (-2,16, -1,21) (-0,10, 0,05)
Stadlad rammal milta* -2,66 -3,63 -0,11
(% likamspyngdar)® (-3,50, -1,82) (-7,25 -0,02) (-0,19, -0,03)

¥ Sjuklingar sem h6fou gengist undir miltisndm voru utilokadir. N=30, 6 og 34 fyrir 3 ofantalda

hopa.

*Rammal lifrar og milta er stadlad (normalized) sem hlutfall af likamspyngd. Stadlad milta er
skilgreint sem 0,2% af likamspyngd; stodlud lifur sem 2,5% af likamspyngd.
Ath.: Gildi voru tilreiknud (imputation) pegar upplysingar vantadi inn & milli.

[ pessari rannsokn var steinefnapéttni beina metin med DEXA beinpéttnimzlingu (dual x-ray
absorptiometry) a lendarhrygg og lerleggshalsi. Hja fullordnum sjuklingum (n=31), sem voru
byrjendur i medferd og fengu medferd med velagliserasa-alfa, var Z-gildi fyrir steinefnapéttni i
lendarhrygg vid upphafsmelingu ad medaltali -1,820 (95% oryggisbil: -2,21, -1,43) og hekkadi
um 0,62 (95% o6ryggisbil CI: 0,39, 0,84) fra upphafsmalingu eftir 24 manada medferd med
velagluserasa-alfa. Svipadar nidurstodur saust hja sjiklingum sem voru byrjendur i medferd og fengu
9 manada medferd med imigluserasa og sidan velagluserasa-alfa i 15 manudi i kjolfarid. Hja
sjuklingum sem skiptu ur langtimamedferd med imigluserasa yfir i velagluserasa-alfa vidhélst
steinefnapéttni i lendarhrygg eftir 24 manudi. Ofugt vid pad vard ekki vart vid neina markteka
breytingu 4 steinefnapéttni i leerleggshalsi.

Hja bérnum (born & aldrinum 4 til 17 ara voru ranns6kud) saust haekkanir 4 medaltali Z-gilda fyrir haeo

yfir alla 60 medferdarménudina hjé heildarhépnum af bérnum sem voru byrjendur i medferd, sem
bendir til pess ad medferd med velagluserasa-alfa hafi gagnlega verkun 4 linulegan voxt. Svipud

medferdarahrif saust alla 48 manudina hja bérnum sem fengu 9 manada medferd med imigluserasa og

svo velagluserasa-alfa 1 kjolfarid. Born sem skiptu tr langtimamedferd med imigluserasa yfir i
velagluserasa-alfa 1 rannsokn 034 voru ad medaltali med haerra Z-gildi fyrir hed vio upphafsmalingu
og Z-gildi hja peim fyrir haed héldust ad medaltali stodug yfir tima.

bessi medferdarahrif 4 blodrauda, bléoflagnafjolda, liffeerarammal, steinefnapéttni beina og haed
vidhéldust allt til loka rannsoknarinnar.

Rannsokn 402

Rannsokn 402 var IV. stigs, opin, eins arms rannsokn til ad meta ahrif VPRIV 4 beinsjukdoma hja
21 fullordnum einstaklingi sem ekki hafoi adur fengid medferd vid tegund 1 af Gaucher-sjukdomi.
Adalgreining verkunar var gerd hja 16 einstaklingum sem h6fou lokid 24 manada medferd med

VPRIV par sem midgildi aldurs var 46 ara vid upphafsmalingu og medaltal (SD) vid upphafsmelingu

fyrir Z-gildi steinefnapéttni var -1,93 (0,876).
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{ pessari rannsokn var adalendapunktur verkunar breyting a Z-gildum fyrir steinefnapéttni i
lendarhrygg fra upphafsmaelingu fram a0 manudi 24 meaelt med DXA adferdinni. Jakvaed leitni
adalendapunkts verkunar sast [medalbreyting (SD) & Z-gildum steinefnapéttni i lendarhrygg fra
upphafsmalingu fram ad manudi 24 0,17 (0,394), 95% CI -0,04; 0,38]; en ahrifin voru ekki
tolfreedilega mikilvaeg (p-gildi 0,1077). Engin ahrif VPRIV & Z-gildi fyrir steinefnapéttni i lendarhrygg
sem skipta mali saust eftir 1 ar medferdar.

Eins og fram kemur i t6flu 3 hér fyrir nedan voru aukaendapunktar [Allt pydid (ITT): skrad tilfelli] i
samraemi vid fyrri rannsoknir.

Tafla 3: Aukaendapunktar i SHP-GCB-402 rannsokninni — Midgildi vio upphafsmzlingu (SD),
medalbreyting fra upphafsmeelingu fram ad manudi 24, 95% oryggisbil

Kliniskar breytur Miogildi vio Medalbreyting fra upphafsmaelingu
upphafsmeelingu (SD) | fram ad manudi 24 [95% oryggisbil]
Alagsgildi sjukdoms 4 beinmerg 7,8 (2,61) -3,0
(BMB) (n=13) [-4.,4; -1,6]
Blodraudapéttni (g/dl) (n=18) 13,1 (1,30) 0,90
[0,29; 1,51]
Blodflagnafjoldi (x 10%/1) (n=16) 135,3 (47,94) 69,16
[40,67; 97,64]
Stadlad rammal lifrar 2,8 (0,59) -0,45
(% likamspyngdar) (n=15) [-0,67; -0,22]
Stadlad rammal milta 1,0 (0,86) -0,56
(% likamspyngdar (n=15) [-0,97; -0,15]
SD=stadalfravik

Oryggissnidid var einnig i samraemi vid gdgn ur fyrri rannsoknum; engar nyjar éryggisupplysingar
komu fram.

Born

Notkun fyrir aldurshopinn 4 til 17 4ra grundvallast & gdgnum r samanburdarrannsoknum baedi a
fullordnum og bérnum [20 af 94 sjtklingum (21%)]. Oryggis- og verkunarmynstur var svipad hja
sjuklingum & barnsaldri og fullordnum sjiiklingum. I rannséknum var heimilud pétttaka sjuklinga 2 ara
og eldri og gert er rad fyrir ad oryggis- og verkunarmynstur sé svipad nidur i 2 ara aldur. Hins vegar
liggja engar upplysingar fyrir um born yngri en 4 ara. Ahrif 4 haeed voru metin i rannsékn 044 (sja
kafla 5.1, framhaldsrannsékn 044).

Rannsokn HGT-GCB-068 er I/I1. stigs rannsokn sem gerd var til ad kanna verkun og 6ryggi
velagliiserasa-alfa ensimuppbdtarmedferdar hja bérnum og unglingum sem voru byrjendur i slikri
medferd og voru med Gaucher-sjukdom af tegund 3. betta var fjolsetra, opin rannsokn par sem

60 ein./kg af velagluserasa-alfa voru gefnar med innrennslisgjof 1 blaaed adra hverja viku i 12 manudi,
6 sjuklingum (2 til 17 &ra a0 aldri vid inntdku i rannsoknina) sem héfou fengio stadfesta greiningu 4
Gaucher-sjukdomi af tegund 3.

{ pessari litlu kénnunarrannsokn voru nidurstodur vardandi verkun utan taugakerfis og oryggi
velagliiserasa-alfa til notkunar i blaaed hja sjuklingum med Gaucher-sjukdom af tegund 3 1 samraemi
vi0 paer sem fram komu hja sjiklingum med Gaucher-sjukdom af tegund 1. Ekkert benti til marktaeks
bata 4 birtingarmynd Gaucher-sjukdoms af tegund 3 i taugakerfi nema hjé einum sjuklingi i pessari
rannsokn.

Lyfjastofnun Evropu hefur fallid fra kréfu um ad lagdar verdi fram nidurstddur Gr rannsoknum a

VPRIV hja 6llum undirhépum barna vid tegund 2 af Gaucher-sjukdémi (sja upplysingar i kafla 4.2 um
notkun handa bérnum).
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5.2 Lyfjahvorf

Enginn synilegur mismunur var a lyfjahvorfum milli karlkyns og kvenkyns sjuklinga med tegund 1 af
Gaucher sjukdémi. Enginn patttakenda 1 lyfjahvarfarannséknunum meeldist jakvaedur fyrir métefnum
gegn velagluserasa-alfa 4 peim dogum pegar lyfjahvarfamat for fram. bvi var ekki unnt ad meta ahrif
motefnasvorunar 4 lyfjahvarfamynstur velagluserasa-alfa.

Fréasog

Sermispéttni velagluserasa-alfa reis hratt fyrstu 20 minuturnar af 60 mintitna innrennslinu en naoi
sidan jafnvaegi og yfirleitt nadist Cmax @ bilinu 40 til 60 minatum eftir ad innrennslio hofst. Eftir lok
innrennslisins féll sermispéttni velagluserasa-alfa hratt 4 einfasa eda tvifasa hatt og medal-t;, var a
bilinu 5 til 12 minutur pegar notadir voru 15, 30, 45 og 60 eininga/kg skammtar.

Dreifing

Lyfjahvarfamynstur velagliserasa-alfa reyndist vera u.p.b. linulegt (p.e. 1 stigs lyfjahvorf) og Ciax 0g
AUC jukust u.p.b. 1 hlutfalli vid skammt pegar notadir voru skammtar 4 bilinu 15 til 60 einingar/kg.
Dreifingarrimmal 1 jafnvaegi var u.p.b. 10% af likamspyngd. Mikil uthreinsun velagluserasa-alfa ar
sermi (ad medaltali 6,7 til 7,6 ml/min/kg) samsvarar hradri upptoku velagluserasa-alfa inn i
storatfrumur gegnum mannodsa-vidtaka.

Brotthvarf

Meligildi uthreinsunar & velagliserasa-alfa hja sjuklingum 4 barnsaldri (n=7, aldursbil 4 til 17 ar)
héldust innan sama bils og hj4 fullordnum sjuklingum (n=15, aldursbil 19 til 62 ar).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar upplysingar benda ekki til neinnar sérstakrar haettu fyrir menn, & grundvelli hefdbundinna
rannsokna a lyfjafraedilegu oryggi, eiturverkunum eftir endurtekna skammta og eiturverkunum a axlun
og proska (sja kafla 4.6).

6. LYFJAGERPARFRADILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 Hjalparefni

Sukrosi.

Natriumsitrat-tvihydrat (E331).

Sitronusyru-einhydrat (E330).

Pélysorbat 20.

6.2 Osamrymanleiki

Ekki mé blanda pessu lyfi saman vio dnnur lyf, par sem rannsoknir &4 samrymanleika hafa ekki verio
geroar.

6.3 Geymslupol
3 ar.

Blondud og pynnt innrennslislausn:

Synt hefur verid fram a efna- og edlisfreedilegan stodugleika i 24 klst. vid 2°C til 8°C pegar lausnin er
varin 1josi.
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Fra orverufraedilegu sjonarmidi ber ad nota lyfid samstundis. Ef tilbuid lyf er ekki notad samstundis
eru geymslutimi og adstaedur adur en pad er notad & abyrgd notanda og ekki ma geyma pad lengur en i
24 klst. vio 2°C til 8°C.

6.4 Sérstakar varudarreglur vid geymslu

Geymid i keli (2°C — 8°C).

Ma ekki frjosa.

Geymid hettuglasid 1 ytri umbudum til varnar gegn 1josi.
Geymsluskilyrdi eftir blondun og pynningu lyfsins, sja kafla 6.3.
6.5 Gerd ilats og innihald

20 ml hettuglas (gler af tegund I) med tappa (fluoré-resinhtidad butylgimmi), heilmotudu innsigli og
smelliloki.

Pakkningasteerdir eru 1, 5 og 25 hettuglos. Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar af innrennslisstofni,
lausn.

Ekki er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.
6.6  Sérstakar varudarradstafanir vio forgun og 6nnur medhondlun

Naudsynlegt er ad blanda og pynna VPRIV og eingdngu ma nota pad sem innrennslislyf. bao er
einnota og er gefid gegnum 0,2 eda 0,22 um siu.

Beita skal smitgat.
Utbta skal VPRIV sem hér segir:

1. Fjoldi hettuglasa sem parf ad blanda er akvardadur midad vio pyngd vidkomandi sjuklings og
avisadan skammt.

2. Hettuglosin sem parf ad nota eru tekin ut Gr keelinum. 4,3 ml af seefou vatni fyrir stungulyf er
blandad 1t i hvert 400 eininga hettuglas.
3. Blanda skal innihaldi hettuglasanna varlega saman. Pau ma ekki hrista. Unnt verdur ad draga

4,0 ml (100 einingar/ml) upp ur hverju hettuglasi.

4. Adur en lyfid er pynnt frekar skal skoda lausnina i hettuglosunum; lausnin & ad vera teer til
orlitid opalleit og litarlaus; ekki ma nota lausnina ef hun er upplitud eda ef til stadar eru
adskotaagnir.

5. Utreiknad rammal af lyfinu er dregid upp ur videigandi fjlda af hettuglosum og
heildarrimmalid sem nota parf er pynnt 1 100 ml af 9 mg/ml (0,9%) natriumkléridlausn til
innrennslis. Pynntu lausnina skal blanda varlega og hana ma ekki hrista. Hefja skal innrennslid
innan 24 klst. frd pvi a0 lyfid er blandag.

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

7. MARKADSLEYFISHAFI

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland
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8. MARKAPDSLEYFISNUMER
EU/1/10/646/002

EU/1/10/646/005
EU/1/10/646/006

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 26. agtst 2010
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 23. juli 2020

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

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

Upplysingar a islensku eru & http://www.serlyfjaskra.is.
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VIDAUKI 11
FRAMLEIDENDUR LI’FFR/EDI,LEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDPA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS
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A. FRAMLEIDENDUR LiFFRADPILEGRA VIRKRA EFNA OG FRAMLEIDPENDUR
SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda liffraedilegra virkra efna

Cell Bank storage and Drug Substance Manufacture

Shire Human Genetic Therapies, Inc

205 Alewife Brook Parkway, Cambridge, Massachusetts 02138
Bandariki Nordur-Ameriku

Drug Substance Manufacture

Shire Human Genetic Therapies, Inc

400 Shire Way, Lexington, Massachusetts 02421
Bandariki Nordur-Ameriku

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasampykkt

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

Shire Pharmaceuticals Ireland Limited

Block 2 & 3 Miesian Plaza

50 — 58 Baggot Street Lower

Dublin 2

Irland

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma
fram 1 prentudum fylgisedli.

B. FORSENDUR FYRIR, EPA TAKMARKANIR A, AFGREIPSLU OG NOTKUN
Avisun lyfsins er had sérstokum takmorkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRPI MARKADSLEYFIS

. Samantektir um oryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram 1 lista yfir

viomidunardagsetningar Evrépusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7) i
tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppferslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

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

. Azetlun um ahzettustjérnun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 60rum radstéfunum eins og

fram kemur 1 dztlun um aheettustjérnun i kafla 1.8.2 1 markadsleyfinu og 6llum uppfeerslum & etlun

um ahettustjornun sem akvednar veroda.
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Leggja skal fram uppfeerda deetlun um dhaettustjérnun:

. Ad beidni Lyfjastofnunar Evrépu.

. begar dhattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga 4 hlutfalli avinnings/ahettu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun dhaettu) neest.

Ef skil 4 samantekt um 6ryggi lyfsins og uppfarsla a aatlun um aheettustjornun er aatlud 4 svipudum
tima ma skila peim saman.

o Viobodtaradgerdir til ad lagmarka ahzettu

Markadsleyfishafinn parf ad na samkomulagi um innihald og snid fraedsluefnisins um notkun
VPRIV til innrennslisgjafar i heimahtsum, p.m.t. samskiptamiodlun, verklagsreglur vardandi
dreifingu og adra petti aztlunarinnar, vid logbert yfirvald 1 viokomandi landi.

Fraedsluefnid um notkun VPRIV til innrennslisgjafar 1 heimahtsum midar ad pvi ad gefa leidbeiningar
um medhondlun dheattu vegna innrennslistengdra vidbragoa, p.m.t. ofnaemisviobragoa i
heimahtisum.

Markadsleyfishafinn skal tryggja ad i hverju adildarriki par sem VPRIV er markadssett hafi allir
heilbrigdisstarfsmenn, hjukrunarfredingar og sjuklingar/Tuménnunaradilar sem buist er vid ad avisi,
athendi eda noti VPRIV, adgang ad/fai athentan eftirfarandi freedslupakka:

. Fraedsluetni fyrir hjukrunarfreedinga og fyrir sjuklinga med Gaucher-sjukdéom sem fa
innrennslisgjof 1 heimahsi.
. Leidbeiningar fyrir heilbrigdisstarfsmenn sem medhdndla sjuklinga med Gaucher-sjikdom.

Fraedsluefnid fyrir hjukrunarfreedinga og fyrir sjuklinga med Gaucher-sjikdom sem fé innrennsli 1
heimahusi skal innihalda eftirfarandi lykilatridi:
. Lysing a réttum undirbuningi og adferd vid ad gefa lyfio.
. Upplysingar um ahettu af lyfinu, einkum ofneemisviobrogd.
o Nota a innrennslisgjafadagbok i samskiptum 4 milli allra adila sem taka patt 1
innrennslisgj6finni. Han inniheldur:
o Innrennslisdetlun med skammti, innrennslishrada o.s.frv. sem laeknirinn hefur akvedid og
skrad.
o Upplysingar um métefnamalingu.
o Skréningu hvers innrennslis, aukaverkana og adgerdir af halfu pess sem gefur innrennslid.
. { neydaraztluninni akvedur laeeknirinn fyrir hvern sjukling hvad skuli gera i neydartilviki.

Leiobeiningar fyrir heilbrigdisstarfsmenn sem medhondla sjiklinga med Gaucher-sjukdém skulu
innihalda eftirfarandi lykilatridi:
. Gatlista til a0 akvarda hvort sjuklingur megi fa lyfid 4dur en innrennslisgjof i heimahusi er
hafin:
o Sjuklingur hefur fengid a.m.k. 3 innrennsli 1 r60 med VPRIV 4 sjukrastofu sem poldust
vel (engin innrennslistengd vidbrogo).

o Sjuklingur er metinn leeknisfreedilega stodugur.
o) S6gu um ad innrennslisazetlun sé fylgt.
o) Hjuakrunarfredingurinn sem sinnir heimahjukrun, sjiklingurinn og/eda umonnunaradilinn

hefur fengid pjalfun 1 innrennslisgjof 1 heimahsi, aheettu sem pvi fylgir og hvernig
bregdast skuli vid 1 neydartilviki.
o Hjukrunarfreedingurinn sem sinnir heimahjukrun, sjiklingurinn og/eda umoénnunaradilinn
hefur fengio freedsluefni fyrir hjukrunarfraedinga/sjuklinga.
o ftarleg 1ysing 4 adferdum vid gjof VPRIV.
o Leidbeiningar um hvenar skuli lata hjukrunarfreding eda pann sem avisar lyfinu vita vegna
tilkynningar um aukaverkun og moétefnamaelingu.
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Upplysingar um moétefnamelingu pegar um innrennslisgjof 1 heimahusi er ad reeda ef fram
koma ofnemisvidbrogd eda minnkud verkun. Upplysingar um hveneer skuli taka syni, hvar pau
eru greind og hvernig skuli lata vita af nidurstodum mealinga.

Innrennslisdagbdk er notud i samskiptum 4 milli allra adila sem taka patt i innrennslisgjofinni.
Hana skal athenda sjiklingi/'ummdnnunaradila. Hin skal innihalda:

o Innrennslisazetlunina sem medferdarleeknirinn hefur akvedid p. & m. skammt,
innrennslishrada o.s.frv. og allar breytingar.
o Skraningu innrennslanna af peim sem gefur innrennslid, medal annars heilsufarsastand

sjuklings fyrir innrennslisgjof, medan & henni stendur og pegar henni er lokid og adgerdir
sem gripio er til ef um aukaverkun er ad raeda.
{ neydaraztluninni skal medferdarlaknirinn skyra nanar hvernig 4 ad pekkja og medhondla
ofnemisvidbrogd. Neydaraetlunin 4 ad vera videigandi fyrir vidkomandi sjukling.
Leknirinn ber abyrgd & pvi ad hjukrunarfreedingurinn sem sinnir heimahjikrun, sjuklingurinn
og/eda umonnunaradilinn sé naegilega pjalfadur 1 undirbiiningi, gjof og skraningu
innrennslisgjafa. bau purfa ad pekkja ahattur og vera naegilega pjalfud i videigandi vidbrogdum
neydartilviks, p.m.t. ad lata medferdarleekninn vita um aukaverkanir.
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VIDAUKI 11T

ALETRANIR OG FYLGISEPDILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA - 400 EININGAR (pakkning med einu hettuglasi)

1. HEITI LYFS

VPRIV 400 einingar innrennslistofn, lausn
velagluserasi-alfa

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar af velagluserasa-alfa.
Eftir blondun inniheldur einn ml af lausninni 100 einingar af velagliserasa-alfa.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur einnig:

Stkrosa

Natriumsitrat-tvihydrat
Sitronusyru-einhydrat

Polysorbat 20

Sja fylgisedilinn til ad fa frekari upplysingar.

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Innrennslisstofn, lausn
1 hettuglas

5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG iIKOMULEID(IR)

Eingbdngu einnota.
Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar 1 blaaed.

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
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Eftir blondun og pynningu

Notid strax. M4 ekki vera lengur en 24 klst. vid 2°C til 8°C.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli.
M3 ekki frjosa.
Geymid hettuglasid 1 ytri umbudum til varnar gegn 1josi.

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

Ekki ma nota lausnina ef hiin er upplitud eda ef adskotaagnir eru til stadar.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/10/646/002

13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Fallist hefur verid a rok fyrir undanpagu fra krofu um blindraletur

| 17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.
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| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA - 400 EININGAR (pakkning med 5 hettuglosum)

1. HEITI LYFS

VPRIV 400 einingar innrennslisstofn, lausn
velagluserasi-alfa

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar af velagluserasa-alfa.
Eftir blondun inniheldur einn ml af lausninni 100 einingar af velagliiserasa-alfa.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur einnig:

Stikrésa

Natriumsitrat-tvihydrat
Sitréonusyru-einhydrat

Pélysorbat 20

Sja fylgisedilinn til ad fa frekari upplysingar.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Innrennslisstofn, lausn
5 hettuglos

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Eingdngu einnota.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blazd.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFIDP 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
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Eftir blondun og pynningu

Notid strax. M4 ekki vera lengur en 24 klst. vid 2°C til 8°C.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli.
M3 ekki frjosa.
Geymid hettuglasid 1 ytri umbudum til varnar gegn 1josi.

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

Ekki ma nota lausnina ef hiin er upplitud eda ef adskotaagnir eru til stadar.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/10/646/005

13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Fallist hefur verid a rok fyrir undanpagu fra krofu um blindraletur

| 17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.
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| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA - 400 EININGAR (pakkning med 25 hettuglosum)

1. HEITI LYFS

VPRIV 400 einingar innrennslisstofn, lausn
velagluserasi-alfa

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar af velagluserasa-alfa.
Eftir blondun inniheldur einn ml af lausninni 100 einingar af velagliserasa-alfa.

3.  HJALPAREFNI

Inniheldur einnig:

Stkrosa

Natriumsitrat-tvihydrat
Sitronusyru-einhydrat

Polysorbat 20

Sja fylgisedilinn til ad fa frekari upplysingar.

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Innrennslisstofn, lausn
25 hettuglds

5. ADFERD VID LYFJAGJOF OG iIKOMULEID(IR)

Eingdngu einnota.
Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar 1 blazd.

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
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Eftir blondun og pynningu

Notid strax. M4 ekki vera lengur en 24 klst. vid 2°C til 8°C.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli.
M3 ekki frjosa.
Geymid hettuglasid 1 ytri umbudum til varnar gegn 1josi.

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

Ekki ma nota lausnina ef hiin er upplitud eda ef adskotaagnir eru til stadar.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/10/646/006

13. LOTUNUMER

Lot

| 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Fallist hefur verid a rok fyrir undanpagu fra krofu um blindraletur

| 17. EINKVAMT AUPKENNI — TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaemu audkenni.
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| 18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

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

HETTUGLAS - 400 EININGAR

1. HEITILYFS OG iIKOMULEID(IR)

VPRIV 400 einingar innrennslisstofn, lausn
velagluserasi-alfa
Til notkunar 1 blazed

2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.

3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

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

| 6. ANNAD
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B. FYLGISEDILL
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

VPRIV 400 einingar innrennslisstofn, lausn
velagluserasi-alfa

Lesid allan fylgisedilinn vandlega adur en byrjad er ad nota lyfid. i honum eru mikilvaegar
upplysingar.

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

- Leitio til leknisins ef porf er a frekari upplysingum.

- Latid leekninn vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er
minnst & i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

3. Hvernig nota & VPRIV

4. Hugsanlegar aukaverkanir

5. Hvernig geyma a VPRIV

6.

Pakkningar og adrar upplysingar

1. Upplysingar um VPRIV og vid hverju pad er notad
VPRIV er langvarandi ensimuppbdtamedferd fyrir sjuklinga med tegund 1 af Gaucher-sjukdomi.

Gaucher-sjukdomur er erfoasjukdémur sem stafar af vontun eda galla 4 ensimi sem nefnist
glukoserebrosidasi. Pegar petta ensim vantar eda pad starfar ekki sem skyldi hledst efni sem kallast
glukoserebrosidasi upp inni i frumum likamans. Uppsofnun pessa efnis veldur peim einkennum sem
fylgja Gaucher-sjukdomi.

VPRIV inniheldur efni sem kallast velagluserasi-alfa sem er @tlad ad koma i stad ensimsins
glukoserebrosidasa sem vantar eda er gallad hja sjuklingum med Gaucher-sjukdom.

2. Adur en byrjad er ad nota VPRIV

Ekki ma nota VPRIV
- ef um er ad reeda alvarlegt ofnaemi fyrir velagluserasa-alfa eda einhverju 60ru innihaldsefni
lyfsins (talin upp i kafla 6).

Varnadarord og varudarreglur

Leitid rada hja lekninum 40ur en VPRIV er notad.

- Vid medferd med VPRIV geti ordid vart vid aukaverkanir medan 4 innrennsli stendur eda i
kjolfar pess (sja kafla 4, Hugsanlegar aukaverkanir). Petta eru svokollud innrennslistengd
vidbrogo sem geta komid fram sem ofnemisvidbrogd med einkennum svo sem o6gledi,
utbrotum, 6ndunarerfidleikum, bakverkjum, 6paegindum fyrir brjosti (pyngslum fyrir brjosti),
ofsaklada, lidverkjum eda hofudverk.

- Fyrir utan einkenni um ofne@misvidbrogd geetu innrennslistengd vidbrogd komid fram sem
sundl, har bl6dprystingur, preyta, sotthiti, kladi, pokukennd sjon eda uppkast.

- Ef vart verdur vid einhver pessara einkenna er naudsynlegt ad lata laekninn vita samstundis.

- bér gaetu verid gefin viobotarlyf til pess ad medhondla pau eda hjalpa til vid ad koma i veg fyrir
pau 1 framtidinni. bessi lyf geetu m.a. verid andhistamin, hitastillandi lyf og barksterar.

- Ef vidbragoid er alvarlegt mun laeknirinn samstundis stédva innrennslio i blded og byrja ad
veita videigandi leknismedferd.
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- Ef vidbrogd eru alvarleg og/eda ef verkun lyfsins minnkar mun leeknirinn lata taka blodprufu til
a0 athuga hvort fyrir hendi séu moétefni sem gaetu haft ahrif 4 arangur medferdar.

- Hugsanlega akvedur leeknirinn eda hjukrunarfreedingur ad halda afram ad gefa VPRIV, jafnvel
pott vart verdi vid einhver pessara innrennslistengdu vidbragda. Fylgst verdur naid med astandi
pinu.

Latio leekninn vita ef adur hefur ordid vart vid innrennslistengt vidbragd vio notkun a 60rum
ensimuppbdtarmedferdum vid Gaucher-sjukdomi.

Born
Notid ekki fyrir born yngri en 4 ara vegna pess ad engin reynsla liggur fyrir um notkun lyfsins hja
pessum aldurshopi.

Notkun annarra lyfja samhlioa VPRIV
Latid lekninn vita um 61l 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.

Medganga

Gaucher-sjukdomur getur ordid virkari hja konum 4 medgongu og i faeinar vikur eftir feedingu.
Konum med Gaucher-sjukdom, sem eru pungadar eda thuga pungun, ber ad rada vid leekninn adur en
lyfid er notad.

Brjostagjof

Ekki er pekkt hvort VPRIV skilst ut 1 brjostamjolk. Ef pt ert med barn a brjosti, eda thugar ad gefa
barni brjost, skaltu raeda vid lekninn 4dur en lyfid er notad. Laknirinn mun pa hjalpa pér ad akveda
hvort pti eigir ad haetta brjostagjof eda hvort pu eigir ad hatta ad nota VPRIV, ad teknu tilliti til
avinnings brjostagjafar fyrir barnid og dvinnings notkunar VPRIV fyrir pig.

Akstur og notkun véla
VPRIV hefur engin eda dveruleg ahrif 4 haefni til aksturs eda notkunar véla

VPRIV inniheldur natrium
Lyfi0 inniheldur 12,15 mg af natrium (adalefnid matarsalti) { hverju hettuglasi. betta jatngildir 0,6% af
daglegri hamarksinntoku natriums 0r faedu skv. radleggingum fyrir fullordonum.

3. Hvernig nota 4 VPRIV

Einungis ma nota lyfid undir fullneegjandi eftirliti l&eknis sem hefur pekkingu 4 medferd vido Gaucher-
sjukdomi. Leeknir eda hjukrunarfredingur sér um ad gefa pad med innrennsli i blazed.

Skammtur
Radlagdur skammtur er 60 einingar/kg sem gefnar eru adra hverja viku.

Ef pu notar nt adra ensimuppbotarmedferd vid Gaucher-sjukdoémi og leeknirinn vill lata pig breyta yfir
i VPRIV matt pt i upphafi f& VPRIV i sama skammti og med somu tioni og pt hefur fengiod hina
ensimuppbodtarmedferdina.

Notkun handa bérnum og unglingum
Gefa ma bérnum og unglingum (4 til 17 ara) VPRIV 1 sama skammti og med sému tidni og handa
fullordnum.

Notkun handa 6ldrudum
Gefa ma 6ldrudum (eldri en 65 ara) VPRIV i sama skammti og med somu tioni og hja fullordnum.

Svorun vio meofero

Laeknirinn mun fylgjast med svérun vid medferdinni og gaeti breytt skammtinum (haekkad hann eda
leekkad) med timanum.
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Ef pu polir innrennslid vel 4 laeknastddinni er heimilt ad fa leekni eda hjikrunarfraeding til ad gefa pér
lyfid & heimili pinu.

Lyfjagjof

VPRIV er afgreitt sem sampjappadur stofn i hettuglasi. Fyrst er honum blandad vid saft vatn og sidan
er hann pynntur enn frekar 1 9 mg/ml (0,9%) natriumklorid innrennslislyfi, lausn adur en hann er
gefinn sem innrennslislyf.

Eftir a0 lyfid hefur verido undirbuid gefur leeknir eda hjukrunarfraedingur pad med dreypi i blaed (sem
innrennslislyf) 4 60 minatum.

Leitid til leeknisins ef porf er 4 frekari upplysingum um notkun lyfsins.
4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid 4 um o6ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum.

Algengt (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10 einstaklingum) er ad sjuklingar fai alvarlegt
ofna@misvidbragd med dndunarérougleikum, 6paegindum fyrir brjosti, 6gledi, prota i andliti, vorum,
tungu eda kverkum (bradaofnamis/bradaofnemislik vidbrogd), einnig er algengt ad vart verdi vid
ofnemisvidbrogd 1 hud svo sem ofsaklada, alvarleg utbrot eda klada. Ef vart verdur vid einhver
pessara vidbragda skal lata laekninn samstundis vita.

Flestar aukaverkanir, p.m.t. ofnaemisvidbrogo, attu sér stad medan a innrennsli stod eda skommu eftir
pad. betta eru kdllud innrennslistengd vidbrogd. Onnur innrennslistengd vidbrogd sem voru mjdg
algeng (geta komio fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum) voru medal annars héfudverkur,
sundl, sétthiti/heekkadur likamshiti, bakverkir, lidverkir og preyta svo og haekkadur blodprystingur
(algengt a0 tilkynnt sé um), pokukennd sjon og uppkdst (sjaldgeeft ad tilkynnt sé um). Ef vart verdur
vid aukaverkun 4 bord vid pessar skal lata lekninn samstundis vita.

Adrar aukaverkanir eru medal annars:

Mjog algengar aukaverkanir (geta komid fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum):
- beinverkir

- slappleiki/mattleysi

- kvidverkur

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

- lenging tima fyrir skurdsar ad heetta ad blaeda, getur leitt til blaedingar vid minnsta tilefni
/sjalfsprottna bleedinga / mar vio minnsta tilefni

- htorodi

- hradur hjartslattur

- myndun moétefna gegn VPRIV (sja kafla 2)

- leekkadur blooprystingur

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst 4 i pessum fylgiseoli. Einnig er heegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
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 oryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma a VPRIV

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.
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Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & 6skjunni og umbtdunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur ménadarins sem par kemur fram.

Geymid i kaeli (2°C — 8°C).
M3 ekki frjosa.
Geymid hettuglasio 1 ytri umbuadum til varnar gegn ljdsi.

Blandad og pynnt innrennslislyf, lausn:
Notid strax. Ma ekki vera lengur en 24 klst. vid 2°C til 8°C.

Ekki m4 nota lausnina ef hun er upplitud eda ef adskotaagnir eru til stadar.

Ekki mé skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitio rdda i
apo6teki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfio.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

VPRIV inniheldur
- Virka innihaldsefnid er velagluserasi-alfa.
Hvert hettuglas inniheldur 400 einingar af velagluserasa alfa.
Eftir blondun inniheldur einn ml af lausn 100 einingar af velagluserasa-alfa.

- Onnur innihaldsefni eru stikrési, natriumsitrat-tvihydrat, sitrénusyru-einhydrat og p6lysorbat 20
(sja kafla 2 ,,VPRIV inniheldur natrium®).

Lysing 4 utliti VPRIV og pakkningastzeroir
20 ml hettuglas ur gleri sem inniheldur hvitt eda beinhvitt duft fyrir innrennslislyf, lausn.

Pakkningarnar innihalda 1, 5 eda 25 hettuglds.
Ekki er vist ad allar pakkningastaerdir séu markadssettar.

Markadsleyfishafi og framleidandi

Markadsleyfishafi

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

Framleioandi

Takeda Pharmaceuticals International AG Ireland Branch
Block 2 Miesian Plaza

50-58 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 HW68

frland

Shire Pharmaceuticals Ireland Limited
Block 2 & 3 Miesian Plaza

50 — 58 Baggot Street Lower

Dublin 2

frland
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Hafid samband vid fulltrua markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié/Belgique/Belgien
Takeda Belgium NV
Tél/Tel: +322 464 06 11
medinfoEMEA @takeda.com

bouarapus

Takena bearapus EOOJ]
Ten.: +359 2 958 27 36
medinfoEMEA @takeda.com

Ceska republika

Takeda Pharmaceuticals Czech Republic s.r.o.

Tel: +420 234 722 722
medinfoEMEA @takeda.com

Danmark

Takeda Pharma A/S

TIf: +45 46 77 10 10
medinfoEMEA @takeda.com

Deutschland

Takeda GmbH

Tel: +49 (0)800 825 3325
medinfoEMEA @takeda.com

Eesti

Takeda Pharma AS

Tel: +372 6177 669
medinfoEMEA @takeda.com

EALGdo

Takeda EAAAY AE.

TnA: +30 210 6387800
medinfoEMEA @takeda.com

Espaiia

Takeda Farmacéutica Espafia S.A
Tel: +34 917 90 42 22
medinfoEMEA@takeda.com

France

Takeda France SAS

Tél: + 33140 67 33 00
medinfoEMEA @takeda.com

Hrvatska

Takeda Pharmaceuticals Croatia d.o.o.

Tel: +385 1 377 88 96
medinfoEMEA@takeda.com

Ireland

Takeda Products Ireland Ltd
Tel: 1800 937 970
medinfoEMEA @takeda.com
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Lietuva

Takeda, UAB

Tel: +370 521 09 070
medinfoEMEA @takeda.com

Luxembourg/Luxemburg
Takeda Belgium NV
Tél/Tel: +32 2 464 06 11
medinfoEMEA @takeda.com

Magyarorszag

Takeda Pharma Kft.

Tel.: +36 1 270 7030
medinfoEMEA @takeda.com

Malta

Takeda HELLAS S.A.

Tel: +30 210 6387800
medinfoEMEA @takeda.com

Nederland

Takeda Nederland B.V.

Tel: +31 20 203 5492
medinfoEMEA @takeda.com

Norge

Takeda AS

TIf: +47 800 800 30
medinfoEMEA @takeda.com

Osterreich

Takeda Pharma Ges.m.b.H.
Tel: +43 (0) 800-20 80 50
medinfoEMEA @takeda.com

Polska

Takeda Pharma Sp. z o.0.
Tel.: +48223062447
medinfoEMEA @takeda.com

Portugal

Takeda Farmacéuticos Portugal, Lda.
Tel: + 351 21 120 1457
medinfoEMEA@takeda.com

Romania

Takeda Pharmaceuticals SRL
Tel: +40 21 335 03 91
medinfoEMEA @takeda.com

Slovenija

Takeda Pharmaceuticals farmacevtska druzba d.o.o.

Tel: + 386 (0) 59 082 480
medinfoEMEA @takeda.com



island Slovenska republika

Vistor hf. Takeda Pharmaceuticals Slovakia s.r.o.
Simi: +354 535 7000 Tel: +421 (2) 20 602 600
medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA@takeda.com

Italia Suomi/Finland

Takeda Italia S.p.A. Takeda Oy

Tel: +39 06 502601 Puh/Tel: 0800 774 051

medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA @takeda.com

Kvnpog Sverige

A.POTAMITIS MEDICARE LTD Takeda Pharma AB

TmA: +357 22583333 Tel: 020 795 079
a.potamitismedicare@cytanet.com.cy medinfoEMEA @takeda.com

Latvija United Kingdom (Northern Ireland)
Takeda Latvia SIA Takeda UK Ltd

Tel: +371 67840082 Tel: +44 (0) 2830 640 902
medinfoEMEA @takeda.com medinfoEMEA @takeda.com

Pessi fylgisedill var sidast uppfaerouri.
Upplysingar sem hzegt er ad nalgast annars stadar
ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu og 4

vef Lyfjastofnunar (http://serlyfjaskra.is). Par eru lika tenglar 4 adrar heimasiour um sjaldgefa
sjukdoma og lyf vid peim.

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

Eftirfarandi upplysingar eru einungis @tladar heilbrigdisstarfsménnum:

VPRIV er innrennslisstofn, lausn. Naudsynlegt er ad blanda og pynna pad og eingdngu ma nota pad
sem innrennslislyf. VPRIV er einnota og er gefid gegnum 0,2 eda 0,22 um siu. Farga skal 6notadri
lausn. Ekki skal gefa VPRIV i sama innrennsli med 6drum lyfjum pvi ekki hefur farid fram mat a
hvort lyfid samraemist 60rum lyfjum i sému lausn. Gefa skal allt innrennslisrummalid 4 60 minutna
timabili.

Beita skal smitgét.

Utbuid VPRIV sem hér segir:

1. Akvardid fjolda hettuglasa sem parf ad blanda midad vid pyngd vidkomandi sjuklings og
dvisadan skammt.

2. Takid hettuglosin sem parf ad nota 1t ur kaelinum. Blandid sérhvert hettuglas med sefdu vatni
fyrir stungulyf:
Steerd af hettuglasi Vatn fyrir stungulyf
400 einingar 4,3 ml
3. Blanda skal innihaldi hettuglasanna varlega saman. Ma ekki hrista.
4, Adur en lyfid er pynnt skal skoda lausnina i hettuglosunum; lausnin 4 ad vera teer til 6rlitid

opalleit og litarlaus; ekki ma nota lausnina ef htin er upplitud eda ef til stadar eru adskotaagnir.
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5. Dragio rammalid sem reiknad hefur verio ut af lyfinu upp tr videigandi fjolda hettuglasa.
Svolitid af lausninni verdur eftir 1 hettuglasinu:
Steerd af hettuglasi Uppdraganlegt rtaimmal
400 einingar 4,0 ml

6. bynnid heildarrimmalio sem nota parfi 100 ml af 9 mg/ml (0,9%) natriumkloridlausn til
innrennslis. Blandid varlega. Ma ekki hrista. Hefjid innrennslid innan 24 klst. fra pvi ad lyfio er
blandad.

Fra orverufraedilegu sjonarmidi skal nota lyfid samstundis. Ef tilbuid lyf er ekki notad samstundis eru
geymslutimi og adstaedur adur en pad er notad 4 abyrgd notanda. Ekki geyma pad lengur en 1 24 klst.
vid 2°C til 8°C.

Fleygio ekki lyfjum i skdlplagnir eda heimilissorp. Fargid 6llum lyfjaleifum og/eda trgangi i samraemi
vid gildandi reglur.

Rekjanleiki

Til pess ad bata rekjanleika liffreedilegra lyfja skal skra med skyrum heetti heiti og lotuntimer lyfsins
sem gefid er.
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