VIDAUKI I

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Wilzin 25 mg hord hylki.

2. INNIHALDSLYSING
Hvert hart hylki inniheldur 25 mg af zinki (samsvarandi 83,92 mg zinkasetat dihydrat).

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Hylki, vatnsblatt, 6gegnsett med aletruninni ,,93-376.
4. KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Wilsons sjukdomur.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Meodferd med Wilzin 4 ad vera undir eftirliti sérfreedings med reynslu i medferd Wilsons sjukdéms (sja
kafla 4.4). Meoferd med Wilzin varir alla &vi.

Enginn munur er a skommtum hja sjiklingum med einkenni og sjuklingum sem ekki eru komnir med
einkenni.
Wilzin er faanlegt sem 25 mg og 50 mg hord hylki.

—  Fulloronir:
Venjulegur skammtur er 50 mg prisvar sinnum & dag og hamarksskammtur er 50 mg fimm
sinnum & dag.

— B0 og unglingar:
Takmarkadar upplysingar eru fyrir hendi hja bérnum yngri en 6 ara en par sem sjukdoémurinn
mun alltaf koma fram etti ad ithuga fyrirbyggjandi medferd eins snemma og kostur er.
Eftirfarandi skammtar eru radlagdir:
- born eins ars til 6 ara: 25 mg tvisvar sinnum & dag.
- born 6 til 16 ara ef likamspyngd er undir 57 kg: 25 mg prisvar sinnum & dag.
- born fra 16 ara aldri eda ef likamspyngd er yfir 57 kg: 50 mg prisvar 4 dag.

— Konur 4 medgéngu:
25 mg prisvar sinnum & dag skilar yfirleitt arangri en skammta tti ad stilla i samremi vid
kopargildi (sja kafla 4.4 og kafla 4.6).

[ 6llum tilvikum ztti ad stilla skammta i samraemi vid virkni medferdarinnar (sja kafla 4.4).

Wilzin 4 ad taka 4 fastandi maga a.m.k. 1 klst fyrir eda 2-3 klst. eftir mat. Ef um 6pol fra maga er ad
reda, sem er algengt eftir morgunskammt, ma fresta pvi ad taka skammtinn par til sidar um
morguninn, & milli morgunverdar og hadegisverdar. Einnig er unnt ad taka Wilzin dsamt litlu einu af
proteini, t.d. kjoti (sja kafla 4.5).

Haegt er ad opna hylkin og blanda innihaldinu i smévegis af vatni (gjarnan sykurvatn) fyrir born sem
eiga erfitt med ad gleypa hylki.



begar medferd er breytt ir medferd med klobindiefni (chelating agent) 1 vidhaldsmedferd med Wilzin
4 a0 halda medferd meo klobindiefninu afram i 2-3 vikur, par sem pad er sa timi sem pad tekur fyrir
zinkmeodferdina ad na fram hamarks virkjun metallothionein og med pvi hamla frasogi kopars ad fullu.
Kloébindiefni og Wilzin a ad gefa med a.m.k. einnar klst. millibili.

4.3 Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.
4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vié notkun

Ekki er meelt med zinkasetat dihydrati sem upphafsmedferd hja sjuklingum med einkenni, vegna pess
hve langur timi lidur 4dur en verkun hefst. Sjuklinga med einkenni parf fyrst ad medhondla med
klébindiefni, en strax og kopargildi eru undir eitrunarmdrkum og sjuklingurinn 1 klinisku jafnveegi ma
ihuga vidhaldsmedferd med Wilzin.

Engu ad sidur ma gefa zinkasetat dihydrat asamt klobindiefni sem upphafsmedferd hja sjuklingum
med einkenni medan bedid er eftir ad zink hvati framleidslu metallothionein i skeifugdrn, sem aftur
veldur virkri homlun & frasogi kopars.

[ sjaldgzefum tilvikum hefur komid i 1jos ad kliniskt astand sjuklings versnar i upphafi medferdar, en
einnig hefur verid greint fra pvi i tengslum vi0 klobindiefni. Ekki er vitad hvort petta s¢ vegna
umsetningar koparforda eda sjukdoémsgangs. I pessum tilvikum er radlagt ad breyta um meofero.

begar sjuklingi vegnar vel og medferd polist agaetlega parf ad gaeta varadar pegar skipt er yfir i
medferd med Wilzin eftir medferd med klobindiefni hja sjuklingum med portedarhaprysting. Greint
var fra tveimur daudsfollum ur 16 manna hopi vegna lifrarbilunar og langt gengins
portedarhaprystings eftir ad breytt var ur medferd med penicillamini 1 zinkmedferd.

Kliniskt eftirlit

Markmid medferdarinnar er ad vidhalda 6bundnum kopar i plasma (non-ceruloplasmin plasma copper)
undir 250 mikrég/1 (edlilegt gildi: 100-150 mikrog/l) og vidhalda péttni kopars 1 pvagi undir 125
mikrog/24 klst. (edlilegt gildi: <50 mikrog/24 klst.). Obundinn kopar i plasma er fundinn Gt med pvi
a0 draga ceruloplasmin-bundinn kopar fr4 heildar plasmapéttni kopars, ad pvi gefnu ad i einu mg af
ceruloplasmini eru 3 mikrog af kopar.

Kopar i pvagi gefur rétta mynd af ofgnott kopars i likamanum eingdngu pegar sjuklingurinn er ekki a
medferd med klobindiefni. Péttni kopars i pvagi eykst venjulega pegar um medferd med klobindiefni
t.d. penicillamini eda trientin er ad raeda.

Ekki er haegt nota péttni kopars 1 lifur til pess ad dkvarda medferdina, par sem ekki er gerdur
greinarmunur 4 6bundnum kopar sem hugsanlega hefur eiturdhrif og metallothionein bundnum kopar.

Greining 4 zinki i pvagi og/eda plasma getur reynst gagnlegt hvad vardar medferdarheldni. Pegar zink
i pvagi er meira en 2 mg/24 klst. og zink 1 plasma er meira en 1.250 mikrég/l gefur pad yfirleitt til
kynna fullnaegjandi medferdarheldni.

Eins og vid 4 um medferd med 6llum efnum sem vinna gegn kopar (anti copper agents) getur
ofmedhondlun leitt til koparskorts, sem er einkum skadlegt hja bérnum og konum a medgdngu, par
sem kopar er naudsynlegur fyrir voxt og andlegan proska. Hja pessum sjiklingum & ad halda
koparpéttni i pvagi 6rlitid fyrir ofan edlileg efri mork eda innan haerri edlilegra marka (p.e. 40-

50 mikrog/24 Klst.).

Fylgjast parf med rannsdknarnidurstodum m.a. blodgildum, akvordun lipoproteina til pess ad fa skjota
stadfestingu 4 hugsanlegum koparskorti, eins og blodleysi og/eda hvitfrumnafaed vegna
beinmergsbaelingar, l&ekkad HDL-kdlesterol og laekkad hlutfall HDL/heildarkolesterdls.

bar sem koparskortur getur einnig valdid manu- og taugakvilla, eiga lacknar ad vera a vardbergi
gagnvart skyn- og hreyfitauga einkennum sem mogulega geetu bent til byrjandi taugakvilla eda
manukvilla hja sjuklingum sem fa medferd med Wilzin.



4.5 Milliverkanir vid onnur lyf og adrar milliverkanir

Onnur efni sem vinna gegn kopar

Rannsoknir & lythrifum voru gerdar & sjuklingum med Wilsons sjukdom med Wilzin (50 mg prisvar
sinnum 4 dag) i eftirfarandi samsetningum: asamt askorbinsyru (1 g a dag), asamt penicillamini
(250 mg fjorum sinnum & dag) og asamt trientini (250 mg fjorum sinnum 4 dag). Enginn marktekur
munur var a heildarahrifum 4 koparjafnvaegi enda pott unnt veeri ad greina veega milliverkun milli
zinks og klobindiefnis (penicillamin og trientin) vegna minnkadrar péttni kopars 1 haegdum og
aukinnar péttni i pvagi, samanborid vid zink eitt og sér. Hugsanlega er petta ad einhverju leyti vegna
complexbindingar zinks vid klobindiefni, sem dregur Ur dhrifum beggja virku efnanna.

begar medferd er breytt ur medferd med klobindiefnum i viohaldsmedferd med Wilzin 4 ad halda
medferd med klobindiefninu afram 1 2-3 vikur, par sem pad er sa timi sem pad tekur fyrir
zinkmeodferdina ad na hamarks metallothionein virkjun og ad blokka frasog kopars ad fullu.

A.m.k ein klst. parf ad lida 4 milli pess sem klobindiefnid er gefid og Wilzin.

Onnur lyf
Frasog zinks getur minnkad vegna toku jarns og kalsium og vegna tetracyklin- og fésforsambanda,
einnig getur zink dregio ur frasogi jarns, tetracyklina og fluorokindlona.

Feeda

begar zink var gefid heilbrigdum einstaklingum asamt akvednum feedutegundum (braud, hardsodid
egg, kaffi og mjolk) leiddu rannsoknir 1 1j6s greinilega tof & frasogi zinks. Efni 1 feedunni, einkum efni
ur jurtarikinu og trefjar, binda zink og koma i veg fyrir ad pad komist inn i parmafrumur. Minnst
milliverkun virdist p6 vera vio protein.

4.6 Frjosemi, medganga og brjostagjof

Medganga

Upplysingar fra takmorkudum fjélda pungana par sem lyfid hefur verio notad vid Wilsons sjukdomi
benda ekki til ad zink hafi skadleg ahrif & fostursvisi/fostur og modur. Eftir 42 medgongur var greint
frd 5 fosturlatum og 2 tilvikum um vanskapnad (smaheili (microcephaly) og afturkraefan hjartagalla).

Rannséknir 4 dyrum med mismunandi zinks6ltum benda hvorki til beinna né 6beinna skadlegra ahrifa
4 medgongu, fosturvisis-/fosturproska, fedingu eda proska eftir fedingu (sja kafla 5.3).

Mjo6g mikilvaegt er ad konur med Wilsons sjukdom haldi medferdinni afram 4 medgongu. Laeknirinn
akvedur medferdina, p.e. zink eda kldbindiefni. Skammta & a0 stilla til pess ad abyrgjast ad fostur
verdi ekki fyrir koparskorti og fylgjast parf ndid med sjuklingnum (sja kafla 4.4).

Brjostagjof
Zink skilst tt i brjostamjolk og koparskortur vegna zinks getur komid fram hja brjostmylkingnum. bvi
a a0 fordast brjostagjof medan a Wilzinmedferd stendur.

4.7 Ahrif 4 haefni til aksturs og notkunar véla
Engar rannsoknir hafa verid gerdar til ad kanna ahrif lyfsins 4 heefni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Eftirtaldar aukaverkanir sem greint hefur verid fra eru flokkadar samkvaemt liffeerakerfi og tioni.
Tioni er skilgreind & eftirfarandi hatt: mjog algengar (>1/10), algengar (>1/100 til 1/10), sjaldgaefar
(=21/1.000 til 1/100), mjog sjaldgaefar (=1/10.000 til 1/1.000), koma 6rsjaldan fyrir (<1/10.000), tidni
ekki pekkt (ekki haegt ad asetla tidni ut fra fyrirliggjandi gognum).

Innan tidniflokka eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst

4



Liffeerakerfi Aukaverkanir

B160 og eitlar sjaldgeefar: jarnkimfrumublodleysi (sideroblastic anaemia),
hvitfrumnafaed

Meltingarfeeri algengar: erting i maga

Rannsoknanidurstodur algengar: aukinn amylasi, lipasi og alkaliskur fosfatasi i blodi

Blooleysi getur verid dvergraudkorna-, medalraudkorna eda risaraudkornablodleysi og tengist pad

oft hvitfrumnafed. Rannsoknir 4 beinmerg gefa yfirleitt til kynna jarnkimfrumur (ringed sideroblasts)
(p.e. raud blodkorn sem innihalda jarnfyllt utankjarna orkukorn (iron-engorged paranuclear
mitochondria)). Petta getur verid snemmbtin stadfesting 4 koparskorti og getur gengid hratt til baka
pegar dregid er ur zinkskammti. Greina parf & milli pessa og bl6dlysublodleysis sem kemur oft fram
vid aukningu a kopar i sermi pegar um 6medhondladan Wilsons sjukdom er ad raeda.

Algengasta aukaverkunin er erting 1 maga. Yfirleitt er petta verst eftir fyrsta morgunskammt og
hverfur 4 fyrstu dogum medferdar. Ef skammtinum er frestad par til um midjan morgun eda ef hann er
tekinn me0 dalitlu proteini dregur yfirleitt Gr einkennunum.

Aukning 4 alkaliskum fosfatasa, amylasa og lipasa getur komid fram eftir nokkurra vikna medferd, en
gengur sidan til baka 1 edlileg efri mork a fyrsta eda 60ru ari medferdarinnar.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um a0 tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er hegt ad fylgjast stoougt med sambandinu milli &vinnings 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

Greint hefur verid fra premur tilvikum bradrar ofskommtunar eftir inntoku zinksalta (sulfot eda
glukonot). Greint var fra dauda 35 ara konu vegna nyrnabilunar og brisbolgu med bleedingu og das
vegna blodsykurshekkunar,fimm dogum eftir inntdku 4 6 g af zinki (40-faldur aeetladur venjulegur
skammtur). Engin einkenni komu 1 [jés ad uppkostum undanskildum eftir sama skammt hja unglingi
par sem parmaskolun var beitt. Fimm klst. eftir inntdku & 4 g af zinki hja 60rum unglingi meeldist zink
i sermi u.p.b. 50 mg/1 og leiddi pad adeins til mikillar 6gledi, uppkasta og svima.

Beita 4 magaskolun vid ofskdmmtun eda framkalla uppkdst eins fljott og kostur er til pess ad fjarlegja
zink sem hefur ekki frasogast. Hugsanlega parf ad nota klobindandi efni til ad klobinda zink ef
zinkgildi i plasma er verulega haekkad (>10 mg/1).

5. LYFJAFRADILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lythrif

Flokkun eftir verkun: ymis meltingarfeera- og efnaskiptalyf, ATC flokkur: A 16 A X 05.

Wilsons sjukdomur (hepatolenticular degeneration) er A-litnings vikjandi efnaskiptagalli vardandi

koparseytingu lifrar 1 gall. Uppsofnun kopars 1 lifur veldur lifrarfrumuskada og jafnvel skorpulifur.
begar geta lifrar til pess ad geyma kopar er ekki lengur fyrir hendi, losnar hann ut 1 bl6di0 og er tekinn



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

upp af 60rum lifferum eins og heila, en pad getur valdid hreyfitruflunum og gedrenum einkennum.
Helstu klinisku einkenni eru einkenni fra lifur, taugum eda gedraen einkenni.

Virki hluti zinkasetats tvihydrats er zink katjon, sem hindrar frasog kopars tr feedu i pérmum og
endurfrasog innrennar seytingar kopars. Zink leidir til framleidslu metallotioneins 1 parmafrumum, en
metallotionein er protein sem bindur kopar og kemur pannig 1 veg fyrir ad hann berist ut 1 bl60id.
Bundinn kopar skilst it med ha&egdum med yfirbordspekju sem losnar fra pérmum.

Rannsoknir a lythrifum vardandi umbrot kopars hja sjuklingum med Wilssons sjukdom, fela 1 sér
akvordun 4 netto jafnveegi kopars og upptoku geislavirks kopars. 150 mg af Wilzin 4 dag gefid i
premur skommtum leiddi 1 1j0s ad frasog kopars minnkadi verulega og leiddi til neikveeds
koparjafnvaegis.

52  Lyfjahvorf

bar sem verkunarhattur zinks byggist 4 ahrifum a upptdku kopars 1 parmafrumum, er mat 4
lyfjahvorfum sem byggist 4 blodpéttni zinks ekki gagnlegar upplysingar um adgengi (bioavailability)
zinks 4 verkunarstad.

Frasog

Zink frasogast 1 smapdrmum og mynstur frasogs (absorption kinetics) bendir til tilhneigingar 4 mettun
pegar skammtur er aukinn. Brot af zinkfrasogi er i 6fugu hlutfalli vid inntdku zinks. bad er 4 bilinu 30-
60% vid venjulega feeduinntoku (7-15 mg/solarhring) og minnkar i 7% vid venjulega skammta sem
eru 100 mg/dag

Dreifing

[ bl6di dreifist u.p.b. 80% af frasogudu zinki til raudra blodkorna, en sterstur hluti pess sem eftir er
binst albumini og 60rum plasmaproteinum. Lifrin er adalgeymsla fyrir zink og zinkbirgdir 1 lifur
aukast medan 4 vidhaldsmedferd med zinki stendur.

Brotthvarf

Helmingunartimi brotthvarfs zinks 1 plasma hja heilbrigdum einstaklingum er u.p.b. 1 klst. eftir 45 mg
skammt. Brotthvarf zinks er adallega med haegdum og hlutfallslega litio skilst ut med pvagi og svita.
Brotthvarf med haegdum er adallega vegna zinks sem hefur ekki frasogast, en einnig vegna innraennar
seytingar 1 smapormum.

5.3 Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar rannsoknir & zinkasetati og 60rum zinksoltum hafa verid gerdar. Nidurstodur tur
lyfjafraedi- og eiturefnarannséknum eru sambarilegar milli 6likra zinksalta annars vegar og milli
6likra dyrategunda hins vegar.

LD50 eftir inntdku er u.p.b. 300 mg zink/kg likamspunga (u.p.b. 100-150-faldur medferdarskammtur
hja ménnum). Rannsoknir 4 eiturdhrifum eftir endurtekna skammta hafa synt fram 4 a0 NOEL (No
Observed Effect Level) er u.p.b. 95 mg zink kg/likamspunga (u.p.b. 48-faldur medferdarskammtur hja
moénnum).

Flest gégn ur in vitro og in vivo rannsdknum benda til ad zink hafi engin eiturdhrif & erfdaefni, sem
skipta mali fyrir kliniska notkun.

Rannsoknir sem voru gerdar a eiturahrif exlun med mismunandi zinksdltum bentu hvorki til kliniskt
mikilvagra eiturdhrifa a fosturvisi, fostur né vanskapnadar.

Hefdbundnar rannséknir 4 krabbameinsvaldandi ahrif hafa ekki verid gerdar med zinkasetat dihydrati.

6. LYFJAGERDARFRAPILEGAR UPPLYSINGAR



6.1 Hjalparefni
Innihald hylkis
maissterkja
magnesiumsterat
Hylkio sjalfi
matarlim
titantvioxid (E171)
briljant blatt FCF (E133)
Blek
svart jarnoxid (E172)
gljalakk
6.2 Osamrymanleiki
A ekki vio.
6.3 Geymslupol
3 ar.
6.4 Sérstakar varudarreglur vio geymslu
Geymid ekki vid heerri hita en 25°C.
6.5 Gero ilats og innihald

Hvitt HDPE glas med polypropyleni HDPE loki, i1 glasinu er bomull til uppfyllingar. Hvert glas
inniheldur 250 hylki.

6.6 Sérstakar varudarradstafanir vio forgun

Engin sérstok fyrirmali.

7. MARKADSLEYFISHAFI

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle

F-92800 Puteaux

Frakkland

8. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/04/286/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu titgafu markadsleyfis: 13. oktober 2004
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 13. oktober 2009
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10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

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



http://www.ema.europa.eu/
http://www.serlyfjaskra.is/

1. HEITI LYFS
Wilzin 50 mg hord hylki..
2. INNIHALDSLYSING

Hvert hart hylki inniheldur 50 mg af zinki (samsvarandi 167,84 mg zinkasetat dihydrat).

Hjalparefni:
Hvert hylki inniheldur 1,75 mg af sunset yellow FCF (E110)

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3.

LYFJAFORM

Hylki, appelsinugult, 6gegnsett med aletruninni ,,93-377¢.

4.

4.1

KLINISKAR UPPLYSINGAR

Abendingar

Wilsons sjukdomur.

4.2

Skammtar og lyfjagjof

Medferd med Wilzin 4 ad vera undir eftirliti sérfraedings med reynslu i medferd Wilsons sjukdoms (sja
kafla 4.4). Medferd med Wilzin varir alla evi.

Enginn munur er 4 skommtum hja sjiklingum med einkenni og sjuklingum sem ekki eru komnir med
einkenni.
Wilzin er faanlegt sem 25 mg og 50 mg hord hylki.

Fullordnir:

Venjulegur skammtur er 50 mg prisvar sinnum & dag og hamarksskammtur er 50 mg fimm
sinnum & dag.

Born og unglingar:

Takmarkadar upplysingar eru fyrir hendi hja bérnum yngri en 6 ara en par sem sjukdémurinn
mun alltaf koma fram etti ad ithuga fyrirbyggjandi medferd eins snemma og kostur er.
Eftirfarandi skammtar eru radlagdir:

- born eins ars til 6 ara: 25 mg tvisvar sinnum & dag.

- born 6 til 16 ara ef likamspyngd er undir 57 kg: 25 mg prisvar sinnum & dag.

- born fra 16 ara aldri eda ef likamspyngd er yfir 57 kg: 50 mg prisvar 4 dag.

Konur 4 medgongu:

25 mg prisvar sinnum & dag skilar yfirleitt arangri en skammta etti ad stilla i samraemi vid
kopargildi (sja kafla 4.4 og kafla 4.6).

[ 6llum tilvikum ztti ad stilla skammta i samreemi vid virkni medferdarinnar (sja kafla 4.4).

Wilzin 4 ad taka 4 fastandi maga a.m.k. 1 klst fyrir eda 2-3 klst. eftir mat. Ef um 6pol fra maga er ad
reda, sem er algengt eftir morgunskammt, ma fresta pvi ad taka skammtinn par til sidar um
morguninn, & milli morgunverdar og hadegisverdar. Einnig er unnt ad taka Wilzin dsamt litlu einu af
proteini, t.d. kjoti (sja kafla 4.5).



Hagt er ad opna hylkin og blanda innihaldinu i sméavegis af vatni (gjarnan sykurvatn) fyrir born sem
eiga erfitt med ad gleypa hylki.

begar medferd er breytt ir medferd med klobindiefni (chelating agent) 1 vidhaldsmedferd med Wilzin
4 a0 halda medferd meo klobindiefninu afram 1 2-3 vikur, par sem pad er sa timi sem pad tekur fyrir
zinkmeodferdina ad na fram hamarks virkjun metallothionein og med pvi hamla frasogi kopars ad fullu.
Kloébindiefni og Wilzin 4 ad gefa med a.m.k. einnar klst. millibili.

4.3 Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.
4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vié notkun

Ekki er meelt med zinkasetat dihydrati sem upphafsmedferd hja sjuklingum med einkenni, vegna pess
hve langur timi lidur 4dur en verkun hefst. Sjiklinga med einkenni parf fyrst ad medhdndla med
klébindiefni, en strax og kopargildi eru undir eitrunarmdrkum og sjuklingurinn 1 klinisku jafnveegi ma
ihuga viohaldsmedferd med Wilzin.

Engu a0 sidur ma gefa zinkasetat dihydrat 4samt klobindiefni sem upphafsmedferd hja sjuklingum
med einkenni medan bedid er eftir ad zink hvati framleidslu metallothionein i skeifugdrn, sem aftur
veldur virkri homlun & frasogi kopars.

[ sjaldgzefum tilvikum hefur komid i 1jos ad kliniskt astand sjuklings versnar i upphafi medferdar, en
einnig hefur verid greint fra pvi i tengslum vid klobindiefni. Ekki er vitad hvort petta sé vegna
umsetningar koparforda eda sjukdoémsgangs. I pessum tilvikum er radlagt ad breyta um meoferd.

begar sjuklingi vegnar vel og medferd polist agaetlega parf ad gaeta varadar pegar skipt er yfir i
medferd med Wilzin eftir medferd med klobindiefni hja sjuklingum med portedarhaprysting. Greint
var fra tveimur daudsfollum ur 16 manna hopi vegna lifrarbilunar og langt gengins
portedarhaprystings eftir ad breytt var ur medferd meo penicillamini i zinkmedferd.

Kliniskt eftirlit

Markmid medferdarinnar er ad vidhalda ébundnum kopar i plasma (non-ceruloplasmin plasma copper)
undir 250 mikrég/1 (edlilegt gildi: 100-150 mikrog/1) og vidhalda péttni kopars i pvagi undir

125 mikrog/24 kist. (edlilegt gildi: <50 mikrog/24 klst.). Obundinn kopar i plasma er fundinn at med
pvi ad draga ceruloplasmin-bundinn kopar fra heildar plasmapéttni kopars, ad pvi gefnu ad i einu mg
af ceruloplasmini eru 3 mikrog af kopar.

Kopar i pvagi gefur rétta mynd af ofgnott kopars i likamanum eingdngu pegar sjuklingurinn er ekki a
medferd med klobindiefni. Péttni kopars i pvagi eykst venjulega pegar um medferd med klobindiefni
t.d. penicillamini eda trientin er ad raeda.

Ekki er haegt nota péttni kopars i lifur til pess ad dkvarda medferdina, par sem ekki er gerdur
greinarmunur & 6bundnum kopar sem hugsanlega hefur eiturahrif og metallothionein bundnum kopar.

Greining a zinki i pvagi og/eda plasma getur reynst gagnlegt hvad vardar medferdarheldni. Pegar zink
i pvagi er meira en 2 mg/24 klst. og zink i plasma er meira en 1.250 mikrog/l gefur pad yfirleitt til
kynna fullnaegjandi medferdarheldni.

Eins og vid 4 um medferd med 6llum efnum sem vinna gegn kopar (anti copper agents) getur
ofmedhondlun leitt til koparskorts, sem er einkum skadlegt hja bérnum og konum & medgoéngu, par
sem kopar er naudsynlegur fyrir voxt og andlegan proska. Hja pessum sjiklingum & ad halda
koparpéttni i pvagi orlitid fyrir ofan edlileg efri mork eda innan heerri edlilegra marka (p.e. 40-

50 mikrog/24 klst.).

Fylgjast parf med rannsdéknarnidurstodum m.a. blodgildum, akvordun lipoproteina til pess ad fa skjota
stadfestingu & hugsanlegum koparskorti, eins og blodleysi og/eda hvitfrumnafaed vegna
beinmergsbaelingar, lekkad HDL-kdlesterol og laekkad hlutfall HDL/heildarkolesterdls.

Par sem koparskortur getur einnig valdid manu- og taugakvilla, eiga lacknar ad vera a vardbergi

10



gagnvart skyn- og hreyfitauga einkennum sem mdgulega gaetu bent til byrjandi taugakvilla eda
menukvilla hja sjuklingum sem fa medferd med Wilzin.

Hylkid inniheldur sunset yellow FCF (E110), sem getur valdid ofnmisvidbrogdoum.
4.5 Milliverkanir vid onnur lyf og adrar milliverkanir

Onnur efni sem vinna gegn kopar

Rannsoknir & lythrifum voru gerdar a sjuklingum med Wilsons sjukdom med Wilzin (50 mg prisvar
sinnum 4 dag) i eftirfarandi samsetningum: asamt askorbinsyru (1 g a4 dag), asamt penicillamini
(250 mg fjorum sinnum & dag) og asamt trientini (250 mg fjorum sinnum 4 dag). Enginn marktekur
munur var a heildarahrifum 4 koparjafnvaegi enda pott unnt veeri ad greina veega milliverkun milli
zinks og klobindiefnis (penicillamin og trientin) vegna minnkadrar péttni kopars 1 haegdum og
aukinnar péttni 1 pvagi, samanborid vid zink eitt og sér. Hugsanlega er petta ad einhverju leyti vegna
complexbindingar zinks vid klobindiefni, sem dregur Ur dhrifum beggja virku efnanna.

begar medferd er breytt ir medferd med klobindiefnum 1 vidhaldsmedferd med Wilzin 4 ad halda
medferd med klobindiefninu afram i 2-3 vikur, par sem pad er sa timi sem pad tekur fyrir
zinkmedferdina ad na hamarks metallothionein virkjun og ad blokka frasog kopars ad fullu.

A.m.k ein klst. parf a0 lida 4 milli pess sem klobindiefnid er gefid og Wilzin.

Onnur byf
Frasog zinks getur minnkad vegna toku jarns og kalsium og vegna tetracyklin- og fésforsambanda,
einnig getur zink dregid ur frasogi jarns, tetracyklina og fluorokindlona.

Feeda

begar zink var gefid heilbrigdum einstaklingum asamt akvednum feedutegundum (braud, hardsodid
egg, kaffi og mjolk) leiddu rannsoknir 1 1j6s greinilega tof & frasogi zinks. Efni 1 faedunni, einkum efni
ur jurtarikinu og trefjar, binda zink og koma i veg fyrir ad pad komist inn i parmafrumur. Minnst
milliverkun virdist p6 vera vio protein.

4.6 Frjosemi, medganga og brjostagjof

Medganga

Upplysingar fra takmorkudum fjélda pungana par sem lyfid hefur verio notad vid Wilsons sjukdomi
benda ekki til ad zink hafi skadleg ahrif & fostursvisi/fostur og modur. Eftir 42 medgdngur var greint

frd 5 fosturlatum og 2 tilvikum um vanskapnad (smaheili (microcephaly) og afturkraefan hjartagalla).

Rannséknir 4 dyrum med mismunandi zinks6ltum benda hvorki til beinna né 6beinna skadlegra dhrifa
4 medgongu, fosturvisis-/fosturproska, fedingu eda proska eftir fedingu (sja kafla 5.3).

Mjo6g mikilvaegt er ad konur med Wilsons sjuikdom haldi medferdinni afram 4 medgongu. Laeknirinn
akvedur medferdina, p.e. zink eda klobindieftni. Skammta & ad stilla til pess ad abyrgjast ad fostur
verdi ekki fyrir koparskorti og fylgjast parf naio med sjuklingnum (sja kafla 4.4).

Brjostagjof

Zink skilst tt i brjostamjolk og koparskortur vegna zinks getur komid fram hja brjostmylkingnum. bvi
a a0 fordast brjostagjof medan a Wilzinmedferd stendur.

4.7 Ahrif 4 hzefni til aksturs og notkunar véla

Engar rannsoknir hafa verid gerdar til ad kanna ahrif lyfsins 4 heefni til aksturs og notkunar véla.

4.8 Aukaverkanir

Eftirtaldar aukaverkanir sem greint hefur verid fra eru flokkadar samkvaemt liffeerakerfi og tioni.
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Tioni er skilgreind 4 eftirfarandi hatt: mjog algengar (>1/10), algengar (=1/100 til 1/10), sjaldgeefar
(=21/1.000 til 1/100), mjog sjaldgeefar (=1/10.000 til 1/1.000), koma orsjaldan fyrir (<1/10.000), tidni
ekki pekkt (ekki hegt ad aaetla tioni ut fra fyrirliggjandi gdgnum).

Innan tioniflokka eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst

Liffeerakerfi Aukaverkanir

B160 og eitlar sjaldgeefar: jarnkimfrumublodleysi (sideroblastic anaemia),
hvitfrumnafaed

Meltingarfeeri algengar: erting i maga

Rannsoknanidurstodur algengar: aukinn amylasi, lipasi og alkaliskur fosfatasi i blodi

Blooleysi getur verid dvergraudkorna-, medalraudkorna eda risaraudkornablodleysi og tengist pad

oft hvitfrumnafed. Rannsoknir 4 beinmerg gefa yfirleitt til kynna jarnkimfrumur (ringed sideroblasts)
(p.e. raud blodkorn sem innihalda jarnfyllt utankjarna orkukorn (iron-engorged paranuclear
mitochondria)). betta getur verid snemmbtin stadfesting 4 koparskorti og getur gengid hratt til baka
pegar dregid er ur zinkskammti. Greina parf & milli pessa og bl6dlysublodleysis sem kemur oft fram
vid aukningu a kopar i sermi pegar um 6medhondladan Wilsons sjukdom er ad raeda.

Algengasta aukaverkunin er erting 1 maga. Yfirleitt er petta verst eftir fyrsta morgunskammt og
hverfur 4 fyrstu dogum medferdar. Ef skammtinum er frestad par til um midjan morgun eda ef hann er
tekinn med dalitlu préteini dregur yfirleitt Gr einkennunum.

Aukning 4 alkaliskum fosfatasa, amylasa og lipasa getur komid fram eftir nokkurra vikna medferd, en
gengur sidan til baka 1 edlileg efri mork a fyrsta eda 60ru ari medferdarinnar.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um a0 tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er hegt ad fylgjast stoougt med sambandinu milli &vinnings og 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

Greint hefur verid fra premur tilvikum bradrar ofskommtunar eftir inntoku zinksalta (sulfot eda
glukonot). Greint var fra dauda 35 ara konu vegna nyrnabilunar og brisbolgu med bleedingu og das
vegna blodsykurshekkunar,fimm dogum eftir inntdku 4 6 g af zinki (40-faldur aetladur venjulegur
skammtur). Engin einkenni komu 1 [jés ad uppkostum undanskildum eftir sama skammt hja unglingi
par sem parmaskolun var beitt. Fimm klst. eftir inntdku & 4 g af zinki hja 60rum unglingi meeldist zink
i sermi u.p.b. 50 mg/1 og leiddi pad adeins til mikillar 6gledi, uppkasta og svima.

Beita 4 magaskolun vid ofskommtun eda framkalla uppkdst eins fljott og kostur er til pess ad fjarlegja
zink sem hefur ekki frasogast. Hugsanlega parf ad nota klobindandi efni til ad klobinda zink ef
zinkgildi i plasma er verulega haekkad (>10 mg/1).

5. LYFJAFRADILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lythrif

Flokkun eftir verkun: ymis meltingarfeera- og efnaskiptalyf, ATC flokkur: A 16 A X 05.

Wilsons sjukdomur (hepatolenticular degeneration) er A-litnings vikjandi efnaskiptagalli vardandi
koparseytingu lifrar 1 gall. Uppsofnun kopars 1 lifur veldur lifrarfrumuskada og jafnvel skorpulifur.
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http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

begar geta lifrar til pess ad geyma kopar er ekki lengur fyrir hendi, losnar hann 1t 1 bl60id og er tekinn
upp af 60rum lifferum eins og heila, en pad getur valdid hreyfitruflunum og gedrenum einkennum.
Helstu klinisku einkenni eru einkenni fra lifur, taugum eda gedraen einkenni.

Virki hluti zinkasetats tvihydrats er zink katjon, sem hindrar frasog kopars tr feedu i pérmum og
endurfrasog innrennar seytingar kopars. Zink leidir til framleidslu metallotioneins 1 parmafrumum, en
metallotionein er protein sem bindur kopar og kemur pannig 1 veg fyrir ad hann berist ut 1 bl60id.
Bundinn kopar skilst it med ha&egdum med yfirbordspekju sem losnar fra pérmum.

Rannsoknir & lythrifum vardandi umbrot kopars hja sjuklingum med Wilssons sjukdom, fela 1 sér
akvordun 4 netto jafnveegi kopars og upptoku geislavirks kopars. 150 mg af Wilzin 4 dag gefio i
premur skommtum leiddi 1 1j0s ad frasog kopars minnkadi verulega og leiddi til neikveeds
koparjafnvaegis.

52  Lyfjahvorf

bar sem verkunarhattur zinks byggist 4 ahrifum 4 upptdku kopars 1 parmafrumum, er mat 4
lyfjahvorfum sem byggist a bloopéttni zinks ekki gagnlegar upplysingar um adgengi (bioavailability)
zinks 4 verkunarstad.

Frasog

Zink frasogast i smapdrmum og mynstur frasogs (absorption kinetics) bendir til tilhneigingar 4 mettun
pegar skammtur er aukinn. Brot af zinkfrasogi er i 6fugu hlutfalli vid inntdku zinks. bad er 4 bilinu 30-
60% vid venjulega feeduinntoku (7-15 mg/solarhring) og minnkar i 7% vid venjulega skammta sem
eru 100 mg/dag

Dreifing

[ bl6di dreifist u.p.b. 80% af frasogudu zinki til raudra blodkorna, en sterstur hluti pess sem eftir er
binst albumini og 60rum plasmaproteinum. Lifrin er adalgeymsla fyrir zink og zinkbirgdir 1 lifur
aukast medan 4 vidhaldsmedferd med zinki stendur.

Brotthvarf

Helmingunartimi brotthvarfs zinks 1 plasma hja heilbrigdum einstaklingum er u.p.b. 1 klst. eftir 45 mg
skammt. Brotthvarf zinks er adallega med haegdum og hlutfallslega litio skilst ut med pvagi og svita.
Brotthvarf med haegdum er adallega vegna zinks sem hefur ekki frasogast, en einnig vegna innraennar
seytingar 1 smapormum.

5.3 Forkliniskar upplysingar

Forkliniskar rannsoknir & zinkasetati og 60rum zinksoltum hafa verid gerdar. Nidurstodur tur
lyfjafraedi- og eiturefnarannséknum eru sambarilegar milli 6likra zinksalta annars vegar og milli
6likra dyrategunda hins vegar.

LD50 eftir inntdku er u.p.b. 300 mg zink/kg likamspunga (u.p.b. 100-150-faldur medferdarskammtur
hja ménnum). Rannsoknir 4 eiturdhrifum eftir endurtekna skammta hafa synt fram 4 a0 NOEL (No
Observed Effect Level) er u.p.b. 95 mg zink kg/likamspunga (u.p.b. 48-faldur medferdarskammtur hja
moénnum).

Flest gégn ur in vitro og in vivo rannsdknum benda til ad zink hafi engin eiturdhrif & erfdaefni, sem
skipta mali fyrir kliniska notkun.

Rannsoknir sem voru gerdar a eiturahrif exlun med mismunandi zinksdltum bentu hvorki til kliniskt
mikilvagra eiturdhrifa a fosturvisi, fostur né vanskapnadar.

Hefdbundnar rannséknir & krabbameinsvaldandi ahrif hafa ekki verid gerdar med zinkasetat dihydrati.

6. LYFJAGERDARFRAPILEGAR UPPLYSINGAR
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6.1 Hjalparefni

Innihald hylkis
maissterkja
magnesiumsterat

Hylkio sjalft
matarlim
titantvioxio (E171)
sunset yellow FCF (E110)

Blek
svart jarnoxid (E172)
gljalakk

6.2 Osamrymanleiki

A ekki vid.

6.3 Geymslupol

3 ar.

6.4 Sérstakar varudarreglur vio geymslu
Geymid ekki vid heerri hita en 25°C.

6.5 Gero ilats og innihald

Hvitt HDPE glas med polypropyleni HDPE loki, 1 glasinu er bomull til uppfyllingar. Hvert glas
inniheldur 250 hylki.

6.6 Sérstakar varudarradstafanir vio forgun

Engin sérstok fyrirmali.

7. MARKADSLEYFISHAFI

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle

F-92800 Puteaux

Frakkland

8. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/04/286/002

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu titgafu markadsleyfis: 13. oktober 2004
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Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 13. oktober 2009
10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

Itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu https:/www.ema.europa.eu
Upplysingar 4 islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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VIDAUKI IT
FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIPSLU OG
NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI OG VERKUN
VID NOTKUN LYFSINS

16



A. FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Frakkland

eda

Recordati Rare Diseases

Eco River Parc

30, rue des Peupliers

F-92000 Nanterre

Frakkland

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma

fram 1 prentudum fylgisedli.

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

Avisun lyfsins er hd sérstokum takmorkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).
C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

Markadsleyfishafi skal upplysa Framkvamdastjorn Evropusambandsins um markadssetningaraetlun
fyrir lyfio.

. Samantektir um oryggi 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) 1
tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfaerslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

D. FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARDPA ORYGGI OG VERKUN VID

NOTKUN LYFSINS
. Aztlun um ahzettustjérnun
A ekki vid.
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VIDAUKI III

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

ASKJA OG FLOSKUMIDI (WILZIN 25 MG HORP HYLKI)

1. HEITI LYFS

Wilzin 25 mg hord hylki
Zink

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hart hylki inniheldur 25 mg af zinki (samsvarandi 83,92 mg zinkasetat dihydrat).

|3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

250 hord hylki.

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid ekki vid herri hita en 25°C

10. S,]:ZRSTAKAR VARUPARRADPSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A
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11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Frakkland

12. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/04/286/001

13. LOTUNUMER

Lot

14. AFGREIPSLUTILHOGUN

Lyfseoilsskylt 1yf.

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYINGAR MED BLINDRALETRI

Wilzin 25 mg

17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

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

ASKJA OG FLOSKUMIDPI (WILZIN 50 MG HORD HYLKI)

1. HEITI LYFSINS

Wilzin 50 mg hord hylki
Zink

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hart hylki inniheldur 50 mg af zinki (samsvarandi 167,84 mg zinkasetat dihydrat).

3. HJALPAREFNI

Inniheldur E110. Sja fylgisedilinn til frekari upplysinga.

4. LYFJAFORM OG INNIHALD

250 hord hylki.

5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid ekki vid herri hita en 25°C
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10. S,]:ZRSTAKAR VARUPARRADPSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Frakkland

12. MARKADPSLEYFISNUMER

EU/1/04/286/002

13. LOTUNUMER

Lot

14. AFGREIPSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt lyf.

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR A BLINDRALETRI

Wilzin 50 mg

17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUPKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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B. FYLGISEDILL
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Wilzin 25 mg horo hylki
Wilzin 50 mg horo hylki
zink

Lesio allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. [ honum eru mikilvaegar
upplysingar.
- Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.
- Leitio til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er 4 frekari upplysingum.
- bessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 60rum. bad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um somu sjukdomseinkenni s¢ ad reda.
- Latio lekninn eda lyfjafreeding vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um aukaverkanir
sem ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

i fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig nota 4 Wilzin

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma 4 Wilzin

Pakkningar og adrar upplysingar

AN S

1. Upplysingar um Wilzin og vid hverju pad er notad
Wilzin er i flokki lyfja sem kalladur er ymis meltingarfera- og efnaskiptalyf.

Wilzin er @tlad til medferdar 4 Wilsons sjukdomi sem er sjaldgaefur erfoagalli i sambandi vid
koparutskilnad. Kopar i fedu sem sem skilst ekki almennilega ut, safnast fyrst fyrir i lifur og sidan i
00rum liffeerum eins og augum og heila. betta getur hugsanlega leitt til lifrarskemmda og
taugaraskana.

Wilzin blokkar frasog kopars i pormum og kemur pannig i veg fyrir ad hann nai 1t i bl6010 og safnist
fyrir 1 likamanum. Kopar sem hefur ekki frasogast skilst it med hegdum.

Wilsons er lifstidarsjukdomur og pvi varir medferd alla &vi.

2. Adur en byrjad er ad nota Wilzin

EkKki ma nota Wilzin
- efum er ad reda ofnaemi fyrir zinki eda einhverju 60ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

Varnadaroro og varudarreglur

Leitid rada hja lekninum eda lyfjafreedingi &0ur en Wilzin er notad.

Y firleitt er ekki malt med notkun Wilzin sem upphafsmedferd hja sjuklingum med merki og einkenni
Wilsons sjukdoms par sem verkunin kemur seint fram.

Ef bu hefur nylega fengid annad lyf sem vinnur gegn kopar t.d. penicillamin, getur laeknirinn gefid pér
Wilzin til vidbdtar, adur en upphafsmedferdinni er hatt.

Eins og vid 4 um nnur lyf sem vinna gegn kopar t.d. penicillamin geta einkennin versnad eftir ad
byrjad er 4 medferdinni. [ peim tilvikum 4 ad lata laekninn vita.
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Til pess ad fylgjast med astandi pinu og medferdinni er blod og pvag rannsakad reglulega. Pad er gert
til ad ganga ur skugga um ad medferdin s¢ fullneegjandi. Eftirlit getur gefid visbendingar ad medferdin
sé ekki negjanleg (ofgnott kopars) eda ad um of stora skammta sé ad raeda (koparskortur). Hvort
tveggja getur verid skadlegt, einkum hja bérmum sem eru ad vaxa og konum a medgongu.

Lattu leekninn vita ef pu finnur fyrir vodvaslappleika eda 6edlilegum tilfinningum 1 Gtlimum par sem
slikt getur bent til of mikillar medhondlunar.

Notkun annarra lyfja samhlioa Wilzin

Latid lekninn eda lyfjafraeding vita um 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad
verda notud, einnig pau sem fengin eru an lyfsedils.

Leitid rada hja leekninum adur en dnnur lyf sem geta dregid Ur ahrifum Wilzin eins og jarn, kalsium,
tetracyklin (syklalyf) eda fosfor eru notud. Einnig getur Wilzin dregid ur ahrifum annarra lyfja eins og
t.d. jarnlyfja, tetracyklina og flaorokinolona (syklalyf).

Notkun Wilzin med mat eda drykk

Wilzin 4 ad taka 4 fastandi maga, ekki med mat. Trefjar og einkum sumar mjolkurvorur geta seinkad
frasogi zinksalta. Sumir sjuklingar verda fyrir magaertingu eftir morgunskammtinn. Ef pu verdur fyrir
pessum opegindum skaltu reeda vid leekninn sem sér um medferdina. Unnt er ad draga ur pessum
aukaverkunum med pvi ad fresta fyrsta skammtinum par til sidar um morguninn (milli morgun- og
hadegisverdar). Einnig er haegt ad draga Gr peim med pvi ad taka fyrsta skammtinn af Wilzin med
smavegis af proteinrikri faedu, t.d. kjoti (ekki mjolk).

Medgangaog brjostagjof
Hafdu samband vid leekninn ef pu rddgerir ad verda barnshafandi. Mjog mikilvaegt er ad halda
medferd afram med lyfi sem vinnur gegn kopar 4 medgdngu.

Ef pt1 verour barnshafandi medan 4 medferd med Wilzin stendur, akvedur leeknirinn hvada medferd
hentar best.

Fordast 4 ad vera med barn a brjosti medan 4 medferd med Wilzin stendur. Leitadu rada hja laekninum.

Akstur og notkun véla
Rannsoknir & ahrif 4 heetni til aksturs og notkunar véla hafa ekki verid gerdar.

Wilzin inniheldur sunset yellow FCF (E110)
Wilzin 50 mg hord hylki innihalda sunset yellow FCF (E110) sem getur valdid ofnaemi.

3. Hvernig nota 4 Wilzin

Notid lyfid alltaf eins og leknirinn hefur sagt til um. Ef ekki er 1j6st hvernig a ad nota 4 1yfio skal leita
upplysinga hja lekninum eda lyfjafredingi. Fyrir mismunandi skammta er Wilzin faanlegt sem 25 mg
og 50 mg hord hylki.

o Fullordnir:
Venjulegur skammtur er eitt Wilzin 50 mg hart hylki (eda 2 Wilzin 25 mg hord hylki) prisvar
sinnum & dag og hamarksskammtur er eitt Wilzin 50 mg hart hylki (eda 2 Wilzin 25 mg hord
hylki) fimm sinnum & dag.

e Bérn og unglingar:
Venjulegur skammtur:
- born 1-6 ara: 1 Wilzin 25 mg hart hylki tvisvar sinnum & dag.
- born 6-16 ara ef pau eru undir 57 kg: 1 Wilzin 25 mg hart hylki prisvar sinnum a dag.
- born 16 ara og eldri ef pau eru yfir57 kg: 2 Wilzin 25 mg hord hylki eda 1 Wilzin
50 mg hart hylki prisvar sinnum 4 dag.
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Wilzin 4 ad taka 4 fastandi maga a.m.k. 1 klst fyrir og 2-3 klst. eftir mat. Ef morgunskammturinn
polist ekki vel (sja kafla 4), ma fresta honum par til sidar um morguninn, p.e. 4 milli morgunverdar og
hadegisverdar. Einnig er unnt ad taka Wilzin med smavegis af proteini, t.d. kjoti.

Ef pu hefur fengio Wilzin 4samt 60ru lyfi sem vinnur gegn kopar, eins og pencillamini, parf ad lida
a.m.k. ein klst. & milli lyfjagjafa.

Haegt er ad opna hylkin og blanda innihaldi peirra i sméavegis af vatni (gjarnan sykurvatni) fyrir born
sem eiga erfitt med ad gleypa hylki.

Ef tekinn er steerri skammtur en meelt er fyrir um
Ef steerri skammtur en meelt er med hefur verid tekinn getur p fundio fyrir 6gledi, uppkostum og

svima. [ peim tilvikum skaltu leita rada hj4 lekninum.

Ef gleymist ad taka Wilzin:
Ekki 4 a0 taka tvofaldan skammt til pess ad bata upp skammt sem gleymst hefur ad taka.

Leitio til leeknisins ef porf er & frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vio 4 um 06ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist po ekki hja 6llum.

Tioni pessara aukaverkana getur verid eftirfarandi:

e mjog algengar: koma fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

e algengar:: koma fyrir hja 1-10 af hverjum 100 notendum

e sjaldgeefar: koma fyrir hja 1-10 af hverjum 1.000 notendum

e mjog jaldgaefar: koma fyrir hja 1-10 af hverjum 10.000 notendum

e koma oOrsjaldan fyrir: koma fyrir hja feerri en 1 af hverjum 10.000 notendum
o tidni ekki pekkt: ekki haegt ad aeetla tioni t fra fyrirliggjandi gdgnum.

Algengar aukaverkanir
o  Eftir toku Wilzin geta magadpagindi komid fram, einkum i upphafi medferdarinnar.
e Greint hefur verid fra breytingu 4 blodsynum, m.a. aukning 4 sumum lifrar og brisensimum.

Sjaldgcefar aukaverkanir
Feekkun raudra og hvitra blodkorna.

Tilkynning aukaverkana

Latid lekninn eda lyfjafreding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkveemt
fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er
haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma 4 Wilzin

e  Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

e Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er 4 dskjunni og glasinu & eftir
EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

e  Geymid ekki vid heerri hita en 25°C.
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Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i
apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfum sem hatt er ad nota. Markmidio er ad vernda
umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar
Wilzin inniheldur

Virka innihaldsefnid er zink. Hvert hart hylki inniheldur 25 mg af zinki (samsvarandi 83,92 mg
zinkasetat dihydrat) eda 50 mg af zinki (samsvarandi 167,84 mg zinkasetat dihydrat).

Onnur innihaldsefni eru maissterkja og magnesiumsterat. Hylkid sjalft inniheldur matarlim,
titantvioxid (E171) og briljant blatt FCF (E133) 1 Wilzin 25 mg eda sunset yellow FCF (E110) i
Wilzin 50 mg. Blekid inniheldur svart jarnoxid (E172) og gljalakk.

Lysing 4 utliti Wilzin og pakkningastaerdir

Wilzin 25 mg er vatnsblatt hart hylki med aletruninni ,,93-376%.

Wilzin 50 mg er appelsinugult hart hylki med aletruninni ,,93-377%.

Lyfio er i pakkningum med 250 hordum hylkjum i glasi Gr polyetyleni med loki ur polypropyleni. og
polyetyleni. I glasinu er bémull til uppfyllingar.

Markadsleyfishafi

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Frakkland

Framleioandi

Recordati Rare Diseases,

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F- 92800 Puteaux

Frakkland

eda

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Frakkland

Hafid samband vid fulltria markadsleyfishafa 4 hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgique/Belgié/Belgien Lietuva

Recordati Recordati AB.

Tél/Tel: +32 2 46101 36 Tel: +46 8 545 80 230
Svedija
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Bbnarapus

Recordati Rare Diseases
Tem.: +33 (0)1 47 73 64 58
Opanuus

Ceska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francie

Danmark

Recordati AB.

TIf.: +46 8 545 80 230
Sverige

Deutschland

Recordati Rare Diseases Germany GmbH

Tel: +49 731 140 554 0

Eesti

Recordati AB.

Tel: +46 8 545 80 230
Rootsi

EALGda

Recordati Rare Diseases
TnA: +33 147 73 64 58
ToAlia

Espaiia

Recordati Rare Diseases Spain S.L.U.

Tel: +34 91 659 28 90

France
Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58

Hrvatska

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuska

Ireland

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
France

Island

Recordati AB.
Simi:+46 8 545 80 230
Svipjod

Luxembourg/Luxemburg
Recordati

Tél/Tel: +32 2 46101 36
Belgique/Belgien

Magyarorszag
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franciaorszag

Malta

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 1 47 73 64 58
Franza

Nederland
Recordati

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge
Recordati AB.
TIf : +46 8 545 80 230

Sverige

Osterreich

Recordati Rare Diseases Germany GmbH

Tel: +49 731 140 554 0
Deutschland

Polska

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francja

Portugal
Recordati Rare Diseases SARL
Tel: +351 21 432 95 00

Romania

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franta

Slovenija

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francija

Slovenska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuzsko



Italia

Recordati Rare Diseases Italy Srl
Tel: +39 02 487 87 173

Kvnpog

Recordati Rare Diseases
TnA : +33 147 73 64 58
ToAlia

Latvija

Recordati AB.

Tel: +46 8 545 80 230
Zviedrija

Pessi fylgiseoill var sidast uppferour

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel : +46 8 545 80 230
Sverige

Sverige
Recordati AB.
Tel : +46 8 545 80 230

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

Upplysingar 4 islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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