VIDAUKI |

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Helixate NexGen 250 a.e. stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

2.1 Almenn lysing

Hvert hettuglas inniheldur ad lagmarki 250 a.e. af storkupeetti VIII r ménnum (INN: oktdkog alfa).
Storkupattur VI ar ménnum er framleiddur med radbrigda DNA teekni (rDNA) i nyrnafrumum ar
ungum hémstrum sem innihalda gen storkupattar V11 ar ménnum.

2.2 Innihaldslysing

Einn ml af Helixate NexGen inniheldur eftir blondun u.p.b. 100 a.e. (250 a.e. / 2,5 ml) af storkupaetti
VI ar ménnum (INN: oktékog alfa).

Virknin (a.e.) er &kvoroud med pvi ad nota eins preps storkupréf borid saman vio FDA Mega stadal
sem var kvardadur vid WHO stadal i alpjodlegum einingum (a.e.).
Sértaek virkni Helixate NexGen er u.p.b. 4.000 a.e./mg proteins.

Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Stungulyfsstofn: purrt hvitt/gulleitt duft eda duftkaka.
Leysir: vatn fyrir stungulyf, teer, litlaus lausn.

Eftir blondun er Iyfid teer og litlaus lausn.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Medferd eda varnandi medferd vid blaedingum hja sjuklingum med dreyrasyki A (medfaeddan skort &
storkupeetti VIII).

Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og er pvi ekki &tlad til notkunar vid von
Willebrandssjakdomi.

petta lyf er &tlad fullordnum, unglingum og bérnum a 6llum aldri.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd & ad vera undir eftirliti leeknis sem hefur reynslu i medferd vid dreyrasyki.

Skammtar

Fjoldi gefinna eininga af storkupaetti V111 er skilgreindur sem alpjdda einingar (a.e.) og tengjast

gildandi WHO stadli fyrir lyf sem innihalda storkupatt VI11. Virkni storkupattar VIII i plasma er annad
hvort gefin til kynna sem hundradshluti (midad vid edlilegt plasma manna) eda sem alpj6da einingar



(midad vid alpjddlegan stadal fyrir storkupatt V111 i plasma). Ein alpjéoa eining (a.e.) af virkni
storkupattar V111 er jafngild magni storkupattar V111 i einum ml af edlilegu plasma manna.

Medferd eftir porfum

Akvordun & hafilegum skammti af storkupeetti V111 er byggd & nidurstddum sem byggjast a reynslu,
sem syna ad ein alpjéda eining (a.e.) af storkupaetti V111 fyrir hvert kg likamspunga eykur virkni
storkupéttar VI i plasma um 1,5% til 2,5% midad vid edlilega virkni. Hefilegur skammtur er
reiknadur at med pvi ad nota eftirfarandi jéfnu:

l. Hafilegur skammtur a.e. = likamspungi (kg) x 0,5 x haekkun storkupéttar V111 sem 6skad er
eftir (% af edlilegu)

II.  Aatlud haekkun storkupattar V11 (% af edlilegu) = 2 x skammtur a.e.
likamspungi (kg)

Skammtastaerd, tioni lyfjagjafar og lengd uppbdtarmedferdar parf ad dkveda eftir porfum hvers
sjuklings (pyngd, hve alvarlega blédstorknunarferillinn er skertur, stadsetningu og hversu alvarleg
blaedingin er, métefnum sem til stadar eru og bl6dgildi storkupattar V1I1 sem dskad er eftir).



I eftirfarandi tflu eru leidbeiningar fyrir lagmarkspéttni storkupattar VII1 i blédi. [ tilvikum
upptalinna bleedinga, & virkni storkupattar V111 ekki ad fara nidur fyrir uppgefid bl6dgildi (% af

edlilegu) & samsvarandi timabili:

Alvarleiki bleedingar /
Tegund adgerdar

Bl6agildi
storkupattar VI1II
sem 6skao er eftir
(%) (a.e./dl)

Skammtationi (klst.) /
Medferdarlengd (dagar)

Blaeding

Byrjandi lidbleeding, blaeding i | 20 - 40 Endurtaka & gjof & 12 til 24 klst.

vdova eda bleding i munnholi fresti. Ad minnsta kosti 1 dagur, par
til blaeding, sem verkir gefa til
kynna, hefur stédvast eda séar hafa
gréio negjanlega vel.

Alvarlegri lidblaedingar, 30-60 Endurtaka a innrennsli 4 12 - 24

blaedingar i védva eda margull Klst. fresti i 3 - 4 daga eda lengur

(haematoma) par til verkur og hreyfihdmlun
(disability) hefur lagast neegjanlega
vel.

Lifsheettuleg blaeding (svo sem |60 - 100 Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 kist.

innankupublading, blaeding i fresti par til heetta er afstadin.

halsi eda alvarleg blaeding i

kvidarholi)

Adgeroir

Minni adgerdir 30-60 A 24 Kst. fresti i ad minnsta kosti 1

par med talid tanndrattur dag par til sar hefur groid
nagjanlega vel.

Storar adgerdir 80 -100 a) Einn hledslukammtur i einu
(bolus)

(fyrir og eftir adgerd) | Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 Kist.

fresti par til sér hefur groid
neegjanlega vel og sidan halda
medferd afram i ad minnsta kosti 7
daga til vidbotar til ad vidhalda
30% - 60% virkni storkupéttar V1II
(a.e./dl).

b) Stédugt innrennsli

Aukid virkni storkupéttar VIII fyrir
adgerd med pvi ad gefa fyrst
hledsluskammt og sidan strax & eftir
stodugt innrennsli (i a.e./kg/klst.),
skammtaadlogun med hlidsjon af
sOlarhringsuthreinsun hja sjuklingi
og akjosanlegri péttni storkupéttar
VIII, i ad minnsta kosti 7 daga.

Skammtastzrdir og tidni lyfjagjafa skal alltaf adlaga kliniskum ahrifum hja hverjum einstokum
sjuklingi. I sérstokum tilvikum getur purft ad nota sterri skammta en reiknadir hafa verid ut, einkum

hvad vardar upphafsskammt.

Medan & medferd stendur er meelt med videigandi akvordun & virkni storkupéttar V111 til leidbeiningar

um skammt sem gefa & og hversu oft parf ad endurtaka innrennsli. Sér i lagi vid stérar skurdadgerdir
er ohjakvaemilegt ad vidhafa nakvaemt eftirlit med uppbdtarmedferd med pvi ad framkvaema
blodstorknunargreiningu (virkni storkupéttar V11 i plasma). Einstaka sjuklingur getur svarad
storkupeetti VIII mismunandi, synt mismunandi helmingunartima og bata.
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Stédugt innrennsli

Vi Gtreikning hrada innrennslis i upphafi ma fa vitneskju um Gthreinsun med pvi ad gera karfu yfir
dvinandi virkni fyrir adgerd, eda byrja med hlidsjon af medal virkni hjé pydinu (3,0-3,5 ml/klst./kg) og
sidan adlaga skammta eftir porfum.

Innrennslishradi (i ae/kg/klst) = Uthreinsun (i ml/klst/kg) x akjosanleg virkni storkupattar V111 (i
a.e./ml).

Synt hefur verid fram & kliniskan og in vitro stédugleika vid samfellt innrennli vid notkun dzela med
polyvinylklorid (PVC) geymi. Helixate NexGen inniheldur Iitid magn hjalparefnisins pélysorbats-80,
sem vitad er ad eykur hrada tvi-(2-etylhexyl) phthalate (DEPH) utfellinga Ur efnum sem innhalda
polyvinylklérid (PVC). betta ber ad hafa i huga pegar lyfid er gefid med stédugu innrennsli.

Forvorn

Vid langvarandi, fyrirbyggjandi medferd vid blaedingu hja sjuklingum med alvarlega dreyrasyki A eru
venjulegir skammtar 20 til 40 a.e. af Helixate NexGen fyrir hvert kg likamspunga med 2-3 daga
millibili.

I sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjuklingum, getur purft ad hafa styttra milli skammta og
gefa steerri skammta.

Born

Synt hefur verid fram & 6ryggi og verkun Helixate NexGen hja bérnum & 6llum aldri. Gogn ur
Kliniskum rannséknum & 61 barni yngra en 6 ara og rannséknum &n inngrips & bérnum & 6llum aldri
eru fyrirliggjandi.

Sjuklingar med métefni (inhibitors)

Fylgjast skal med myndun storkupéttar V111 motefna hja sjaklingum. Naist ekki su storkupéttar Vi1
virkni i plasma sem réad var fyrir gert eda ef ekki er unnt ad stddva blaeedingu med videigandi skammti
skal rannsaka hvort storkupattar V111 motefni er til stadar. Ef motefni med leegra gildi en 10 Bethesda
einingar (BU) i ml er til stadar ma vera ad vidbotargjof radbrigda storkupéttar VIII hlutleysi métefnid
og aframhaldandi kliniskt ahrifarik medferd med Helixate NexGen verdi moguleg. Ef hins vegar
motefni er til stadar eru naudsynlegir skammtar hins vegar breytilegir og peim parf ad breyta i
samreemi vid Kliniska svorun og meelingu & virkni storkupéttar VIII i plasma. Hja sjuklingum med
métefnatitra heaerri en 10 Bethesda einingar eda mikla éneemisminnissvérun (anamnestic response) a ad
ihuga gjof (virkjads) pykknis prétrombinfléttu (PCC) eda lyfja med radbrigda virkjudum storkupeetti
VII (rFVI11a). bessari medferd skal stjornad af leknum med reynslu i medferd sjuklinga med
dreyrasyki.

Lyfjagjof
Til notkunar i blaad.

Helixate NexGen er gefid med inndalingu i blaaed a nokkrum minatum. Hradi inndaelingar fer eftir
astandi sjuklings (hdmarkshradi inndzlingar: 2 ml/minatu).

Stédugt innrennsli

Helixate NexGen mé& gefa med stédugu innrennsli. Innrennslishrada & ad reikna Gt & grundvelli
Uthreinsunar og ékjdsanlegrar péttni storkupattar V1II.

Dami: Hja 75 kg sjuklingi med uthreinsun sem er 3 ml/klst./kg, myndi innrennslishradi i byrjun vera
3 a.e/klst./kg, til ad na 100% péttni storkupattar V1. Vid utreikninga & ml/Klst., skal margfalda
innrennslishrada i a.e./klIst./kg med kg likamspyngdar/péttni lausnar (a.e./ml).




Dami um Utreikning & innrennslishrada fyrir stédugt innrennsli eftir inndaelingu med stékum
upphafsskammti.

Akjosanleg Innrennslishradi | Innrennslishradi hja 75 kg sjaklingi
plasmapéttni a.e./klst./kg ml/klst.
storkupattar VIII

Uthreinsun: péttni rFVIII i lausn

3 ml/klst./kg 100 a.e./ml 200 a.e./ml 400 a.e./ml
100 % (1 a.e./ml) 3,0 2,25 1,125 0,56
60% (0,6 a.e./ml) 18 1,35 0,68 0,34
40% (0,4 a.e./ml) 1,2 0,9 0,45 0,225

Hradara innrennsli getur verid naudsynlegt vid hradari Gthreinsun, pegar um miklar blaedingar er ad
reeda eda miklar vefjaskemmdir i skurdadgeroum.

Eftir fyrstu 24 klukkustundirnar med stédugu innrennsli & ad endurreikna Gthreinsun & hverjum degi
med pvi ad nota jafnveegisjofnuna med Gtreiknadri péttni storkupattar V111 og innrennslishrada med
pvi ad nota eftirfarandi jofnu:

Uthreinsun = innrennslishradi/raunpéttni storkupéttar V1II.

Pegar innrennsli er stddugt, skal skipta um innrennslispoka a 24 Klst. fresti.
Sjéa leidbeiningar i kafla 6.6 og fylgisedil um bléndun lyfsins fyrir gjof.
4.3 Frébendingar

- Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
- bekkt ofnemisvidbrégd fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Ofnaemi
Ofnaemi er hugsanlegt vid notkun Helixate NexGen. Lyfid inniheldur snefil af musa- og
hamsturspréteinum og mannaprotein 6nnur en storkupatt V111 (sja kafla 5.1).

Ef einkenni um ofneemi koma fram skal radleggja sjuklingi ad hetta notkun lyfsins &n tafar og hafa
samband vid laekninn.

Upplysa skal sjuklinga um fyrstu merki um ofneemisvidbrégd svo sem klada, 6gledi, almennan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjosti, mas, lagprysting og bradaofnaemi.
Fai sjuklingur lost skal veita almenna medferd vid losti.

Blokkar

Myndun hlutleysandi métefna (blokka) gegn storkupeetti V111 er pekktur fylgikvilli i medferd hja
sjuklingum med dreyrasyki A. bessi motefni eru venjulega 1gG dnamisglébulin og hamla
forhleypandi virkni (procoagulant activity) storkupattar V111, sem meeld er i sérstokum Bethesda
einingum (Modified Bethesda Units (BU)) i ml af plasma med notkun breyttrar maelingar (modified
assay). Heetta & myndun métefna er tengd Gtsetningu fyrir storkupaetti V111 og fyrir genapattum m.a. og
er haettan mest fyrstu 20 dagana. Métefni geta myndast eftir fyrstu 100 Gtsetningardagana, en pad er
sjaldgeeft.

Tilvik eru um ad motefni hafi myndast aftur (Iagur titri) eftir ad skipt hefur verid fra einum radbrigda
storkupeetti VI1I i annan hja sjuklingum sem adur hafa verid medhondladir lengur en i 100 daga og eru
med sogu um moétefnamyndun. bvi er radlagt ad fylgjast vel med métefnamyndun hja éllum
sjuklingum pegar skipt er fra einum radbrigda storkupatti i annan.



Almennt skal fylgjast vel med hvort sjuklingar sem medhondladir eru med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupatt VIII myndi motefni og skal pad gert med videigandi klinisku eftirliti og
bl6drannséknum.

Ef tileetludum gildum vardandi virkni storkupattar V111 i plasma er ekki ndd eda ef ekki tekst ad stodva
blaeedingu med videigandi skammiti, skal framkvama prof til pess ad kanna hvort storkupattar Vi1
blokkar eru fyrir hendi. Hja sjuklingum med ha gildi blokka er ekki vist ad medferd med

storkupeetti V111 beri &rangur og ihuga skal adra medferoarmdguleika. Umoénnun slikra sjaklinga atti
ad vera i umsjon leekna med reynslu af umsjon med dreyrasyki og blokka gegn storkupeetti.

Stédugt innrennsli
I kliniskri rannsokn & stédugu innrennsli i skurdadgerdum, var heparin notad til ad koma i veg fyrir
segablazdabolgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad raeda.

Natriuminnihald
I hverju hettuglasi er minna en 1 mmdal af natrium (23 mg), p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt*.

Hjarta- og &dakvillar

Dreyrasjuklingar med ahattupaetti eda sjukddma tengda hjarta og eedakerfi kunna ad eiga sému hettu
a pvi ao fa hjarta- og edakvilla og sjuklingar sem ekki eru med dreyra, pegar storknun hefur verid
leidrétt med FVIII.

Haekkun & gildum storkupattar V111 eftir gjof, sérstaklega pegar fyrir hendi eru ahaettupeettir tengdir
hjarta og eedakerfi, kann ad skapa a.m.k. somu heattu & blédtappa eda kransadastiflu og hja sjuklingum
sem ekki eru med dreyra. pvi parf ad meta sjuklinga og fylgjast med peim med tilliti til heettupétta &
hjarta.

Fylgikvillar tengdir hollegg
Ef nota parf midleegan bldedalegg (CVAD) skal ihuga heettu & fylgikvillum i tengslum vid midlaegan
blaaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum, bakteriudreyra og segamyndun vid hollegg.

Skraning
Eindregid er melt med pvi ad i hvert skipti sem Helixate NexGen er gefid sjuklingi séu nafn og
lotundmer skrad til pess ad viohalda rekjanleika & milli sjaklings og lotu lyfsins.

Born
Varnadarord og varddarreglur sem hér koma fram eiga beaedi vié um fullordna og born.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hefur verid tilkynnt um milliverkanir Helixate NexGen vid 6nnur lyf.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Engar dyrarannsoknir til ad kanna &hrif & eexlun hafa verid gerdar med Helixate NexGen.
Medganga og brjdstagjof

par sem tioni dreyrasyki A hja konum er mjog litil er engin reynsla af notkun Helixate NexGen &

medgongu og hja konum med barn & brjosti. Helixate NexGen & pvi adeins ad nota & medgéngu og hja
konum med barn & brjosti ad bryna naudsyn beri til.

Frj6semi
Engar upplysingar um frjosemi liggja fyrir.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Helixate NexGen hefur engin ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.



4.8

Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryqggisatridum

Ofnaemisviobrogd (sem kunna ad fela i sér ofsabjlg, svida og sarsauka & innrennslisstad, kuldahroll,
andlitsroda, utbreiddan ofsaklada, hofudverk, ofsaklada, lagprysting, svefndrunga, 6gledi, 6réleika,
hradtakt, prengsli fyrir brjosti, naladofi, uppkdst, mas) hafa komid fram med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupétt V111 og pau geta i sumum tilvikum proast yfir i alvarleg bradaofnaemisvidbrogd
(par med talio lost). Vidbrdgd i had eru sérstaklega algeng,en préun yfir i bradaofnaemi (par med talid
lost) er talid mjog sjaldgeeft.

Sjuklingar med dreyrasyki A kunna ad mynda hlutleysandi motefni (blokka) gegn storkupeetti VI11.
petta astand kann ad koma fram sem 6ndég klinisk svérun. I slikum tilfellum er meelt med ad haft sé
samband vid sérstaka bleedaramidstod.

Tafla yfir aukaverkanir

Taflan sem kemur fram hér & eftir er i samraemi vid MedDRA liffeeraflokkun (liffeeraflokkun og
akjosanlegasta heiti).

Tioni aukaverkana hefur verid metin & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (>1/10), algengar

(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000), koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA st6dlud Tioni
liffeeraflokkun Mjog algengar | Algengar Sjaldgeefar Mjog Koma
sjaldgeefar drsjaldan
fyrir/Tioni
ekki pekkt
B160 og eitlar Motefni gegn Motefni gegn
storkupeetti storkupeetti
VIl VI (kom fram
(kom fram hja hja sjuklingum
sjuklingum an sem hofou
nokkurrar eda fengio medferd
litillar fyrri aour i
medferdar)* Kliniskum
rannsoknum og
rannsoéknum
eftir
markadssetning
u)*
Almennar Aukaverkanir & Hitavidbrdgd
aukaverkanir og innrennslisstad tengd
aukaverkanir a innrennsli
ikomustad (hiti)
Onamiskerfi Ofneemisvidbrog Almenn
0 tengd hud ofnamisvidbr
(kl&di, ofsakladi 6go (p.m.t.
og Utbrot) bradaofneemi,
6gledi,
Gedlilegur
bl6dprystingu
r og svimi)
Taugakerfi Truflad
bragdskyn

* sj& eftirfarandi kafla




Lysing & voldum aukaverkunum

Myndun blokka
Tilkynnt hefur verid um myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd &dur og

sjuklingum sem hafa fengid medferd adur (sja kafla 4.4).

Helixate NexGen hefur verid notad i kliniskum rannséknum til medferdar a bleedingum hja 37
sjuklingum, sem hofdu ekki fengid medferd adur og hja 23 bérnum sem hoféu fengid
lagmarksmedferd (skilgreind sem < 4 dagar & lyfinu) med leifar af storkupetti VIII:C < 2 a.e./dl.
Fimm af 37 (14%) sjaklingum sem ekki hofdu fengid medferd &dur og 4 af 23 (17%) sjuklingum sem
hofou fengid lagmarksmedferd med Helixate NexGen myndudu métefni medan & 20 daga Utsetningu
st6d: Samtals 9 af 60 (15%) préudu med sér motefni. Einn sjuklingur kom ekki i eftirfylgni og einn
sjuklingur myndadi blokka med lagum titrum vid eftirfylgni eftir rannsokn.

I einni &horfsrannsékn reyndist nygengi myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd
adur med alvarlega dreyrasyki A vera 64/183 (37,7%) med Helixate NexGen (med eftirfylgni i allt ad
75 daga Utsetningar).

I kliniskum rannséknum med 73 sjuklingum sem héfdu fengid medferd adur (skilgreind sem

>100 dagar & lyfinu) og var fylgt eftir i fjogur ar komu ekki fram ny motefni.

I umfangsmiklum &horfsrannséknum med yfir 1.000 sjuklingum eftir skraninugu a Helixate NexGen
kom eftirfarandi fram: Ny métefni myndudust hja innan vié 0,2% sjaklinga sem hoféu fengid medferd
aour.

Bdrn
Buist er vid ad tidni, gerd og veegi aukaverkana hja bérnum séu sambeerileg i 6llum sjuklingah6pum
nema hvad vardar myndun blokka.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

4.9 Ofskdmmtun

EkKi hefur verid greint fra neinu tilviki ofskommtunar radbrigda storkupattar VII1.

5. LYFJAFRZAEBDILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf: storkupéttur VIII, ATC-flokkur: B02B D02.

Verkunarhattur

Storkupéttur V1I1/von Willebrand storkupattar (vWF) flétta samanstendur af tveimur sameindum
(storkupéttur V111 og VWF) med mismunandi lifedlisfreedilega verkun. Vid innrennsli i sjukling med
dreyrasyki binst storkupattur V111 vid VWF i bl6drés sjuklingsins. Virkjadur storkupattur V111 verkar
sem hjalparpattur (cofactor) virkjads storkupéttar IX og hradar umbreytingu & storkupeetti X i
virkjadan storkupatt X. Virkjadur storkupattur X umbreytir prétrombini i trombin. Trombin umbreytir
sidan fibrindgeni i fibrin og kokkur getur myndast. Dreyrasyki A er kynbundinn arfgengur
bl6dsjukdémur sem stafar af lekkudum gildum storkupéttar VI11:C og leidir til mikilla bleedinga inn &
lidi, vodva og innri liffeeri annad hvort af sjalfu sér eda vegna averka i slysum eda vid skurdadgeroir.
Med uppbdtarmedferd er styrkur storkupéttar VIII i plasma aukinn og pannig er méguleg timabundin
leidrétting & storkupattarskorti og stilling & bleedingarhneigd.



Lyfhrif
Akvordun a virkjudum trombdplasmintima (activated partial thromboplastin time (aPTT)) er hentugt

in vitro prof til ad meta liffreedilega virkni storkupéttar VIII. Tromboplasmintimi er lengdur hja 6llum
dreyrasjuklingum. Hve vel og lengi tromboplasmintimi helst edlilegur eftir gjof Helixate NexGen er
svipad og sest eftir gjof storkupéattar V111 sem unninn er ar bl6di manna.

Stédugt innrennsli

Komid hefur fram i kliniskri rannsékn hja fulloronum sjuklingum med dreyrasyki A, sem gengist hafa
undir stérar skurdadgerdir, ad nota ma Helixate NexGen sem stédugt innrennsli i skurdadgerd (fyrir
adgerd, medan & henni stendur og eftir adgerd). I rannsokninni var notad heparin til ad koma i veg
fyrir segablaedabdlgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda.

Ofnaemi

I rannsoknum hefur enginn sjuklingur myndad métefnatitra sem hafa kliniska pydingu, gegn peim
votti af misa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Hins vegar er hugsanlegt ofnaemi fyrir einhverju
af innihaldsefnum lyfsins, t.d votti af mdsa- og hamsturspréteinum til stadar hja vissum sjuklingum
sem fyrir eru i heettu (sja kafla 4.3 og 4.4).

Framkdllun dnaemispols (ITI, Immune Tolerance Induction)

Gognum um framkdéllun 6naemispols var safnad vardandi sjuklinga med dreyrasyki A sem hofou
myndad blokka gegn FVI1II. Afturvirkt mat var framkveemt & 40 sjuklingum og 39 sjuklingar toku pétt
i framsynni kliniskri rannsdkn a vegum rannsakanda. Gogn syna fram a pad ad Helixate NexGen hefur
verid notad til pess ad framkalla 6namispol. Hja peim sjuklingum par sem 6namispol nadist var hagt
ad koma i veg fyrir bledingar eda medhondla paer med Helixate NexGen & ny og sjuklingur gat haldid
afram forvarnarmedferd sem vidhaldsmedferd.

5.2 Lyfjahvorf

Fréasog

Vid greiningu allra skrédra tilvika um in vivo bata hja sjuklingum sem adur héféu verid medhondladir
sést ad medaltali 2% haekkun fyrir hverja a.e. sem gefin var af Helixate NexGen & hvert kg
likamspunga. bessar nidurstodur eru i samraemi vid skrad gildi fyrir storkupatt VI sem unninn er ar
plasma manna.

Dreifing og brotthvarf

Eftir gjof Helixate NexGen, minnkadi hamarksvirkni storkupattar V111 eftir tveggja fasa veldisfalli og
var lokahelmingunartiminn ad medaltali um 15 klst. Petta er svipad og fyrir storkupétt VIl sem
unninn er Gr plasma manna par sem lokahelmingunartimi er ad medaltali um 13 kist. Onnur
lyfjahvarfagildi fyrir Helixate NexGen hledsluskammt eru: Medaltimi lyfsins i blédi [MRT (0-48)] er
um 22 klst. og Gthreinsun er um 160 ml/klst. Medal Gthreinsun i upphafi hja 14 fullordnum sjuklingum
sem foru i stora skurdadgerd og fengu stédugt innrennsli, er 188 mi/klst sem samsvarar 3,0 ml/klst/kg
(& bilinu 1,6-4,6ml/KklIst/kg).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Jafnvel vid skammta sem voru margfalt haerri en radlagdir skammtar (midad vid likamspunga) og
gefnir voru tilraunadyrum (masum, rottum, kaninum og hundum) komu ekki fram nein brad eda
medalbrad einkenni eitrunar.

Sérteekar rannséknir med endurtekna skammta til ad kanna eiturverkun & &xlun, langvarandi
eiturverkun og krabbameinsvaldandi verkun voru ekki gerdar med oktékog alfa vegna
onamissvorunar gegn 6samkynja (heterologous) préteinum hja 6llum spendyrum 6drum en ménnum.

Engar rannsdknir voru gerdar a stokkbreytandi ahrifum Helixate NexGen par sem engin

stokkbreytandi ahrif komu fram in vitro eda in vivo vid notkun lyfsins sem er forveri Helixate
NexGen.
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6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Stungulyfsstofn
Glysin
Natriumklério
Kalsiumklorid
Histidin
Polysorbat 80
Sykur

Leysir
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

Adeins mé nota medfylgjandi inngjafarsett par sem medferd getur misfarist sem afleiding af adsogi
storkupéttar VI ar ménnum & innra byrdi sumra annarra innrennslissetta.

6.3 Geymslupol

30 manudir.

Fré orverufraedilegu sjonarmidi & ad nota lyfid strax eftir blondun. Ef pad er ekki notad strax eru
geymslutimi vid notkun og astand fyrir notkun & dbyrgd notanda.

In vitro rannsoknir hafa samt sem &dur synt fram & efna- og edlisfreedilegan stodugleika lausnarinnar i
PVC pokum fyrir stodugt innrennsli i 24 klst. vid 30°C. Synt hefur verid fram & i in vitro rannsoknum
ad efna- og edlisfraedilegur stodugleiki eftir blondun er 3 klukkustundir.

Geymid ekki i keeli eftir bléndun.

6.4  Sérstakar varuoarreglur vio geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbudum til varnar gegn ljosi.
Medan a 30 manada heildargeymslutima stendur ma geyma pakkningu lyfsins vid stofuhita (ad 25°C) i
takmarkadan tima, allt ad 12 manudi. | peim tilvikum fyrnist Iyfid i lok pessa 12 manada timabils eda
vid fyrningardagsetningu hettuglassins med lyfinu, hvort sem fyrr verdur. Nyja fyrningardagsetningu

skal skrifa a lok ytri umbuda.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.
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6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bunadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
pess

Hver pakkning af Helixate NexGen inniheldur:

. Eitt hettuglas med stungulyfsstofni (10 ml gleert hettuglas ar gleri af tegund 1 med latexfrium
grdum gummitappa Ur halogenbutyl og alinnsigli).

. Eitt hettuglas med leysi (6 ml gleert hettuglas ur gleri af tegund 1 med latexfrium graum
gummitappa ar kKlérbatyl og alinnsigli).

. Auk pess pakkning mead:

- einu siubléndunarsetti 20/20 [Mix2Vial]
- einu setti til blaeedarastungu

- einni 5 ml einnota nél

- tveimur einnota alkohdlveettum purrkum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vido forgun og 6nnur medhondlun
Nékvaem lysing & tilbaningi og gjof er i fylgisedli sem fylgir Helixate NexGen.

Helixate NexGen stungulyfsstofn & adeins ad leysa upp i medfylgjandi leysi (2,5 ml af vatni fyrir
stungulyf) og nota til pess medfylgjandi seft Mix2Vial siublondunarsett. Blondun fyrir innrennsli a ad
fara fram vid smitgataradstaedur. Sé einhver hluti pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad
nota pakkninguna.

Snuio hettuglasinu varlega i hringi par til allur stungulyfsstofninn er uppleystur. Eftir bléndun er
lausnin teer. Lyf sem notud eru i &8 skal skoda fyrir lyfjagjof med tilliti til agna og mislitunar Notid
ekki Helixate NexGen ef pad inniheldur synilegar agnir eda er ekki teert.

Eftir bléndun & ad draga lausnina i gegnum Mix2Vial siubléndunarsettio upp i sefdu sprautuna (hvort
tveggja meofylgjandi). Helixate NexGen & ad blanda og gefa med peim dhdldum sem fylgja med
pakkningunni.

Blandada lausn & ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir dr lausninni. Sia ma lausnina med
pvi ad nota Mix2Vial millistykkid.

Adeins til nota i eitt skipti. Allri afgangslausn skal fleygt.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samreemi vid gildandi reglur.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

Bayer Pharma AG

13342 Berlin

pyskaland

8. MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu Gtgafu markadsleyfis: 04. &gust 2000.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 06. agust 2010.

12



10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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1. HEITI LYFS

Helixate NexGen 500 a.e. stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

2.1 Almenn lysing

Hvert hettuglas inniheldur ad lagmarki 500 a.e. af storkupeetti VIII r ménnum (INN: oktdkog alfa).
Storkupattur VI ar ménnum er framleiddur med radbrigda DNA teekni (rDNA) i nyrnafrumum ar
ungum hémstrum sem innihalda gen storkupattar V11 ar ménnum.

2.2 Innihaldslysing

Einn ml af Helixate NexGen inniheldur eftir blondun u.p.b. 200 a.e. (500 a.e. / 2,5 ml) af storkupaetti
VI ar ménnum (INN: oktékog alfa).

Virknin (a.e.) er &kvoroud med pvi ad nota eins preps storkupréf borid saman vio FDA Mega stadal
sem var kvardadur vid WHO stadal i alpjodlegum einingum (a.e.).
Sértaek virkni Helixate NexGen er u.p.b. 4.000 a.e./mg proteins.

Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Stungulyfsstofn: purrt hvitt/gulleitt duft eda duftkaka.
Leysir: vatn fyrir stungulyf, teer, litlaus lausn.

Eftir blondun er lyfid ter og litlaus lausn.

4.  KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Medferd eda varnandi medferd vid bledingum hja sjuklingum med dreyrasyki A (medfaeddan skort &
storkupeetti VIII).

Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og er pvi ekki &tlad til notkunar vid von
Willebrandssjukdomi.

petta lyf er &tlad fullordnum, unglingum og bérnum a 6llum aldri.

4.2  Skammtar og lyfjagjof

Medferd & ad vera undir eftirliti leeknis sem hefur reynslu i medferd vid dreyrasyki.

Skammtar

Fjoldi gefinna eininga af storkupaetti V111 er skilgreindur sem alpj6da einingar (a.e.) og tengjast

gildandi WHO stadli fyrir lyf sem innihalda storkupatt VI11. Virkni storkupattar VIII i plasma er annad
hvort gefin til kynna sem hundradshluti (midad vid edlilegt plasma manna) eda sem alpj6da einingar
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(midad vid alpjddlegan stadal fyrir storkupatt V111 i plasma). Ein alpjéoa eining (a.e.) af virkni
storkupattar V111 er jafngild magni storkupattar VIII i einum ml af edlilegu plasma manna.

Medferd eftir porfum

Akvordun & hafilegum skammti af storkupeetti V111 er byggd & nidurstddum sem byggjast a reynslu,
sem syna ad ein alpjéda eining (a.e.) af storkupaetti V111 fyrir hvert kg likamspunga eykur virkni
storkupéttar V11 i plasma um 1,5% til 2,5% midad vid edlilega virkni. Hefilegur skammtur er
reiknadur at med pvi ad nota eftirfarandi jéfnu:

l. Hafilegur skammtur a.e. = likamspungi (kg) x 0,5 x haekkun storkupéttar V111 sem 6skad er
eftir (% af edlilegu)

1. Aatlud haekkun storkupattar V111 (% af edlilegu) = 2 x skammtur a.e.
likamspungi (kg)

Skammtastaerd, tioni lyfjagjafar og lengd uppbdtarmedferdar parf ad dkveda eftir porfum hvers
sjuklings (pyngd, hve alvarlega blédstorknunarferillinn er skertur, stadsetningu og hversu alvarleg
blaedingin er, métefnum sem til stadar eru og bl6dgildi storkupattar V1I1 sem dskad er eftir).

15



I eftirfarandi tflu eru leidbeiningar fyrir lagmarkspéttni storkupattar VII1 i blédi. [ tilvikum
upptalinna bleedinga, & virkni storkupattar V111 ekki ad fara nidur fyrir uppgefid bl6dgildi (% af

edlilegu) & samsvarandi timabili:

Alvarleiki bleedingar /
Tegund adgerdar

Bl6agildi
storkupattar VI1II
sem 6skao er eftir
(%) (a.e./dl)

Skammtationi (klst.) /
Medferdarlengd (dagar)

Blaeding

Byrjandi lidbleeding, blaeding i | 20 - 40 Endurtaka & gjof & 12 til 24 klst.

vbova eda bleding i munnholi fresti. Ad minnsta kosti 1 dagur, par
til blaeding, sem verkir gefa til
kynna, hefur stédvast eda séar hafa
gréio negjanlega vel.

Alvarlegri lidblaedingar, 30-60 Endurtaka a innrennsli 4 12 - 24

blaedingar i védva eda margull Klst. fresti i 3 - 4 daga eda lengur

(haematoma) par til verkur og hreyfihdmlun
(disability) hefur lagast neegjanlega
vel.

Lifsheettuleg blaeding (svo sem |60 - 100 Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 kist.

innankUpublading, bleding i fresti par til heetta er afstadin.

halsi eda alvarleg blaeding i

kvidarholi)

Adgeroir

Minni adgerdir 30-60 A 24 Kst. fresti i ad minnsta kosti 1

par med talid tanndrattur dag par til sar hefur groid
nagjanlega vel.

Storar adgerdir 80 -100 a) Einn hledslukammtur i einu
(bolus)

(fyrir og eftir adgerd) | Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 Kist.

fresti par til sér hefur groid
neegjanlega vel og sidan halda
medferd afram i ad minnsta kosti 7
daga til vidbotar til ad vidhalda
30% - 60% virkni storkupéttar V1II
(a.e./dl).

b) Stédugt innrennsli

Aukid virkni storkupéttar VIII fyrir
adgerd med pvi ad gefa fyrst
hledsluskammt og sidan strax & eftir
stodugt innrennsli (i a.e./kg/klst.),
skammtaadlogun med hlidsjon af
sOlarhringsuthreinsun hja sjuklingi
og akjosanlegri péttni storkupéttar
VIII, i ad minnsta kosti 7 daga.

Skammtastzrdir og tidni lyfjagjafa skal alltaf adlaga kliniskum ahrifum hja hverjum einstokum
sjuklingi. I sérstokum tilvikum getur purft ad nota sterri skammta en reiknadir hafa verid ut, einkum

hvad vardar upphafsskammt.

Medan & medferd stendur er meelt med videigandi akvordun & virkni storkupéttar V111 til leidbeiningar

um skammt sem gefa & og hversu oft parf ad endurtaka innrennsli. Sér i lagi vid stérar skurdadgerdir
er ohjakvaemilegt ad vidhafa nakvaemt eftirlit med uppbdtarmedferd med pvi ad framkvaema
blodstorknunargreiningu (virkni storkupéttar V11 i plasma). Einstaka sjuklingur getur svarad
storkupeetti VIII mismunandi, synt mismunandi helmingunartima og bata.
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Stédugt innrennsli

Vi Gtreikning hrada innrennslis i upphafi ma fa vitneskju um Gthreinsun med pvi ad gera karfu yfir
dvinandi virkni fyrir adgerd, eda byrja med hlidsjon af medal virkni hjé pydinu (3,0-3,5 ml/klst./kg) og
sidan adlaga skammta eftir porfum.

Innrennslishradi (i ae/kg/klst) = Uthreinsun (i ml/klst/kg) x akjosanleg virkni storkupattar V111 (i
a.e./ml).

Synt hefur verid fram & kliniskan og in vitro stédugleika vid samfellt innrennli vid notkun dzela med
polyvinylklorid (PVC) geymi. Helixate NexGen inniheldur Iitid magn hjalparefnisins polysorbats-80,
sem vitad er ad eykur hrada tvi-(2-etylhexyl) phthalate (DEPH) utfellinga Ur efnum sem innhalda
polyvinylklérid (PVC). betta ber ad hafa i huga pegar lyfid er gefid med stédugu innrennsli.

Forvorn

Vid langvarandi, fyrirbyggjandi medferd vid blaedingu hja sjuklingum med alvarlega dreyrasyki A eru
venjulegir skammtar 20 til 40 a.e. af Helixate NexGen fyrir hvert kg likamspunga med 2-3 daga
millibili.

I sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjuklingum, getur purft ad hafa styttra milli skammta og
gefa steerri skammta.

Born

Synt hefur verid fram & 6ryggi og verkun Helixate NexGen hja bérnum & 6llum aldri. Gogn ur
Kliniskum rannséknum & 61 barni yngra en 6 ara og rannséknum &n inngrips & bérnum & 6llum aldri
eru fyrirliggjandi.

Sjuklingar med métefni (inhibitors)

Fylgjast skal med myndun storkupéttar V111 motefna hja sjaklingum. Naist ekki su storkupéttar Vi1
virkni i plasma sem rad var fyrir gert eda ef ekki er unnt ad stddva blaeedingu med videigandi skammiti
skal rannsaka hvort storkupattar V111 motefni er til stadar. Ef motefni med leegra gildi en 10 Bethesda
einingar (BU) i ml er til stadar ma vera ad vidbotargjof radbrigda storkupéttar VIII hlutleysi métefnid
og aframhaldandi kliniskt ahrifarik medferd med Helixate NexGen verdi moguleg. Ef hins vegar
motefni er til stadar eru naudsynlegir skammtar hins vegar breytilegir og peim parf ad breyta i
samreemi vid Kliniska svorun og meelingu & virkni storkupéttar VIII i plasma. Hja sjuklingum med
métefnatitra heaerri en 10 Bethesda einingar eda mikla éneemisminnissvérun (anamnestic response) a ad
ihuga gjof (virkjads) pykknis prétrombinfléttu (PCC) eda lyfja med radbrigda virkjudum storkupeetti
VII (rFVI11a). bessari medferd skal stjornad af leknum med reynslu i medferd sjuklinga med
dreyrasyki.

Lyfjagjof
Til notkunar i blaad.

Helixate NexGen er gefid med inndalingu i blaaed a nokkrum minatum. Hradi inndaelingar fer eftir
astandi sjuklings (hdmarkshradi inndzlingar: 2 ml/minatu).

Stédugt innrennsli

Helixate NexGen mé& gefa med stddugu innrennsli. Innrennslishrada & ad reikna Gt & grundvelli
Uthreinsunar og ékjdsanlegrar péttni storkupattar V1II.

Deami: Hja 75 kg sjuklingi med uthreinsun sem er 3 mil/klst./kg, myndi innrennslishradi i byrjun vera
3 a.e./klst./kg, til ad na 100% péttni storkupattar VIII. Vid utreikninga & mi/klst., skal margfalda
innrennslishrada i a.e./klIst./kg med kg likamspyngdar/péttni lausnar (a.e./ml).
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Dami um Utreikning & innrennslishrada fyrir stédugt innrennsli eftir inndaelingu med stékum
upphafsskammti.

Akjosanleg Innrennslishradi | Innrennslishradi hja 75 kg sjaklingi
plasmapéttni a.e./klst./kg ml/klst.
storkupattar VIII

Uthreinsun: péttni rFVIII i lausn

3 ml/klst./kg 100 a.e./ml 200 a.e./ml 400 a.e./ml
100 % (1 a.e./ml) 3,0 2,25 1,125 0,56
60% (0,6 a.e./ml) 18 1,35 0,68 0,34
40% (0,4 a.e./ml) 1,2 0,9 0,45 0,225

Hradara innrennsli getur verid naudsynlegt vid hradari Gthreinsun, pegar um miklar blaedingar er ad
reeda eda miklar vefjaskemmdir i skurdadgeroum.

Eftir fyrstu 24 klukkustundirnar med stédugu innrennsli & ad endurreikna Gthreinsun & hverjum degi
med pvi ad nota jafnveegisjofnuna med Gtreiknadri péttni storkupéttar V111 og innrennslishrada med
pvi ad nota eftirfarandi jofnu:

Uthreinsun = innrennslishradi/raunpéttni storkupéttar V1II.

Pegar innrennsli er stddugt, skal skipta um innrennslispoka a 24 Klst. fresti.
Sja leidbeiningar i kafla 6.6 og fylgisedil um bléndun lyfsins fyrir gjof.
4.3 Frébendingar

- Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
- bekkt ofnemisvidbrégd fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Ofnaemi
Ofnaemi er hugsanlegt vid notkun Helixate NexGen. Lyfid inniheldur snefil af musa- og
hamsturspréteinum og mannaprotein 6nnur en storkupatt V111 (sja kafla 5.1).

Ef einkenni um ofnami koma fram skal radleggja sjuklingi ad hetta notkun lyfsins &n tafar og hafa
samband vid laekninn.

Upplysa skal sjuklinga um fyrstu merki um ofneemisvidbrégo svo sem klada, 6gledi, almennan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjosti, mas, lagprysting og bradaofnaemi.
Fai sjuklingur lost skal veita almenna medferd vid losti.

Blokkar

Myndun hlutleysandi métefna (blokka) gegn storkupeetti V11 er pekktur fylgikvilli i medferd hja
sjuklingum med dreyrasyki A. bessi motefni eru venjulega IgG dnamisglébulin og hamla
forhleypandi virkni (procoagulant activity) storkupattar V111, sem meeld er i sérstokum Bethesda
einingum (Modified Bethesda Units (BU)) i ml af plasma med notkun breyttrar malingar (modified
assay). Heetta & myndun métefna er tengd Utsetningu fyrir storkupaetti V111 og fyrir genapattum m.a. og
er haettan mest fyrstu 20 dagana. Métefni geta myndast eftir fyrstu 100 Gtsetningardagana, en pad er
sjaldgeeft.

Tilvik eru um ad motefni hafi myndast aftur (Iagur titri) eftir ad skipt hefur verid fra einum radbrigda
storkupeetti VI1I i annan hja sjuklingum sem adur hafa verid medhondladir lengur en i 100 daga og eru
med sogu um moétefnamyndun. bvi er radlagt ad fylgjast vel med métefnamyndun hja éllum
sjuklingum pegar skipt er fra einum radbrigda storkupatti i annan.
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Almennt skal fylgjast vel med hvort sjaklingar sem medhondladir eru med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupatt VIII myndi motefni og skal pad gert med videigandi klinisku eftirliti og
bl6drannséknum.

Ef tileetludum gildum vardandi virkni storkupattar V111 i plasma er ekki ndd eda ef ekki tekst ad stodva
blaeedingu med videigandi skammiti, skal framkvama prof til pess ad kanna hvort storkupattar Vi1
blokkar eru fyrir hendi. Hja sjuklingum med ha gildi blokka er ekki vist ad medferd med

storkupeetti V111 beri &rangur og ihuga skal adra medferoarmoguleika. Umoénnun slikra sjaklinga atti
ad vera i umsjon leekna med reynslu af umsjon med dreyrasyki og blokka gegn storkupeetti.

Stédugt innrennsli
I kliniskri rannsokn & stédugu innrennsli i skurdadgerdum, var heparin notad til ad koma i veg fyrir
segablazdabolgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda.

Natriuminnihald
I hverju hettuglasi er minna en 1 mmdal af natrium (23 mg), p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt*.

Hjarta- og &dakvillar

Dreyrasjuklingar med ahattupaetti eda sjukddéma tengda hjarta og eedakerfi kunna ad eiga sému hattu
& pvi ao fa hjarta- og edakvilla og sjuklingar sem ekki eru med dreyra, pegar storknun hefur verid
leidrétt med FVIII.

Haekkun & gildum storkupattar V111 eftir gjof, sérstaklega pegar fyrir hendi eru ahaettupeettir tengdir
hjarta og eedakerfi, kann ad skapa a.m.k. somu hattu & blédtappa eda kransadastiflu og hja sjuklingum
sem ekki eru med dreyra. bvi parf ad meta sjuklinga og fylgjast med peim med tilliti til heettupétta &
hjarta.

Fylgikvillar tengdir hollegg
Ef nota parf midleegan bldedalegg (CVAD) skal ihuga heettu & fylgikvillum i tengslum vid midlaegan
blaaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum, bakteriudreyra og segamyndun vid hollegg.

Skraning
Eindregid er melt med pvi ad i hvert skipti sem Helixate NexGen er gefid sjuklingi séu nafn og
lotundmer skrad til pess ad viohalda rekjanleika & milli sjuklings og lotu lyfsins.

Born
Varnadarord og varddarreglur sem hér koma fram eiga beaedi vié um fullordna og born.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hefur verid tilkynnt um milliverkanir Helixate NexGen vid 6nnur lyf.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Engar dyrarannsoknir til ad kanna &hrif & eexlun hafa verid gerdar med Helixate NexGen.
Medganga og brjdstagjof

par sem tioni dreyrasyki A hja konum er mjog litil er engin reynsla af notkun Helixate NexGen &

medgongu og hja konum med barn & brjosti. Helixate NexGen & pvi adeins ad nota & medgéngu og hja
konum med barn & brjosti ad bryna naudsyn beri til.

Frj6semi
Engar upplysingar um frjosemi liggja fyrir.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Helixate NexGen hefur engin ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.
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4.8

Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryqggisatridum

Ofnaemisviobrogd (sem kunna ad fela i sér ofsabjlg, svida og sarsauka & innrennslisstad, kuldahroll,
andlitsroda, utbreiddan ofsaklada, hofudverk, ofsaklada, lagprysting, svefndrunga, 6gledi, 6réleika,
hradtakt, prengsli fyrir brjosti, naladofi, uppkdst, mas) hafa komid fram med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupétt V111 og pau geta i sumum tilvikum proast yfir i alvarleg bradaofnaemisvidbrogd
(par med talio lost). Vidbrdgd i had eru sérstaklega algeng,en préun yfir i bradaofnaemi (par med talid
lost) er talid mjog sjaldgeeft.

Sjuklingar med dreyrasyki A kunna ad mynda hlutleysandi motefni (blokka) gegn storkupetti V111.
petta astand kann ad koma fram sem 6ndég klinisk svérun. I slikum tilfellum er meelt med ad haft sé
samband vid sérstaka bleedaramidstod.

Tafla yfir aukaverkanir

Taflan sem kemur fram hér & eftir er i samraemi vid MedDRA liffeeraflokkun (liffeeraflokkun og
akjosanlegasta heiti).

Tioni aukaverkana hefur verid metin & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (>1/10), algengar

(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000), koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA st6dlud Tioni
liffeeraflokkun Mjog algengar | Algengar Sjaldgeefar Mjog Koma
sjaldgeefar drsjaldan
fyrir/Tioni
ekki pekkt
B160 og eitlar Motefni gegn Motefni gegn
storkupeetti storkupeetti
VIl VI (kom fram
(kom fram hja hja sjuklingum
sjuklingum an sem hofou
nokkurrar eda fengio medferd
litillar fyrri aour i
medferdar)* Kliniskum
rannsoknum og
rannsoéknum
eftir
markadssetning
u)*
Almennar Aukaverkanir & Hitavidbrdgd
aukaverkanir og innrennslisstad tengd
aukaverkanir a innrennsli
ikomustad (hiti)
Onamiskerfi Ofneemisvidbrog Almenn
0 tengd hud ofnamisvidbr
(kl&di, ofsakladi 6go (p.m.t.
og Utbrot) bradaofneemi,
6gledi,
Gedlilegur
bl6dprystingu
r og svimi)
Taugakerfi Truflad
bragdskyn

* sj& eftirfarandi kafla
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Lysing & voldum aukaverkunum

Myndun blokka
Tilkynnt hefur verid um myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd &dur og

sjuklingum sem hafa fengid medferd adur (sja kafla 4.4).

Helixate NexGen hefur verid notad i kliniskum rannséknum til medferdar & bleedingum hja 37
sjuklingum, sem hofdu ekki fengid medferd adur og hja 23 bérnum sem hoféu fengid
lagmarksmedferd (skilgreind sem < 4 dagar & lyfinu) med leifar af storkupetti VIII:C < 2 a.e./dl.
Fimm af 37 (14%) sjaklingum sem ekki hofdu fengid medferd &dur og 4 af 23 (17%) sjuklingum sem
hofou fengio lagmarksmedferd med Helixate NexGen myndudu métefni medan & 20 daga Utsetningu
st6d: Samtals 9 af 60 (15%) préudu med sér motefni. Einn sjuklingur kom ekki i eftirfylgni og einn
sjuklingur myndadi blokka med lagum titrum vid eftirfylgni eftir rannsokn.

I einni &horfsrannsékn reyndist nygengi myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd
adur med alvarlega dreyrasyki A vera 64/183 (37,7%) med Helixate NexGen (med eftirfylgni i allt ad
75 daga Utsetningar).

I kliniskum ranns6knum med 73 sjiklingum sem héfdu fengid medferd &dur (skilgreind sem

>100 dagar & lyfinu) og var fylgt eftir i fjogur ar komu ekki fram ny motefni.

I umfangsmiklum &horfsrannséknum med yfir 1.000 sjuklingum eftir skraninugu & Helixate NexGen
kom eftirfarandi fram: Ny métefni myndudust hja innan vié 0,2% sjaklinga sem hoféu fengid medferd
aaur.

Bdrn
Buist er vid ad tidni, gerd og veegi aukaverkana hja bérnum séu sambeerileg i 6llum sjuklingah6pum
nema hvad vardar myndun blokka.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

4.9 Ofskdmmtun

EkKi hefur verid greint fra neinu tilviki ofskommtunar radbrigda storkupattar VII1.

5. LYFJAFRZAEBDILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf: storkupéttur VIII, ATC-flokkur: B02B D02.

Verkunarhattur

Storkupéttur V1I1/von Willebrand storkupattar (vWF) flétta samanstendur af tveimur sameindum
(storkupéttur V111 og VWF) med mismunandi lifedlisfraedilega verkun. Vid innrennsli i sjukling med
dreyrasyki binst storkupattur V111 vid VWF i bl6drés sjuklingsins. Virkjadur storkupattur V111 verkar
sem hjalparpattur (cofactor) virkjads storkupéttar IX og hradar umbreytingu & storkupeetti X i
virkjadan storkupatt X. Virkjadur storkupattur X umbreytir prétrombini i trombin. Trombin umbreytir
sidan fibrindgeni i fibrin og kokkur getur myndast. Dreyrasyki A er kynbundinn arfgengur
bl6dsjukdémur sem stafar af lekkudum gildum storkupéttar VI11:C og leidir til mikilla bleedinga inn &
lidi, vodva og innri liffeeri annad hvort af sjalfu sér eda vegna averka i slysum eda vid skurdadgeroir.
Med uppbdtarmedferd er styrkur storkupéttar VIII i plasma aukinn og pannig er méguleg timabundin
leidrétting & storkupattarskorti og stilling & bleedingarhneigd.
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Lyfhrif
Akvordun a virkjudum trombdplasmintima (activated partial thromboplastin time (aPTT)) er hentugt

in vitro prof til ad meta liffreedilega virkni storkupéttar VIII. Tromboplasmintimi er lengdur hja 6llum
dreyrasjuklingum. Hve vel og lengi tromboplasmintimi helst edlilegur eftir gjof Helixate NexGen er
svipad og sest eftir gjof storkupéattar V111 sem unninn er ar bl6di manna.

Stédugt innrennsli

Komid hefur fram i kliniskri rannsékn hja fulloronum sjuklingum med dreyrasyki A, sem gengist hafa
undir stérar skurdadgerdir, ad nota ma Helixate NexGen sem stédugt innrennsli i skurdadgerd (fyrir
adgerd, medan & henni stendur og eftir adgerd). I rannsokninni var notad heparin til ad koma i veg
fyrir segablagedabdlgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda..

Ofnaemi

I rannsoknum hefur enginn sjuklingur myndad métefnatitra sem hafa kliniska pydingu, gegn peim
votti af misa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Hins vegar er hugsanlegt ofnaemi fyrir einhverju
af innihaldsefnum lyfsins, t.d votti af mdsa- og hamsturspréteinum til stadar hja vissum sjuklingum
sem fyrir eru i heettu (sja kafla 4.3 og 4.4).

Framkdllun dnaemispols (ITI, Immune Tolerance Induction)

Gognum um framkdéllun 6naemispols var safnad vardandi sjuklinga med dreyrasyki A sem hofou
myndad blokka gegn FVIII. Afturvirkt mat var framkvaemt & 40 sjuklingum og 39 sjuklingar toku patt
i framsynni kliniskri rannsdkn a vegum rannsakanda. Gogn syna fram a pad ad Helixate NexGen hefur
verid notad til pess ad framkalla 6namispol. Hja peim sjuklingum par sem 6namispol nadist var hagt
ad koma i veg fyrir bledingar eda medhondla paer med Helixate NexGen & ny og sjuklingur gat haldid
afram forvarnarmedferd sem vidhaldsmedferd.

5.2 Lyfjahvorf

Fréasog

Vid greiningu allra skrédra tilvika um in vivo bata hja sjuklingum sem adur héféu verio medhondladir
sést ad medaltali 2% haekkun fyrir hverja a.e. sem gefin var af Helixate NexGen & hvert kg
likamspunga. bessar nidurstodur eru i samraemi vid skrad gildi fyrir storkupatt VI sem unninn er ar
plasma manna.

Dreifing og brotthvarf

Eftir gjof Helixate NexGen, minnkadi hamarksvirkni storkupattar V111 eftir tveggja fasa veldisfalli og
var lokahelmingunartiminn ad medaltali um 15 klst. Petta er svipad og fyrir storkupétt VIl sem
unninn er Gr plasma manna par sem lokahelmingunartimi er ad medaltali um 13 kist. Onnur
lyfjahvarfagildi fyrir Helixate NexGen hledsluskammt eru: Medaltimi lyfsins i blédi [MRT (0-48)] er
um 22 klst. og Gthreinsun er um 160 ml/klst. Medal Gthreinsun i upphafi hja 14 fullordnum sjaklingum
sem foru i stora skurdadgerd og fengu stédugt innrennsli, er 188 mi/klst sem samsvarar 3,0 ml/klst/kg
(& bilinu 1,6-4,6ml/KklIst/kg).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Jafnvel vid skammta sem voru margfalt haerri en radlagdir skammtar (midad vid likamspunga) og
gefnir voru tilraunadyrum (masum, rottum, kaninum og hundum) komu ekki fram nein brad eda
medalbrad einkenni eitrunar.

Sérteekar rannséknir med endurtekna skammta til ad kanna eiturverkun & &xlun, langvarandi
eiturverkun og krabbameinsvaldandi verkun voru ekki gerdar med oktdkog alfa vegna
onamissvorunar gegn 6samkynja (heterologous) préteinum hja 6llum spendyrum 6érum en ménnum.

Engar rannséknir voru gerdar a stokkbreytandi ahrifum Helixate NexGen par sem engin

stokkbreytandi ahrif komu fram in vitro eda in vivo vid notkun lyfsins sem er forveri Helixate
NexGen.
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6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Stungulyfsstofn
Glysin
Natriumklério
Kalsiumklorid
Histidin
Polysorbat 80
Sykur

Leysir
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

Adeins mé nota medfylgjandi inngjafarsett par sem medferd getur misfarist sem afleiding af adsogi
storkupéttar VVII1 ar ménnum & innra byrdi sumra annarra innrennslissetta.

6.3 Geymslupol

30 manudir.

Fré orverufraedilegu sjonarmidi & ad nota lyfid strax eftir blondun. Ef pad er ekki notad strax eru
geymslutimi vid notkun og astand fyrir notkun & dbyrgd notanda.

In vitro rannsoknir hafa samt sem &dur synt fram & efna- og edlisfreedilegan stodugleika lausnarinnar i
PVC pokum fyrir stodugt innrennsli i 24 klst. vid 30°C. Synt hefur verid fram & i in vitro rannsoknum
ad efna- og edlisfraedilegur stodugleiki eftir blondun er 3 klukkustundir.

Geymid ekki i keeli eftir bléndun.

6.4  Sérstakar varuoarreglur vio geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbadum til varnar gegn ljosi.
Medan a 30 manada heildargeymslutima stendur ma geyma pakkningu lyfsins vid stofuhita (ad 25°C) i
takmarkadan tima, allt ad 12 manudi. | peim tilvikum fyrnist Iyfid i lok pessa 12 manada timabils eda
vid fyrningardagsetningu hettuglassins med lyfinu, hvort sem fyrr verdur. Nyja fyrningardagsetningu

skal skrifa a lok ytri umbuda.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.
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6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bunadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
pess

Hver pakkning af Helixate NexGen inniheldur:

. Eitt hettuglas med stungulyfsstofni (10 ml gleert hettuglas ar gleri af tegund 1 med latexfrium
grdum gummitappa Ur halogenbutyl og alinnsigli).

. Eitt hettuglas med leysi (6 ml gleert hettuglas ur gleri af tegund 1 med latexfrium graum
gummitappa ar klérbatyl og alinnsigli).

. Auk pess pakkning mead:

- einu siublondunarsetti 20/20 [Mix2Vial]
- einu setti til bldzedarastungu

- einni 5 ml einnota nél

- tveimur einnota alkoholveettum purrkum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vido forgun og 6nnur medhondlun
Néakvam lysing & tilbaningi og gjof er i fylgisedli sem fylgir Helixate NexGen.

Helixate NexGen stungulyfsstofn & adeins ad leysa upp i medfylgjandi leysi (2,5 ml af vatni fyrir
stungulyf) og nota til pess medfylgjandi seft Mix2Vial siublondunarsett. Blondun fyrir innrennsli a ad
fara fram vid smitgataradstaedur. Sé einhver hluti pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad
nota pakkninguna.

Snuio hettuglasinu varlega i hringi par til allur stungulyfsstofninn er uppleystur. Eftir bléndun er
lausnin teer. Lyf sem notud eru i &8 skal skoda fyrir lyfjagjof med tilliti til agna og mislitunar Notid
ekki Helixate NexGen ef pad inniheldur synilegar agnir eda er ekki teert.

Eftir bléndun & ad draga lausnina i gegnum Mix2Vial siubléndunarsettio upp i sefdu sprautuna (hvort
tveggja meofylgjandi). Helixate NexGen & ad blanda og gefa med peim dhdldum sem fylgja med
pakkningunni.

Blandada lausn & ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir dr lausninni. Sia ma lausnina med
pvi ad nota Mix2Vial millistykkid.

Adeins til nota i eitt skipti. Allri afgangslausn skal fleygt.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samreemi vid gildandi reglur.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

Bayer Pharma AG

13342 Berlin

pyskaland

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/002

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu atgafu markadsleyfis: 04. &gust 2000.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 06. agust 2010.
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10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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1. HEITI LYFS

Helixate NexGen 1000 a.e. stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

2.1 Almenn lysing

Hvert hettuglas inniheldur ad lagmarki 1000 a.e. af storkupeetti V111 ar ménnum (INN: oktokog alfa).
Storkupattur VI ar ménnum er framleiddur med radbrigda DNA teekni (rDNA) i nyrnafrumum ar
ungum hémstrum sem innihalda gen storkupattar V11 ar ménnum.

2.2 Innihaldslysing

Einn ml af Helixate NexGen inniheldur eftir bléndun u.p.b. 400 a.e. (1000 a.e. / 2,5 ml) af storkupeetti
VI ar ménnum (INN: oktékog alfa).

Virknin (a.e.) er &kvoroud med pvi ad nota eins preps storkupréf borid saman vio FDA Mega stadal
sem var kvardadur vid WHO stadal i alpjodlegum einingum (a.e.).
Sértaek virkni Helixate NexGen er u.p.b. 4.000 a.e./mg proteins.

Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Stungulyfsstofn: purrt hvitt/gulleitt duft eda duftkaka.
Leysir: vatn fyrir stungulyf, teer, litlaus lausn.

Eftir blondun er Iyfid teer og litlaus lausn.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Medferd eda varnandi medferd vid blaedingum hja sjuklingum med dreyrasyki A (medfaeddan skort &
storkupeetti VIII).

Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og er pvi ekki &tlad til notkunar vid von
Willebrandssjakdomi.

petta lyf er &tlad fullordnum, unglingum og bérnum a 6llum aldri.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd & ad vera undir eftirliti leeknis sem hefur reynslu i medferd vid dreyrasyki.

Skammtar

Fjoldi gefinna eininga af storkupaetti V111 er skilgreindur sem alpjdda einingar (a.e.) og tengjast

gildandi WHO stadli fyrir lyf sem innihalda storkupatt VI11. Virkni storkupattar VIII i plasma er annad
hvort gefin til kynna sem hundradshluti (midad vid edlilegt plasma manna) eda sem alpj6da einingar
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(midad vid alpjddlegan stadal fyrir storkupatt V111 i plasma). Ein alpjéoa eining (a.e.) af virkni
storkupattar V111 er jafngild magni storkupattar V111 i einum ml af edlilegu plasma manna.

Medferd eftir porfum

Akvordun & hafilegum skammti af storkupaetti V111 er byggd & nidurstddum sem byggjast a reynslu,
sem syna ad ein alpjéda eining (a.e.) af storkupaetti V111 fyrir hvert kg likamspunga eykur virkni
storkupéttar V11 i plasma um 1,5% til 2,5% midad vid edlilega virkni. Heefilegur skammtur er
reiknadur at med pvi ad nota eftirfarandi jéfnu:

l. Hafilegur skammtur a.e. = likamspungi (kg) x 0,5 x haekkun storkupéttar V111 sem 6skad er
eftir (% af edlilegu)

1. Aatlud haekkun storkupattar V111 (% af edlilegu) = 2 x skammtur a.e.
likamspungi (kg)

Skammtastaerd, tioni lyfjagjafar og lengd uppbdtarmedferdar parf ad dkveda eftir porfum hvers
sjuklings (pyngd, hve alvarlega blédstorknunarferillinn er skertur, stadsetningu og hversu alvarleg
blaedingin er, métefnum sem til stadar eru og bl6dgildi storkupattar VII1 sem dskad er eftir).
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I eftirfarandi tflu eru leidbeiningar fyrir lagmarkspéttni storkupattar VII1 i blédi. [ tilvikum
upptalinna bleedinga, & virkni storkupattar V111 ekki ad fara nidur fyrir uppgefid blédgildi (% af

edlilegu) & samsvarandi timabili:

Alvarleiki bleedingar /
Tegund adgerdar

Bl6agildi
storkupattar VI1II
sem 6skao er eftir
(%) (a.e./dl)

Skammtationi (klst.) /
Medferdarlengd (dagar)

Blaeding

Byrjandi lidbleeding, blaeding i | 20 - 40 Endurtaka & gjof & 12 til 24 klst.

vbova eda bleding i munnholi fresti. Ad minnsta kosti 1 dagur, par
til blaeding, sem verkir gefa til
kynna, hefur stédvast eda séar hafa
gréio negjanlega vel.

Alvarlegri lidblaedingar, 30-60 Endurtaka a innrennsli 4 12 - 24

blaedingar i védva eda margull Klst. fresti i 3 - 4 daga eda lengur

(haematoma) par til verkur og hreyfihdmlun
(disability) hefur lagast neegjanlega
vel.

Lifsheettuleg blaeding (svo sem |60 - 100 Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 kist.

innankupublading, blaeding i fresti par til heetta er afstadin.

halsi eda alvarleg blaeding i

kvidarholi)

Adgeroir

Minni adgerdir 30-60 A 24 Kst. fresti i ad minnsta kosti 1

par med talid tanndrattur dag par til sar hefur groid
nagjanlega vel.

Storar adgerdir 80 -100 a) Einn hledslukammtur i einu
(bolus)

(fyrir og eftir adgerd) | Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 Kist.

fresti par til sér hefur groid
neegjanlega vel og sidan halda
medferd afram i ad minnsta kosti 7
daga til vidbotar til ad vidhalda
30% - 60% virkni storkupéttar V1II
(a.e./dl).

b) Stédugt innrennsli

Aukid virkni storkupéttar VIII fyrir
adgerd med pvi ad gefa fyrst
hledsluskammt og sidan strax & eftir
stodugt innrennsli (i a.e./kg/klst.),
skammtaadlogun med hlidsjon af
sOlarhringsuthreinsun hja sjuklingi
og akjosanlegri péttni storkupéttar
VIII, i ad minnsta kosti 7 daga.

Skammtastzrdir og tidni lyfjagjafa skal alltaf adlaga kliniskum ahrifum hja hverjum einstokum
sjuklingi. I sérstokum tilvikum getur purft ad nota sterri skammta en reiknadir hafa verid ut, einkum

hvad vardar upphafsskammt.

Medan & medferd stendur er meelt med videigandi akvordun & virkni storkupéttar V111 til leidbeiningar

um skammt sem gefa & og hversu oft parf ad endurtaka innrennsli. Sér i lagi vid stérar skurdadgerdir
er ohjakvaemilegt ad vidhafa nakvaemt eftirlit med uppbdtarmedferd med pvi ad framkvaema
blodstorknunargreiningu (virkni storkupéttar V11 i plasma). Einstaka sjuklingur getur svarad
storkupeetti VIII mismunandi, synt mismunandi helmingunartima og bata.
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Stédugt innrennsli

Vi0 Gtreikning hrada innrennslis i upphafi ma fa vitneskju um athreinsun med pvi ad gera karfu yfir
dvinandi virkni fyrir adgerd, eda byrja med hlidsjon af medal virkni hjé pydinu (3,0-3,5 ml/klst./kg) og
sidan adlaga skammta eftir porfum.

Innrennslishradi (i ae/kg/klst) = Uthreinsun (i ml/klst/kg) x akjosanleg virkni storkupattar V111 (i
a.e./ml).

Synt hefur verid fram & kliniskan og in vitro stédugleika vid samfellt innrennli vid notkun dzela med
polyvinylklorid (PVC) geymi. Helixate NexGen inniheldur Iitid magn hjalparefnisins pélysorbats-80,
sem vitad er ad eykur hrada tvi-(2-etylhexyl) phthalate (DEPH) utfellinga Ur efnum sem innhalda
polyvinylklérid (PVC). betta ber ad hafa i huga pegar lyfid er gefid med stédugu innrennsli.

Forvorn

Vid langvarandi, fyrirbyggjandi medferd vid blaedingu hja sjuklingum med alvarlega dreyrasyki A eru
venjulegir skammtar 20 til 40 a.e. af Helixate NexGen fyrir hvert kg likamspunga med 2-3 daga
millibili.

I sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjuklingum, getur purft ad hafa styttra milli skammta og
gefa steerri skammta.

Born

Synt hefur verid fram & 6ryggi og verkun Helixate NexGen hja bérnum & 6llum aldri. Gogn ur
Kliniskum rannséknum & 61 barni yngra en 6 ara og rannséknum &n inngrips & bérnum & 6llum aldri
eru fyrirliggjandi.

Sjuklingar med métefni (inhibitors)

Fylgjast skal med myndun storkupéttar V111 motefna hja sjaklingum. Naist ekki su storkupéttar Vi1
virkni i plasma sem réad var fyrir gert eda ef ekki er unnt ad stddva blaeedingu med videigandi skammti
skal rannsaka hvort storkupattar V111 motefni er til stadar. Ef motefni med leegra gildi en 10 Bethesda
einingar (BU) i ml er til stadar ma vera ad vidbotargjof radbrigda storkupéttar VIII hlutleysi métefnid
og aframhaldandi kliniskt ahrifarik medferd med Helixate NexGen verdi moguleg. Ef hins vegar
motefni er til stadar eru naudsynlegir skammtar hins vegar breytilegir og peim parf ad breyta i
samreemi vid Kliniska svorun og meelingu & virkni storkupéttar VIII i plasma. Hja sjuklingum med
métefnatitra hearri en 10 Bethesda einingar eda mikla éneemisminnissvérun (anamnestic response) a ad
ihuga gjof (virkjads) pykknis prétrombinfléttu (PCC) eda lyfja med radbrigda virkjudum storkupeetti
VII (rFVI11a). bessari medferd skal stjornad af leknum med reynslu i medferd sjiklinga med
dreyrasyki.

Lyfjagjof
Til notkunar i blaad.

Helixate NexGen er gefid med inndalingu i blaaed a nokkrum minatum. Hradi inndalingar fer eftir
astandi sjuklings (hdmarkshradi inndzelingar: 2 ml/mindtu).

Stédugt innrennsli

Helixate NexGen mé& gefa med stddugu innrennsli. Innrennslishrada & ad reikna Gt & grundvelli
Uthreinsunar og ékjdsanlegrar péttni storkupattar VIII.

Dami: Hja 75 kg sjuklingi med uthreinsun sem er 3 ml/klst./kg, myndi innrennslishradi i byrjun vera
3 a.e/klst./kg, til ad na 100% péttni storkupattar VIII. Vid utreikninga & ml/klst., skal margfalda
innrennslishrada i a.e./klIst./kg med kg likamspyngdar/péttni lausnar (a.e./ml).
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Dami um Utreikning & innrennslishrada fyrir stédugt innrennsli eftir inndaelingu med stékum
upphafsskammti.

Akjosanleg Innrennslishradi | Innrennslishradi hja 75 kg sjaklingi
plasmapéttni a.e./klst./kg ml/klst.
storkupattar VIII

Uthreinsun: péttni rFVIII i lausn

3 ml/klst./kg 100 a.e./ml 200 a.e./ml 400 a.e./ml
100 % (1 a.e./ml) 3,0 2,25 1,125 0,56
60% (0,6 a.e./ml) 18 1,35 0,68 0,34
40% (0,4 a.e./ml) 1,2 0,9 0,45 0,225

Hradara innrennsli getur verid naudsynlegt vid hradari Gthreinsun, pegar um miklar blaedingar er ad
reeda eda miklar vefjaskemmdir i skurdadgerdum.

Eftir fyrstu 24 klukkustundirnar med stédugu innrennsli & ad endurreikna Gthreinsun & hverjum degi
med pvi ad nota jafnveegisjofnuna med Gtreiknadri péttni storkupéttar V111 og innrennslishrada med
pvi ad nota eftirfarandi jofnu:

Uthreinsun = innrennslishradi/raunpéttni storkupéttar V1II.

Pegar innrennsli er stddugt, skal skipta um innrennslispoka a 24 Klst. fresti.
Sja leidbeiningar i kafla 6.6 og fylgisedil um bléndun lyfsins fyrir gjof.
4.3 Frébendingar

- Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
- bekkt ofnemisvidbrégd fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Ofnaemi
Ofnaemi er hugsanlegt vid notkun Helixate NexGen. Lyfid inniheldur snefil af musa- og
hamsturspréteinum og mannaprotein 6nnur en storkupatt V111 (sja kafla 5.1).

Ef einkenni um ofneemi koma fram skal radleggja sjuklingi ad hetta notkun lyfsins &n tafar og hafa
samband vid laekninn.

Upplysa skal sjuklinga um fyrstu merki um ofnaemisvidbrégd svo sem klada, 6gledi, almennan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjosti, mas, lagprysting og bradaofnaemi.
Fai sjuklingur lost skal veita almenna medferd vid losti.

Blokkar

Myndun hlutleysandi métefna (blokka) gegn storkupatti V111 er pekktur fylgikvilli i medferd hja
sjuklingum med dreyrasyki A. bessi motefni eru venjulega 1gG dnamisglébulin og hamla
forhleypandi virkni (procoagulant activity) storkupattar V111, sem meeld er i sérstokum Bethesda
einingum (Modified Bethesda Units (BU)) i ml af plasma med notkun breyttrar malingar (modified
assay). Heetta & myndun métefna er tengd Utsetningu fyrir storkupaetti V111 og fyrir genapattum m.a. og
er haettan mest fyrstu 20 dagana. Métefni geta myndast eftir fyrstu 100 Gtsetningardagana, en pad er
sjaldgeeft.

Tilvik eru um ad motefni hafi myndast aftur (Iagur titri) eftir ad skipt hefur verid fra einum radbrigda
storkupeetti VI1I i annan hja sjuklingum sem adur hafa verid medhondladir lengur en i 100 daga og eru
med sogu um moétefnamyndun. bvi er radlagt ad fylgjast vel med métefnamyndun hja éllum
sjuklingum pegar skipt er fra einum radbrigda storkupatti i annan.
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Almennt skal fylgjast vel med hvort sjuklingar sem medhondladir eru med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupatt VIII myndi motefni og skal pad gert med videigandi klinisku eftirliti og
bl6drannséknum.

Ef tileetludum gildum vardandi virkni storkupattar V111 i plasma er ekki ndd eda ef ekki tekst ad stodva
blaeedingu med videigandi skammiti, skal framkvama prof til pess ad kanna hvort storkupattar Vi1
blokkar eru fyrir hendi. Hja sjuklingum med ha gildi blokka er ekki vist ad medferd med

storkupeetti V111 beri &rangur og ihuga skal adra medferoarmoguleika. Umoénnun slikra sjaklinga atti
ad vera i umsjon leekna med reynslu af umsjon med dreyrasyki og blokka gegn storkupeetti.

Stédugt innrennsli
I kliniskri rannsokn & stédugu innrennsli i skurdadgerdum, var heparin notad til ad koma i veg fyrir
segablazdabolgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad raeda.

Natriuminnihald
I hverju hettuglasi er minna en 1 mmal af natrium (23 mg), p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt*.

Hjarta- og &dakvillar

Dreyrasjuklingar med ahattupaetti eda sjukddma tengda hjarta og eedakerfi kunna ad eiga sému hettu
a pvi ad fa hjarta- og edakvilla og sjuklingar sem ekki eru med dreyra, pegar storknun hefur verid
leidrétt med FVIII.

Haekkun & gildum storkupattar V111 eftir gjof, sérstaklega pegar fyrir hendi eru ahaettupeettir tengdir
hjarta og eedakerfi, kann ad skapa a.m.k. somu heattu & blédtappa eda kransadastiflu og hja sjuklingum
sem ekki eru med dreyra. pvi parf ad meta sjuklinga og fylgjast med peim med tilliti til heettupétta &
hjarta.

Fylgikvillar tengdir hollegg
Ef nota parf midleegan bldedalegg (CVAD) skal ihuga heettu & fylgikvillum i tengslum vid midlaegan
blaaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum, bakteriudreyra og segamyndun vid hollegg.

Skraning
Eindregid er melt med pvi ad i hvert skipti sem Helixate NexGen er gefid sjuklingi séu nafn og
lotundmer skrad til pess ad viohalda rekjanleika & milli sjuklings og lotu lyfsins.

Born
Varnadarord og varddarreglur sem hér koma fram eiga beaedi vié um fullordna og born.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hefur verid tilkynnt um milliverkanir Helixate NexGen vid 6nnur lyf.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Engar dyrarannsoknir til ad kanna &hrif & eexlun hafa verid gerdar med Helixate NexGen.
Medganga og brjdstagjof

par sem tioni dreyrasyki A hja konum er mjog litil er engin reynsla af notkun Helixate NexGen &

medgongu og hja konum med barn & brjosti. Helixate NexGen & pvi adeins ad nota & medgéngu og hja
konum med barn & brjosti ad bryna naudsyn beri til.

Frj6semi
Engar upplysingar um frjosemi liggja fyrir.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Helixate NexGen hefur engin ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.
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4.8

Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryqggisatridum

Ofnaemisviobrogd (sem kunna ad fela i sér ofsabjlg, svida og sarsauka & innrennslisstad, kuldahroll,
andlitsroda, utbreiddan ofsaklada, hofudverk, ofsaklada, lagprysting, svefndrunga, 6gledi, 6réleika,
hradtakt, prengsli fyrir brjosti, naladofi, uppkdst, mas) hafa komid fram med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupétt V111 og pau geta i sumum tilvikum proast yfir i alvarleg bradaofnaemisvidbrogd
(par med talio lost). Vidbrdgd i had eru sérstaklega algeng,en préun yfir i bradaofnaemi (par med talid
lost) er talid mjog sjaldgeeft.

Sjuklingar med dreyrasyki A kunna ad mynda hlutleysandi motefni (blokka) gegn storkupeetti VI11.
petta astand kann ad koma fram sem 6ndég klinisk svérun. I slikum tilfellum er meelt med ad haft sé
samband vid sérstaka bleedaramidstod.

Tafla yfir aukaverkanir

Taflan sem kemur fram hér & eftir er i samraemi vid MedDRA liffeeraflokkun (liffeeraflokkun og
akjosanlegasta heiti).

Tioni aukaverkana hefur verid metin & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (>1/10), algengar

(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000), koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA st6dlud Tioni
liffeeraflokkun Mjog algengar | Algengar Sjaldgeefar Mjog Koma
sjaldgeefar drsjaldan
fyrir/Tioni
ekki pekkt
B160 og eitlar Motefni gegn Motefni gegn
storkupeetti storkupeetti
VIl VI (kom fram
(kom fram hja hja sjuklingum
sjuklingum an sem hofou
nokkurrar eda fengio medferd
litillar fyrri aour i
medferdar)* Kliniskum
rannsoknum og
rannsoéknum
eftir
markadssetning
u)*
Almennar Aukaverkanir & Hitavidbrdgd
aukaverkanir og innrennslisstad tengd
aukaverkanir a innrennsli
ikomustad (hiti)
Onamiskerfi Ofneemisvidbrog Almenn
0 tengd hud ofnamisvidbr
(kl&di, ofsakladi 6go (p.m.t.
og Utbrot) bradaofneemi,
6gledi,
Gedlilegur
bl6dprystingu
r og svimi)
Taugakerfi Truflad
bragdskyn

* sj& eftirfarandi kafla
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Lysing & voldum aukaverkunum

Myndun blokka
Tilkynnt hefur verid um myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd &dur og

sjuklingum sem hafa fengid medferd adur (sja kafla 4.4).

Helixate NexGen hefur verid notad i kliniskum rannséknum til medferdar & bleedingum hja 37
sjuklingum, sem hofdu ekki fengid medferd adur og hja 23 bérnum sem hofdu fengid
lagmarksmedferd (skilgreind sem < 4 dagar & lyfinu) med leifar af storkupetti VIII:C < 2 a.e./dl.
Fimm af 37 (14%) sjaklingum sem ekki hofdu fengid medferd &dur og 4 af 23 (17%) sjuklingum sem
hofou fengid lagmarksmedferd med Helixate NexGen myndudu métefni medan & 20 daga Utsetningu
st6d: Samtals 9 af 60 (15%) proudu med sér motefni. Einn sjuklingur kom ekki i eftirfylgni og einn
sjuklingur myndadi blokka med lagum titrum vid eftirfylgni eftir rannsokn.

I einni &horfsrannsékn reyndist nygengi myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd
adur med alvarlega dreyrasyki A vera 64/183 (37,7%) med Helixate NexGen (med eftirfylgni i allt ad
75 daga Utsetningar).

I kliniskum rannséknum med 73 sjuklingum sem héfdu fengid medferd adur (skilgreind sem

>100 dagar & lyfinu) og var fylgt eftir i fjogur ar komu ekki fram ny motefni.

I umfangsmiklum &horfsrannséknum med yfir 1.000 sjuklingum eftir skraninugu a Helixate NexGen
kom eftirfarandi fram: Ny métefni myndudust hja innan vié 0,2% sjdklinga sem héféu fengio medferd
aour.

Bdrn
Buist er vid ad tidni, gerd og veegi aukaverkana hja bérnum séu sambeerileg i 6llum sjuklingah6pum
nema hvad vardar myndun blokka.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

4.9 Ofskdmmtun

EkKi hefur verid greint fra neinu tilviki ofskommtunar radbrigda storkupattar VII1.

5. LYFJAFRZAEBDILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf: storkupéttur VIII, ATC-flokkur: B02B D02.

Verkunarhattur

Storkupéttur V1I1/von Willebrand storkupattar (vWF) flétta samanstendur af tveimur sameindum
(storkupéttur V111 og VWF) med mismunandi lifedlisfraedilega verkun. Vid innrennsli i sjukling med
dreyrasyki binst storkupattur V111 vid VWF i bl6drés sjuklingsins. Virkjadur storkupattur V111 verkar
sem hjalparpattur (cofactor) virkjads storkupéttar IX og hradar umbreytingu & storkupeetti X i
virkjadan storkupatt X. Virkjadur storkupattur X umbreytir prétrombini i trombin. Trombin umbreytir
sidan fibrindgeni i fibrin og kokkur getur myndast. Dreyrasyki A er kynbundinn arfgengur
bl6dsjukdémur sem stafar af lekkudum gildum storkupéttar VI11:C og leidir til mikilla bleedinga inn &
lidi, vodva og innri liffeeri annad hvort af sjalfu sér eda vegna averka i slysum eda vid skurdadgeroir.
Med uppbdtarmedferd er styrkur storkupéttar VIII i plasma aukinn og pannig er méguleg timabundin
leidrétting & storkupattarskorti og stilling & bleedingarhneigd.
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Lyfhrif
Akvordun a virkjudum trombdplasmintima (activated partial thromboplastin time (aPTT)) er hentugt

in vitro prof til ad meta liffreedilega virkni storkupéttar VIII. Tromboplasmintimi er lengdur hja 6llum
dreyrasjuklingum. Hve vel og lengi tromboplasmintimi helst edlilegur eftir gjof Helixate NexGen er
svipad og sest eftir gjof storkupéattar V111 sem unninn er ar bl6di manna.

Stédugt innrennsli

Komid hefur fram i kliniskri rannsékn hja fulloronum sjuklingum med dreyrasyki A, sem gengist hafa
undir stérar skurdadgerdir, ad nota ma Helixate NexGen sem stédugt innrennsli i skurdadgerd (fyrir
adgerd, medan & henni stendur og eftir adgerd). I rannsokninni var notad heparin til ad koma i veg
fyrir segablaeedabdlgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda.

Ofnaemi

I rannsoknum hefur enginn sjuklingur myndad métefnatitra sem hafa kliniska pydingu, gegn peim
votti af misa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Hins vegar er hugsanlegt ofnaemi fyrir einhverju
af innihaldsefnum lyfsins, t.d votti af mdsa- og hamsturspréteinum til stadar hja vissum sjuklingum
sem fyrir eru i heettu (sja kafla 4.3 og 4.4).

Framkdllun dnaemispols (ITI, Immune Tolerance Induction)

Gognum um framkdéllun 6naemispols var safnad vardandi sjuklinga med dreyrasyki A sem hofou
myndad blokka gegn FVI1II. Afturvirkt mat var framkveemt & 40 sjuklingum og 39 sjuklingar toku pétt
i framsynni kliniskri rannsdkn a vegum rannsakanda. Gogn syna fram a pad ad Helixate NexGen hefur
verid notad til pess ad framkalla 6nemispol. Hjé peim sjuklingum par sem 6namispol nadist var hagt
ad koma i veg fyrir bledingar eda medhondla paer med Helixate NexGen & ny og sjuklingur gat haldid
afram forvarnarmedferd sem vidhaldsmedferd.

5.2 Lyfjahvorf

Fréasog

Vid greiningu allra skrédra tilvika um in vivo bata hja sjuklingum sem adur héféu verio medhondladir
sést ad medaltali 2% haekkun fyrir hverja a.e. sem gefin var af Helixate NexGen & hvert kg
likamspunga. bessar nidurstodur eru i samraemi vid skrad gildi fyrir storkupatt VIII sem unninn er ar
plasma manna.

Dreifing og brotthvarf

Eftir gjof Helixate NexGen, minnkadi hamarksvirkni storkupattar V111 eftir tveggja fasa veldisfalli og
var lokahelmingunartiminn ad medaltali um 15 klst. Petta er svipad og fyrir storkupétt VIl sem
unninn er Gr plasma manna par sem lokahelmingunartimi er ad medaltali um 13 kist. Onnur
lyfjahvarfagildi fyrir Helixate NexGen hledsluskammt eru: Medaltimi lyfsins i blédi [MRT (0-48)] er
um 22 klst. og Gthreinsun er um 160 ml/klst. Medal Gthreinsun i upphafi hja 14 fullordnum sjaklingum
sem foru i stora skurdadgerd og fengu stédugt innrennsli, er 188 mi/klst sem samsvarar 3,0 ml/klst/kg
(& bilinu 1,6-4,6ml/KklIst/kg).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Jafnvel vid skammta sem voru margfalt haerri en radlagdir skammtar (midad vid likamspunga) og
gefnir voru tilraunadyrum (masum, rottum, kaninum og hundum) komu ekki fram nein brad eda
medalbrad einkenni eitrunar.

Sérteekar rannséknir med endurtekna skammta til ad kanna eiturverkun & &xlun, langvarandi
eiturverkun og krabbameinsvaldandi verkun voru ekki gerdar med oktdkog alfa vegna
onamissvorunar gegn 6samkynja (heterologous) préteinum hja 6llum spendyrum 6érum en ménnum.

Engar rannséknir voru gerdar a stokkbreytandi ahrifum Helixate NexGen par sem engin

stokkbreytandi ahrif komu fram in vitro eda in vivo vid notkun lyfsins sem er forveri Helixate
NexGen.
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6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Stungulyfsstofn
Glysin
Natriumklério
Kalsiumklorid
Histidin
Polysorbat 80
Sykur

Leysir
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

Adeins mé nota medfylgjandi inngjafarsett par sem medferd getur misfarist sem afleiding af adsogi
storkupéttar VI ar ménnum & innra byrdi sumra annarra innrennslissetta.

6.3 Geymslupol

30 manudir.

Fré orverufraedilegu sjonarmidi & ad nota lyfid strax eftir blondun. Ef pad er ekki notad strax eru
geymslutimi vid notkun og astand fyrir notkun & dbyrgd notanda.

In vitro rannsoknir hafa samt sem &dur synt fram & efna- og edlisfreedilegan stodugleika lausnarinnar i
PVC pokum fyrir stodugt innrennsli i 24 klst. vid 30°C. Synt hefur verid fram & i in vitro rannsoknum
ad efna- og edlisfraedilegur stodugleiki eftir blondun er 3 klukkustundir.

Geymid ekki i keeli eftir bléndun.

6.4  Sérstakar varuoarreglur vio geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbadum til varnar gegn ljosi.
Medan a 30 manada heildargeymslutima stendur ma geyma pakkningu lyfsins vid stofuhita (ad 25°C) i
takmarkadan tima, allt ad 12 manudi. | peim tilvikum fyrnist Iyfid i lok pessa 12 manada timabils eda
vid fyrningardagsetningu hettuglassins med lyfinu, hvort sem fyrr verdur. Nyja fyrningardagsetningu

skal skrifa a lok ytri umbuda.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.
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6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bunadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
pess

Hver pakkning af Helixate NexGen inniheldur:

. Eitt hettuglas med stungulyfsstofni (10 ml gleert hettuglas ar gleri af tegund 1 med latexfrium
grdum gummitappa Ur halogenbutyl og alinnsigli).

. Eitt hettuglas med leysi (6 ml gleert hettuglas ur gleri af tegund 1 med latexfrium graum
gummitappa ar klérbatyl og alinnsigli).

. Auk pess pakkning mead:

- einu siublondunarsetti 20/20 [Mix2Vial]
- einu setti til bldzedarastungu

- einni 5 ml einnota nél

- tveimur einnota alkoholveettum purrkum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vido forgun og 6nnur medhondlun
Néakvam lysing & tilbaningi og gjof er i fylgisedli sem fylgir Helixate NexGen.

Helixate NexGen stungulyfsstofn & adeins ad leysa upp i medfylgjandi leysi (2,5 ml af vatni fyrir
stungulyf) og nota til pess medfylgjandi seft Mix2Vial siublondunarsett. Blondun fyrir innrennsli a ad
fara fram vid smitgataradstaedur. Sé einhver hluti pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad
nota pakkninguna.

Snuio hettuglasinu varlega i hringi par til allur stungulyfsstofninn er uppleystur. Eftir bléndun er
lausnin teer. Lyf sem notud eru i &8 skal skoda fyrir lyfjagjof med tilliti til agna og mislitunar Notid
ekki Helixate NexGen ef pad inniheldur synilegar agnir eda er ekki teert.

Eftir bléndun & ad draga lausnina i gegnum Mix2Vial siubléndunarsettio upp i sefdu sprautuna (hvort
tveggja meofylgjandi). Helixate NexGen & ad blanda og gefa med peim dhdldum sem fylgja med
pakkningunni.

Blandada lausn & ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir dr lausninni. Sia ma lausnina med
pvi ad nota Mix2Vial millistykkid.

Adeins til nota i eitt skipti. Allri afgangslausn skal fleygt.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samreemi vid gildandi reglur.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

Bayer Pharma AG

13342 Berlin

pyskaland

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/003

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu atgafu markadsleyfis: 04. &gust 2000.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 06. agust 2010.
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10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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1. HEITI LYFS

Helixate NexGen 2000 a.e. stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

2.1 Almenn lysing

Hvert hettuglas inniheldur ad lagmarki 2000 a.e. af storkupeetti V111 ar ménnum (INN: oktokog alfa).
Storkupattur VI ar ménnum er framleiddur med radbrigda DNA teekni (rDNA) i nyrnafrumum ar
ungum hémstrum sem innihalda gen storkupattar V11 ar ménnum.

2.2 Innihaldslysing

Einn ml af Helixate NexGen inniheldur eftir bléndun u.p.b. 400 a.e. (2000 a.e. / 5,0 ml) af storkupeetti
VI ar ménnum (INN: oktékog alfa).

Virknin (a.e.) er &kvoroud med pvi ad nota eins preps storkupréf borid saman vio FDA Mega stadal
sem var kvardadur vid WHO stadal i alpjodlegum einingum (a.e.).
Sértaek virkni Helixate NexGen er u.p.b. 4.000 a.e./mg proteins.

Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Stungulyfsstofn: purrt hvitt/gulleitt duft eda duftkaka.
Leysir: vatn fyrir stungulyf, teer, litlaus lausn.

Eftir blondun er lyfid ter og litlaus lausn.

4.  KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Medferd eda varnandi medferd vid blaedingum hja sjuklingum med dreyrasyki A (medfaeddan skort &
storkupeetti VIII).

Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og er pvi ekki &tlad til notkunar vid von
Willebrandssjukdomi.

petta lyf er &tlad fullordnum, unglingum og bérnum a 6llum aldri.

4.2  Skammtar og lyfjagjof

Medferd & ad vera undir eftirliti laeknis sem hefur reynslu i medferd vid dreyrasyki.

Skammtar

Fjoldi gefinna eininga af storkupaetti V11 er skilgreindur sem alpj6da einingar (a.e.) og tengjast

gildandi WHO stadli fyrir lyf sem innihalda storkupatt VI11. Virkni storkupattar VIII i plasma er annad
hvort gefin til kynna sem hundradshluti (midad vid edlilegt plasma manna) eda sem alpj6da einingar
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(midad vid alpjddlegan stadal fyrir storkupatt V111 i plasma). Ein alpjéoa eining (a.e.) af virkni
storkupattar V111 er jafngild magni storkupattar V111 i einum ml af edlilegu plasma manna.

Medferd eftir porfum

Akvordun & hafilegum skammti af storkupeetti V111 er byggd & nidurstddum sem byggjast a reynslu,
sem syna ad ein alpjéda eining (a.e.) af storkupaetti V111 fyrir hvert kg likamspunga eykur virkni
storkupéttar VI i plasma um 1,5% til 2,5% midad vid edlilega virkni. Heefilegur skammtur er
reiknadur at med pvi ad nota eftirfarandi jéfnu:

l. Hafilegur skammtur a.e. = likamspungi (kg) x 0,5 x haekkun storkupéttar V111 sem 6skad er
eftir (% af edlilegu)

II.  Aatlud haekkun storkupattar V111 (% af edlilegu) = 2 x skammtur a.e.
likamspungi (kg)

Skammtastaerd, tioni lyfjagjafar og lengd uppbdtarmedferdar parf ad dkveda eftir porfum hvers
sjuklings (pyngd, hve alvarlega blédstorknunarferillinn er skertur, stadsetningu og hversu alvarleg
blaedingin er, métefnum sem til stadar eru og bl6dgildi storkupattar VIl sem dskad er eftir).
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I eftirfarandi tflu eru leidbeiningar fyrir lagmarkspéttni storkupattar VII1 i blédi. [ tilvikum
upptalinna bleedinga, & virkni storkupattar V111 ekki ad fara nidur fyrir uppgefid bl6dgildi (% af

edlilegu) & samsvarandi timabili:

Alvarleiki bleedingar /
Tegund adgerdar

Bl6agildi
storkupattar VI1II
sem 6skao er eftir
(%) (a.e./dl)

Skammtationi (klst.) /
Medferdarlengd (dagar)

Blaeding

Byrjandi lidbleeding, blaeding i | 20 - 40 Endurtaka & gjof & 12 til 24 klst.

vbova eda bleding i munnholi fresti. Ad minnsta kosti 1 dagur, par
til blaeding, sem verkir gefa til
kynna, hefur stédvast eda séar hafa
gréio negjanlega vel.

Alvarlegri lidblaedingar, 30-60 Endurtaka a innrennsli 4 12 - 24

blaedingar i védva eda margull Klst. fresti i 3 - 4 daga eda lengur

(haematoma) par til verkur og hreyfihdmlun
(disability) hefur lagast neegjanlega
vel.

Lifsheettuleg blaeding (svo sem |60 - 100 Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 kist.

innankupublading, blaeding i fresti par til heetta er afstadin.

halsi eda alvarleg blaeding i

kvidarholi)

Adgeroir

Minni adgerdir 30-60 A 24 Kst. fresti i ad minnsta kosti 1

par med talid tanndrattur dag par til sar hefur groid
nagjanlega vel.

Storar adgerdir 80 -100 a) Einn hledslukammtur i einu
(bolus)

(fyrir og eftir adgerd) | Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 Kist.

fresti par til sér hefur groid
neegjanlega vel og sidan halda
medferd afram i ad minnsta kosti 7
daga til vidbotar til ad vidhalda
30% - 60% virkni storkupéttar V1II
(a.e./dl).

b) Stédugt innrennsli

Aukid virkni storkupéttar VIII fyrir
adgerd med pvi ad gefa fyrst
hledsluskammt og sidan strax & eftir
stodugt innrennsli (i a.e./kg/klst.),
skammtaadlogun med hlidsjon af
sOlarhringsuthreinsun hja sjuklingi
og akjosanlegri péttni storkupéttar
VIII, i ad minnsta kosti 7 daga.

Skammtastzrdir og tidni lyfjagjafa skal alltaf adlaga kliniskum ahrifum hja hverjum einstokum
sjuklingi. I sérstokum tilvikum getur purft ad nota sterri skammta en reiknadir hafa verid ut, einkum

hvad vardar upphafsskammt.

Medan & medferd stendur er meelt med videigandi akvordun & virkni storkupéttar V111 til leidbeiningar

um skammt sem gefa & og hversu oft parf ad endurtaka innrennsli. Sér i lagi vid stérar skurdadgerdir
er ohjakvaemilegt ad vidhafa nakvaemt eftirlit med uppbdtarmedferd med pvi ad framkvaema
blodstorknunargreiningu (virkni storkupéttar V11 i plasma). Einstaka sjuklingur getur svarad
storkupeetti VIII mismunandi, synt mismunandi helmingunartima og bata.
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Stédugt innrennsli

Vi Gtreikning hrada innrennslis i upphafi ma fa vitneskju um athreinsun med pvi ad gera karfu yfir
dvinandi virkni fyrir adgerd, eda byrja med hlidsjon af medal virkni hjé pydinu (3,0-3,5 ml/klst./kg) og
sidan adlaga skammta eftir porfum.

Innrennslishradi (i ae/kg/klst) = Uthreinsun (i ml/klst/kg) x akjosanleg virkni storkupattar V111 (i
a.e./ml).

Synt hefur verid fram & kliniskan og in vitro stédugleika vid samfellt innrennli vid notkun dzela med
polyvinylklorid (PVC) geymi. Helixate NexGen inniheldur Iitid magn hjalparefnisins pélysorbats-80,
sem vitad er ad eykur hrada tvi-(2-etylhexyl) phthalate (DEPH) utfellinga ur efnum sem innhalda
polyvinylklérid (PVC). betta ber ad hafa i huga pegar lyfid er gefid med stéougu innrennsli.

Forvorn

Vid langvarandi, fyrirbyggjandi medferd vid blaedingu hja sjuklingum med alvarlega dreyrasyki A eru
venjulegir skammtar 20 til 40 a.e. af Helixate NexGen fyrir hvert kg likamspunga med 2-3 daga
millibili.

I sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjuklingum, getur purft ad hafa styttra milli skammta og
gefa steerri skammta.

Born

Synt hefur verid fram & 6ryggi og verkun Helixate NexGen hja bérnum & 6llum aldri. Gogn ur
Kliniskum rannséknum & 61 barni yngra en 6 ara og rannséknum &n inngrips & bérnum & 6llum aldri
eru fyrirliggjandi.

Sjuklingar med métefni (inhibitors)

Fylgjast skal med myndun storkupéttar V111 motefna hja sjaklingum. Naist ekki su storkupéttar Vi1
virkni i plasma sem réad var fyrir gert eda ef ekki er unnt ad stddva blaeedingu med videigandi skammti
skal rannsaka hvort storkupattar V111 motefni er til stadar. Ef motefni med leegra gildi en 10 Bethesda
einingar (BU) i ml er til stadar ma vera ad vidbotargjof radbrigda storkupéttar VIII hlutleysi métefnid
og aframhaldandi kliniskt ahrifarik medferd med Helixate NexGen verdi moguleg. Ef hins vegar
motefni er til stadar eru naudsynlegir skammtar hins vegar breytilegir og peim parf ad breyta i
samreemi vid Kliniska svorun og meelingu & virkni storkupéttar VIII i plasma. Hja sjuklingum med
métefnatitra hearri en 10 Bethesda einingar eda mikla éneemisminnissvérun (anamnestic response) a ad
ihuga gjof (virkjads) pykknis prétrombinfléttu (PCC) eda lyfja med radbrigda virkjudum storkupeetti
VII (rFVI11a). bessari medferd skal stjornad af leknum med reynslu i medferd sjuklinga med
dreyrasyki.

Lyfjagjof
Til notkunar i blaaed.

Helixate NexGen er gefid med inndalingu i blaaed a nokkrum minatum. Hradi inndaelingar fer eftir
astandi sjuklings (hdmarkshradi inndzelingar: 2 ml/minatu).

Stédugt innrennsli

Helixate NexGen mé gefa med stddugu innrennsli. Innrennslishrada & ad reikna Gt & grundvelli
Uthreinsunar og ékjdsanlegrar péttni storkupattar VIII.

Deami: Hja 75 kg sjuklingi med uthreinsun sem er 3 mi/klst./kg, myndi innrennslishradi i byrjun vera
3 a.e/klst./kg, til ad na 100% péttni storkupattar VIII. Vid utreikninga & ml/Kklst., skal margfalda
innrennslishrada i a.e./klIst./kg med kg likamspyngdar/péttni lausnar (a.e./ml).
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Dami um Utreikning & innrennslishrada fyrir stédugt innrennsli eftir inndaelingu med stékum
upphafsskammti.

Akjosanleg Innrennslishradi | Innrennslishradi hja 75 kg sjaklingi
plasmapéttni a.e./klst./kg ml/klst.
storkupattar VIII

Uthreinsun: péttni rFVIII i lausn

3 ml/klst./kg 100 a.e./ml 200 a.e./ml 400 a.e./ml
100 % (1 a.e./ml) 3,0 2,25 1,125 0,56
60% (0,6 a.e./ml) 18 1,35 0,68 0,34
40% (0,4 a.e./ml) 1,2 0,9 0,45 0,225

Hradara innrennsli getur verid naudsynlegt vid hradari Gthreinsun, pegar um miklar blaedingar er ad
reeda eda miklar vefjaskemmdir i skurdadgerdum.

Eftir fyrstu 24 klukkustundirnar med stédugu innrennsli & ad endurreikna Gthreinsun & hverjum degi
med pvi ad nota jafnveegisjofnuna med Gtreiknadri péttni storkupéttar V111 og innrennslishrada med
pvi ad nota eftirfarandi jofnu:

Uthreinsun = innrennslishradi/raunpéttni storkupéttar V1II.

Pegar innrennsli er stddugt, skal skipta um innrennslispoka a 24 Klst. fresti.
Sja leidbeiningar i kafla 6.6 og fylgisedil um bléndun lyfsins fyrir gjof.
4.3 Frébendingar

- Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
- bekkt ofnemisvidbrégd fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

4.4  Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Ofnaemi
Ofnaemi er hugsanlegt vid notkun Helixate NexGen. Lyfid inniheldur snefil af musa- og
hamsturspréteinum og mannaprotein 6nnur en storkupatt V111 (sja kafla 5.1).

Ef einkenni um ofneemi koma fram skal radleggja sjuklingi ad hetta notkun lyfsins &n tafar og hafa
samband vid laekninn.

Upplysa skal sjuklinga um fyrstu merki um ofneemisvidbrégo svo sem klada, 6gledi, almennan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjosti, mas, lagprysting og bradaofnaemi.
Fai sjuklingur lost skal veita almenna medferd vid losti.

Blokkar

Myndun hlutleysandi métefna (blokka) gegn storkupeetti V111 er pekktur fylgikvilli i medferd hja
sjuklingum med dreyrasyki A. bessi motefni eru venjulega IgG dnamisglébulin og hamla
forhleypandi virkni (procoagulant activity) storkupattar V111, sem meld er i sérstokum Bethesda
einingum (Modified Bethesda Units (BU)) i ml af plasma med notkun breyttrar maelingar (modified
assay). Heetta & myndun métefna er tengd Utsetningu fyrir storkupaetti V111 og fyrir genapattum m.a. og
er haettan mest fyrstu 20 dagana. Métefni geta myndast eftir fyrstu 100 Gtsetningardagana, en pad er
sjaldgeeft.

Tilvik eru um ad motefni hafi myndast aftur (Iagur titri) eftir ad skipt hefur verid fra einum radbrigda
storkupeetti VI1I i annan hja sjuklingum sem adur hafa verid medhondladir lengur en i 100 daga og eru
med sogu um moétefnamyndun. bvi er radlagt ad fylgjast vel med métefnamyndun hja éllum
sjuklingum pegar skipt er fra einum radbrigda storkupatti i annan.
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Almennt skal fylgjast vel med hvort sjuklingar sem medhondladir eru med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupatt VIII myndi motefni og skal pad gert med videigandi klinisku eftirliti og
bl6drannséknum.

Ef tileetludum gildum vardandi virkni storkupattar V111 i plasma er ekki ndd eda ef ekki tekst ad stédva
blaeedingu med videigandi skammiti, skal framkvama prof til pess ad kanna hvort storkupattar Vi1
blokkar eru fyrir hendi. Hja sjuklingum med ha gildi blokka er ekki vist ad medferd med

storkupeetti V111 beri &rangur og ihuga skal adra medferoarmoguleika. Umoénnun slikra sjaklinga atti
ad vera i umsjon leekna med reynslu af umsjon med dreyrasyki og blokka gegn storkupeetti.

Stédugt innrennsli
I kliniskri rannsokn & stédugu innrennsli i skurdadgerdum, var heparin notad til ad koma i veg fyrir
segablazdabolgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad raeda.

Natriuminnihald
I hverju hettuglasi er minna en 1 mmél af natrium (23 mg), p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt*.

Hjarta- og &dakvillar

Dreyrasjuklingar med ahattupaetti eda sjukddma tengda hjarta og eedakerfi kunna ad eiga sému hettu
& pvi ad fa hjarta- og edakvilla og sjuklingar sem ekki eru med dreyra, pegar storknun hefur verid
leidrétt med FVIII.

Haekkun & gildum storkupattar V111 eftir gjof, sérstaklega pegar fyrir hendi eru ahaettupeettir tengdir
hjarta og edakerfi, kann ad skapa a.m.k. somu hattu & blédtappa eda kransadastiflu og hja sjuklingum
sem ekki eru med dreyra. bvi parf ad meta sjuklinga og fylgjast med peim med tilliti til &heettupétta &
hjarta.

Fylgikvillar tengdir hollegg
Ef nota parf midleegan bldedalegg (CVAD) skal ihuga heettu & fylgikvillum i tengslum vid midlaegan
blaaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum, bakteriudreyra og segamyndun vid hollegg.

Skraning
Eindregid er melt med pvi ad i hvert skipti sem Helixate NexGen er gefid sjuklingi séu nafn og
lotundmer skrad til pess ad viohalda rekjanleika & milli sjuklings og lotu lyfsins.

Born
Varnadarord og varddarreglur sem hér koma fram eiga beaedi vié um fullordna og born.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hefur verid tilkynnt um milliverkanir Helixate NexGen vid 6nnur lyf.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Engar dyrarannsoknir til ad kanna &hrif & eexlun hafa verid gerdar med Helixate NexGen.
Medganga og brjdstagjof

par sem tioni dreyrasyki A hja konum er mjog litil er engin reynsla af notkun Helixate NexGen &

medgongu og hja konum med barn & brjosti. Helixate NexGen & pvi adeins ad nota & medgéngu og hja
konum med barn & brjosti ad bryna naudsyn beri til.

Frj6semi
Engar upplysingar um frjosemi liggja fyrir.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Helixate NexGen hefur engin ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.
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4.8

Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryqggisatridum

Ofnaemisviobrogd (sem kunna ad fela i sér ofsabjlg, svida og sarsauka & innrennslisstad, kuldahroll,
andlitsroda, utbreiddan ofsaklada, hofudverk, ofsaklada, lagprysting, svefndrunga, 6gledi, 6réleika,
hradtakt, prengsli fyrir brjosti, naladofi, uppkdst, mas) hafa komid fram med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupétt V111 og pau geta i sumum tilvikum proast yfir i alvarleg bradaofnaemisvidbrogd
(par med talio lost). Vidbrdgd i had eru sérstaklega algeng,en préun yfir i bradaofnaemi (par med talid
lost) er talid mjog sjaldgeeft.

Sjuklingar med dreyrasyki A kunna ad mynda hlutleysandi motefni (blokka) gegn storkupetti VI11.
petta astand kann ad koma fram sem 6ndg klinisk svérun. I slikum tilfellum er malt med ad haft sé
samband vid sérstaka bleedaramidstdd.

Tafla yfir aukaverkanir

Taflan sem kemur fram hér & eftir er i samraemi vid MedDRA liffeeraflokkun (liffeeraflokkun og
akjosanlegasta heiti).

Tioni aukaverkana hefur verid metin & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (>1/10), algengar

(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000), koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA st6dlud Tioni
liffeeraflokkun Mjog algengar | Algengar Sjaldgeefar Mjog Koma
sjaldgeefar drsjaldan
fyrir/Tioni
ekki pekkt
B160 og eitlar Motefni gegn Motefni gegn
storkupeetti storkupeetti
VIl VI (kom fram
(kom fram hja hja sjuklingum
sjuklingum an sem hofou
nokkurrar eda fengio medferd
litillar fyrri aour i
medferdar)* Kliniskum
rannsoknum og
rannsoéknum
eftir
markadssetning
u)*
Almennar Aukaverkanir & Hitavidbrdgd
aukaverkanir og innrennslisstad tengd
aukaverkanir a innrennsli
ikomustad (hiti)
Onamiskerfi Ofneemisvidbrog Almenn
0 tengd hud ofnamisvidbr
(kl&di, ofsakladi 6go (p.m.t.
og Utbrot) bradaofneemi,
6gledi,
Gedlilegur
bl6dprystingu
r og svimi)
Taugakerfi Truflad
bragdskyn

* sj& eftirfarandi kafla
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Lysing & voldum aukaverkunum

Myndun blokka
Tilkynnt hefur verid um myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd &dur og

sjuklingum sem hafa fengid medferd adur (sja kafla 4.4).

Helixate NexGen hefur verid notad i kliniskum rannséknum til medferdar & bleedingum hja 37
sjuklingum, sem hofdu ekki fengid medferd adur og hja 23 bérnum sem hoféu fengid
lagmarksmedferd (skilgreind sem < 4 dagar & lyfinu) med leifar af storkupetti VIII:C < 2 a.e./dl.
Fimm af 37 (14%) sjaklingum sem ekki hofdu fengid medferd &dur og 4 af 23 (17%) sjuklingum sem
hofou fengio lagmarksmedferd med Helixate NexGen myndudu métefni medan & 20 daga Utsetningu
st6d: Samtals 9 af 60 (15%) préudu med sér motefni. Einn sjuklingur kom ekki i eftirfylgni og einn
sjuklingur myndadi blokka med lagum titrum vid eftirfylgni eftir rannsokn.

I einni &horfsrannsékn reyndist nygengi myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd
adur med alvarlega dreyrasyki A vera 64/183 (37,7%) med Helixate NexGen (med eftirfylgni i allt ad
75 daga Utsetningar).

I kliniskum ranns6knum med 73 sjiklingum sem héfdu fengid medferd &dur (skilgreind sem

>100 dagar & lyfinu) og var fylgt eftir i fjogur ar komu ekki fram ny motefni.

I umfangsmiklum &horfsrannséknum med yfir 1.000 sjuklingum eftir skraninugu & Helixate NexGen
kom eftirfarandi fram: Ny métefni myndudust hja innan vié 0,2% sjaklinga sem hoféu fengid medferd
aaur.

Bdrn
Buist er vid ad tidni, gerd og veegi aukaverkana hja bérnum séu sambeerileg i 6llum sjuklingah6pum
nema hvad vardar myndun blokka.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

4.9 Ofskdmmtun

EkKi hefur verid greint fra neinu tilviki ofskommtunar radbrigda storkupattar VII1.

5. LYFJAFRZAEBDILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf: storkupéttur VIII, ATC-flokkur: B02B D02.

Verkunarhattur

Storkupéttur V1I1/von Willebrand storkupattar (vWF) flétta samanstendur af tveimur sameindum
(storkupéttur V111 og VWF) med mismunandi lifedlisfraedilega verkun. Vid innrennsli i sjukling med
dreyrasyki binst storkupattur V111 vid VWF i bl6drés sjuklingsins. Virkjadur storkupattur V111 verkar
sem hjalparpattur (cofactor) virkjads storkupéttar IX og hradar umbreytingu & storkupeetti X i
virkjadan storkupatt X. Virkjadur storkupattur X umbreytir prétrombini i trombin. Trombin umbreytir
sidan fibrindgeni i fibrin og kokkur getur myndast. Dreyrasyki A er kynbundinn arfgengur
bl6dsjukdémur sem stafar af lekkudum gildum storkupéttar VI11:C og leidir til mikilla bleedinga inn &
lidi, vodva og innri liffeeri annad hvort af sjalfu sér eda vegna averka i slysum eda vid skurdadgeroir.
Med uppbdtarmedferd er styrkur storkupéttar VIII i plasma aukinn og pannig er méguleg timabundin
leidrétting & storkupattarskorti og stilling & bleedingarhneigd.
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Lyfhrif
Akvordun a virkjudum trombdplasmintima (activated partial thromboplastin time (aPTT)) er hentugt

in vitro prof til ad meta liffreedilega virkni storkupéttar VIII. Tromboplasmintimi er lengdur hja 6llum
dreyrasjuklingum. Hve vel og lengi tromboplasmintimi helst edlilegur eftir gjof Helixate NexGen er
svipad og sest eftir gjof storkupéattar V111 sem unninn er ar bl6di manna.

Stédugt innrennsli

Komid hefur fram i kliniskri rannsékn hja fulloronum sjuklingum med dreyrasyki A, sem gengist hafa
undir stérar skurdadgerdir, ad nota ma Helixate NexGen sem stédugt innrennsli i skurdadgerd (fyrir
adgerd, medan & henni stendur og eftir adgerd). I rannsokninni var notad heparin til ad koma i veg
fyrir segablaseedabdlgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda.
Ofnaemi

I rannsoknum hefur enginn sjuklingur myndad métefnatitra sem hafa kliniska pydingu, gegn peim
votti af musa- og hamsturspréteinum sem er i lyfinu. Hins vegar er hugsanlegt ofnaemi fyrir einhverju
af innihaldsefnum lyfsins, t.d votti af mdsa- og hamsturspréteinum til stadar hja vissum sjuklingum
sem fyrir eru i haettu (sja kafla 4.3 og 4.4).

Framkdllun dnaemispols (ITI, Immune Tolerance Induction)

Gognum um framkoéllun dneemispols var safnad vardandi sjuklinga med dreyrasyki A sem héfou
myndad blokka gegn FVI1II. Afturvirkt mat var framkvaemt & 40 sjuklingum og 39 sjuklingar toku pétt
i framsynni Kliniskri rannsékn & vegum rannsakanda. Gogn syna fram & pad ad Helixate NexGen hefur
verid notad til pess ad framkalla dneemispol. Hja peim sjuklingum par sem édnaemispol nadist var haegt
ad koma i veg fyrir bledingar eda medhondla paer med Helixate NexGen & ny og sjuklingur gat haldid
afram forvarnarmedferd sem vidhaldsmedfero.

5.2 Lyfjahvorf

Fréasog

Vid greiningu allra skradra tilvika um in vivo bata hja sjaklingum sem adur h6fou verid medhondladir
sést ad medaltali 2% haekkun fyrir hverja a.e. sem gefin var af Helixate NexGen & hvert kg
likamspunga. Pessar nidurstodur eru i samreemi vid skrad gildi fyrir storkupéatt VIII sem unninn er Gr
plasma manna.

Dreifing og brotthvarf

Eftir gjof Helixate NexGen, minnkadi hamarksvirkni storkupattar V111 eftir tveggja fasa veldisfalli og
var lokahelmingunartiminn ad medaltali um 15 kist. betta er svipad og fyrir storkupétt VII1 sem
unninn er Gr plasma manna par sem lokahelmingunartimi er ad medaltali um 13 kist. Onnur
lyfjahvarfagildi fyrir Helixate NexGen hledsluskammt eru: Medaltimi lyfsins i bl6di [MRT (0-48)] er
um 22 Klst. og Gthreinsun er um 160 ml/kIst. Medal uthreinsun i upphafi hja 14 fullorénum sjaklingum
sem foru i stora skurdadgerd og fengu stédugt innrennsli, er 188 mi/klst sem samsvarar 3,0 ml/klst/kg
(& bilinu 1,6-4,6ml/klst/kg).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Jafnvel vid skammta sem voru margfalt haerri en radlagdir skammtar (midad vid likamspunga) og
gefnir voru tilraunadyrum (masum, rottum, kaninum og hundum) komu ekki fram nein brad eda
medalbrad einkenni eitrunar.

Sértaekar rannsoknir med endurtekna skammta til ad kanna eiturverkun & &xlun, langvarandi
eiturverkun og krabbameinsvaldandi verkun voru ekki gerdar med oktdkog alfa vegna
Onamissvorunar gegn ésamkynja (heterologous) préteinum hja éllum spendyrum éérum en ménnum.

Engar rannsoknir voru gerdar & stokkbreytandi ahrifum Helixate NexGen par sem engin

stokkbreytandi ahrif komu fram in vitro eda in vivo vid notkun lyfsins sem er forveri Helixate
NexGen.
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6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjélparefni

Stungulyfsstofn
Glysin
Natriumklério
Kalsiumklorid
Histidin
Polysorbat 80
Sykur

Leysir
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

Adeins méa nota medfylgjandi inngjafarsett par sem medferd getur misfarist sem afleiding af adsogi
storkupéttar VII1 ar ménnum & innra byrdi sumra annarra innrennslissetta.

6.3 Geymslupol

30 manudir.

Fré drverufraedilegu sjonarmidi a ad nota lyfid strax eftir blondun. Ef pad er ekki notad strax eru
geymslutimi vid notkun og astand fyrir notkun & dbyrgd notanda.

In vitro rannsoknir hafa samt sem adur synt fram a efna- og edlisfraedilegan stodugleika lausnarinnar i
PVC pokum fyrir stodugt innrennsli i 24 klst. vid 30°C. Synt hefur verid fram & i in vitro rannsoknum
ad efna- og edlisfraeedilegur stodugleiki eftir blondun er 3 klukkustundir.

Geymid ekki i keeli eftir bléondun.

6.4  Sérstakar varuoarreglur vio geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Mé ekki frjosa. Geymid hettugldsin i ytri umbudum til varnar gegn ljosi.
Medan a 30 manada heildargeymslutima stendur ma geyma pakkningu lyfsins vid stofuhita (ad 25°C) i
takmarkadan tima, allt ad 12 manudi. | peim tilvikum fyrnist Iyfid i lok pessa 12 manada timabils eda
vid fyrningardagsetningu hettuglassins med lyfinu, hvort sem fyrr verdur. Nyja fyrningardagsetningu

skal skrifa a lok ytri umbuda.

Geymsluskilyrdi eftir bléndun lyfsins, sja kafla 6.3.
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6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bunadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
pess

Hver pakkning af Helixate NexGen inniheldur:

. Eitt hettuglas med stungulyfsstofni (10 ml gleert hettuglas ar gleri af tegund 1 med latexfrium
grdum gummitappa Ur halogenbutyl og alinnsigli).

. Eitt hettuglas med leysi (6 ml gleert hettuglas ur gleri af tegund 1 med latexfrium graum
gummitappa ar klérbatyl og alinnsigli).

. Auk pess pakkning mead:

- einu siubléndunarsetti 20/20 [Mix2Vial]
- einu setti til blaeedarastungu

- einni 5 ml einnota nél

- tveimur einnota alkohdlveettum purrkum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vido forgun og 6nnur medhondlun
Nékvaem lysing & tilbaningi og gjof er i fylgisedli sem fylgir Helixate NexGen.

Helixate NexGen stungulyfsstofn & adeins ad leysa upp i medfylgjandi leysi (5,0 ml af vatni fyrir
stungulyf) og nota til pess medfylgjandi seft Mix2Vial siublondunarsett. Blondun fyrir innrennsli a ad
fara fram vid smitgataradstaedur. Sé einhver hluti pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad
nota pakkninguna.

Snuio hettuglasinu varlega i hringi par til allur stungulyfsstofninn er uppleystur. Eftir bléndun er
lausnin teer. Lyf sem notud eru i &8 skal skoda fyrir lyfjagjof med tilliti til agna og mislitunar Notid
ekki Helixate NexGen ef pad inniheldur synilegar agnir eda er ekki teert.

Eftir bléndun & ad draga lausnina i gegnum Mix2Vial siubléndunarsettio upp i sefdu sprautuna (hvort
tveggja meofylgjandi). Helixate NexGen & ad blanda og gefa med peim dhdldum sem fylgja med
pakkningunni.

Blandada lausn & ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir dr lausninni. Sia ma lausnina med
pvi ad nota Mix2Vial millistykkid.

Adeins til nota i eitt skipti. Allri afgangslausn skal fleygt.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samreemi vid gildandi reglur.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

Bayer Pharma AG

13342 Berlin

pyskaland

8. MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/004

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu atgafu markadsleyfis: 04. &gust 2000.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 06. agust 2010.
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10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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1. HEITI LYFS

Helixate NexGen 3000 a.e. stungulyfsstofn og leysir, lausn.

2. INNIHALDSLYSING

2.1 Almenn lysing

Hvert hettuglas inniheldur ad lagmarki 3000 a.e. af storkupeetti V111 ar ménnum (INN: oktokog alfa).
Storkupattur VI ar ménnum er framleiddur med radbrigda DNA teekni (rDNA) i nyrnafrumum ar
ungum hémstrum sem innihalda gen storkupattar V111 ar ménnum.

2.2 Innihaldslysing

Einn ml af Helixate NexGen inniheldur eftir bléndun u.p.b. 600 a.e. (3000 a.e. / 5,0 ml) af storkupeetti
VI ar ménnum (INN: oktékog alfa).

Virknin (a.e.) er &kvoroud med pvi ad nota eins preps storkupréf borid saman vio FDA Mega stadal
sem var kvardadur vid WHO stadal i alpjodlegum einingum (a.e.).
Sérteek virkni Helixate NexGen er u.p.b. 4.000 a.e./mg proteins.

Leysir: Vatn fyrir stungulyf.

Sja lista yfir 6l hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Stungulyfsstofn og leysir, lausn.

Stungulyfsstofn: purrt hvitt/gulleitt duft eda duftkaka.
Leysir: vatn fyrir stungulyf, teer, litlaus lausn.

Eftir blondun er lyfid ter og litlaus lausn.

4.  KLINISKAR UPPLYSINGAR

4.1 Abendingar

Medferd eda varnandi medferd vid blaedingum hja sjuklingum med dreyrasyki A (medfaeddan skort a
storkupeetti VIII).

Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og er pvi ekki &tlad til notkunar vid von
Willebrandssjukdomi.

petta lyf er &tlad fullordnum, unglingum og bérnum a 6llum aldri.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd & ad vera undir eftirliti leeknis sem hefur reynslu i medferd vid dreyrasyki.

Skammtar

Fjoldi gefinna eininga af storkupaetti V11 er skilgreindur sem alpj6da einingar (a.e.) og tengjast

gildandi WHO stadli fyrir lyf sem innihalda storkupatt VI11. Virkni storkupattar VIII i plasma er annad
hvort gefin til kynna sem hundradshluti (midad vid edlilegt plasma manna) eda sem alpj6da einingar

50



(midad vid alpjddlegan stadal fyrir storkupatt V111 i plasma). Ein alpjéoa eining (a.e.) af virkni
storkupattar V111 er jafngild magni storkupattar V111 i einum ml af edlilegu plasma manna.

Medferd eftir porfum

Akvordun & hafilegum skammti af storkupeetti V111 er byggd & nidurstddum sem byggjast a reynslu,
sem syna ad ein alpjéda eining (a.e.) af storkupaetti V111 fyrir hvert kg likamspunga eykur virkni
storkupéttar VI i plasma um 1,5% til 2,5% midad vid edlilega virkni. Hefilegur skammtur er
reiknadur at med pvi ad nota eftirfarandi jéfnu:

l. Hafilegur skammtur a.e. = likamspungi (kg) x 0,5 x haekkun storkupéttar V111 sem 6skad er
eftir (% af edlilegu)

II.  Aatlud haekkun storkupattar V111 (% af edlilegu) = 2 x skammtur a.e.
likamspungi (kg)

Skammtastaerd, tioni lyfjagjafar og lengd uppbdtarmedferdar parf ad dkveda eftir porfum hvers
sjuklings (pyngd, hve alvarlega blédstorknunarferillinn er skertur, stadsetningu og hversu alvarleg
blaedingin er, métefnum sem til stadar eru og bl6dgildi storkupattar V111 sem dskad er eftir).
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I eftirfarandi tflu eru leidbeiningar fyrir lagmarkspéttni storkupattar VII1 i blédi. [ tilvikum
upptalinna bleedinga, & virkni storkupattar V111 ekki ad fara nidur fyrir uppgefid bl6dgildi (% af

edlilegu) & samsvarandi timabili:

Alvarleiki bleedingar /
Tegund adgerdar

Bl6agildi
storkupattar VI1II
sem 6skao er eftir
(%) (a.e./dl)

Skammtationi (klst.) /
Medferdarlengd (dagar)

Blaeding

Byrjandi lidbleeding, blaeding i | 20 - 40 Endurtaka & gjof & 12 til 24 klst.

vbova eda bleding i munnholi fresti. Ad minnsta kosti 1 dagur, par
til blaeding, sem verkir gefa til
kynna, hefur stédvast eda séar hafa
gréio negjanlega vel.

Alvarlegri lidblaedingar, 30-60 Endurtaka a innrennsli 4 12 - 24

blaedingar i védva eda margull Klst. fresti i 3 - 4 daga eda lengur

(haematoma) par til verkur og hreyfihdmlun
(disability) hefur lagast neegjanlega
vel.

Lifsheettuleg blaeding (svo sem |60 - 100 Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 kist.

innankupublading, blaeding i fresti par til heetta er afstadin.

halsi eda alvarleg blaeding i

kvidarholi)

Adgeroir

Minni adgerdir 30-60 A 24 Kst. fresti i ad minnsta kosti 1

par med talid tanndrattur dag par til sar hefur groid
nagjanlega vel.

Storar adgerdir 80 -100 a) Einn hledslukammtur i einu
(bolus)

(fyrir og eftir adgerd) | Endurtaka & innrennsli & 8 - 24 Kist.

fresti par til sér hefur groid
neegjanlega vel og sidan halda
medferd afram i ad minnsta kosti 7
daga til vidbotar til ad vidhalda
30% - 60% virkni storkupéttar V1II
(a.e./dl).

b) Stédugt innrennsli

Aukid virkni storkupéttar VIII fyrir
adgerd med pvi ad gefa fyrst
hledsluskammt og sidan strax & eftir
stodugt innrennsli (i a.e./kg/klst.),
skammtaadlogun med hlidsjon af
sOlarhringsuthreinsun hja sjuklingi
og akjosanlegri péttni storkupéttar
VIII, i ad minnsta kosti 7 daga.

Skammtastzrdir og tidni lyfjagjafa skal alltaf adlaga kliniskum ahrifum hja hverjum einstokum
sjuklingi. I sérstokum tilvikum getur purft ad nota sterri skammta en reiknadir hafa verid ut, einkum

hvad vardar upphafsskammt.

Medan & medferd stendur er meelt med videigandi akvordun & virkni storkupéttar V111 til leidbeiningar

um skammt sem gefa & og hversu oft parf ad endurtaka innrennsli. Sér i lagi vid stérar skurdadgerdir
er ohjakvaemilegt ad vidhafa nakvaemt eftirlit med uppbdtarmedferd med pvi ad framkvaema
blodstorknunargreiningu (virkni storkupéttar V11 i plasma). Einstaka sjuklingur getur svarad
storkupeetti VIII mismunandi, synt mismunandi helmingunartima og bata.

52




Stédugt innrennsli

Vi Gtreikning hrada innrennslis i upphafi ma fa vitneskju um Uthreinsun med pvi ad gera karfu yfir
dvinandi virkni fyrir adgerd, eda byrja med hlidsjon af medal virkni hjé pydinu (3,0-3,5 ml/klst./kg) og
sidan adlaga skammta eftir porfum.

Innrennslishradi (i ae/kg/klst) = Uthreinsun (i ml/klst/kg) x akjosanleg virkni storkupattar V111 (i
a.e./ml).

Synt hefur verid fram & kliniskan og in vitro stédugleika vid samfellt innrennli vid notkun dzela med
polyvinylklorid (PVC) geymi. Helixate NexGen inniheldur Iitid magn hjalparefnisins pélysorbats-80,
sem vitad er ad eykur hrada tvi-(2-etylhexyl) phthalate (DEPH) utfellinga Ur efnum sem innhalda
polyvinylklérid (PVC). betta ber ad hafa i huga pegar lyfid er gefid med stédugu innrennsli.

Forvorn

Vid langvarandi, fyrirbyggjandi medferd vid blaedingu hja sjuklingum med alvarlega dreyrasyki A eru
venjulegir skammtar 20 til 40 a.e. af Helixate NexGen fyrir hvert kg likamspunga med 2-3 daga
millibili.

I sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjaklingum, getur purft ad hafa styttra milli skammta og
gefa steerri skammta.

Born

Synt hefur verid fram & 6ryggi og verkun Helixate NexGen hja bérnum & 6llum aldri. Gogn ur
Kliniskum rannséknum & 61 barni yngra en 6 ara og rannséknum &n inngrips & bérnum & 6llum aldri
eru fyrirliggjandi.

Sjuklingar med métefni (inhibitors)

Fylgjast skal med myndun storkupéttar V111 motefna hja sjaklingum. Naist ekki su storkupéttar Vi1
virkni i plasma sem réad var fyrir gert eda ef ekki er unnt ad stddva blaeedingu med videigandi skammti
skal rannsaka hvort storkupattar V111 motefni er til stadar. Ef motefni med leegra gildi en 10 Bethesda
einingar (BU) i ml er til stadar ma vera ad vidbotargjof radbrigda storkupéttar VIII hlutleysi métefnid
og aframhaldandi kliniskt ahrifarik medferd med Helixate NexGen verdi moguleg. Ef hins vegar
motefni er til stadar eru naudsynlegir skammtar hins vegar breytilegir og peim parf ad breyta i
samreemi vid Kliniska svorun og meelingu & virkni storkupéttar VIII i plasma. Hja sjuklingum med
métefnatitra heaerri en 10 Bethesda einingar eda mikla éneemisminnissvérun (anamnestic response) a ad
ihuga gjof (virkjads) pykknis prétrombinfléttu (PCC) eda lyfja med radbrigda virkjudum storkupeetti
VII (rFVI11a). bessari medferd skal stjornad af leknum med reynslu i medferd sjuklinga med
dreyrasyki.

Lyfjagjof
Til notkunar i blaad.

Helixate NexGen er gefid med inndalingu i blaaed a nokkrum minatum. Hradi inndaelingar fer eftir
astandi sjuklings (hdmarkshradi inndzlingar: 2 ml/minatu).

Stédugt innrennsli

Helixate NexGen mé gefa med stddugu innrennsli. Innrennslishrada & ad reikna Ut & grundvelli
Uthreinsunar og ékjdsanlegrar péttni storkupattar VIII.

Dami: Hja 75 kg sjuklingi med uthreinsun sem er 3 ml/klst./kg, myndi innrennslishradi i byrjun vera
3 a.e./klst./kg, til ad na 100% péttni storkupattar VIII. Vid utreikninga & mi/klst., skal margfalda
innrennslishrada i a.e./klIst./kg med kg likamspyngdar/péttni lausnar (a.e./ml).
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Dami um Utreikning & innrennslishrada fyrir stédugt innrennsli eftir inndaelingu med stékum
upphafsskammti.

Akjosanleg Innrennslishradi | Innrennslishradi hja 75 kg sjaklingi
plasmapéttni a.e./klst./kg ml/klst.
storkupattar VIII

Uthreinsun: péttni rFVIII i lausn

3 ml/klst./kg 100 a.e./ml 200 a.e./ml 400 a.e./ml
100 % (1 a.e./ml) 3,0 2,25 1,125 0,56
60% (0,6 a.e./ml) 18 1,35 0,68 0,34
40% (0,4 a.e./ml) 1,2 0,9 0,45 0,225

Hradara innrennsli getur verid naudsynlegt vid hradari Gthreinsun, pegar um miklar blaedingar er ad
reeda eda miklar vefjaskemmdir i skurdadgerdum.

Eftir fyrstu 24 klukkustundirnar med stédugu innrennsli & ad endurreikna Gthreinsun & hverjum degi
med pvi ad nota jafnveegisjofnuna med Gtreiknadri péttni storkupéttar V111 og innrennslishrada med
pvi ad nota eftirfarandi jofnu:

Uthreinsun = innrennslishradi/raunpéttni storkupéttar V1II.

Pegar innrennsli er stddugt, skal skipta um innrennslispoka a 24 Klst. fresti.
Sja leidbeiningar i kafla 6.6 og fylgisedil um bléndun lyfsins fyrir gjof.
4.3 Frébendingar

- Ofnami fyrir virka efninu eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
- bekkt ofnemisvidbrégd fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Ofnaemi
Ofnaemi er hugsanlegt vid notkun Helixate NexGen. Lyfid inniheldur snefil af musa- og
hamsturspréteinum og mannaprotein 6nnur en storkupatt V111 (sja kafla 5.1).

Ef einkenni um ofneemi koma fram skal radleggja sjuklingi ad hetta notkun lyfsins &n tafar og hafa
samband vid laekninn.

Upplysa skal sjuklinga um fyrstu merki um ofneemisvidbrégo svo sem klada, 6gledi, almennan
ofsaklada, pyngsli fyrir brjosti, mas, lagprysting og brddaofnaemi.
Fai sjuklingur lost skal veita almenna medferd vid losti.

Blokkar

Myndun hlutleysandi métefna (blokka) gegn storkupeetti V111 er pekktur fylgikvilli i medferd hja
sjuklingum med dreyrasyki A. bessi motefni eru venjulega 1gG dnamisglébulin og hamla
forhleypandi virkni (procoagulant activity) storkupattar V111, sem meld er i sérstokum Bethesda
einingum (Modified Bethesda Units (BU)) i ml af plasma med notkun breyttrar malingar (modified
assay). Heetta & myndun métefna er tengd Utsetningu fyrir storkupatti V111 og fyrir genapattum m.a. og
er haettan mest fyrstu 20 dagana. Métefni geta myndast eftir fyrstu 100 Gtsetningardagana, en pad er
sjaldgeeft.

Tilvik eru um ad motefni hafi myndast aftur (Iagur titri) eftir ad skipt hefur verid fra einum radbrigda
storkupeetti VI1I i annan hja sjuklingum sem adur hafa verid medhondladir lengur en i 100 daga og eru
med sogu um moétefnamyndun. bvi er radlagt ad fylgjast vel med métefnamyndun hja éllum
sjuklingum pegar skipt er fra einum radbrigda storkupatti i annan.
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Almennt skal fylgjast vel med hvort sjuklingar sem medhondladir eru med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupatt VIII myndi motefni og skal pad gert med videigandi klinisku eftirliti og
bl6drannséknum.

Ef tileetludum gildum vardandi virkni storkupattar V111 i plasma er ekki ndd eda ef ekki tekst ad stodva
blaeedingu med videigandi skammiti, skal framkvama prof til pess ad kanna hvort storkupattar Vi1
blokkar eru fyrir hendi. Hja sjuklingum med ha gildi blokka er ekki vist ad medferd med

storkupeetti V111 beri &rangur og ihuga skal adra medferoarmoguleika. Umonnun slikra sjaklinga atti
ad vera i umsjon leekna med reynslu af umsjon med dreyrasyki og blokka gegn storkupeetti.

Stédugt innrennsli
I kliniskri rannsokn & stédugu innrennsli i skurdadgerdum, var heparin notad til ad koma i veg fyrir
segablazdabolgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad raeda.

Natriuminnihald
I hverju hettuglasi er minna en 1 mmal af natrium (23 mg), p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt*.

Hjarta- og &dakvillar

Dreyrasjuklingar med ahattupaetti eda sjukddma tengda hjarta og eedakerfi kunna ad eiga sému hettu
a pvi ad fa hjarta- og edakvilla og sjuklingar sem ekki eru med dreyra, pegar storknun hefur verid
leidrétt med FVIII.

Haekkun & gildum storkupattar V111 eftir gjof, sérstaklega pegar fyrir hendi eru ahaettupeettir tengdir
hjarta og eedakerfi, kann ad skapa a.m.k. somu hattu & blédtappa eda kransadastiflu og hja sjuklingum
sem ekki eru med dreyra. bvi parf ad meta sjuklinga og fylgjast med peim med tilliti til heettupatta &
hjarta.

Fylgikvillar tengdir hollegg
Ef nota parf midleegan bldedalegg (CVAD) skal ihuga heettu & fylgikvillum i tengslum vid midlaegan
blaaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum, bakteriudreyra og segamyndun vid hollegg.

Skraning
Eindregid er melt med pvi ad i hvert skipti sem Helixate NexGen er gefid sjuklingi séu nafn og
lotundmer skrad til pess ad viohalda rekjanleika & milli sjuklings og lotu lyfsins.

Born
Varnadarord og varddarreglur sem hér koma fram eiga beaedi vié um fullordna og born.

4.5 Milliverkanir vid 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hefur verid tilkynnt um milliverkanir Helixate NexGen vid 6nnur lyf.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Engar dyrarannsoknir til ad kanna &hrif & eexlun hafa verid gerdar med Helixate NexGen.
Medganga og brjdstagjof

par sem tioni dreyrasyki A hja konum er mjog litil er engin reynsla af notkun Helixate NexGen &

medgongu og hja konum med barn & brjosti. Helixate NexGen & pvi adeins ad nota & medgéngu og hja
konum med barn & brjosti ad bryna naudsyn beri til.

Frj6semi
Engar upplysingar um frjosemi liggja fyrir.

4.7  Anhrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Helixate NexGen hefur engin ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.
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4.8

Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryqggisatridum

Ofnaemisviobrogd (sem kunna ad fela i sér ofsabjlg, svida og sarsauka & innrennslisstad, kuldahroll,
andlitsroda, utbreiddan ofsaklada, hofudverk, ofsaklada, lagprysting, svefndrunga, 6gledi, 6réleika,
hradtakt, prengsli fyrir brjosti, naladofi, uppkdst, mas) hafa komid fram med lyfjum sem innihalda
radbrigda storkupétt V111 og pau geta i sumum tilvikum proast yfir i alvarleg bradaofnaemisvidbrogd
(par med talio lost). Vidbrdgd i had eru sérstaklega algeng,en préun yfir i bradaofnaemi (par med talid
lost) er talid mjog sjaldgeeft.

Sjuklingar med dreyrasyki A kunna ad mynda hlutleysandi motefni (blokka) gegn storkupeetti VI11.
petta astand kann ad koma fram sem 6ndég klinisk svérun. I slikum tilfellum er meelt med ad haft sé
samband vid sérstaka bleedaramidstod.

Tafla yfir aukaverkanir

Taflan sem kemur fram hér & eftir er i samraemi vid MedDRA liffeeraflokkun (liffeeraflokkun og
akjosanlegasta heiti).

Tioni aukaverkana hefur verid metin & eftirfarandi hatt: Mjog algengar (>1/10), algengar

(>1/100 til <1/10), sjaldgeefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000), koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000), tioni ekki pekkt (ekki haegt ad aeetla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum).

MedDRA st6dlud Tioni
liffeeraflokkun Mjog algengar | Algengar Sjaldgeefar Mjog Koma
sjaldgeefar drsjaldan
fyrir/Tioni
ekki pekkt
B160 og eitlar Motefni gegn Motefni gegn
storkupeetti storkupeetti
VIl VI (kom fram
(kom fram hja hja sjuklingum
sjuklingum an sem hofou
nokkurrar eda fengio medferd
litillar fyrri aour i
medferdar)* Kliniskum
rannsoknum og
rannsoéknum
eftir
markadssetning
u)*
Almennar Aukaverkanir & Hitavidbrdgd
aukaverkanir og innrennslisstad tengd
aukaverkanir a innrennsli
ikomustad (hiti)
Onamiskerfi Ofneemisvidbrog Almenn
0 tengd hud ofnamisvidbr
(kl&di, ofsakladi 6go (p.m.t.
og Utbrot) bradaofneemi,
6gledi,
Gedlilegur
bl6dprystingu
r og svimi)
Taugakerfi Truflad
bragdskyn

* sj& eftirfarandi kafla
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Lysing & voldum aukaverkunum

Myndun blokka
Tilkynnt hefur verid um myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd &dur og

sjuklingum sem hafa fengid medferd adur (sja kafla 4.4).

Helixate NexGen hefur verid notad i kliniskum rannséknum til medferdar & bleedingum hja 37
sjuklingum, sem hofdu ekki fengid medferd adur og hja 23 bérnum sem hoféu fengid
lagmarksmedferd (skilgreind sem < 4 dagar & lyfinu) med leifar af storkupetti VIII:C < 2 a.e./dl.
Fimm af 37 (14%) sjaklingum sem ekki hofdu fengid medferd &dur og 4 af 23 (17%) sjuklingum sem
hofou fengio lagmarksmedferd med Helixate NexGen myndudu métefni medan & 20 daga Utsetningu
st6d: Samtals 9 af 60 (15%) préudu med sér motefni. Einn sjuklingur kom ekki i eftirfylgni og einn
sjuklingur myndadi blokka med lagum titrum vid eftirfylgni eftir rannsokn.

I einni &horfsrannsékn reyndist nygengi myndun blokka hja sjuklingum sem ekki hafa fengid medferd
adur med alvarlega dreyrasyki A vera 64/183 (37,7%) med Helixate NexGen (med eftirfylgni i allt ad
75 daga Utsetningar).

I kliniskum ranns6knum med 73 sjiklingum sem héfdu fengid medferd &dur (skilgreind sem

>100 dagar & lyfinu) og var fylgt eftir i fjogur ar komu ekki fram ny motefni.

I umfangsmiklum &horfsrannséknum med yfir 1.000 sjuklingum eftir skraninugu & Helixate NexGen
kom eftirfarandi fram: Ny métefni myndudust hja innan vié 0,2% sjaklinga sem hoféu fengid medferd
aaur.

Bdrn
Buist er vid ad tidni, gerd og veegi aukaverkana hja bérnum séu sambeerileg i 6llum sjuklingah6pum
nema hvad vardar myndun blokka.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

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

4.9 Ofskdmmtun

EkKi hefur verid greint fra neinu tilviki ofskommtunar radbrigda storkupattar VII1.

5. LYFJAFRZAEBDILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkun eftir verkun: Bladingalyf: storkupéttur VIII, ATC-flokkur: B02B D02.

Verkunarhattur

Storkupéttur V1I1/von Willebrand storkupattar (vWF) flétta samanstendur af tveimur sameindum
(storkupéttur V111 og VWF) med mismunandi lifedlisfraedilega verkun. Vid innrennsli i sjukling med
dreyrasyki binst storkupattur V111 vid VWF i bl6drés sjuklingsins. Virkjadur storkupattur V111 verkar
sem hjalparpattur (cofactor) virkjads storkupéttar IX og hradar umbreytingu & storkupeetti X i
virkjadan storkupatt X. Virkjadur storkupattur X umbreytir prétrombini i trombin. Trombin umbreytir
sidan fibrindgeni i fibrin og kokkur getur myndast. Dreyrasyki A er kynbundinn arfgengur
bl6dsjukdémur sem stafar af lekkudum gildum storkupéttar VI11:C og leidir til mikilla bleedinga inn &
lidi, vodva og innri liffeeri annad hvort af sjalfu sér eda vegna averka i slysum eda vid skurdadgeroir.
Med uppbdtarmedferd er styrkur storkupéttar VIII i plasma aukinn og pannig er méguleg timabundin
leidrétting & storkupattarskorti og stilling & bleedingarhneigd.
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Lyfhrif
Akvordun a virkjudum trombdplasmintima (activated partial thromboplastin time (aPTT)) er hentugt

in vitro prof til ad meta liffreedilega virkni storkupéttar VIII. Tromboplasmintimi er lengdur hja 6llum
dreyrasjuklingum. Hve vel og lengi tromboplasmintimi helst edlilegur eftir gjof Helixate NexGen er
svipad og sest eftir gjof storkupéattar V111 sem unninn er ar bl6di manna.

Stédugt innrennsli

Komid hefur fram i kliniskri rannsékn hja fulloronum sjuklingum med dreyrasyki A, sem gengist hafa
undir stérar skurdadgerdir, ad nota ma Helixate NexGen sem stédugt innrennsli i skurdadgerd (fyrir
adgerd, medan & henni stendur og eftir adgerd). I rannsokninni var notad heparin til ad koma i veg
fyrir segablaseedabdlgu & innrennslisstad, eins og venja er pegar um langvarandi innrennsli er ad reeda.

Ofnaemi

I rannsoknum hefur enginn sjuklingur myndad métefnatitra sem hafa kliniska pydingu, gegn peim
votti af misa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Hins vegar er hugsanlegt ofnaemi fyrir einhverju
af innihaldsefnum lyfsins, t.d votti af mdsa- og hamsturspréteinum til stadar hja vissum sjuklingum
sem fyrir eru i heettu (sja kafla 4.3 og 4.4).

Framkdllun dnaemispols (ITI, Immune Tolerance Induction)

Gognum um framkdéllun 6naemispols var safnad vardandi sjuklinga med dreyrasyki A sem héfou
myndad blokka gegn FVI1II. Afturvirkt mat var framkveemt & 40 sjuklingum og 39 sjuklingar toku pétt
i framsynni kliniskri rannsdkn a vegum rannsakanda. Gogn syna fram a pad ad Helixate NexGen hefur
verid notad til pess ad framkalla 6nemispol. Hjé peim sjuklingum par sem 6naemispol nadist var haegt
ad koma i veg fyrir bledingar eda medhondla paer med Helixate NexGen & ny og sjuklingur gat haldid
afram forvarnarmedferd sem vidhaldsmedferd.

5.2 Lyfjahvorf

Fréasog

Vid greiningu allra skrédra tilvika um in vivo bata hja sjuklingum sem adur héféu verio medhondladir
sést ad medaltali 2% haekkun fyrir hverja a.e. sem gefin var af Helixate NexGen & hvert kg
likamspunga. bessar nidurstodur eru i samraemi vid skrad gildi fyrir storkupatt VIII sem unninn er ar
plasma manna.

Dreifing og brotthvarf

Eftir gjof Helixate NexGen, minnkadi hamarksvirkni storkupattar V111 eftir tveggja fasa veldisfalli og
var lokahelmingunartiminn ad medaltali um 15 klst. Petta er svipad og fyrir storkupétt VIl sem
unninn er Gr plasma manna par sem lokahelmingunartimi er ad medaltali um 13 kist. Onnur
lyfjahvarfagildi fyrir Helixate NexGen hledsluskammt eru: Medaltimi lyfsins i blédi [MRT (0-48)] er
um 22 klst. og Gthreinsun er um 160 ml/klst. Medal Gthreinsun i upphafi hja 14 fullordnum sjuklingum
sem foru i stora skurdadgerd og fengu stédugt innrennsli, er 188 mi/klst sem samsvarar 3,0 ml/klst/kg
(& bilinu 1,6-4,6ml/KklIst/kg).

5.3 Forkliniskar upplysingar

Jafnvel vid skammta sem voru margfalt haerri en radlagdir skammtar (midad vid likamspunga) og
gefnir voru tilraunadyrum (masum, rottum, kaninum og hundum) komu ekki fram nein brad eda
medalbrad einkenni eitrunar.

Sérteekar rannséknir med endurtekna skammta til ad kanna eiturverkun & &xlun, langvarandi
eiturverkun og krabbameinsvaldandi verkun voru ekki gerdar med oktdkog alfa vegna
onamissvorunar gegn 6samkynja (heterologous) préteinum hja 6llum spendyrum 6érum en ménnum.

Engar rannséknir voru gerdar a stokkbreytandi ahrifum Helixate NexGen par sem engin

stokkbreytandi ahrif komu fram in vitro eda in vivo vid notkun lyfsins sem er forveri Helixate
NexGen.
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6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Stungulyfsstofn
Glysin
Natriumklério
Kalsiumklorid
Histidin
Polysorbat 80
Sykur

Leysir
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid énnur lyf en pau sem nefnd eru i kafla 6.6.

Adeins mé nota medfylgjandi inngjafarsett par sem medferd getur misfarist sem afleiding af adsogi
storkupéttar VI ar ménnum & innra byrdi sumra annarra innrennslissetta.

6.3 Geymslupol

30 manudir.

Fré orverufraedilegu sjonarmidi & ad nota lyfid strax eftir blondun. Ef pad er ekki notad strax eru
geymslutimi vid notkun og astand fyrir notkun & dbyrgd notanda.

In vitro rannsoknir hafa samt sem &dur synt fram & efna- og edlisfreedilegan stodugleika lausnarinnar i
PVC pokum fyrir stodugt innrennsli i 24 klst. vid 30°C. Synt hefur verid fram & i in vitro rannsoknum
ad efna- og edlisfraedilegur stodugleiki eftir blondun er 3 klukkustundir.

Geymid ekki i keeli eftir bléndun.

6.4  Sérstakar varuoarreglur vio geymslu

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbadum til varnar gegn ljosi.
Medan a 30 manada heildargeymslutima stendur ma geyma pakkningu lyfsins vid stofuhita (ad 25°C) i
takmarkadan tima, allt ad 12 manudi. | peim tilvikum fyrnist Iyfid i lok pessa 12 manada timabils eda
vid fyrningardagsetningu hettuglassins med lyfinu, hvort sem fyrr verdur. Nyja fyrningardagsetningu

skal skrifa a lok ytri umbuda.

Geymsluskilyrdi eftir blondun lyfsins, sja kafla 6.3.

59



6.5 Gerd ilats og innihald, sérstakur bunadur til notkunar lyfsins, lyfjagjafar eda isetningar
pess

Hver pakkning af Helixate NexGen inniheldur:

. Eitt hettuglas med stungulyfsstofni (10 ml gleert hettuglas ar gleri af tegund 1 med latexfrium
grdum gummitappa Ur halogenbutyl og alinnsigli).

. Eitt hettuglas med leysi (6 ml gleert hettuglas ur gleri af tegund 1 med latexfrium graum
gummitappa ar klérbatyl og alinnsigli).

. Auk pess pakkning mead:

- einu siubléndunarsetti 20/20 [Mix2Vial]
- einu setti til blaeedarastungu

- einni 5 ml einnota nél

- tveimur einnota alkohdlveettum purrkum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vido forgun og 6nnur medhondlun
Néakvaem lysing & tilbaningi og gjof er i fylgisedli sem fylgir Helixate NexGen.

Helixate NexGen stungulyfsstofn & adeins ad leysa upp i medfylgjandi leysi (5,0 ml af vatni fyrir
stungulyf) og nota til pess medfylgjandi seft Mix2Vial siublondunarsett. Blondun fyrir innrennsli a ad
fara fram vid smitgataradstaedur. Sé einhver hluti pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad
nota pakkninguna.

Snuio hettuglasinu varlega i hringi par til allur stungulyfsstofninn er uppleystur. Eftir bléndun er
lausnin teer. Lyf sem notud eru i &8 skal skoda fyrir lyfjagjof med tilliti til agna og mislitunar Notid
ekki Helixate NexGen ef pad inniheldur synilegar agnir eda er ekki teert.

Eftir bléndun & ad draga lausnina i gegnum Mix2Vial siubléndunarsettio upp i sefdu sprautuna (hvort
tveggja meofylgjandi). Helixate NexGen & ad blanda og gefa med peim dhdldum sem fylgja med
pakkningunni.

Blandada lausn & ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir dr lausninni. Sia ma lausnina med
pvi ad nota Mix2Vial millistykkid.

Adeins til nota i eitt skipti. Allri afgangslausn skal fleygt.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samreemi vid gildandi reglur.

7. MARKADBSLEYFISHAFI

Bayer Pharma AG

13342 Berlin

pyskaland

8. MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/005

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADBSLEYFIS

Dagsetning fyrstu atgafu markadsleyfis: 04. &gust 2000.
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 06. agust 2010.
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10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.eu.
Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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VIPAUKI 11
FRAMLEIDENDUR LIFFRAEDILEGRA VIRKRA EFNA OG
FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDPSLU OG NOTKUN

ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKABDSLEYFIS

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

Heiti og heimilisfang framleidenda liffredilega virkra efna

Bayer Corporation (leyfishafi)
Bayer HealthCare LLC

800 Dwight Way

Berkeley, CA 94710
BNA/USA

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru &byrgir fyrir lokasampykkt

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.1.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (M)
Italia

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN
Avisun lyfsins er had sérstokum takmérkunum (sja vidauka 1: Samantekt & eiginleikum lyfs, kafla

4.2).

C. ADPRARFORSENDUR OG SKILYRBI MARKABDSLEYFIS
o Samantektir um 6ryggi lyfsins (PSUR)

Markadsleyfishafi skal leggja fram samantektir um 6ryggi lyfsins i samraemi vid skilyrdi sem koma
fram i lista yfir vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i
grein 107¢(7) i tilskipun 2001/83 og er birtur i vefgatt fyrir evropsk Iyf.

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

Aatlun um ahattustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdum sem krafist er, sem og 66rum radstéfunum eins og
fram kemur i &aetlun um aheettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum uppfaerslum & aztlun
um ahattustjornun sem akvednar veroa.

Leggja skal fram uppfaerda aetlun um &hettustjérnun:
e A beidni Lyfjastofnunar Evrépu.
e begar dhattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytingar a hlutfalli &vinnings/ahattu eda
vegna pess ad mikilveegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun ahaettu) naest.

Ef skil 4 samantekt um 6ryggi lyfsins og uppfarsla & aztlun um ahaettustjérnun er aztlud & svipudum
tima mé skila peim saman.
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VIDAUKI 111

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

YTRI UMBUBIR

|1.  HEITILYFS

Helixate NexGen 250 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn

Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

| 2. VIRK(T) EFNI

1 hettuglas: 250 a.e. oktdkdg alfa (100 a.e./ml eftir blondun).

3. HJALPAREFNI

Glysin, natriumklério, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80, sykur.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med stungulyfsstofni, lausn.
1 hettuglas med 2,5 ml af vatni fyrir stungulyf.

(5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar i blaad, adeins einskammta gjof.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
EXP (lok 12 manada timabils, ef geymt vid stofuhita): .........
Notid ekki eftir pessa dagsetningu.

Mé& geyma vid allt ad 25°C i allt ad 12 manudi fram ad fyrningardagsetningu sem fram kemur a

merkimidanum. Skraid nyja fyrningardagsetningu & éskjuna. Eftir bléndun verdur ad nota lyfid innan
3 klst. Geymid ekki i kaeli eftir blondun.
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli (2°C - 8°C). M4 ekki frjosa.

Geymid hettugl6sin i ytri umbudum til varnar gegn ljési.

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

Allri afgangslausn skal fleygt.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

12.  MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/001

| 13. LOTUNUMER, AUDKENNI GJAFAR OG LYFS

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt Iyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Helixate NexGen 250
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI, LAUSN

[1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Helixate NexGen 250 a.e. stungulyfsstofn, lausn
Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

Til notkunar i blaad.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

250 a.e. oktokdg alfa (100 a.e./ml eftir blondun).

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

HETTUGLAS MED 2,5 ml AF VATNI FYRIR STUNGULYF

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Vatn fyrir stungulyf.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til blondunar & Helixate NexGen, sja fylgisedil. Notid allt innihaldid.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

2,5ml

6. ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI UMBUBIR

|1.  HEITILYFS

Helixate NexGen 500 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn

Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

| 2. VIRK(T) EFNI

1 hettuglas: 500 a.e. oktdkdg alfa (200 a.e./ml eftir blondun).

3. HJALPAREFNI

Glysin, natriumklério, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80, sykur.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med stungulyfsstofni, lausn.
1 hettuglas med 2,5 ml af vatni fyrir stungulyf.

(5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar i blaad, adeins einskammta gjof.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
EXP (lok 12 manada timabils, ef geymt vid stofuhita): .........
Notid ekki eftir pessa dagsetningu.

Mé& geyma vid allt ad 25°C i allt ad 12 manudi fram ad fyrningardagsetningu sem fram kemur a

merkimidanum. Skraid nyja fyrningardagsetningu & dskjuna. Eftir blondun verdur ad nota lyfid innan
3 klst. Geymid ekki i kaeli eftir blondun.
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli (2°C - 8°C). M4 ekki frjosa.

Geymid hettugl6sin i ytri umbudum til varnar gegn ljési.

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

Allri afgangslausn skal fleygt.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

12.  MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/002

| 13. LOTUNUMER, AUDKENNI GJAFAR OG LYFS

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt Iyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Helixate NexGen 500
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI, LAUSN

[1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Helixate NexGen 500 a.e. stungulyfsstofn, lausn
Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

Til notkunar i blaad.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

500 a.e. oktokadg alfa (200 a.e./ml eftir bléndun).

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

HETTUGLAS MED 2,5 ml AF VATNI FYRIR STUNGULYF

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Vatn fyrir stungulyf.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til blondunar & Helixate NexGen, sja fylgisedil. Notid allt innihaldid.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

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

2,5ml

6. ANNAD

73



UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI UMBUBIR

|1.  HEITILYFS

Helixate NexGen 1000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn

Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

| 2. VIRK(T) EFNI

1 hettuglas: 1000 a.e. oktokdg alfa (400 a.e./ml eftir bléndun).

3. HJALPAREFNI

Glysin, natriumklério, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80, sykur.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med stungulyfsstofni, lausn.
1 hettuglas med 2,5 ml af vatni fyrir stungulyf.

(5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar i blaad, adeins einskammta gjof.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
EXP (lok 12 manada timabils, ef geymt vid stofuhita): .........
Notid ekki eftir pessa dagsetningu.

Mé& geyma vid allt ad 25°C i allt ad 12 manudi fram ad fyrningardagsetningu sem fram kemur a

merkimidanum. Skraid nyja fyrningardagsetningu & éskjuna. Eftir bléndun verdur ad nota lyfid innan
3 klst. Geymid ekki i kaeli eftir blondun.
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli (2°C - 8°C). M4 ekki frjosa.

Geymid hettuglésin i ytri umbudum til varnar gegn ljési.

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

Allri afgangslausn skal fleygt.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

12.  MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/003

| 13. LOTUNUMER, AUDKENNI GJAFAR OG LYFS

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt Iyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Helixate NexGen 1000
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI, LAUSN

[1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Helixate NexGen 1000 a.e. stungulyfsstofn, lausn
Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

Til notkunar i blaad.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

1000 a.e. oktokadg alfa (400 a.e./ml eftir bléndun).

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

HETTUGLAS MED 2,5 ml AF VATNI FYRIR STUNGULYF

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Vatn fyrir stungulyf.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til blondunar & Helixate NexGen, sja fylgisedil. Notid allt innihaldid.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

2,5ml

6. ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI UMBUBIR

|1.  HEITILYFS

Helixate NexGen 2000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn

Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

| 2. VIRK(T) EFNI

1 hettuglas: 2000 a.e. oktokdg alfa (400 a.e./ml eftir bléndun).

3. HJALPAREFNI

Glysin, natriumklério, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80, sykur.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med stungulyfsstofni, lausn.
1 hettuglas med 5,0 ml af vatni fyrir stungulyf.

(5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar i blaad, adeins einskammta gjof.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
EXP (lok 12 manada timabils, ef geymt vid stofuhita): .........
Notid ekki eftir pessa dagsetningu.

Mé& geyma vid allt ad 25°C i allt ad 12 manudi fram ad fyrningardagsetningu sem fram kemur a

merkimidanum. Skraid nyja fyrningardagsetningu & éskjuna. Eftir bléndun verdur ad nota lyfid innan
3 klst. Geymid ekki i kaeli eftir blondun.
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli (2°C - 8°C). M4 ekki frjosa.

Geymid hettugl6sin i ytri umbudum til varnar gegn ljési.

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

Allri afgangslausn skal fleygt.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

12.  MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/004

| 13. LOTUNUMER, AUDKENNI GJAFAR OG LYFS

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt Iyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Helixate NexGen 2000
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI, LAUSN

[1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Helixate NexGen 2000 a.e. stungulyfsstofn, lausn
Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

Til notkunar i blaad.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

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

2000 a.e. oktokaog alfa (400 a.e./ml eftir bléndun).

6.  ANNAD

80



LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED 5,0 ml AF VATNI FYRIR STUNGULYF

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Vatn fyrir stungulyf.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til blondunar & Helixate NexGen, sja fylgisedil. Notid allt innihaldid.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

5,0ml

6. ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

YTRI UMBUBIR

|1.  HEITILYFS

Helixate NexGen 3000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn

Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

| 2. VIRK(T) EFNI

1 hettuglas: 3000 a.e. oktokdg alfa (600 a.e./ml eftir bléndun).

3. HJALPAREFNI

Glysin, natriumklério, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80, sykur.

| 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

1 hettuglas med stungulyfsstofni, lausn.
1 hettuglas med 5,0 ml af vatni fyrir stungulyf.

(5. APFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Til notkunar i blaad, adeins einskammta gjof.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

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

Geymid par sem born hvorki né til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

| 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
EXP (lok 12 manada timabils, ef geymt vid stofuhita): .........
Notid ekki eftir pessa dagsetningu.

Mé& geyma vid allt ad 25°C i allt ad 12 manudi fram ad fyrningardagsetningu sem fram kemur a

merkimidanum. Skraid nyja fyrningardagsetningu & éskjuna. Eftir bléndun verdur ad nota lyfid innan
3 klst. Geymid ekki i kaeli eftir blondun.
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9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli (2°C - 8°C). M4 ekki frjosa.

Geymid hettugl6sin i ytri umbudum til varnar gegn ljési.

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

Allri afgangslausn skal fleygt.

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

12.  MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/00/144/005

| 13. LOTUNUMER, AUDKENNI GJAFAR OG LYFS

Lot

| 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfsedilsskylt Iyf.

| 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

| 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Helixate NexGen 3000
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBDUM LITILLA
EININGA

HETTUGLAS MED STUNGULYFSSTOFNI, LAUSN

[1. HEITILYFS OG IKOMULEID(IR)

Helixate NexGen 3000 a.e. stungulyfsstofn, lausn
Radbrigda storkupattur V11 (oktokog alfa)

Til notkunar i blaad.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

3000 a.e. oktdkog alfa (600 a.e./ml eftir blondun).

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

HETTUGLAS MED 5,0 ml AF VATNI FYRIR STUNGULYF

[1. HEITI LYFS OG IKOMULEID(IR)

Vatn fyrir stungulyf.

| 2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til blondunar & Helixate NexGen, sja fylgisedil. Notid allt innihaldid.

| 3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

| 4. LOTUNUMER

Lot

| 5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EDPA FJOLDI EININGA

5,0ml

6. ANNAD
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B. FYLGISEDILL
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Helixate NexGen 250 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Radbrigda storkupattur V111 (oktdkdg 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.

- Leitid til lzeknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um somu sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

fylgisedlinum_eru eftirfarandi kaflar:
Upplysingar um Helixate NexGen 250 a.e. og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 250 a.e.
Hvernig nota & Helixate NexGen 250 a.e.
Hugsanlegar aukaverkanir
Hvernig geyma & Helixate NexGen 250 a.e.
Pakkningar og adrar upplysingar

SOk N E ™

1. Upplysingar um Helixate NexGen 250 a.e. og vid hverju pad er notad
Helixate NexGen 250 a.e. inniheldur virka efnid radbrigda storkupatt V111 ar ménnum (oktokdg alfa).

Helixate NexGen er notad til medferdar eda varnandi medferdar vid bledingum hja fullordnum,
unglingum og bérnum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfeeddan skort & storkupeetti VIII).
Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og & pvi ekki ad nota vid von Willebrandssjukdomi.

Hettuglasid inniheldur purrt, hvitt eda gulleitt duft eda duftkoku auk vatns fyrir stungulyf sem er notad
til ad blanda innihald hettuglassins.

Hettuglasid med stungulyfsstofni inniheldur 250 a.e. (alpjodlegar einingar) af oktokog alfa. Eftir
bléndun med vatni fyrir stungulyf inniheldur hvert hettuglas 100 a.e./ml af okt6kog alfa.

2. Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 250 a.e.

Ekki mé nota Helixate NexGen 250 a.e.

o Efumerad reda ofnemi fyrir oktékdg alfa eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

e Ef pu ert med ofnaemi fyrir misa- eda hamsturspréteinum.

Ef pu ert i vafa um petta skaltu spyrja leekninn.

Varnadarord og varudarreglur
Leitio rada hja leekninum eda lyfjafreedingi adur en Helixate NexGen 250 a.e. er notad.

Geeta skal sérstakrar varudar vido notkun Helixate NexGen 250 a.e.

e Ef pu finnur fyrir pyngslum fyrir brjosti, pig svimar, pér lidur illa eda pad lidur yfir pig eda pig
svimar pegar pu stendur upp geta pad verid einkenni um mjdg sjaldgef, alvarleg og skyndileg
ofna@misvidbrogd (svokallad bradaofnaemi) fyrir lyfinu. Ef petta kemur fyrir skal strax heetta gjof
lyfsins og leita radlegginga hja laekni.
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e Verid getur ad leeknirinn geri prof til ad tryggja ad sa skammtur af lyfinu sem pu feerd na gefi
neegjanleg gildi af storkupaetti VI1II.

e Ef ekki tekst ad hafa stjorn & bleedingum hjé pér med venjulegum skammti lyfsins skal strax hafa
samband vid leekninn. Pad getur verid ad pu hafir myndad storkupéttar V111 métefni og leeknirinn
geeti gert prof til ad stadfesta pad. Storkupattar VI hemlar eru métefni i bléoi sem hamla
storkupeetti VII1 sem pu notar og gera hann &hrifaminni vid ad koma i veg fyrir og hafa stjorn &
bleedingum.

e Ef pu hefur einhvern timann myndad métefni gegn storkupeetti V11 og pu skiptir yfir i annad lyf
med storkupeetti V11, er heetta & ad motefni myndist aftur.

o  Ef pér hefur verid sagt ad pu sért med hjartasjikdom eda eigir hjartasjukdém a hattu, skaltu lata
leekninn eda lyfjafraeding vita.

e Ef nota parf midleegan blaedalegg (CVAD) vid lyfjagjof Helixate NexGen, parf laeknirinn ad
ihuga haettu & fylgikvillum i tengslum vid midleegan blaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum,
bakterium i bldoi (bakteriudreyra) og myndun blddtappa i &6 (segamyndun) par sem holleggnum
er komid fyrir.

Notkun annarra lyfja samhlida Helixate NexGen 250 a.e.

Milliverkanir vid onnur lyf eru ekki pekktar. Latid leekninn eda lyfjafreeding engu ad sidur vita um oll
onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga, brjéstagjof og frjosemi

Engin reynsla er vardandi frjésemi eda af notkun Helixate NexGen & medgéngu og hja konum med
barn & brjosti. Vio medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada
hja leekninum &dur en lyfid er notad.

Akstur og notkun véla
Engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla hafa sest.

Helixate NexGen 250 a.e. inniheldur natrium

Hvert hettuglas inniheldur minna en 23 mg af natrium, p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt“.

3. Hvernig nota & Helixate NexGen 250 a.e.

o Notid lyfid alltaf eins og fram kemur i fylgisedlinum eda eins og leeknirinn eda lyfjafredingur
hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota a lyfid skal leita upplysinga hja laekninum eda
lyfjafraedingi.

. Lyfid er adeins atlad til gjafar i blaaed og skal gefa pad innan 3 Kist. eftir bléndun.

o Blondun og gjof lyfsins verdur ad fara fram vid smitgat (sem pydir hreint og laust vid sykla).
Notid adeins pau hjalpartaki fyrir blondun og gjof lyfsins sem fylgja hverri pakkningu aflyfinu.
Sé ekki heegt ad nota einhverja hluta, vinsamlegast hafid samband vid laeekninn. Sé einhver hluti

pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad nota pakkninguna.

o Blandada lausn a ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir ar lausninni. Sia méa lausnina
med pvi ad nota Mix2Vial millistykkio.
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Lyfid ma ekki blanda 66rum innrennslislausnum. Ekki ma nota lausnir sem hafa synilegar agnir
eda eru skyjadar. Fylgid nakvaemlega leidbeiningum sem laeknirinn hefur gefid og hafio
leidbeiningar hér ad nedan til hlidsjénar:
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Blondun og lyfjagjof

4
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1. Pvoid hendur vandlega med sapu og volgu vatni.

2. Vermio badi érofnu hettuglésin i 16funum ad peegilegu
hitastigi (ekki yfir 37°C).

3. Gangid ar skugga um ad innsigli & lyfinu og leysinum séu

fjarleegd og tapparnir hreinsadir med sétthreinsandi lausn og leyft ad
porna 4dur en Mix2Vial pakkningin er opnud.

4. Opnid Mix2Vial pakkninguna med pvi ad fletta af lokinu.
EkKi skal taka Mix2Vial ur pynnupakkningunni!
5. Setjid hettuglasid med leysinum & sléttan, hreinan flét og

haldid hettuglasinu péttingsfast. Takid Mix2Vial i pynnupakkningunni
0g ytid pinnanum & blaa millistykkinu beint i gegnum tappann &
hettuglasinu med leysinum.

6. Fjarleegid pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial settinu med
pvi ad halda um branina og toga l6drétt upp. Gangid Ur skugga um ad
einungis umbudirnar séu losadar og ekki Mix2Vial settid.

7. Setjid hettuglasid med lyfinu a sléttan og stédugan flét,
Hvolfid hettuglasinu med leysinum med Mix2Vial settinu afostu og
prystid pinnanum & enda glaera millistykkisins beint i gegnum tappa
hettuglassins med lyfinu. Leysirinn rennur sjalfkrafa i hettuglasio med
lyfinu.

8. Gripid med annarri hendinni um Mix2Vial settid, peim megin
sem lyfid er og gripid med hinni hendinni peim megin sem leysirinn er
og skrafid settid varlega i sundur. Fleygid hettuglasinu med leysinum
asamt blaa afasta Mix2Vial millistykkinu.

9. Pyrlid hettuglasinu med lyfinu med afasta glaera millistykkinu
varlega par til efnid er ad fullu uppleyst. EKki hrista hettuglasid.
Skodid lausnina med tilliti til agna og mislitunar fyrir lyfjagjof. EKKi
ma nota lausnir sem innihalda sjaanlegar agnir eda eru ekki terar.

10. Dragid loft i toma, sefda sprautu. Hettuglasinu med lyfinu er
haldid uppréttu og sprautan tengd vid MixVial med Luer Lock tengi.
Sprautid lofti inn i hettuglasid med lyfinu.

11. A medan stimpli sprautunnar er haldid nidri snid bunadnum &
hvolf og dragid lausnina upp i sprautuna med pvi ad draga stimpilinn
haegt til baka.

12. begar lausnin hefur verid faerd upp i sprautuna, gripid
péttingsfast um hdélk sprautunnar (stimpill sprautunnar visar nidur) og
losid gleera Mix2Vial millistykkid af sprautunni. Haldid sprautunni
uppreéttri og prystid a stimpilinn pangad til allt loft hefur verid losad ar
sprautunni.

13. Setjid stasa & upphandlegg.

14. Akvedid hvar deela a lyfinu og sotthreinsid svadid.

15. Stingid & blaedina og festid blaedarastungusettio med plastri.
16. Latid bl6oid renna tilbaka i att ad opna endanum &
blazedarastungusettinu og festid svo sprautuna med lausninni. Tryggid
ad ekkert blod fari upp sprautuna.

17. Fjarleegid stasann.

18. Delid lyfinu i blaaed & nokkrum minatum og fylgist med stédu
nalarinnar. Hradi inndzlingar skal akvedinn eftir pvi hvad er
baegilegast fyrir sjuklinginn (hdmarkshradi innrennslis: 2 ml/min.).

19. Ef gefa parf annan skammt af lyfinu & ad nota adra sprautu
med lyfi sem hefur verid blandad eins og lyst er hér ad framan.
20. Ef ekki er porf a 6drum skammti skal fjarleegja

blaeedardstungusettid og sprautuna. Haldid purrku pétt & stungustad &
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atréttum handlegg i u.p.b. 2 minatur. Setjid ad lokum litlar prystiumbudir yfir stungustadinn.

Medferd vid blaedingu

Pad magn af Helixate NexGen 250 a.e. sem & ad nota og hve oft & ad gefa pad fer eftir mérgum
atridum svo sem likamspunga pinum, alvarleika dreyrasykinnar, hvar blaeding er og hve alvarleg hin
er, hvort métefni hafa myndast og hve har métefnatitrinn er og pvi gildi storkupattar V111 sem porf er
a.

Laeknirinn mun reikna ut skammt af lyfinu og hve oft parf ad gefa hann til ad pa fair negjanlega virkni
storkupéttar V11 i blédinu.

Hann & alltaf ad adlaga skammta af lyfinu sem gefa & og tidni lyfjagjafa ad pinum pérfum. I sérstékum
tilvikum getur purft ad nota steerri skammta en reiknadir hafa verid Gt, einkum hvad vardar
upphafsskammt.

Komid i veq fyrir bleedingar

Ef pu notar Helixate NexGen til ad koma i veg fyrir bleedingar (varnandi medferd) mun laeknirinn
reikna ut skammt fyrir pig. Venjulega er hann & bilinu 20 til 40 a.e. af oktdkog alfa fyrir hvert kg
likamspunga gefinn & 2 til 3 daga fresti. | sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjiklingum, getur
hins vegar purft ad hafa styttra milli lyfjagjafa og gefa staerri skammta.

Rannsoknarstofumeelingar

Eindregio er rddlagt ad gerdar séu videigandi rannsoknarstofumealingar & plasma med heafilegu
millibili til ad tryggja ad n&dst hafi naegjanleg gildi storkupattar VI1I og peim sé vidhaldid. Sér i lagi
vid storar skurdadgerdir verdur ad viohafa naid eftirlit med uppbotarmedferd med pvi ad nota
blédstorknunargreiningu.

Ef ekki er haegt ad stédva blaedingu

Ef gildi storkupéttar V111 i plasma naer ekki peim gildum sem til var atlast eda ef ekki er haegt ad
stddva bleedingu med skommtum sem ad pvi er virdist eiga ad vera nagjanlegir, getur verid ad pu hafir
myndad storkupéttar VIII métefni. Laeknir med par til beera reynslu & ad athuga petta.

Ef pig grunar ad ahrif af lyfinu séu of mikil eda of litil skaltu tala vid laekninn.

Sjuklingar med métefni

Ef leeknirinn hefur sagt pér ad pa hafir myndad métefni gegn storkupeetti V111, geetirdu purft ad nota
steerri skammt af lyfinu til ad hafa stjorn & blaedingum. Ef pessi skammtur er ekki naegjanlegur til ad
hafa stjérn & bledingum, getur laeknirinn ihugad ad gefa annad lyf ad auki, storkupéttar Vila pykkni
eda (virkjad) pykkni prétrombinfléttu.

Laeknar med reynslu af uménnun sjuklinga med dreyrasyki A eiga ad gefa fyrirmali um pessa
medferdarkosti. Taladu vid leekninn ef pa parft frekari upplysingar um petta atridi. Ekki auka
skammtinn af lyfinu sem pu notar til ad na stjorn & bleedingum an samrads vid leekninn.

Hradi lyfjagjafar
Lyfid & ad gefa med inndaelingu i blaaed & nokkrum mindtum. Hrada lyfjagjafar skal akvaroa eftir pvi
sem pagilegast er fyrir sjuklinginn (hamarks innrennslishradi: 2 ml/min.).

Timalengd medferdar
Leeknirinn mun segja pér hve oft og med hve I6ngu millibili & ad gefa lyfid.

Venjulega er uppbdtarmedferd med Helixate NexGen medferd til lifstidar.

Ef notadur er steerri skammtur en meelt er fyrir um af Helixate NexGen 250 a.e.

EkKi hefur verid greint frd neinum tilvikum ofskdmmtunar radbrigda storkupattar V1I1.

Ef steerri skammtur en meelt er fyrir um hefur verid notadur af Helixate NexGen 250 a.e. skal hafa
samband vid lekninn.
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Ef gleymist ad nota Helixate NexGen 250 a.e.

. Notid naesta skammt strax og haldid sidan &fram med lyfjagjafir med jéfnu millibili eins og
leeknirinn hefur radlagt.

. Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef pu vilt haetta ad nota Helixate NexGen 250 a.e.
Ekki & ad hatta notkun Helixate NexGen an samrads vio laekninn.

Skraning
Melt er med pvi ad i hvert skipti sem pu notar Helixate NexGen séu nafn og lotunimer skréd.

Leitio til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er & 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.

Alvarlegustu aukaverkanirnar eru ofnaemisviobrdgd eda bradaofnaemilost (mjog sjaldgeef
aukaverkun).

Komi fram ofnaemi eda ofnamislost a ad haetta inndeelingu/innrennsli samstundis. Vinsamlegast
hafid strax samband vid laekni.

Heildarlisti yfir hugsanlegar aukaverkanir:

Mjog algengar:

kunna ad koma fram hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti VIII (blokkar) hja sjuklingum sem ekki hafa fengio
medferd adur

Algengar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 10 notendum

. tbrot/kladadtbrot

. stadbundin vidbrogd par sem stungid var (t.d. brunatilfinning, timabundinn rodi)

Sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 100 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti V111 (blokkar) hja sjuklingum sem hafa fengio
medferd adur

Mjog sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 1.000 notendum

. ofnaemisvidbrogd, par med talin alvarleg, skyndileg ofneemisvidbrogd (sem geta medal annars
verid ofsakladi, 6gledi, utbreiddur ofsakladi, ofsabjugur, kuldahrollur, andlitsrodi, héfudverkur,
svefndrungi, méas eda dndunarerfidleikar, droleiki, hradtaktur, naladofi, eda ofnemislost, t.d.
pyngsli fyrir brjosti/almenn vanlidunartilfinning, svimi, 6gledi og veeg leekkun bl6dprystings
sem lysir sér sem svimi pegar stadid er upp).

. hiti

Tioni ekki pekkt:

ekki haegt ad aatla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum
. truflad bragdskyn
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Ef pa finnur fyrir eftirfarandi einkennum vid inndelingu/innrennsli:
. byngslum fyrir brjosti/ almennri vanlidunartilfinningu

. svima

. veegum lagprystingi (litillega leekkadur blodprystingur sem lysir sér sem svimi pegar stadid er
upp)

. Ogledi

petta geta verid fyrstu merki um ofnemi og ofnaemislost.
Komi fram ofnami eda ofnemislost & ad hatta inndalingu/innrennsli samstundis. Hafid strax
samband vid leekninn.

Motefni (blokkar)
Myndun hlutleysandi métefna gegn storkupeetti V111 (blokka) er pekktur fylgikvilli i medferd sjuklinga
med dreyrasyki A. Verid getur ad leeknirinn vilji gera prof til ad fylgjast med myndun métefna.

I kliniskum rannséknum myndadi enginn sjuklingur métefnatitra sem hafa leeknisfraedilega pydingu
gegn peim votti af mdsa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Ofnaemi er hugsanlegt fyrir einhverju
af efnunum i lyfinu, t.d votti af misa- og hamsturspréteinum til stadar hj& vissum sjuklingum sem fyrir
eru i hettu.

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Helixate NexGen 250 a.e.

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbadum til varnar gegn ljosi.

Geyma ma lyfid vid stofuhita ef geymt i ytri umbudum (ad 25°C), fram ad fyrningardagsetningu sem
kemur fram & merkimidanum, i eitt skipti i allt ad 12 manudi. I pvi tilviki fyrnist lyfid i lok pessa 12

manada timabils nema fyrningardagsetning hettuglassins sé fyrr en pa gildir han.

Nyja fyrningardagsetningu skal skra & 6skjuna.

Geymid lausnina ekki i keli eftir bléndun. Nota verdur tilbdna lausn innan 3 kist. Adeins til nota i eitt
skipti. Allri afgangslausn skal fargad.

Ekki skal nota lyfio eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & umbuidunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki nota lyfid ef pu sérd einhverjar agnir i lausninni eda ef hun er ekki teer.
Ekki méa skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem haett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar

Helixate NexGen 250 a.e. inniheldur

Stungulyfsstofn

Virka innihaldsefnid er storkupattur VI tr ménnum (oktékog alfa), framleiddur med radbrigda DNA
taekni.

Onnur innihaldsefni eru glysin, natriumklorid, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80 og sykur (sja
nidurlag 2. kafla).

Leysir
Vatn fyrir stungulyf, daudhreinsad.

Lysing & atliti Helixate NexGen 250 a.e. og pakkningastaeroir

Helixate NexGen 250 a.e. er stungulyfsstofn og leysir, stungulyfsstofninn er purrt, hvitt eda litid eitt
gulleitt duft eda kaka. Eftir blondun er lausnin ter. Hjalpartaeki fyrir blondun og lyfjagjof fylgja hverri
pakkningu Helixate NexGen 250 a.e.

Markadsleyfishafi
Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

Framleidandi

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.l.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (MI)
italia
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Hafio samband vid fulltria markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié / Belgique / Belgien
CSL Behring N.V.

Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80

Bbbarapus

Novimed Ltd.

Ten. +359 2 850 86 17
Ceska republika

CSL Behring s.r.o.

Tel: + 420 241 416 442
Danmark

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Deutschland

CSL Behring GmbH

Tel: +49-(0)69-30584437
Eesti

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
E\\ado

CSL Behring MEIIE,
Tni:  +30-210 7255 660
Espafia

CSL Behring, S. A.

Tel: +34 93 367 1870
France

CSL Behring S.A.

Tél: +33-(0)1-53585400
Hrvatska

Bonifarm d.o.o.

Tel. +385 1 244 69 68
Ireland

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405
Island

CSL Behring AB

Simi: +46-(0)8-54496670
Italia

CSL Behring S.p.A.

Tel: +39-02-34964200
Kvnpog

AKHZ ITANATTIQTOY & YIOZ ATA

TnA. +357-22677038
Latvija

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i

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

Lietuva

CSL Behring AB

Tel. +46-(0)8-54496670
Luxembourg / Luxemburg
CSL Behring N.V.
Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80
Magyarorszag

CSL Behring Kft.

Tel: +36-28-59 10 00
Malta

AM Mangion Ltd.

Phone: +356 2397 6333
Nederland

CSL Behring BV

Tel: +31-(0) 85 111 96 00
Norge

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Osterreich

CSL Behring GmbH

Tel: +43-(0)1-80101-2463
Polska

Imed Poland sp. z.0.0.
Tel. +48 22 663 43 10
Portugal

CSL Behring, Lda.

Tel. +351-21-7826230
Romaénia

Prisum International Trading srl
Tel. +4021 32201 71
Slovenija

MediSanus d.o.o.

Tel: +386 1 25 71 496
Slovenské republika
TIMED, s.r.o.

Tel.: +421 2 482 095 11
Suomi/Finland

CSL Behring AB

Puh/Tel: +46-(0)8-54496670
Sverige

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
United Kingdom

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405

Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Helixate NexGen 500 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Radbrigda storkupattur VIII (oktdkdg 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.

- Leitid til leknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um somu sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

fylgisedlinum_eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Helixate NexGen 500 a.e. og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 500 a.e.

Hvernig nota a Helixate NexGen 500 a.e.

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Helixate NexGen 500 a.e.

Pakkningar og adrar upplysingar

N N

1. Upplysingar um Helixate NexGen 500 a.e. og vid hverju pad er notad
Helixate NexGen 500 a.e. inniheldur virka efnid radbrigda storkupatt V111 ar ménnum (oktokdg alfa).

Helixate NexGen er notad til medferdar eda varnandi medferdar vid bledingum hja fulloronum,
unglingum og bérnum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfeeddan skort & storkupeetti VIII).
Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og & pvi ekki ad nota vid von Willebrandssjukdémi.

Hettuglasid inniheldur purrt, hvitt eda gulleitt duft eda duftkoku auk vatns fyrir stungulyf sem er notad
til ad blanda innihald hettuglassins.

Hettuglasid med stungulyfsstofni inniheldur 500 a.e. (alpjédlegar einingar) af oktokog alfa. Eftir
bléndun med vatni fyrir stungulyf inniheldur hvert hettuglas 200 a.e./ml af okt6kog alfa.

2. Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 500 a.e.

Ekki ma nota Helixate NexGen 500 a.e.

o Efum erad reda ofnemi fyrir oktékdg alfa eda einhverju 66ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

e Ef pu ert med ofnaemi fyrir misa- eda hamstursproteinum.

Ef pu ert i vafa um petta skaltu spyrja leekninn.

Varnadarord og varudarreglur
Leitid rada hja leekninum eda lyfjafraedingi adur en Helixate NexGen 500 a.e. er notad.

Geeta skal sérstakrar varudar vid notkun Helixate NexGen 500 a.e.

e Ef pu finnur fyrir pyngslum fyrir brjosti, pig svimar, pér lidur illa eda pad lidur yfir pig eda pig
svimar pegar pa stendur upp geta pad verid einkenni um mjog sjaldgef, alvarleg og skyndileg
ofnaemisvidbrogd (svokallad bradaofnaemi) fyrir lyfinu. Ef petta kemur fyrir skal strax heetta gjof
lyfsins og leita radlegginga hja laekni.
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e Verid getur ad leeknirinn geri prof til ad tryggja ad sa skammtur af lyfinu sem pua feerd na gefi
neegjanleg gildi af storkupaetti VI1II.

e Ef ekki tekst ad hafa stjorn & bleedingum hjé pér med venjulegum skammti lyfsins skal strax hafa
samband vid leekninn. Pad getur verid ad pu hafir myndad storkupéttar V111 métefni og leeknirinn
geeti gert prof til ad stadfesta pad. Storkupattar VI hemlar eru métefni i bléoi sem hamla
storkupeetti V111 sem pu notar og gera hann &hrifaminni vid ad koma i veg fyrir og hafa stjorn &
bleedingum.

e Ef pu hefur einhvern timann myndad métefni gegn storkupeetti V11 og pu skiptir yfir i annad lyf
med storkupeetti V11, er heetta & ad motefni myndist aftur.

o Ef pér hefur verid sagt ad pu sért med hjartasjikddém eda eigir hjartasjukdém a hattu, skaltu lata
leekninn eda lyfjafraeding vita.

e Ef nota parf midleegan blaedalegg (CVAD) vid lyfjagjof Helixate NexGen, parf laeknirinn ad
ihuga hattu & fylgikvillum i tengslum vid midleegan blaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum,
bakterium i bldoi (bakteriudreyra) og myndun blddtappa i &6 (segamyndun) par sem holleggnum
er komid fyrir.

Notkun annarra lyfja samhlida Helixate NexGen 500 a.e.

Milliverkanir vid 6nnur lyf eru ekki pekktar. Latid leekninn eda lyfjafreeding engu ad sidur vita um 6ll
onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga, brjéstagjof og frjosemi

Engin reynsla er vardandi frjésemi eda af notkun Helixate NexGen & medgéngu og hja konum med
barn & brjosti. Vio medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada
hja leekninum &dur en lyfid er notad.

Akstur og notkun véla
Engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla hafa sest.

Helixate NexGen 500 a.e. inniheldur natrium

Hvert hettuglas inniheldur minna en 23 mg af natrium, p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt“.

3. Hvernig nota & Helixate NexGen 500 a.e.

o Notid lyfid alltaf eins og fram kemur i fylgisedlinum eda eins og leeknirinn eda lyfjafredingur
hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfid skal leita upplysinga hja laekninum eda
lyfjafraedingi.

. Lyfid er adeins atlad til gjafar i blaed og skal gefa pad innan 3 Kist. eftir bléndun.

o Blondun og gjof lyfsins verdur ad fara fram vid smitgat (sem pydir hreint og laust vid sykla).
Notid adeins pau hjalpartaki fyrir bléndun og gjof lyfsins sem fylgja hverri pakkningu aflyfinu.
Sé ekki heegt ad nota einhverja hluta, vinsamlegast hafid samband vid laekninn. Sé einhver hluti

pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad nota pakkninguna.

o Blandada lausn a ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir ar lausninni. Sia ma lausnina
med pvi ad nota Mix2Vial millistykkio.
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Lyfid ma ekki blanda 66rum innrennslislausnum. Ekki ma nota lausnir sem hafa synilegar agnir
eda eru skyjadar. Fylgid nakvaemlega leidbeiningum sem laeknirinn hefur gefid og hafio
leidbeiningar hér ad nedan til hlidsjénar:
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Blondun og lyfjagjof
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1. Pvoid hendur vandlega med sapu og volgu vatni.

2. Vermio badi érofnu hettuglésin i 16funum ad peegilegu
hitastigi (ekki yfir 37°C).

3. Gangid ar skugga um ad innsigli & lyfinu og leysinum séu

fjarleegd og tapparnir hreinsadir med sétthreinsandi lausn og leyft ad
porna 4dur en Mix2Vial pakkningin er opnud.

4. Opnid Mix2Vial pakkninguna med pvi ad fletta af lokinu.
EkKi skal taka Mix2Vial ur pynnupakkningunni!
5. Setjid hettuglasid med leysinum & sléttan, hreinan flét og

haldid hettuglasinu péttingsfast. Takid Mix2Vial i pynnupakkningunni
0g ytid pinnanum & blaa millistykkinu beint i gegnum tappann &
hettuglasinu med leysinum.

6. Fjarleegio pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial settinu med
pvi ad halda um branina og toga l6drétt upp. Gangid Ur skugga um ad
einungis umbudirnar séu losadar og ekki Mix2Vial settid.

7. Setjid hettuglasid med lyfinu a sléttan og stédugan flét,
Hvolfid hettuglasinu med leysinum med Mix2Vial settinu afostu og
prystid pinnanum & enda glaera millistykkisins beint i gegnum tappa
hettuglassins med lyfinu. Leysirinn rennur sjalfkrafa i hettuglasio med
lyfinu.

8. Gripid med annarri hendinni um Mix2Vial settid, peim megin
sem lyfid er og gripid med hinni hendinni peim megin sem leysirinn er
og skrafid settid varlega i sundur. Fleygid hettuglasinu med leysinum
asamt blaa afasta Mix2Vial millistykkinu.

9. Pyrlid hettuglasinu med lyfinu med afasta glaera millistykkinu
varlega par til efnid er ad fullu uppleyst. EKki hrista hettuglasid.
Skodid lausnina med tilliti til agna og mislitunar fyrir lyfjagjof. EKKi
ma nota lausnir sem innihalda sjaanlegar agnir eda eru ekki terar.

10. Dragid loft i toma, sefda sprautu. Hettuglasinu med lyfinu er
haldid uppréttu og sprautan tengd vid MixVial med Luer Lock tengi.
Sprautid lofti inn i hettuglasid med lyfinu.

11. A medan stimpli sprautunnar er haldid nidri snid bunadnum &
hvolf og dragid lausnina upp i sprautuna med pvi ad draga stimpilinn
haegt til baka.

12. begar lausnin hefur verid faerd upp i sprautuna, gripid
péttingsfast um hélk sprautunnar (stimpill sprautunnar visar nidur) og
losid gleera Mix2Vial millistykkid af sprautunni. Haldid sprautunni
uppreéttri og prystid a stimpilinn pangad til allt loft hefur verid losad ar
sprautunni.

13. Setjid stasa & upphandlegg.

14. Akvedid hvar deela & lyfinu og sotthreinsid svadid.

15. Stingid & blaedina og festid blaedarastungusettio med plastri.
16. Latid bl6oid renna tilbaka i att ad opna endanum &
blazedarastungusettinu og festid svo sprautuna med lausninni. Tryggid
ad ekkert blod fari upp sprautuna.

17. Fjarleegid stasann.

18. Delid lyfinu i blaaed & nokkrum minatum og fylgist med stédu
nalarinnar. Hradi inndzlingar skal akvedinn eftir pvi hvad er
baegilegast fyrir sjuklinginn (hdmarkshradi innrennslis: 2 ml/min.).

19. Ef gefa parf annan skammt af lyfinu & ad nota adra sprautu
med lyfi sem hefur verid blandad eins og lyst er hér ad framan.
20. Ef ekki er porf a 6drum skammti skal fjarleegja

blazedardstungusettid og sprautuna. Haldid purrku pétt & stungustad &
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atréttum handlegg i u.p.b. 2 minatur. Setjid ad lokum litlar prystiumbudir yfir stungustadinn.

Medferd vid blaedingu

Pad magn af Helixate NexGen 500 a.e. sem & ad nota og hve oft & ad gefa pad fer eftir mérgum
atridum svo sem likamspunga pinum, alvarleika dreyrasykinnar, hvar blaeding er og hve alvarleg hin
er, hvort métefni hafa myndast og hve har métefnatitrinn er og pvi gildi storkupattar V111 sem porf er
a.

Laeknirinn mun reikna ut skammt af lyfinu og hve oft parf ad gefa hann til ad pa fair negjanlega virkni
storkupéttar V11 i blédinu.

Hann & alltaf ad adlaga skammta af lyfinu sem gefa & og tidni lyfjagjafa ad pinum pérfum. I sérstékum
tilvikum getur purft ad nota steerri skammta en reiknadir hafa verid Gt, einkum hvad vardar
upphafsskammt.

Komid i veq fyrir bleedingar

Ef pu notar Helixate NexGen til ad koma i veg fyrir bleedingar (varnandi medferd) mun laeknirinn
reikna ut skammt fyrir pig. Venjulega er hann & bilinu 20 til 40 a.e. af oktdkog alfa fyrir hvert kg
likamspunga gefinn & 2 til 3 daga fresti. | sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjiklingum, getur
hins vegar purft ad hafa styttra milli lyfjagjafa og gefa staerri skammta.

Rannsoknarstofumeelingar

Eindregio er radlagt ad gerdar séu videigandi rannsoknarstofumeaelingar & plasma med heafilegu
millibili til ad tryggja ad n&dst hafi negjanleg gildi storkupattar VI1I og peim sé vidhaldid. Sér i lagi
vid storar skurdadgerdir verdur ad viohafa naid eftirlit med uppbotarmedferd med pvi ad nota
blédstorknunargreiningu.

Ef ekki er haegt ad stédva bledingu

Ef gildi storkupéttar V111 i plasma naer ekki peim gildum sem til var atlast eda ef ekki er haegt ad
stddva bleedingu med skommtum sem ad pvi er virdist eiga ad vera nagjanlegir, getur verid ad pu hafir
myndad storkupéttar VIII métefni. Laeknir med par til beera reynslu & ad athuga petta.

Ef pig grunar ad ahrif af lyfinu séu of mikil eda of litil skaltu tala vid laekninn.

Sjuklingar med métefni

Ef leeknirinn hefur sagt pér ad pa hafir myndad métefni gegn storkupeetti V111, geetirdu purft ad nota
steerri skammt af lyfinu til ad hafa stjorn & blaedingum. Ef pessi skammtur er ekki naegjanlegur til ad
hafa stjérn & blaedingum, getur laeknirinn ihugad ad gefa annad lyf ad auki, storkupéttar Vila pykkni
eda (virkjad) pykkni prétrombinfléttu.

Laeknar med reynslu af uménnun sjuklinga med dreyrasyki A eiga ad gefa fyrirmali um pessa
medferdarkosti. Taladu vid leekninn ef pa parft frekari upplysingar um petta atridi. Ekki auka
skammtinn af lyfinu sem pu notar til ad na stjorn & bleedingum an samrads vid leekninn.

Hradi lyfjagjafar
Lyfid & ad gefa med inndaelingu i blaaed & nokkrum mindtum. Hrada lyfjagjafar skal akvaroa eftir pvi
sem pagilegast er fyrir sjuklinginn (hamarks innrennslishradi: 2 ml/min.).

Timalengd medferdar
Leeknirinn mun segja pér hve oft og med hve I6ngu millibili & ad gefa lyfid.

Venjulega er uppbdtarmedferd med Helixate NexGen medferd til lifstidar.

Ef notadur er steerri skammtur en meelt er fyrir um af Helixate NexGen 500 a.e.

EkKki hefur verid greint frd neinum tilvikum ofskdmmtunar radbrigda storkupattar V1I1.

Ef steerri skammtur en meelt er fyrir um hefur verid notadur af Helixate NexGen 500 a.e. skal hafa
samband vid lekninn.
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Ef gleymist ad nota Helixate NexGen 500 a.e.

. Notid naesta skammt strax og haldid sidan &fram med lyfjagjafir med jéfnu millibili eins og
leeknirinn hefur radlagt.

. Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef pu vilt haetta ad nota Helixate NexGen 500 a.e.
Ekki & ad hatta notkun Helixate NexGen an samrads vio laekninn.

Skraning
Melt er med pvi ad i hvert skipti sem pu notar Helixate NexGen séu nafn og lotunimer skréd.

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

4.  Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid & um o6ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja éllum.

Alvarlegustu aukaverkanirnar eru ofnaemisviobrdgd eda bradaofnaemilost (mjog sjaldgeef
aukaverkun).

Komi fram ofnaemi eda ofnamislost a ad haetta inndeelingu/innrennsli samstundis. Vinsamlegast
hafid strax samband vid laekni.

Heildarlisti yfir hugsanlegar aukaverkanir:

Mjog algengar:

kunna ad koma fram hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti VIII (blokkar) hja sjuklingum sem ekki hafa fengio
medferd adur

Algengar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 10 notendum

. tbrot/kladadtbrot

. stadbundin vidbrdgd par sem stungid var (t.d. brunatilfinning, timabundinn rodi)

Sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 100 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti V111 (blokkar) hja sjuklingum sem hafa fengio
medferd adur

Mjog sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 1.000 notendum

. ofnaemisvidbrdgd, par med talin alvarleg, skyndileg ofneemisvidbrégd (sem geta medal annars
verid ofsakladi, 6gledi, utbreiddur ofsakladi, ofsabjugur, kuldahrollur, andlitsrodi, héfudverkur,
svefndrungi, mas eda dndunarerfidleikar, droleiki, hradtaktur, naladofi, eda ofnemislost, t.d.
pyngsli fyrir brjosti/almenn vanlidunartilfinning, svimi, 6gledi og veeg leekkun bl6dprystings
sem lysir sér sem svimi pegar stadid er upp).

. hiti

Tioni ekki pekkt:

ekki haegt ad aatla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum
. truflad bragdskyn
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Ef pa finnur fyrir eftirfarandi einkennum vid inndelingu/innrennsli:
. byngslum fyrir brjosti/ almennri vanlidunartilfinningu

. svima

. veegum lagprystingi (litillega leekkadur blodprystingur sem lysir sér sem svimi pegar stadid er
upp)

. Ogledi

petta geta verid fyrstu merki um ofnemi og ofnaemislost.
Komi fram ofnami eda ofnemislost & ad hatta inndalingu/innrennsli samstundis. Hafid strax
samband vid leekninn.

Motefni (blokkar)
Myndun hlutleysandi métefna gegn storkupeetti V111 (blokka) er pekktur fylgikvilli i medferd sjuklinga
med dreyrasyki A. Verid getur ad leeknirinn vilji gera prof til ad fylgjast med myndun métefna.

I kliniskum rannséknum myndadi enginn sjuklingur métefnatitra sem hafa leeknisfraedilega pydingu
gegn peim votti af mdsa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Ofnaemi er hugsanlegt fyrir einhverju
af efnunum i lyfinu, t.d votti af misa- og hamsturspréteinum til stadar hj& vissum sjuklingum sem fyrir
eru i hettu.

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Helixate NexGen 500 a.e.

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbidum til varnar gegn ljosi.

Geyma ma lyfid vid stofuhita ef geymt i ytri umbudum (ad 25°C), fram ad fyrningardagsetningu sem
kemur fram & merkimidanum, i eitt skipti i allt ad 12 manudi. I pvi tilviki fyrnist lyfid i lok pessa 12

manada timabils nema fyrningardagsetning hettuglassins sé fyrr en pa gildir han.

Nyja fyrningardagsetningu skal skra & 6skjuna.

Geymid lausnina ekki i keli eftir bléndun. Nota verdur tilbdna lausn innan 3 kist. Adeins til nota i eitt
skipti. Allri afgangslausn skal fargad.

Ekki skal nota lyfio eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & umbuidunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki nota lyfid ef pu sérd einhverjar agnir i lausninni eda ef hun er ekki teer.
Ekki mé skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar

Helixate NexGen 500 a.e. inniheldur

Stungulyfsstofn

Virka innihaldsefnid er storkupattur VI tr ménnum (oktékog alfa), framleiddur med radbrigda DNA
taekni.

Onnur innihaldsefni eru glysin, natriumklorid, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80 og sykur (sja
nidurlag 2. kafla).

Leysir
Vatn fyrir stungulyf, daudhreinsad.

Lysing & atliti Helixate NexGen 500 a.e. og pakkningastaerair

Helixate NexGen 500 a.e. er stungulyfsstofn og leysir, stungulyfsstofninn er purrt, hvitt eda litid eitt
gulleitt duft eda kaka. Eftir blondun er lausnin ter. Hjalpartaeki fyrir blondun og lyfjagjof fylgja hverri
pakkningu Helixate NexGen 500 a.e.

Markadsleyfishafi
Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

Framleidandi

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.l.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (MI)
italia
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Hafio samband vid fulltria markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié / Belgique / Belgien
CSL Behring N.V.

Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80

Bbbarapus

Novimed Ltd.

Ten. +359 2 850 86 17
Ceska republika

CSL Behring s.r.o.

Tel: + 420 241 416 442
Danmark

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Deutschland

CSL Behring GmbH

Tel: +49-(0)69-30584437
Eesti

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
E\\ado

CSL Behring MEIIE,
Tni:  +30-210 7255 660
Espafia

CSL Behring, S. A.

Tel: +34 93 367 1870
France

CSL Behring S.A.

Tél: +33-(0)1-53585400
Hrvatska

Bonifarm d.o.o.

Tel. +385 1 244 69 68
Ireland

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405
Island

CSL Behring AB

Simi: +46-(0)8-54496670
Italia

CSL Behring S.p.A.

Tel: +39-02-34964200
Kvnpog

AKHZ ITANATTIQTOY & YIOZ ATA

TnA. +357-22677038
Latvija

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i

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

Lietuva

CSL Behring AB

Tel. +46-(0)8-54496670
Luxembourg / Luxemburg
CSL Behring N.V.
Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80
Magyarorszag

CSL Behring Kft.

Tel: +36-28-59 10 00
Malta

AM Mangion Ltd.

Phone: +356 2397 6333
Nederland

CSL Behring BV

Tel: +31-(0) 85 111 96 00
Norge

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Osterreich

CSL Behring GmbH

Tel: +43-(0)1-80101-2463
Polska

Imed Poland sp. z.0.0.
Tel. +48 22 663 43 10
Portugal

CSL Behring, Lda.

Tel. +351-21-7826230
Romaénia

Prisum International Trading srl
Tel. +4021 32201 71
Slovenija

MediSanus d.o.o.

Tel: +386 1 25 71 496
Slovenské republika
TIMED, s.r.o.

Tel.: +421 2 482 095 11
Suomi/Finland

CSL Behring AB

Puh/Tel: +46-(0)8-54496670
Sverige

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
United Kingdom

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405

Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Helixate NexGen 1000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Radbrigda storkupattur VIII (oktdkdg 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.

- Leitid til leknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
beim skada, jafnvel pott um somu sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

fylgisedlinum_eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Helixate NexGen 1000 a.e. og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 1000 a.e.

Hvernig nota & Helixate NexGen 1000 a.e.

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Helixate NexGen 1000 a.e.

Pakkningar og adrar upplysingar

N N

1. Upplysingar um Helixate NexGen 1000 a.e. og vid hverju pad er notad
Helixate NexGen 1000 a.e. inniheldur virka efnid radbrigda storkupatt V111 ar ménnum (oktokog alfa).

Helixate NexGen er notad til medferdar eda varnandi medferdar vid bledingum hja fulloronum,
unglingum og bérnum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfeeddan skort & storkupeetti VIII).
Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og & pvi ekki ad nota vid von Willebrandssjukdémi.

Hettuglasid inniheldur purrt, hvitt eda gulleitt duft eda duftkoku auk vatns fyrir stungulyf sem er notad
til ad blanda innihald hettuglassins.

Hettuglasid med stungulyfsstofni inniheldur 1000 a.e. (alpj6dlegar einingar) af oktdékdg alfa. Eftir
bléndun med vatni fyrir stungulyf inniheldur hvert hettuglas 400 a.e./ml af okt6kog alfa.

2. Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 1000 a.e.

Ekki méa nota Helixate NexGen 1000 a.e.

o Efum erad reda ofnemi fyrir oktékdg alfa eda einhverju 66ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

e Ef pu ert med ofnaemi fyrir misa- eda hamstursproteinum.

Ef pu ert i vafa um petta skaltu spyrja leekninn.

Varnadarord og varudarreglur
Leitio rada hja leekninum eda lyfjafraedingi adur en Helixate NexGen 1000 a.e. er notad.

Geeta skal sérstakrar varudar vid notkun Helixate NexGen 1000 a.e.

e Ef pu finnur fyrir pyngslum fyrir brjosti, pig svimar, pér lidur illa eda pad lidur yfir pig eda pig
svimar pegar pa stendur upp geta pad verid einkenni um mjdg sjaldgef, alvarleg og skyndileg
ofnaemisvidbrogd (svokallad bradaofnaemi) fyrir lyfinu. Ef petta kemur fyrir skal strax haetta gjof
lyfsins og leita radlegginga hja laekni.

105



e Verid getur ad leeknirinn geri prof til ad tryggja ad sa skammtur af lyfinu sem pu feerd na gefi
neegjanleg gildi af storkupaetti VI1II.

e Ef ekki tekst ad hafa stjorn & bleedingum hjé pér med venjulegum skammti lyfsins skal strax hafa
samband vid leekninn. Pad getur verid ad pu hafir myndad storkupéttar V111 métefni og leeknirinn
geeti gert prof til ad stadfesta pad. Storkupattar VI hemlar eru métefni i bléoi sem hamla
storkupeetti VII1 sem pu notar og gera hann &hrifaminni vid ad koma i veg fyrir og hafa stjorn &
bleedingum.

e Ef pu hefur einhvern timann myndad moétefni gegn storkupeetti V11 og pu skiptir yfir i annad lyf
med storkupeetti V11, er heetta & ad motefni myndist aftur.

o  Ef pér hefur verid sagt ad pu sért med hjartasjikdom eda eigir hjartasjukdém a hattu, skaltu lata
leekninn eda lyfjafraeding vita.

e Ef nota parf midleegan blaedalegg (CVAD) vid lyfjagjof Helixate NexGen, parf laeknirinn ad
ihuga haettu & fylgikvillum i tengslum vid midleegan blaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum,
bakterium i bldoi (bakteriudreyra) og myndun blddtappa i &6 (segamyndun) par sem holleggnum
er komid fyrir.

Notkun annarra lyfja samhlida Helixate NexGen 1000 a.e.

Milliverkanir vid 6nnur lyf eru ekki pekktar. Latid leekninn eda lyfjafreeding engu ad sidur vita um 6ll
onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga, brjéstagjof og frjosemi

Engin reynsla er vardandi frjésemi eda af notkun Helixate NexGen & medgéngu og hja konum med
barn & brjosti. Vio medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada
hja leekninum &dur en lyfid er notad.

Akstur og notkun véla
Engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla hafa sest.

Helixate NexGen 1000 a.e. inniheldur natrium

Hvert hettuglas inniheldur minna en 23 mg af natrium, p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt“.

3. Hvernig nota a Helixate NexGen 1000 a.e.

o Notid lyfid alltaf eins og fram kemur i fylgisedlinum eda eins og leeknirinn eda lyfjafredingur
hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota a lyfid skal leita upplysinga hja leekninum eda
lyfjafraedingi.

. Lyfid er adeins atlad til gjafar i blased og skal gefa pad innan 3 Kist. eftir bléndun.

o Blondun og gjof lyfsins verdur ad fara fram vid smitgat (sem pydir hreint og laust vid sykla).
Notid adeins pau hjalpartaeki fyrir bléndun og gjof lyfsins sem fylgja hverri pakkningu aflyfinu.
Sé ekki heegt ad nota einhverja hluta, vinsamlegast hafid samband vid laeekninn. Sé einhver hluti

pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad nota pakkninguna.

o Blandada lausn a ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir ar lausninni. Sia ma lausnina
med pvi ad nota Mix2Vial millistykkio.
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Lyfid ma ekki blanda 66rum innrennslislausnum. Ekki ma nota lausnir sem hafa synilegar agnir
eda eru skyjadar. Fylgid nakvemlega leidbeiningum sem laeknirinn hefur gefid og hafid
leidbeiningar hér ad nedan til hlidsjénar:

107



Blondun og lyfjagjof
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1. Pvoid hendur vandlega med sapu og volgu vatni.

2. Vermio badi érofnu hettuglésin i 16funum ad peegilegu
hitastigi (ekki yfir 37°C).

3. Gangid ar skugga um ad innsigli & lyfinu og leysinum séu

fjarleegd og tapparnir hreinsadir med sétthreinsandi lausn og leyft ad
porna 4dur en Mix2Vial pakkningin er opnud.

4. Opnid Mix2Vial pakkninguna med pvi ad fletta af lokinu.
EkKi skal taka Mix2Vial ur pynnupakkningunni!
5. Setjid hettuglasid med leysinum & sléttan, hreinan flét og

haldid hettuglasinu péttingsfast. Takid Mix2Vial i pynnupakkningunni
0g ytid pinnanum & blaa millistykkinu beint i gegnum tappann &
hettuglasinu med leysinum.

6. Fjarleegio pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial settinu med
pvi ad halda um branina og toga l6drétt upp. Gangid Ur skugga um ad
einungis umbudirnar séu losadar og ekki Mix2Vial settid.

7. Setjid hettuglasid med lyfinu a sléttan og stédugan flét,
Hvolfid hettuglasinu med leysinum med Mix2Vial settinu afostu og
prystid pinnanum & enda glaera millistykkisins beint i gegnum tappa
hettuglassins med lyfinu. Leysirinn rennur sjalfkrafa i hettuglasio med
lyfinu.

8. Gripid med annarri hendinni um Mix2Vial settid, peim megin
sem lyfid er og gripid med hinni hendinni peim megin sem leysirinn er
og skrafid settid varlega i sundur. Fleygid hettuglasinu med leysinum
asamt blaa afasta Mix2Vial millistykkinu.

9. Pyrlid hettuglasinu med lyfinu med afasta glaera millistykkinu
varlega par til efnid er ad fullu uppleyst. EKki hrista hettuglasid.
Skodid lausnina med tilliti til agna og mislitunar fyrir lyfjagjof. EKKi
ma nota lausnir sem innihalda sjaanlegar agnir eda eru ekki terar.

10. Dragid loft i toma, sefda sprautu. Hettuglasinu med lyfinu er
haldid uppréttu og sprautan tengd vid MixVial med Luer Lock tengi.
Sprautid lofti inn i hettuglasid med lyfinu.

11. A medan stimpli sprautunnar er haldid nidri sniid bunadnum &
hvolf og dragid lausnina upp i sprautuna med pvi ad draga stimpilinn
haegt til baka.

12. begar lausnin hefur verid faerd upp i sprautuna, gripid
péttingsfast um hdélk sprautunnar (stimpill sprautunnar visar nidur) og
losid gleera Mix2Vial millistykkid af sprautunni. Haldid sprautunni
uppreéttri og prystid a stimpilinn pangad til allt loft hefur verid losad ar
sprautunni.

13. Setjid stasa & upphandlegg.

14. Akvedid hvar deela & lyfinu og sotthreinsid svadid.

15. Stingid & blaedina og festid blaedarastungusettio med plastri.
16. Latid bl6oid renna tilbaka i att ad opna endanum &
blasedarastungusettinu og festid svo sprautuna med lausninni. Tryggid
ad ekkert blod fari upp sprautuna.

17. Fjarleegid stasann.

18. Delid lyfinu i blaaed & nokkrum minatum og fylgist med stédu
nalarinnar. Hradi inndzlingar skal akvedinn eftir pvi hvad er
baegilegast fyrir sjuklinginn (hdmarkshradi innrennslis: 2 ml/min.).

19. Ef gefa parf annan skammt af lyfinu & ad nota adra sprautu
med lyfi sem hefur verid blandad eins og lyst er hér ad framan.
20. Ef ekki er porf a 6drum skammti skal fjarleegja

blazedardstungusettid og sprautuna. Haldid purrku pétt & stungustad &
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atréttum handlegg i u.p.b. 2 minatur. Setjid ad lokum litlar prystiumbudir yfir stungustadinn.

Medferd vid blaedingu

pad magn af Helixate NexGen 1000 a.e. sem & ad nota og hve oft & ad gefa pad fer eftir mérgum
atridum svo sem likamspunga pinum, alvarleika dreyrasykinnar, hvar blaeding er og hve alvarleg hin
er, hvort métefni hafa myndast og hve har métefnatitrinn er og pvi gildi storkupattar V111 sem porf er
a.

Laeknirinn mun reikna ut skammt af lyfinu og hve oft parf ad gefa hann til ad pa fair negjanlega virkni
storkupéttar V11 i blédinu.

Hann & alltaf ad adlaga skammta af lyfinu sem gefa & og tidni lyfjagjafa ad pinum pérfum. I sérstékum
tilvikum getur purft ad nota steerri skammta en reiknadir hafa verid Gt, einkum hvad vardar
upphafsskammt.

Komid i veq fyrir bleedingar

Ef pu notar Helixate NexGen til ad koma i veg fyrir bleedingar (varnandi medferd) mun laeknirinn
reikna ut skammt fyrir pig. Venjulega er hann & bilinu 20 til 40 a.e. af oktdkog alfa fyrir hvert kg
likamspunga gefinn & 2 til 3 daga fresti. | sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjiklingum, getur
hins vegar purft ad hafa styttra milli lyfjagjafa og gefa staerri skammta.

Rannsoknarstofumeelingar

Eindregio er rddlagt ad gerdar séu videigandi rannsoknarstofumeelingar & plasma med heafilegu
millibili til ad tryggja ad n&dst hafi negjanleg gildi storkupattar VI1I og peim sé vidhaldid. Sér i lagi
vid storar skurdadgerdir verdur ad viohafa naid eftirlit med uppbotarmedferd med pvi ad nota
blédstorknunargreiningu.

Ef ekki er haegt ad stédva bledingu

Ef gildi storkupéttar V111 i plasma naer ekki peim gildum sem til var atlast eda ef ekki er haegt ad
stddva bleedingu med skommtum sem ad pvi er virdist eiga ad vera nagjanlegir, getur verid ad pu hafir
myndad storkupéttar VIII métefni. Laeknir med par til beera reynslu & ad athuga petta.

Ef pig grunar ad ahrif af lyfinu séu of mikil eda of litil skaltu tala vid laekninn.

Sjuklingar med métefni

Ef leeknirinn hefur sagt pér ad pa hafir myndad métefni gegn storkupeetti V111, geetirdu purft ad nota
steerri skammt af lyfinu til ad hafa stjorn & blaedingum. Ef pessi skammtur er ekki naegjanlegur til ad
hafa stjérn & bledingum, getur laeknirinn ihugad ad gefa annad lyf ad auki, storkupéttar Vila pykkni
eda (virkjad) pykkni prétrombinfléttu.

Laeknar med reynslu af uménnun sjuklinga med dreyrasyki A eiga ad gefa fyrirmali um pessa
medferdarkosti. Taladu vid leekninn ef pa parft frekari upplysingar um petta atridi. Ekki auka
skammtinn af lyfinu sem pu notar til ad na stjorn & bleedingum an samrads vid leekninn.

Hradi lyfjagjafar
Lyfid & ad gefa med inndaelingu i blaaed & nokkrum mindtum. Hrada lyfjagjafar skal akvaroa eftir pvi
sem pagilegast er fyrir sjuklinginn (hamarks innrennslishradi: 2 ml/min.).

Timalengd medferdar
Leeknirinn mun segja pér hve oft og med hve I6ngu millibili & ad gefa lyfid.

Venjulega er uppbdtarmedferd med Helixate NexGen medferd til lifstidar.

Ef notadur er steerri skammtur en meelt er fyrir um af Helixate NexGen 1000 a.e.

EkKki hefur verid greint frd neinum tilvikum ofskdmmtunar radbrigda storkupattar V1I1.

Ef sterri skammtur en meelt er fyrir um hefur verid notadur af Helixate NexGen 1000 a.e. skal hafa
samband vid lekninn.
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Ef gleymist ad nota Helixate NexGen 1000 a.e.

. Notid naesta skammt strax og haldid sidan &fram med lyfjagjafir med jofnu millibili eins og
leeknirinn hefur radlagt.

. Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef pu vilt haetta ad nota Helixate NexGen 1000 a.e.
Ekki & ad hatta notkun Helixate NexGen an samrads vid laekninn.

Skraning
Melt er med pvi ad i hvert skipti sem pu notar Helixate NexGen séu nafn og lotunimer skréd.

Leitio til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er & 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.

Alvarlegustu aukaverkanirnar eru ofnaemisviobrdgd eda bradaofnaemilost (mjog sjaldgeef
aukaverkun).

Komi fram ofnaemi eda ofnamislost a ad haetta inndeelingu/innrennsli samstundis. Vinsamlegast
hafid strax samband vid laekni.

Heildarlisti yfir hugsanlegar aukaverkanir:

Mjog algengar:

kunna ad koma fram hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti VIII (blokkar) hja sjuklingum sem ekki hafa fengio
medferd adur

Algengar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 10 notendum

. Utbrot/kladadtbrot

. stadbundin vidbrdgd par sem stungid var (t.d. brunatilfinning, timabundinn rodi)

Sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 100 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti V111 (blokkar) hja sjuklingum sem hafa fengio
medferd adur

Mjog sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 1.000 notendum

. ofnaemisvidbrdgd, par med talin alvarleg, skyndileg ofneemisvidbrdgd (sem geta medal annars
verid ofsakladi, 6gledi, utbreiddur ofsakladi, ofsabjuagur, kuldahrollur, andlitsrodi, hofudverkur,
svefndrungi, méas eda dndunarerfidleikar, droleiki, hradtaktur, naladofi, eda ofnemislost, t.d.
pyngsli fyrir brjosti/almenn vanlidunartilfinning, svimi, 6gledi og veeg leekkun bl6dprystings
sem lysir sér sem svimi pegar stadid er upp).

. hiti

Tioni ekki pekkt:

ekki haegt ad aatla tidni at fra fyrirliggjandi gdgnum
. truflad bragdskyn
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Ef pa finnur fyrir eftirfarandi einkennum vid inndelingu/innrennsli:
. byngslum fyrir brjosti/ almennri vanlidunartilfinningu

. svima

. veegum lagprystingi (litillega leekkadur blodprystingur sem lysir sér sem svimi pegar stadid er
upp)

. Ogledi

petta geta verid fyrstu merki um ofnemi og ofnaemislost.
Komi fram ofnami eda ofnemislost & ad hatta inndalingu/innrennsli samstundis. Hafid strax
samband vid leekninn.

Motefni (blokkar)
Myndun hlutleysandi métefna gegn storkupeetti V111 (blokka) er pekktur fylgikvilli i medferd sjuklinga
med dreyrasyki A. Verid getur ad leeknirinn vilji gera prof til ad fylgjast med myndun métefna.

I kliniskum rannséknum myndadi enginn sjuklingur métefnatitra sem hafa leeknisfraedilega pydingu
gegn peim votti af mdsa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Ofnaemi er hugsanlegt fyrir einhverju
af efnunum i lyfinu, t.d votti af misa- og hamsturspréteinum til stadar hj& vissum sjuklingum sem fyrir
eru i hettu.

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Helixate NexGen 1000 a.e.

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbudum til varnar gegn ljosi.

Geyma ma lyfid vid stofuhita ef geymt i ytri umbudum (ad 25°C), fram ad fyrningardagsetningu sem
kemur fram & merkimidanum, i eitt skipti i allt ad 12 manudi. I pvi tilviki fyrnist lyfid i lok pessa 12

manada timabils nema fyrningardagsetning hettuglassins sé fyrr en pa gildir han.

Nyja fyrningardagsetningu skal skra & 6skjuna.

Geymid lausnina ekki i keli eftir bléndun. Nota verdur tilbdna lausn innan 3 kist. Adeins til nota i eitt
skipti. Allri afgangslausn skal fargad.

Ekki skal nota lyfio eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & umbuidunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki nota lyfid ef pu sérd einhverjar agnir i lausninni eda ef hun er ekki teer.
Ekki méa skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar

Helixate NexGen 1000 a.e. inniheldur

Stungulyfsstofn

Virka innihaldsefnid er storkupattur VI tr ménnum (oktékog alfa), framleiddur med radbrigda DNA
taekni.

Onnur innihaldsefni eru glysin, natriumklorid, kalsiumklorid, histidin, pélysorbat 80 og sykur (sja
nidurlag 2. kafla).

Leysir
Vatn fyrir stungulyf, daudhreinsad.

Lysing & atliti Helixate NexGen 1000 a.e. og pakkningastaerdir

Helixate NexGen 1000 a.e. er stungulyfsstofn og leysir, stungulyfsstofninn er purrt, hvitt eda litid eitt
gulleitt duft eda kaka. Eftir blondun er lausnin ter. Hjalpartaeki fyrir blondun og lyfjagjof fylgja hverri
pakkningu Helixate NexGen 1000 a.e.

Markadsleyfishafi
Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

Framleidandi

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.l.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (MI)
italia
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Hafio samband vid fulltria markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié / Belgique / Belgien
CSL Behring N.V.

Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80

Bbbarapus

Novimed Ltd.

Ten. +359 2 850 86 17
Ceska republika

CSL Behring s.r.o.

Tel: + 420 241 416 442
Danmark

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Deutschland

CSL Behring GmbH

Tel: +49-(0)69-30584437
Eesti

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
E\\ado

CSL Behring MEIIE,
Tni:  +30-210 7255 660
Espafia

CSL Behring, S. A.

Tel: +34 93 367 1870
France

CSL Behring S.A.

Tél: +33-(0)1-53585400
Hrvatska

Bonifarm d.o.o.

Tel. +385 1 244 69 68
Ireland

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405
Island

CSL Behring AB

Simi: +46-(0)8-54496670
Italia

CSL Behring S.p.A.

Tel: +39-02-34964200
Kvnpog

AKHZ ITANATTIQTOY & YIOZ ATA

TnA. +357-22677038
Latvija

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i

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

Lietuva

CSL Behring AB

Tel. +46-(0)8-54496670
Luxembourg / Luxemburg
CSL Behring N.V.
Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80
Magyarorszag

CSL Behring Kft.

Tel: +36-28-59 10 00
Malta

AM Mangion Ltd.

Phone: +356 2397 6333
Nederland

CSL Behring BV

Tel: +31-(0) 85 111 96 00
Norge

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Osterreich

CSL Behring GmbH

Tel: +43-(0)1-80101-2463
Polska

Imed Poland sp. z.0.0.
Tel. +48 22 663 43 10
Portugal

CSL Behring, Lda.

Tel. +351-21-7826230
Romaénia

Prisum International Trading srl
Tel. +4021 32201 71
Slovenija

MediSanus d.o.o.

Tel: +386 1 25 71 496
Slovenské republika
TIMED, s.r.o.

Tel.: +421 2 482 095 11
Suomi/Finland

CSL Behring AB

Puh/Tel: +46-(0)8-54496670
Sverige

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
United Kingdom

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405

Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Helixate NexGen 2000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Radbrigda storkupattur VIII (oktdkdg 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.

- Leitid til leknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
beim skada, jafnvel pott um somu sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

fylgisedlinum_eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Helixate NexGen 2000 a.e. og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 2000 a.e.

Hvernig nota & Helixate NexGen 2000 a.e.

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma 4 Helixate NexGen 2000 a.e.

Pakkningar og adrar upplysingar

N N

1. Upplysingar um Helixate NexGen 2000 a.e. og vid hverju pad er notad
Helixate NexGen 2000 a.e. inniheldur virka efnid radbrigda storkupatt V111 ar ménnum (oktokog alfa).

Helixate NexGen er notad til medferdar eda varnandi medferdar vid bledingum hja fulloronum,
unglingum og bérnum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfeeddan skort & storkupeetti VIII).
Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og & pvi ekki ad nota vid von Willebrandssjukdémi.

Hettuglasid inniheldur purrt, hvitt eda gulleitt duft eda duftkoku auk vatns fyrir stungulyf sem er notad
til ad blanda innihald hettuglassins.

Hettuglasid med stungulyfsstofni inniheldur 2000 a.e. (alpj6dlegar einingar) af oktdékdg alfa. Eftir
bléndun med vatni fyrir stungulyf inniheldur hvert hettuglas 400 a.e./ml af okt6kog alfa.

2. Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 2000 a.e.

Ekki méa nota Helixate NexGen 2000 a.e.

o Efum erad reda ofnemi fyrir oktékdg alfa eda einhverju 66ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

e Ef pu ert med ofnaemi fyrir misa- eda hamstursproteinum.

Ef pu ert i vafa um petta skaltu spyrja leekninn.

Varnadarord og varudarreglur
Leitio rada hja leekninum eda lyfjafraedingi adur en Helixate NexGen 2000 a.e. er notad.

Geeta skal sérstakrar varudar vid notkun Helixate NexGen 2000 a.e.

e Ef pu finnur fyrir pyngslum fyrir brjosti, pig svimar, pér lidur illa eda pad lidur yfir pig eda pig
svimar pegar pa stendur upp geta pad verid einkenni um mjdg sjaldgef, alvarleg og skyndileg
ofnaemisvidbrogd (svokallad bradaofnaemi) fyrir lyfinu. Ef petta kemur fyrir skal strax haetta gjof
lyfsins og leita radlegginga hja laekni.
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e Verid getur ad leeknirinn geri prof til ad tryggja ad sa skammtur af lyfinu sem pu feerd na gefi
neegjanleg gildi af storkupaetti VI1II.

e Ef ekki tekst ad hafa stjorn & bleedingum hjé pér med venjulegum skammti lyfsins skal strax hafa
samband vid leekninn. Pad getur verid ad pu hafir myndad storkupéttar V111 métefni og leeknirinn
geeti gert prof til ad stadfesta pad. Storkupattar VI hemlar eru métefni i bléoi sem hamla
storkupeetti VII1 sem pu notar og gera hann &hrifaminni vid ad koma i veg fyrir og hafa stjorn &
bleedingum.

e Ef pu hefur einhvern timann myndad moétefni gegn storkupeetti V11 og pu skiptir yfir i annad lyf
med storkupeetti V11, er heetta & ad motefni myndist aftur.

o  Ef pér hefur verid sagt ad pu sért med hjartasjikdom eda eigir hjartasjukdém a hattu, skaltu lata
leekninn eda lyfjafraeding vita.

e Ef nota parf midleegan blaedalegg (CVAD) vid lyfjagjof Helixate NexGen, parf laeknirinn ad
ihuga haettu & fylgikvillum i tengslum vid midleegan blaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum,
bakterium i bldoi (bakteriudreyra) og myndun blddtappa i &6 (segamyndun) par sem holleggnum
er komid fyrir.

Notkun annarra lyfja samhlida Helixate NexGen 2000 a.e.

Milliverkanir vid 6nnur lyf eru ekki pekktar. Latid leekninn eda lyfjafreeding engu ad sidur vita um 6ll
onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga, brjéstagjof og frjosemi

Engin reynsla er vardandi frjésemi eda af notkun Helixate NexGen & medgéngu og hja konum med
barn & brjosti. Vio medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada
hja leekninum &dur en lyfid er notad.

Akstur og notkun véla
Engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla hafa sest.

Helixate NexGen 2000 a.e. inniheldur natrium

Hvert hettuglas inniheldur minna en 23 mg af natrium, p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt“.

3. Hvernig nota a Helixate NexGen 2000 a.e.

o Notid lyfid alltaf eins og fram kemur i fylgisedlinum eda eins og leeknirinn eda lyfjafredingur
hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota a lyfid skal leita upplysinga hja leekninum eda
lyfjafraedingi.

. Lyfid er adeins atlad til gjafar i blased og skal gefa pad innan 3 Kist. eftir bléndun.

o Blondun og gjof lyfsins verdur ad fara fram vid smitgat (sem pydir hreint og laust vid sykla).
Notid adeins pau hjalpartaeki fyrir bléndun og gjof lyfsins sem fylgja hverri pakkningu aflyfinu.
Sé ekki heegt ad nota einhverja hluta, vinsamlegast hafid samband vid laeekninn. Sé einhver hluti

pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad nota pakkninguna.

o Blandada lausn a ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir ar lausninni. Sia ma lausnina
med pvi ad nota Mix2Vial millistykkio.
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Lyfid ma ekki blanda 66rum innrennslislausnum. Ekki ma nota lausnir sem hafa synilegar agnir
eda eru skyjadar. Fylgid nakvemlega leidbeiningum sem laeknirinn hefur gefid og hafid
leidbeiningar hér ad nedan til hlidsjénar:
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Blondun og lyfjagjof
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1. Pvoid hendur vandlega med sapu og volgu vatni.

2. Vermio badi érofnu hettuglésin i 16funum ad peegilegu
hitastigi (ekki yfir 37°C).

3. Gangid ar skugga um ad innsigli & lyfinu og leysinum séu

fjarleegd og tapparnir hreinsadir med sétthreinsandi lausn og leyft ad
porna 4dur en Mix2Vial pakkningin er opnud.

4. Opnid Mix2Vial pakkninguna med pvi ad fletta af lokinu.
EkKi skal taka Mix2Vial ur pynnupakkningunni!
5. Setjid hettuglasid med leysinum & sléttan, hreinan flét og

haldid hettuglasinu péttingsfast. Takid Mix2Vial i pynnupakkningunni
0g ytid pinnanum & blaa millistykkinu beint i gegnum tappann &
hettuglasinu med leysinum.

6. Fjarleegio pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial settinu med
pvi ad halda um branina og toga l6drétt upp. Gangid Ur skugga um ad
einungis umbudirnar séu losadar og ekki Mix2Vial settid.

7. Setjid hettuglasid med lyfinu a sléttan og stédugan flét,
Hvolfid hettuglasinu med leysinum med Mix2Vial settinu afostu og
prystid pinnanum & enda glaera millistykkisins beint i gegnum tappa
hettuglassins med lyfinu. Leysirinn rennur sjalfkrafa i hettuglasio med
lyfinu.

8. Gripid med annarri hendinni um Mix2Vial settid, peim megin
sem lyfid er og gripid med hinni hendinni peim megin sem leysirinn er
og skrafid settid varlega i sundur. Fleygid hettuglasinu med leysinum
asamt blaa afasta Mix2Vial millistykkinu.

9. Pyrlid hettuglasinu med lyfinu med afasta glaera millistykkinu
varlega par til efnid er ad fullu uppleyst. EKki hrista hettuglasid.
Skodid lausnina med tilliti til agna og mislitunar fyrir lyfjagjof. EKKi
ma nota lausnir sem innihalda sjaanlegar agnir eda eru ekki terar.

10. Dragid loft i toma, sefda sprautu. Hettuglasinu med lyfinu er
haldid uppréttu og sprautan tengd vid MixVial med Luer Lock tengi.
Sprautid lofti inn i hettuglasid med lyfinu.

11. A medan stimpli sprautunnar er haldid nidri sniid bunadnum &
hvolf og dragid lausnina upp i sprautuna med pvi ad draga stimpilinn
haegt til baka.

12. begar lausnin hefur verid faerd upp i sprautuna, gripid
péttingsfast um hdélk sprautunnar (stimpill sprautunnar visar nidur) og
losid gleera Mix2Vial millistykkid af sprautunni. Haldid sprautunni
uppreéttri og prystid a stimpilinn pangad til allt loft hefur verid losad ar
sprautunni.

13. Setjid stasa & upphandlegg.

14. Akvedid hvar deela & lyfinu og sotthreinsid svadid.

15. Stingid & blaedina og festid blaedarastungusettio med plastri.
16. Latid bl6oid renna tilbaka i att ad opna endanum &
blasedarastungusettinu og festid svo sprautuna med lausninni. Tryggid
ad ekkert blod fari upp sprautuna.

17. Fjarleegid stasann.

18. Delid lyfinu i blaaed & nokkrum minatum og fylgist med stédu
nalarinnar. Hradi inndzlingar skal akvedinn eftir pvi hvad er
baegilegast fyrir sjuklinginn (hdmarkshradi innrennslis: 2 ml/min.).

19. Ef gefa parf annan skammt af lyfinu & ad nota adra sprautu
med lyfi sem hefur verid blandad eins og lyst er hér ad framan.
20. Ef ekki er porf a 6drum skammti skal fjarleegja

blazedardstungusettid og sprautuna. Haldid purrku pétt & stungustad &
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atréttum handlegg i u.p.b. 2 minatur. Setjid ad lokum litlar prystiumbudir yfir stungustadinn.

Medferd vid blaedingu

Pad magn af Helixate NexGen 2000 a.e. sem & ad nota og hve oft & ad gefa pad fer eftir mérgum
atridum svo sem likamspunga pinum, alvarleika dreyrasykinnar, hvar blaeding er og hve alvarleg hin
er, hvort métefni hafa myndast og hve har métefnatitrinn er og pvi gildi storkupattar V111 sem porf er
a.

Laeknirinn mun reikna ut skammt af lyfinu og hve oft parf ad gefa hann til ad pa fair negjanlega virkni
storkupéttar V11 i blédinu.

Hann & alltaf ad adlaga skammta af lyfinu sem gefa & og tidni lyfjagjafa ad pinum pérfum. I sérstékum
tilvikum getur purft ad nota steerri skammta en reiknadir hafa verid Gt, einkum hvad vardar
upphafsskammt.

Komid i veq fyrir bleedingar

Ef pu notar Helixate NexGen til ad koma i veg fyrir bleedingar (varnandi medferd) mun laeknirinn
reikna ut skammt fyrir pig. Venjulega er hann & bilinu 20 til 40 a.e. af oktdkog alfa fyrir hvert kg
likamspunga gefinn & 2 til 3 daga fresti. | sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjiklingum, getur
hins vegar purft ad hafa styttra milli lyfjagjafa og gefa staerri skammta.

Rannsoknarstofumeelingar

Eindregio er rddlagt ad gerdar séu videigandi rannsoknarstofumeelingar & plasma med heafilegu
millibili til ad tryggja ad n&dst hafi negjanleg gildi storkupattar VI1I og peim sé vidhaldid. Sér i lagi
vid storar skurdadgerdir verdur ad viohafa naid eftirlit med uppbotarmedferd med pvi ad nota
blédstorknunargreiningu.

Ef ekki er haegt ad stédva bledingu

Ef gildi storkupéttar V111 i plasma naer ekki peim gildum sem til var atlast eda ef ekki er haegt ad
stddva bleedingu med skommtum sem ad pvi er virdist eiga ad vera nagjanlegir, getur verid ad pu hafir
myndad storkupéttar VIII métefni. Laeknir med par til beera reynslu & ad athuga petta.

Ef pig grunar ad ahrif af lyfinu séu of mikil eda of litil skaltu tala vid laekninn.

Sjuklingar med métefni

Ef leeknirinn hefur sagt pér ad pa hafir myndad métefni gegn storkupeetti V111, geetirdu purft ad nota
steerri skammt af lyfinu til ad hafa stjorn & blaedingum. Ef pessi skammtur er ekki naegjanlegur til ad
hafa stjérn & bledingum, getur laeknirinn ihugad ad gefa annad lyf ad auki, storkupéttar Vila pykkni
eda (virkjad) pykkni prétrombinfléttu.

Laeknar med reynslu af uménnun sjuklinga med dreyrasyki A eiga ad gefa fyrirmali um pessa
medferdarkosti. Taladu vid leekninn ef pa parft frekari upplysingar um petta atridi. Ekki auka
skammtinn af lyfinu sem pu notar til ad na stjorn & bleedingum an samrads vid leekninn.

Hradi lyfjagjafar
Lyfid & ad gefa med inndaelingu i blaaed & nokkrum mindtum. Hrada lyfjagjafar skal akvaroa eftir pvi
sem pagilegast er fyrir sjuklinginn (hamarks innrennslishradi: 2 ml/min.).

Timalengd medferdar
Leeknirinn mun segja pér hve oft og med hve I6ngu millibili & ad gefa lyfid.

Venjulega er uppbdtarmedferd med Helixate NexGen medferd til lifstidar.

Ef notadur er steerri skammtur en meelt er fyrir um af Helixate NexGen 2000 a.e.

EkKki hefur verid greint frd neinum tilvikum ofskdmmtunar radbrigda storkupattar V1I1.

Ef sterri skammtur en meelt er fyrir um hefur verid notadur af Helixate NexGen 2000 a.e. skal hafa
samband vid lekninn.
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Ef gleymist ad nota Helixate NexGen 2000 a.e.

. Notid naesta skammt strax og haldid sidan &fram med lyfjagjafir med jofnu millibili eins og
leeknirinn hefur radlagt.

. Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef pu vilt haetta ad nota Helixate NexGen 2000 a.e.
Ekki & ad hatta notkun Helixate NexGen an samrads vid laekninn.

Skraning
Melt er med pvi ad i hvert skipti sem pu notar Helixate NexGen séu nafn og lotunimer skréd.

Leitio til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er & 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.

Alvarlegustu aukaverkanirnar eru ofnaemisviobrdgd eda bradaofnaemilost (mjog sjaldgeef
aukaverkun).

Komi fram ofnaemi eda ofnamislost a ad haetta inndeelingu/innrennsli samstundis. Vinsamlegast
hafid strax samband vid laekni.

Heildarlisti yfir hugsanlegar aukaverkanir:

Mjog algengar:

kunna ad koma fram hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti VIII (blokkar) hja sjuklingum sem ekki hafa fengio
medferd adur

Algengar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 10 notendum

. Utbrot/kladadtbrot

. stadbundin vidbrdgd par sem stungid var (t.d. brunatilfinning, timabundinn rodi)

Sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 100 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti V111 (blokkar) hja sjuklingum sem hafa fengio
medferd adur

Mjog sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 1.000 notendum

. ofnaemisvidbrdgd, par med talin alvarleg, skyndileg ofneemisvidbrdgd (sem geta medal annars
verid ofsakladi, 6gledi, utbreiddur ofsakladi, ofsabjuagur, kuldahrollur, andlitsrodi, hofudverkur,
svefndrungi, méas eda dndunarerfidleikar, droleiki, hradtaktur, naladofi, eda ofnemislost, t.d.
pyngsli fyrir brjosti/almenn vanlidunartilfinning, svimi, 6gledi og veeg leekkun bl6dprystings
sem lysir sér sem svimi pegar stadid er upp).

. hiti

Tioni ekki pekkt:

ekki haegt ad aatla tidni at fra fyrirliggjandi gdgnum
. truflad bragdskyn
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Ef pa finnur fyrir eftirfarandi einkennum vid inndelingu/innrennsli:
. byngslum fyrir brjosti/ almennri vanlidunartilfinningu

. svima

. veegum lagprystingi (litillega leekkadur blodprystingur sem lysir sér sem svimi pegar stadid er
upp)

. Ogledi

petta geta verid fyrstu merki um ofnemi og ofnaemislost.
Komi fram ofnami eda ofnemislost & ad hatta inndalingu/innrennsli samstundis. Hafid strax
samband vid leekninn.

Motefni (blokkar)
Myndun hlutleysandi métefna gegn storkupeetti V111 (blokka) er pekktur fylgikvilli i medferd sjuklinga
med dreyrasyki A. Verid getur ad leeknirinn vilji gera prof til ad fylgjast med myndun métefna.

I kliniskum rannséknum myndadi enginn sjuklingur métefnatitra sem hafa leeknisfraedilega pydingu
gegn peim votti af mdsa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Ofnaemi er hugsanlegt fyrir einhverju
af efnunum i lyfinu, t.d votti af misa- og hamsturspréteinum til stadar hj& vissum sjuklingum sem fyrir
eru i hettu.

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Helixate NexGen 2000 a.e.

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbudum til varnar gegn ljosi.

Geyma ma lyfid vid stofuhita ef geymt i ytri umbudum (ad 25°C), fram ad fyrningardagsetningu sem
kemur fram & merkimidanum, i eitt skipti i allt ad 12 manudi. I pvi tilviki fyrnist lyfid i lok pessa 12

manada timabils nema fyrningardagsetning hettuglassins sé fyrr en pa gildir han.

Nyja fyrningardagsetningu skal skra & 6skjuna.

Geymid lausnina ekki i keli eftir bléndun. Nota verdur tilbdna lausn innan 3 kist. Adeins til nota i eitt
skipti. Allri afgangslausn skal fargad.

Ekki skal nota lyfio eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & umbuidunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki nota lyfid ef pu sérd einhverjar agnir i lausninni eda ef hun er ekki teer.
Ekki méa skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar

Helixate NexGen 2000 a.e. inniheldur

Stungulyfsstofn

Virka innihaldsefnid er storkupattur VI tr ménnum (oktékog alfa), framleiddur med radbrigda DNA
taekni.

Onnur innihaldsefni eru glysin, natriumklorid, kalsiumklorid, histidin, pélysorbat 80 og sykur (sja
nidurlag 2. kafla).

Leysir
Vatn fyrir stungulyf, daudhreinsad.

Lysing & atliti Helixate NexGen 2000 a.e. og pakkningasteerdir

Helixate NexGen 2000 a.e. er stungulyfsstofn og leysir, stungulyfsstofninn er purrt, hvitt eda litid eitt
gulleitt duft eda kaka. Eftir blondun er lausnin ter. Hjalpartaeki fyrir blondun og lyfjagjof fylgja hverri
pakkningu Helixate NexGen 2000 a.e.

Markadsleyfishafi
Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

Framleidandi

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.l.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (MI)
italia
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Hafio samband vid fulltria markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié / Belgique / Belgien
CSL Behring N.V.

Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80

Bbbarapus

Novimed Ltd.

Ten. +359 2 850 86 17
Ceska republika

CSL Behring s.r.o.

Tel: + 420 241 416 442
Danmark

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Deutschland

CSL Behring GmbH

Tel: +49-(0)69-30584437
Eesti

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
E\\ado

CSL Behring MEIIE,
Tni:  +30-210 7255 660
Espafia

CSL Behring, S. A.

Tel: +34 93 367 1870
France

CSL Behring S.A.

Tél: +33-(0)1-53585400
Hrvatska

Bonifarm d.o.o.

Tel. +385 1 244 69 68
Ireland

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405
Island

CSL Behring AB

Simi: +46-(0)8-54496670
Italia

CSL Behring S.p.A.

Tel: +39-02-34964200
Kvnpog

AKHZ ITANATTIQTOY & YIOZ ATA

TnA. +357-22677038
Latvija

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i

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

Lietuva

CSL Behring AB

Tel. +46-(0)8-54496670
Luxembourg / Luxemburg
CSL Behring N.V.
Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80
Magyarorszag

CSL Behring Kft.

Tel: +36-28-59 10 00
Malta

AM Mangion Ltd.

Phone: +356 2397 6333
Nederland

CSL Behring BV

Tel: +31-(0) 85 111 96 00
Norge

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Osterreich

CSL Behring GmbH

Tel: +43-(0)1-80101-2463
Polska

Imed Poland sp. z.0.0.
Tel. +48 22 663 43 10
Portugal

CSL Behring, Lda.

Tel. +351-21-7826230
Romaénia

Prisum International Trading srl
Tel. +4021 32201 71
Slovenija

MediSanus d.o.o.

Tel: +386 1 25 71 496
Slovenské republika
TIMED, s.r.o.

Tel.: +421 2 482 095 11
Suomi/Finland

CSL Behring AB

Puh/Tel: +46-(0)8-54496670
Sverige

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
United Kingdom

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405

Upplysingar a islensku eru a http://www.serlyfjaskra.is.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Helixate NexGen 3000 a.e. Stungulyfsstofn og leysir, lausn.
Radbrigda storkupattur VIII (oktdkdg 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.

- Leitid til leknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
beim skada, jafnvel pott um somu sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

fylgisedlinum_eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Helixate NexGen 3000 a.e. og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 3000 a.e.

Hvernig nota & Helixate NexGen 3000 a.e.

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma & Helixate NexGen 3000 a.e.

Pakkningar og adrar upplysingar

N N

1. Upplysingar um Helixate NexGen 3000 a.e. og vid hverju pad er notad
Helixate NexGen 3000 a.e. inniheldur virka efnid radbrigda storkupatt V111 ar ménnum (oktokog alfa).

Helixate NexGen er notad til medferdar eda varnandi medferdar vid bledingum hja fulloronum,
unglingum og bérnum & 6llum aldri med dreyrasyki A (medfeeddan skort & storkupeetti VIII).
Lyfid inniheldur ekki von Willebrand storkupétt og & pvi ekki ad nota vid von Willebrandssjukdémi.

Hettuglasid inniheldur purrt, hvitt eda gulleitt duft eda duftkoku auk vatns fyrir stungulyf sem er notad
til ad blanda innihald hettuglassins.

Hettuglasid med stungulyfsstofni inniheldur 3000 a.e. (alpj6dlegar einingar) af oktdékdg alfa. Eftir
bléndun med vatni fyrir stungulyf inniheldur hvert hettuglas 600 a.e./ml af oktokog alfa.

2. Adur en byrjad er ad nota Helixate NexGen 3000 a.e.

Ekki méa nota Helixate NexGen 3000 a.e.

o Efum erad reda ofnemi fyrir oktékdg alfa eda einhverju 66ru innihaldsefni lyfsins (talin upp i
kafla 6).

e Ef pu ert med ofnaemi fyrir misa- eda hamstursproteinum.

Ef pu ert i vafa um petta skaltu spyrja leekninn.

Varnadarord og varudarreglur
Leitio rada hja leekninum eda lyfjafraedingi adur en Helixate NexGen 3000 a.e. er notad.

Geeta skal sérstakrar varudar vid notkun Helixate NexGen 3000 a.e.

e Ef pu finnur fyrir pyngslum fyrir brjosti, pig svimar, pér lidur illa eda pad lidur yfir pig eda pig
svimar pegar pa stendur upp geta pad verid einkenni um mjdg sjaldgef, alvarleg og skyndileg
ofnaemisvidbrogd (svokallad bradaofnaemi) fyrir lyfinu. Ef petta kemur fyrir skal strax haetta gjof
lyfsins og leita radlegginga hja laekni.
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e Verid getur ad leeknirinn geri prof til ad tryggja ad sa skammtur af lyfinu sem pu feerd na gefi
neegjanleg gildi af storkupaetti VI1II.

e Ef ekki tekst ad hafa stjorn & bleedingum hjé pér med venjulegum skammti lyfsins skal strax hafa
samband vid leekninn. Pad getur verid ad pu hafir myndad storkupéttar V111 métefni og leeknirinn
geeti gert prof til ad stadfesta pad. Storkupattar VI hemlar eru métefni i bléoi sem hamla
storkupeetti VII1 sem pu notar og gera hann &hrifaminni vid ad koma i veg fyrir og hafa stjorn &
bleedingum.

e Ef pu hefur einhvern timann myndad moétefni gegn storkupeetti V11 og pu skiptir yfir i annad lyf
med storkupeetti V11, er heetta & ad motefni myndist aftur.

o  Ef pér hefur verid sagt ad pu sért med hjartasjikdom eda eigir hjartasjukdém a hattu, skaltu lata
leekninn eda lyfjafraeding vita.

e Ef nota parf midleegan blaedalegg (CVAD) vid lyfjagjof Helixate NexGen, parf laeknirinn ad
ihuga haettu & fylgikvillum i tengslum vid midleegan blaedalegg, svo sem stadbundnum sykingum,
bakterium i bldoi (bakteriudreyra) og myndun blddtappa i &6 (segamyndun) par sem holleggnum
er komid fyrir.

Notkun annarra lyfja samhlida Helixate NexGen 3000 a.e.

Milliverkanir vid 6nnur lyf eru ekki pekktar. Latid leekninn eda lyfjafreeding engu ad sidur vita um 6ll
onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud, einnig pau sem fengin eru
an lyfsedils.

Medganga, brjéstagjof og frjosemi

Engin reynsla er vardandi frjésemi eda af notkun Helixate NexGen & medgéngu og hja konum med
barn & brjosti. Vio medgdngu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada
hja leekninum &dur en lyfid er notad.

Akstur og notkun véla
Engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla hafa sest.

Helixate NexGen 3000 a.e. inniheldur natrium

Hvert hettuglas inniheldur minna en 23 mg af natrium, p.e. lyfid er nokkurn veginn ,,natriumfritt“.

3. Hvernig nota a Helixate NexGen 3000 a.e.

o Notid lyfid alltaf eins og fram kemur i fylgisedlinum eda eins og leeknirinn eda lyfjafredingur
hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota a lyfid skal leita upplysinga hja leekninum eda
lyfjafraedingi.

. Lyfid er adeins atlad til gjafar i blased og skal gefa pad innan 3 Kist. eftir bléndun.

o Blondun og gjof lyfsins verdur ad fara fram vid smitgat (sem pydir hreint og laust vid sykla).
Notid adeins pau hjalpartaeki fyrir bléndun og gjof lyfsins sem fylgja hverri pakkningu aflyfinu.
Sé ekki heegt ad nota einhverja hluta, vinsamlegast hafid samband vid laeekninn. Sé einhver hluti

pakkningarinnar rofinn eda skemmdur skal ekki ad nota pakkninguna.

o Blandada lausn a ad sia fyrir gjof til ad fjarleegja hugsanlegar agnir ar lausninni. Sia ma lausnina
med pvi ad nota Mix2Vial millistykkio.
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Lyfid ma ekki blanda 66rum innrennslislausnum. Ekki ma nota lausnir sem hafa synilegar agnir
eda eru skyjadar. Fylgid nakvemlega leidbeiningum sem laeknirinn hefur gefid og hafid
leidbeiningar hér ad nedan til hlidsjénar:
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Blondun og lyfjagjof
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1. Pvoid hendur vandlega med sapu og volgu vatni.

2. Vermio badi érofnu hettuglésin i 16funum ad peegilegu
hitastigi (ekki yfir 37°C).

3. Gangid ar skugga um ad innsigli & lyfinu og leysinum séu

fjarleegd og tapparnir hreinsadir med sétthreinsandi lausn og leyft ad
porna 4dur en Mix2Vial pakkningin er opnud.

4. Opnid Mix2Vial pakkninguna med pvi ad fletta af lokinu.
EkKi skal taka Mix2Vial ur pynnupakkningunni!
5. Setjid hettuglasid med leysinum & sléttan, hreinan flét og

haldid hettuglasinu péttingsfast. Takid Mix2Vial i pynnupakkningunni
0g ytid pinnanum & blaa millistykkinu beint i gegnum tappann &
hettuglasinu med leysinum.

6. Fjarleegio pynnupakkninguna varlega af Mix2Vial settinu med
pvi ad halda um branina og toga l6drétt upp. Gangid Ur skugga um ad
einungis umbudirnar séu losadar og ekki Mix2Vial settid.

7. Setjid hettuglasid med lyfinu a sléttan og stédugan flét,
Hvolfid hettuglasinu med leysinum med Mix2Vial settinu afostu og
prystid pinnanum & enda glaera millistykkisins beint i gegnum tappa
hettuglassins med lyfinu. Leysirinn rennur sjalfkrafa i hettuglasio med
lyfinu.

8. Gripid med annarri hendinni um Mix2Vial settid, peim megin
sem lyfid er og gripid med hinni hendinni peim megin sem leysirinn er
og skrafid settid varlega i sundur. Fleygid hettuglasinu med leysinum
asamt blaa afasta Mix2Vial millistykkinu.

9. Pyrlid hettuglasinu med lyfinu med afasta glaera millistykkinu
varlega par til efnid er ad fullu uppleyst. EKki hrista hettuglasid.
Skodid lausnina med tilliti til agna og mislitunar fyrir lyfjagjof. EKKi
ma nota lausnir sem innihalda sjaanlegar agnir eda eru ekki terar.

10. Dragid loft i toma, sefda sprautu. Hettuglasinu med lyfinu er
haldid uppréttu og sprautan tengd vid MixVial med Luer Lock tengi.
Sprautid lofti inn i hettuglasid med lyfinu.

11. A medan stimpli sprautunnar er haldid nidri sniid bunadnum &
hvolf og dragid lausnina upp i sprautuna med pvi ad draga stimpilinn
haegt til baka.

12. begar lausnin hefur verid faerd upp i sprautuna, gripid
péttingsfast um hdélk sprautunnar (stimpill sprautunnar visar nidur) og
losid gleera Mix2Vial millistykkid af sprautunni. Haldid sprautunni
uppreéttri og prystid a stimpilinn pangad til allt loft hefur verid losad ar
sprautunni.

13. Setjid stasa & upphandlegg.

14. Akvedid hvar deela & lyfinu og sotthreinsid svadid.

15. Stingid & blaedina og festid blaedarastungusettio med plastri.
16. Latid bl6oid renna tilbaka i att ad opna endanum &
blasedarastungusettinu og festid svo sprautuna med lausninni. Tryggid
ad ekkert blod fari upp sprautuna.

17. Fjarleegid stasann.

18. Delid lyfinu i blaaed & nokkrum minatum og fylgist med stédu
nalarinnar. Hradi inndzlingar skal akvedinn eftir pvi hvad er
baegilegast fyrir sjuklinginn (hdmarkshradi innrennslis: 2 ml/min.).

19. Ef gefa parf annan skammt af lyfinu & ad nota adra sprautu
med lyfi sem hefur verid blandad eins og lyst er hér ad framan.
20. Ef ekki er porf a 6drum skammti skal fjarleegja

blazedardstungusettid og sprautuna. Haldid purrku pétt & stungustad &
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atréttum handlegg i u.p.b. 2 minatur. Setjid ad lokum litlar prystiumbudir yfir stungustadinn.

Medferd vid blaedingu

Pad magn af Helixate NexGen 3000 a.e. sem & ad nota og hve oft & ad gefa pad fer eftir mérgum
atridum svo sem likamspunga pinum, alvarleika dreyrasykinnar, hvar blaeding er og hve alvarleg hin
er, hvort métefni hafa myndast og hve har métefnatitrinn er og pvi gildi storkupattar V111 sem porf er
a.

Laeknirinn mun reikna ut skammt af lyfinu og hve oft parf ad gefa hann til ad pa fair negjanlega virkni
storkupéttar V11 i blédinu.

Hann & alltaf ad adlaga skammta af lyfinu sem gefa & og tidni lyfjagjafa ad pinum pérfum. I sérstékum
tilvikum getur purft ad nota steerri skammta en reiknadir hafa verid Gt, einkum hvad vardar
upphafsskammt.

Komid i veq fyrir bleedingar

Ef pu notar Helixate NexGen til ad koma i veg fyrir bleedingar (varnandi medferd) mun laeknirinn
reikna ut skammt fyrir pig. Venjulega er hann & bilinu 20 til 40 a.e. af oktdkog alfa fyrir hvert kg
likamspunga gefinn & 2 til 3 daga fresti. | sumum tilvikum, sérstaklega hja ungum sjiklingum, getur
hins vegar purft ad hafa styttra milli lyfjagjafa og gefa staerri skammta.

Rannsoknarstofumeelingar

Eindregio er rddlagt ad gerdar séu videigandi rannsoknarstofumeelingar & plasma med heafilegu
millibili til ad tryggja ad n&dst hafi negjanleg gildi storkupattar VI1I og peim sé vidhaldid. Sér i lagi
vid storar skurdadgerdir verdur ad viohafa naid eftirlit med uppbotarmedferd med pvi ad nota
blédstorknunargreiningu.

Ef ekki er haegt ad stédva bledingu

Ef gildi storkupéttar V111 i plasma naer ekki peim gildum sem til var atlast eda ef ekki er haegt ad
stddva bleedingu med skommtum sem ad pvi er virdist eiga ad vera nagjanlegir, getur verid ad pu hafir
myndad storkupéttar VIII métefni. Laeknir med par til beera reynslu & ad athuga petta.

Ef pig grunar ad ahrif af lyfinu séu of mikil eda of litil skaltu tala vid laekninn.

Sjuklingar med métefni

Ef leeknirinn hefur sagt pér ad pa hafir myndad métefni gegn storkupeetti V111, geetirdu purft ad nota
steerri skammt af lyfinu til ad hafa stjorn & blaedingum. Ef pessi skammtur er ekki naegjanlegur til ad
hafa stjérn & bledingum, getur laeknirinn ihugad ad gefa annad lyf ad auki, storkupéttar Vila pykkni
eda (virkjad) pykkni prétrombinfléttu.

Laeknar med reynslu af uménnun sjuklinga med dreyrasyki A eiga ad gefa fyrirmali um pessa
medferdarkosti. Taladu vid leekninn ef pa parft frekari upplysingar um petta atridi. Ekki auka
skammtinn af lyfinu sem pu notar til ad na stjorn & bleedingum an samrads vid leekninn.

Hradi lyfjagjafar
Lyfid & ad gefa med inndaelingu i blaaed & nokkrum mindtum. Hrada lyfjagjafar skal akvaroa eftir pvi
sem pagilegast er fyrir sjuklinginn (hamarks innrennslishradi: 2 ml/min.).

Timalengd medferdar
Leeknirinn mun segja pér hve oft og med hve I6ngu millibili & ad gefa lyfid.

Venjulega er uppbdtarmedferd med Helixate NexGen medferd til lifstidar.

Ef notadur er steerri skammtur en melt er fyrir um af Helixate NexGen 3000 a.e.

EkKki hefur verid greint frd neinum tilvikum ofskdmmtunar radbrigda storkupattar V1I1.

Ef steerri skammtur en meelt er fyrir um hefur verid notadur af Helixate NexGen 3000 a.e. skal hafa
samband vid lekninn.
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Ef gleymist ad nota Helixate NexGen 3000 a.e.

. Notid naesta skammt strax og haldid sidan &fram med lyfjagjafir med jéfnu millibili eins og
leeknirinn hefur radlagt.

. Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota.

Ef pu vilt haetta ad nota Helixate NexGen 3000 a.e.
Ekki & ad hatta notkun Helixate NexGen an samrads vio laekninn.

Skraning
Melt er med pvi ad i hvert skipti sem pu notar Helixate NexGen séu nafn og lotunimer skréd.

Leitio til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er & 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.

Alvarlegustu aukaverkanirnar eru ofnaemisviobrdgd eda bradaofnaemilost (mjog sjaldgeef
aukaverkun).

Komi fram ofnaemi eda ofnamislost a ad haetta inndeelingu/innrennsli samstundis. Vinsamlegast
hafid strax samband vid laekni.

Heildarlisti yfir hugsanlegar aukaverkanir:

Mjog algengar:

kunna ad koma fram hja fleiri en 1 af hverjum 10 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti VIII (blokkar) hja sjuklingum sem ekki hafa fengio
medferd adur

Algengar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 10 notendum

. Utbrot/kladadtbrot

. stadbundin vidbrdgd par sem stungid var (t.d. brunatilfinning, timabundinn rodi)

Sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 100 notendum

. myndun hlutleysandi métefna gegn peetti V111 (blokkar) hja sjuklingum sem hafa fengio
medferd adur

Mjog sjaldgeefar:

kunna ad koma fram hja allt ad 1 af hverjum 1.000 notendum

. ofnaemisvidbrogd, par med talin alvarleg, skyndileg ofneemisvidbrogd (sem geta medal annars
verid ofsakladi, 6gledi, utbreiddur ofsakladi, ofsabjugur, kuldahrollur, andlitsrodi, héfudverkur,
svefndrungi, méas eda dndunarerfidleikar, droleiki, hradtaktur, naladofi, eda ofnemislost, t.d.
pyngsli fyrir brjosti/almenn vanlidunartilfinning, svimi, 6gledi og veeg leekkun bl6dprystings
sem lysir sér sem svimi pegar stadid er upp).

. hiti

Tioni ekki pekkt:

ekki haegt ad aatla tidni at fra fyrirliggjandi gégnum
. truflad bragdskyn
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Ef pa finnur fyrir eftirfarandi einkennum vid inndelingu/innrennsli:
. byngslum fyrir brjosti/ almennri vanlidunartilfinningu

. svima

. veegum lagprystingi (litillega leekkadur blodprystingur sem lysir sér sem svimi pegar stadid er
upp)

. Ogledi

petta geta verid fyrstu merki um ofnami og ofnaemislost.
Komi fram ofnami eda ofnemislost & ad hatta inndalingu/innrennsli samstundis. Hafid strax
samband vid leekninn.

Motefni (blokkar)
Myndun hlutleysandi métefna gegn storkupeetti V111 (blokka) er pekktur fylgikvilli i medferd sjuklinga
med dreyrasyki A. Verid getur ad leeknirinn vilji gera prof til ad fylgjast med myndun métefna.

I kliniskum rannséknum myndadi enginn sjuklingur métefnatitra sem hafa leeknisfraedilega pydingu
gegn peim votti af mdsa- og hamstursproteinum sem er i lyfinu. Ofnaemi er hugsanlegt fyrir einhverju
af efnunum i lyfinu, t.d votti af misa- og hamsturspréteinum til stadar hj& vissum sjuklingum sem fyrir
eru i hettu.

Tilkynning aukaverkana

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

5. Hvernig geyma & Helixate NexGen 3000 a.e.

Geymid lyfid par sem bérn hvorki na til né sja.

Geymid i keeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjésa. Geymid hettugldsin i ytri umbudum til varnar gegn ljosi.

Geyma ma lyfid vid stofuhita ef geymt i ytri umbudum (ad 25°C), fram ad fyrningardagsetningu sem
kemur fram & merkimidanum, i eitt skipti i allt ad 12 manudi. I pvi tilviki fyrnist lyfid i lok pessa 12

manada timabils nema fyrningardagsetning hettuglassins sé fyrr en pa gildir han.

Nyja fyrningardagsetningu skal skra & dskjuna.

Geymid lausnina ekki i keli eftir bléndun. Nota verdur tilbdna lausn innan 3 kist. Adeins til nota i eitt
skipti. Allri afgangslausn skal fargad.

Ekki skal nota lyfio eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & umbtidunum a eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki nota lyfid ef pu sérd einhverjar agnir i lausninni eda ef hun er ekki teer.
Ekki mé skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i

apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem haett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.
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6. Pakkningar og adrar upplysingar

Helixate NexGen 3000 a.e. inniheldur

Stungulyfsstofn

Virka innihaldsefnid er storkupattur VI tr ménnum (oktékog alfa), framleiddur med radbrigda DNA
taekni.

Onnur innihaldsefni eru glysin, natriumklorid, kalsiumklorid, histidin, polysorbat 80 og sykur (sja
nidurlag 2. kafla).

Leysir
Vatn fyrir stungulyf, daudhreinsad.

Lysing & atliti Helixate NexGen 3000 a.e. og pakkningasteerdir

Helixate NexGen 3000 a.e. er stungulyfsstofn og leysir, stungulyfsstofninn er purrt, hvitt eda litid eitt
gulleitt duft eda kaka. Eftir blondun er lausnin ter. Hjalpartaeki fyrir blondun og lyfjagjof fylgja hverri
pakkningu Helixate NexGen 3000 a.e.

Markadsleyfishafi
Bayer Pharma AG
13342 Berlin
pyskaland

Framleidandi

Bayer HealthCare Manufacturing S.r.l.
Via delle Groane 126

20024 Garbagnate Milanese (MI)
italia
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Hafio samband vid fulltria markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié / Belgique / Belgien
CSL Behring N.V.

Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80

Bbbarapus

Novimed Ltd.

Ten. +359 2 850 86 17
Ceska republika

CSL Behring s.r.o.

Tel: + 420 241 416 442
Danmark

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Deutschland

CSL Behring GmbH

Tel: +49-(0)69-30584437
Eesti

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
E\\ado

CSL Behring MEIIE,
Tni:  +30-210 7255 660
Espafia

CSL Behring, S. A.

Tel: +34 93 367 1870
France

CSL Behring S.A.

Tél: +33-(0)1-53585400
Hrvatska

Bonifarm d.o.o.

Tel. +385 1 244 69 68
Ireland

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405
Island

CSL Behring AB

Simi: +46-(0)8-54496670
Italia

CSL Behring S.p.A.

Tel: +39-02-34964200
Kvnpog

AKHZ ITANATTIQTOY & YIOZ ATA

TnA. +357-22677038
Latvija

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670

pessi fylgisedill var sidast uppfaerdur i

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

Lietuva

CSL Behring AB

Tel. +46-(0)8-54496670
Luxembourg / Luxemburg
CSL Behring N.V.
Tél/Tel: +32-(0)16 38 80 80
Magyarorszag

CSL Behring Kft.

Tel: +36-28-59 10 00
Malta

AM Mangion Ltd.

Phone: +356 2397 6333
Nederland

CSL Behring BV

Tel: +31-(0) 85 111 96 00
Norge

CSL Behring AB

TIf: +46-(0)8-54496670
Osterreich

CSL Behring GmbH

Tel: +43-(0)1-80101-2463
Polska

Imed Poland sp. z.0.0.
Tel. +48 22 663 43 10
Portugal

CSL Behring, Lda.

Tel. +351-21-7826230
Romaénia

Prisum International Trading srl
Tel. +4021 32201 71
Slovenija

MediSanus d.o.o.

Tel: +386 1 25 71 496
Slovenské republika
TIMED, s.r.o.

Tel.: +421 2 482 095 11
Suomi/Finland

CSL Behring AB

Puh/Tel: +46-(0)8-54496670
Sverige

CSL Behring AB

Tel: +46-(0)8-54496670
United Kingdom

CSL Behring UK Limited
Tel: +44-(0)1444 447405

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