Mikilvagar
oryggisupplysingar

Isamps
Mro; y,
A

Leidbeiningar fyrir heilbrigdisstarfsmenn

Hemlibra (emicizumab)
Inndzeling undir hud

Leidbeiningar fyrir heilbrigdisstarfsmenn til ad tryggja 6rugga notkun Hemlibra til

medferdar vid dreyrasyki A

e Efni til lAgmorkunar dhaettu vid notkun Hemlibra (emicizumab) er lesid yfir og
metid af Lyfjastofnun.

e | pessu efni eru radleggingar um hvernig megi ldgmarka eda koma i veg fyrir
mikilvaega ahaettu vid notkun lyfsins.

e [ Samantekt a eiginleikum lyfs fyrir Hemlibra eru frekari upplysingar um
hugsanlegar aukaverkanir Hemlibra.

VALDAR MIKILVEGAR ORYGGISUPPLYSINGAR

Athugid: Ef tilefni er til ad nota hjdleidarlyf (bypassing agent) handa sjuklingi sem fzer
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & ad fylgja skommtunarleidbeiningum um
hjaleidarlyf hér fyrir nedan.

Blédstorkusmaaedakvilli (thrombotic microangiopathy) sem tengist Hemlibra og
virkjudu prétrombinfléttupykkni (aPCC)

o Tilkynnt hefur verid um tilvik blédstorkusmaadakvilla i kliniskri rannsékn hja
sjuklingum sem fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra dsamt stérum
uppsofnudum skommtum af virkjudu prétrombinfléttupykkni (aPCC)

e Fylgjast a med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra med
tilliti til blédstorkusmaasedakvilla pegar peim er gefid aPCC

Segarek sem tengist Hemlibra og aPCC
e Tilkynnt hefur verid um segamyndun i kliniskri rannsékn hja sjuklingum sem
fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra dsamt stérum uppséfnuéum
skdommtum af aPCC
e Fylgjast 8 med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra med
tilliti til segareks pegar peim er gefid aPCC

Ahrif 4 storkupréf 4 rannséknarstofu

o Hemlibra hefur dhrif 8 maelingar a virkjudum trombéplastintima (aPTT) og allar
meelingar sem byggja a aPTT, svo sem eins skrefs prof 4 virkni storkupéttar VIl

® bvi a ekki ad nota nidurstodur storkuprdfa a rannsdknarstofum, sem byggja a
aPTT, til ad fylgjast med virkni Hemlibra, dkvarda skdommtun
uppbdtarstorkupdttar eda segavarnarlyfja, eda mala métefni gegn
storkupaetti VIII hja sjuklingum sem hafa fengid fyrirbyggjandi medferd med
Hemlibra.
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Vinsamlega lesid pessar upplysingar vandlega adur en lyfinu er avisad.

Sjuklingakort og leidbeiningar fyrir sjuklinga/umoénnunaradila

Leeknar eiga ad afhenda sjuklingum sem fa medferd med Hemlibra sjuklingakort og
leidbeiningar fyrir sjuklinga/umoénnunaradila. Sjuklingarnir eiga alltaf ad bera
sjuklingakortid & sér. betta efni er Utbuid til ad fraeda sjuklinga og umdnnunaradila
peirra um mikilveega dhaettu sem tengist notkun lyfsins, hvernig draga eigi Ur henni, og
mikilvaegi pess ad tilkynna laekninum sem annast medferdina tafarlaust um 6ll ummerki
og einkenni hugsanlegra aukaverkana.

Laeknar eiga ad gefa sjuklingum sinum fyrirmaeli um ad bera sjuklingakortid alltaf 4 sér
og syna pad o6llum heilbrigdisstarfsméonnum sem koma ad umonnun peirra. bPad d vid um
alla l2kna, lyfjafraedinga, rannsdknarstofustarfsmenn, hjukrunarfraedinga og tannlaekna
sem peir hitta — ekki eingbngu sérfraeedinginn sem dvisadi Hemlibra handa peim.

Haegt er ad panta eintok af sjuklingakorti og leidbeiningum fyrir
sjuklinga/umoénnunaradila hja umbodsadila Roche & islandi, Icepharma hf, Lynghalsi 13,
110 Reykjavik, simi 540 8000.

Hvad er Hemlibra?

Lyfid

e Emicizumab er manngert einstofna IgG4-maétefni, med tvipaetta sérteekni (bispecific),
sem framleitt er med erfdateekni i frumum Ur eggjastokkum kinverskra hamstra
(CHO-frumum).

e Flokkun eftir verkun: Blaedingarlyf, ATC-flokkur: BO2BX06

Verkunarhattur

® Emicizumab tengir virkjadan storkupatt IX og storkupatt X til ad endurheimta virkni
virkjads storkupattar VIII ef hann vantar, en hann er naudsynlegur fyrir virka stodvun
bladinga.

® Emicizumab er ekki skylt storkupaetti VIl ad byggingu eda amindsyruréd og kemur
bvi ekki af stad eda 6rvar myndun métefna gegn storkupeetti VIII.

Lyfhrif
e Fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra styttir virkjadan trombdplastintima (aPTT) og

eykur maelda virkni storkupattar VIII (ef notud er litmyndandi adferd sem byggir a
storkupattum dr ménnum). bessir tveir meelikvardar a lyfhrif endurspegla ekki
raunveruleg bleedingastodvandi ahrif emicizumabs in vivo (aPTT er of mikid styttur
og meeld virkni storkupattar VIII getur verid ofmetin) heldur gefa peir hlutfallslegar
visbendingar um for-storknunar ahrif emicizumabs.
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Abendingar
e Hemlibra er etlad til venjubundinnar fyrirbyggjandi medferdar gegn bleedingum hja

sjuklingum med dreyrasyki A (arfgengur  skortur a storkupaetti VIII):
o med motefnum (inhibitors) gegn storkupeetti VIII
o an métefna (inhibitors) gegn storkupeetti VIl og med:
= alvarlegan sjukdém (storkupattur VIl <1%)
* midlungi alvarlegan sjukdém (storkupattur VIIl 21% og <5%) med
alvarlega blaedingasvipgerd (severe bleeding phenotype).
e Nota ma Hemlibra handa 6llum aldurshépum.

Adferd vid lyfiagjof

e Hemlibra er eingdngu til notkunar undir hué.
o Gefa d Hemlibra ad vidhafdri videigandi smitgat.
e Frekari upplysingar og itarlegar leiGbeiningar eru i Samantekt a eiginleikum lyfs.

Mikilveeg pekkt ahaetta sem tengist notkun Hemlibra og leidir til ad draga ur henni:

Blédstorkusmaaedakvilli sem tengist Hemlibra og aPCC

e Tilkynnt hefur verid um tilvik blédstorkusmdaedakvilla i kliniskri rannsdkn hja
sjuklingum sem fengu fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra pegar uppsafnad magn
af aPCC, sem nam ad medaltali >100 einingum/kg/24 klst. var gefid i 24 kist. eda
lengur (ARIDANDI: sja itarlegar upplysingar { Samantekt & eiginleikum lyfs).

e Fylgjast 8 med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra med tilliti til
blédstorkusmaaedakvilla pegar peim er gefid aPCC.

Segarek sem tengist Hemlibra og aPCC

e Tilkynnt hefur verid um segamyndun i kliniskri rannsdkn hja sjuklingum sem fengu
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra pegar uppsafnad magn af aPCC, sem nam ad
medaltali >100 einingum/kg/24 kist. var gefid i 24 kist. eda lengur (ARIDANDI: sja
itarlegar upplysingar i Samantekt a eiginleikum lyfs).

e Fylgjast 8 med sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra me?d tilliti til
segareks pegar peim er gefid aPCC.

Mikilveeg hugsanleg dhaetta sem tengist notkun Hemlibra:

Lifshaettulegar bleedingar vegna mistulkunar nidurstadna hefdbundinna storkuproéfa
e Slik préf eru dareidanleg hja sjuklingum sem fa medferd med emicizumabi.
® Sja nanar um storkuprof hér fyrir nedan.

Leidbeiningar um notkun hjaleidarlyfja handa sjuklingum sem fa fyrirbyggjandi
medferd med Hemlibra
® Haetta 8 medferd med hjaleidarlyfjum daginn 4dur en medferd med Hemlibra er
hafin.
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e Laknar eiga ad raeda vid alla sjuklinga og/eda umdnnunaradila peirra um
nakveema skammta og skommtunaraesetlun hjaleidarlyfja sem nota 4 ef pess
gerist porf medan sjuklingarnir fa fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra.

e Hemlibra eykur storknunargetu sjuklingsins. bvi geeti verid unnt ad nota minni
skammta af hjaleidarlyfjum en nota parf ef ekki er veitt fyrirbyggjandi medferd
med Hemlibra. Skémmtun og medferdarlengd med hjaleidarlyfjum fer eftir
stadsetningu og umfangi blaedinga og klinisku astandi sjuklingsins.

e Vid notkun allra storkulyfja (aPCC, rFVlla, FVIIl 0.s.frv.) & ad ihuga ad stadfesta
blaedingar adur en endurteknir skammtar eru gefnir.

e Fordast 4 notkun aPCC nema onnur medferdarurraedi séu ekki tiltaek.

o EfaPCC er eina Urraedid til ad medhondla blaedingu hja sjuklingi sem faer
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra & upphafsskammtur ekki ad vera
steerri en 50 einingar/kg og radlagt er ad vidhafa eftirlit 4 rannsdknarstofu
(b.m.t. en ekki eingdngu eftirlit med nyrnastarfsemi, eftirlit med
bl6dflogum og mat 4 segamyndun).

o Ef ekki naest stjérn a blaedingu med upphafsskammti af aPCC allt ad
50 einingar/kg, a ad gefa vidbotarskammta af aPCC undir stjorn eda
eftirliti laeknis, enda sé gaett ad pvi ad vidhafa eftirlit 4 rannséknarstofu til
greiningar blédstorkusmaadakvilla eda segareks og stadfestingar
bladinga, 40ur en endurteknir skammtar eru gefnir. Heildarskammtur af
aPCC ma ekki verda steerri en 100 einingar/kg a 24 klst.

o Laeknar sem stjérna slikri medferd purfa ad vega haettu 4
blédstorkusmaaedakvilla og segareki vandlega 8 moéti blaedingarhaettu
pbegar ihugad er ad veita medferd med aPCC umfram 100 einingar/kg &
24 klst.

® Ekki hefur verid lagt formlegt mat 4 6ryggi og verkun vid notkun emicizumabs vid
skurdadgerdir. Ef porf er fyrir hjaleidarlyf a timabilinu kringum skurdadgerd er
radlagt ad fylgja skommtunarleidbeiningum fyrir aPCC hér fyrir ofan.

e | kliniskum rannséknum saust engin tilvik blédstorkusmdaedakvilla eda segareks
begar virkjadur storkupattur VII dr ménnum (rFVlla), sem framleiddur var med
erfdateekni, var gefinn einn sér sjuklingum sem fengu fyrirbyggjandi medferd
med Hemlibra; p6 & ad avisa minnsta skammti sem buist er vid ad dugi til ad
stodva blaedingu. Vegna langs helmingunartima Hemlibra & ad fylgja
skdommtunarleidbeiningum fyrir hjaleidarlyf i a.m.k. 6 manudi eftir ad
fyrirbyggjandi medferd med Hemlibra er heett.

e Frekari upplysingar og itarlegar leidbeiningar eru i kafla 4.4 i Samantekt &
eiginleikum lyfs.

Ahrif 4 storkupréf 4 rannséknarstofu
o Hemlibra hefur dhrif 8 maelingar 4 aPTT (virkjudum trombéplastintima) og 6ll
prof sem byggja 4 aPTT, svo sem einpatta prof fyrir virkni storkupattar VIII (sja
toflu 1 hér fyrir nedan).
® Dbvi 4 ekki ad nota nidurstodur storkupréfa sem byggja & aPTT eda einpatta préfa
fyrir virkni storkupattar VIII til ad fylgjast med virkni Hemlibra, dkvarda
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skdmmtun uppbdtarstorkupattar eda segavarnarlyfja, eda maela métefni gegn
storkupaetti VIII hja sjuklingum sem hafa fengiéd medferd med Hemlibra (sja hér

fyrir nedan).

e Einpatta prdf sem nyta litmyndandi eda métefnatengdar adferdir verda po6 ekki
fyrir dhrifum af emicizumabi og er haegt ad nota pau til ad fylgjast med
storknunargildum medan 4 medferd stendur, med sérstakri aherslu a
litmyndandi proéf fyrir virkni storkupattar VIILI.

e Litmyndandi prof fyrir virkni storkupattar VIIl sem innihalda storkuprétein ur
nautgripum eru 6nam fyrir emicizumabi (engin virkni maelist) og er haegt ad nota
pau til ad fylgjast med innri virkni storkupattar VIl og virkni sem faest med
innrennsli hans, eda til ad maela moétefni gegn storkupaetti VIII. Nota ma
litmyndandi Bethesda-préf sem byggir & litmyndandi profi fyrir storkupatt VI
med efnum Ur nautgripum, sem er dnaemt fyrir emicizumabi.

e Rannsdknastofupréf sem Hemlibra hefur ekki ahrif & eru synd i toflu 1 hér fyrir

nedan.

e Vegna langs helmingunartima Hemlibra geta pessi ahrif 4 storkuprof verid
vidvarandi i allt ad 6 manudi eftir sidasta skammt af lyfinu (sja kafla 5.2 i

Samantekt & eiginleikum lyfs).

Taflal Nidurstodur ar storkupréfum sem Hemlibra hefur eda hefur ekki ahrif a

Nidurstodur sem Hemlibra hefur ahrif a

Nidurstodur sem Hemlibra hefur ekki
ahrif a

- Virkjadur tromboplastintimi (activated
partial thromboplastin time, aPTT)

- Virkjadur storknunartimi (activated
clotting time, ACT)

- Eins skrefs og einpatta préf sem
byggja 4 aPTT

- Prof fyrir dnaemi fyrir virkjudu C-
proteini (activated protein C resistance,
APC-R) sem byggja a aPTT

- Bethesda-prof fyrir motefni gegn
storkupaetti VIII (sem byggja & storknun)

- Trombintimi (TT)

- Eins skrefs og einpatta prof sem byggja a
protrombintima (PT)

- Litmyndandi einpatta préf onnur en prof
a virkni storkupattar VIII*

- Préf sem byggja @ motefnum (t.d. ELISA,
gruggprof (turbidimetric methods))

- Bethesda-prof fyrir motefni gegn
storkupeetti VIII (litmyndandi med
nautgripaefnum)

- Erfdaprof fyrir storkupattum (t.d.
storkupattur V Leiden, prétrombin 20210)

! Mikilvaegar upplysingar um litmyndandi prof fyrir virkni storkupattar VIl eru i kafla 4.5 i

Samantekt 3 eiginleikum lyfs.
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Tilkynning aukaverkana
Lesid Samantekt a eiginleikum lyfs 40ur en Hemlibra er avisad, utbuid eda gefid.
itarlegar upplysingar um allar hugsanlegar aukaverkanir eru i Samantekt &
eiginleikum lyfs, sem er tiltaek & 6llum tungumalum Evrépusambandsins/Evrépska
efnahagssvaedisins a vefsidum Lyfjastofnunar Evrépu (www.ema.europa.eu) og a
Sérlyfjaskra (www.serlyfjaskra.is).

Heilbrigdisstarfsmenn eru minntir & skyldur sinar til ad tilkynna allar
aukaverkanir sem grunur er um ad tengist lyfinu til Lyfjastofnunar, samkveemt
leidbeiningum a vefsidum stofnunarinnar, www.lyfjastofnun.is.

Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir til umbodsadila Roche & slandi, Icepharma
hf, Lynghalsi 13, 110 Reykjavik, simi 540 8000.

Heilbrigdisstarfsmenn eru einnig hvattir til ad upplysa forstodumenn
rannsoknarstofa um hvada préf emicizumab hefur eda hefur ekki ahrif a.
Forstodumadur rannséknarstofunnar atti ad hafa samband vid laekninn til ad reeda
allar éedlilegar nidurstodur.

Tengilidur fyrirteekisins
Vinsamlega hafid samband vid umbodsadila Roche & islandi, Icepharma hf, Lynghdlsi 13,
110 Reykjavik, simi 540 8000 ef spurningar vakna eda vandamal koma upp.
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