Fylgiseoill: Upplysingar fyrir sjukling

Loargys 5 mg/ml stungulyf/innrennslislyf, lausn
pegzilarginasi

vbetta lyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist fljott og
orugglega til skila. Allir geta hjalpad til vio petta med pvi ad tilkynna aukaverkanir sem koma fram.
Aftast i kafla 4 eru upplysingar um hvernig tilkynna & aukaverkanir.

Lesid allan fylgisedilinn vandlega 4dur en byrjad er ad nota lyfid. [ honum eru mikilvaegar

upplysingar.

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

- Leitio til leeknisins eda hjikrunarfraedingsins ef porf er & frekari upplysingum.

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

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

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

Hvernig gefa 4 Loargys

Hugsanlegar aukaverkanir

Hvernig geyma 4 Loargys

Pakkningar og adrar upplysingar
Notkunarleiobeiningar

N R W=

1. Upplysingar um Loargys og vid hverju pad er notad

Loargys inniheldur virka efnid pegzilarginasa, sem er breytt ensim manna sem framleitt er med
radbrigdaerfoateekni. Lyfid er &tlad fullordnum, unglingum og bémum 2 éra og eldri til medferdar vid
skorti a arginasa 1 (ARG1-D), sem einnig nefnist argininbledi (hyperargininemia).

Sjuklingar med ARG1-D hafa lag gildi ensims sem nefnist arginasi. Petta ensim hjalpar likamanum ad
hafa stjorn 4 gildum arginins, sem er amindsyra sem likaminn parf til ad mynda protein. Ef ekki er
ho10 stjorn & arginini getur pad safnast upp i likamanum (argininbladi) og valdid einkennum 4 bord
vid erfidleika vid ad hafa stjorn 4 véovum.

Loargys er notad samhlida 6drum leidum til ad medhondla sjikdominn. Par kunna ad vera:
. proteinskert mataraedi

o feedubotarefni sem innihalda amindsyrur
o lyf til ad medhondla 6nnur einkenni sjukdoémsins, svo sem lyf sem laekka gildi ammoniaks i
likamanum.

Hvernig Loargys virkar

Pegzilarginasi, virka efnid i Loargys, verkar 4 svipadan hatt og nattirulega ensimid arginasi, sem er af
skornum skammti eda starfar ekki sem skyldi hja sjuklingum med ARG1-D. bad lekkar gildi arginins
1 blodi og dregur par med ur einkennum sjikdomsins.

2. Adur en byrjad er ad nota Loargys

EkKi ma gefa pér Loargys
- ef pu hefur fengid alvarleg ofnaemisvidbrogd vid pegzilarginasa eda einhverju 60ru
innihaldsefni lyfsins (talin upp i kafla 6).

Varnadarord og varudarreglur
Loargys getur valdid ofnemisviobrogdum. Liklegast er ad pau komi fram eftir fyrstu skammtana, en
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en pau getu einnig komid fram sidar i medferdinni.

Ef haegt er skal stoova lyfjagjof tafarlaust og fylgja leidbeiningum laeknis, asamt pvi ad leita
leeknisadstodar an tafar ef einhverra eftirfarandi einkenna alvarlegra ofnemisviobragda verdur vart:
ofsakladi, almennur kladi, pyngsli fyrir brjosti, ondunarerfidleikar eda lagur blodprystingur. Laeknirinn
gaeti akvedid ad pu purftir ad fa viobotarmedfero til ad koma i veg fyrir eda medhondla
ofnemisvidbroga.

Medan & medferdinni stendur mun leeknirinn gera bl6orannsoknir til ad athuga hvada skammtur af
Loargys henti pér.

Born og unglingar
Ekki skal gefa lyfid bornum yngri en 2 ara pvi ekki er vitad hvort Loargys sé 6ruggt og hafi verkun hja
pessum aldurshopi.

Notkun annarra lyfja samhlioa Loargys
Latid leekninn vita um 611 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.

Medganga, brjostagjof og frjosemi
Vio medgongu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja lekninum
aour en lyfid er notad. Ekki er maelt med notkun Loargys a medgdngu.

Ekki er vitad hvort lyfid berst 1 brjostamjolk. Ef bt ert med barn a brjost, skaltu leita rada hja
leekninum adur en pu notar lyfid. Laknirinn mun hjalpa pér ad akveda hvort pu attir ad heetta
brjostagjof eda haetta medferdinni.

Akstur og notkun véla
Loargys hefur engin eda 6veruleg ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla.

Loargys inniheldur natrium og kalium

Lyfi0 inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium i hverjum skammti, p.e.a.s. er sem naest
natriumlaust. Lyfi0 inniheldur minna en 1 mmol (39 mg) af kalium i hverjum skammiti, p.e.a.s. er sem
naest kaliumfritt.

3. Hvernig gefa a Loargys
Heilbrigdisstarfsmadur mun gefa pér Loargys. Laknirinn mun dkveda hve mikio pt feerd af Loargys.

Réolagdur upphafsskammtur Loargys er 0,1 mg a hvert kg likamspyngdar einu sinni & viku. Laknirinn
gaeti stekkad eda minnkad skammtinn til ad hafa stjorn 4 gildum arginins i blodi. Laeknirinn mun gera
reglulegar blodrannsoknir til ad athuga gildi arginins i bl6di og breyta skammtinum ef porf krefur.

Loargys er gefid med innrennsli (dreypi) beint i blaed eda med inndeling undir hud, eftir pvi sem
leeknir telur vid heefi.

Leaeknirinn gaeti akvedid ad pu megir fa Loargys gefid a heimili pinu med inndelingu undir hid. bu
getur gefid pér Loargys sjalf(ur) eftir ad hafa fengio pjalfun fra lekni eda hjukrunarfraedingi, sja
leidbeiningar i kafla 7 hér fyrir nedan.

Notid lyfid alltaf nakvaemlega eins og lyst er i pessum fylgisedli eda eins og laeknirinn, lyfjafraedingur
e0a hjukrunarfreedingur hefur sagt til um. Ef ekki er 1jost hvernig nota & lyfid skal leita upplysinga hja
leekninum, lyfjafredingi eda hjukrunarfredingnum.

Ef gefinn er steerri skammtur en meelt er fyrir um af Loargys

Leaeknirinn mun tryggja ad pu fair Loargys i réttu magni. Ef pu fzerd of mikid Loargys geetu gildi
arginins 1 bl6di ordid of lag. Einkenni geta m.a. verid o0gledi, uppkost, nidurgangur og preyta. Ef pig
eda laekninn grunar ad pu hafir fengid meira magn Loargys en pu attir ad fa, skal hafa naid eftirlit med



pér og veita pér medferd eftir porfum.

Ef gleymist ad nota Loargys

Ef pu gleymir skammti af Loargys skaltu hafa samband vid leekninn til ad aztla nasta skammt eins
fljott og haegt er. Ekki a gefa tvofaldan skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad nota og
a0 minnsta kosti 4 dagar skulu vera 4 milli skammta.

Ef heett er ad nota Loargys

Laknirinn mun akveda hvort pu eigir ad heatta ad nota Loargys. Ef hatt er ad nota Loargys er liklegt
a0 gildi arginins i bl6oi haekki 4 ny.

Leitio til leeknisins eda hjukrunarfraedingsins ef porf er a frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid 4 um 611 lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja 6llum.

Mjog algengar (geta komio fyrir hja fleiri en 1 af hverjum 10 einstaklingum)

. Aukaverkanir a stungustad. Einkenni geta m.a. verid verkur, bolga, erting, rodi og utbrot
umhverfis stungustadinn.
o Ofnaemisviobrogd (ofnemi). Einkenni geta m.a. verid bdlga i andliti, hudutbrot, skyndilegur

rodi 4 hud og dndunarerfidleikar (madi).

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn eda hjukrunarfraedinginn vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir
sem ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi a0 tilkynna aukaverkanir er
haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um Oryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma 4 Loargys
Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & merkimidanum. Fyrningardagsetning
er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymid i kali (2 °C — 8 °C). Ma ekki frjosa. Geymid i upprunalegum ytri umbudum til varnar gegn
1josi.

begar Loargys hefur verid tekid r kaeli ma geyma pad vid stofuhita (allt ad 25 °C) i allt ad
2 klukkustundir.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Markmidid er ad
vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Loargys inniheldur

- Virka innihaldsefnid er pegzilarginasi.

- Hvert 0,4 ml hettuglas inniheldur 2 mg af pegzilarginasa.

- Hvert 1 ml hettuglas inniheldur 5 mg af pegzilarginasa.

- Onnur innihaldsefni eru natriumkl16rid, kaliumtvivetnisfosfat, dikaliumfosfat, glysero6l, saltsyra,
natriumhydroxid og vatn fyrir stungulyf.
Loargys inniheldur natrium og kalium, sja kafla 2.
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https://www.ema.europa.eu/en/documents/template-form/qrd-appendix-v-adverse-drug-reaction-reporting-details_en.docx

Lysing 4 utliti Loargys og pakkningastaerodir
Loargys er litlaus eda folgulur eda folbleikur, teer eda orlitid opallysandi (perlulitadur) vokvi i
gegnseu hettuglasi ur gleri.

{ hverri pakkningu er 1 hettuglas med annadhvort 0,4 ml eda 1 ml af stungulyfi/innrennslislyfi, lausn.
Ekki er vist a0 allar pakkningar séu markadssettar.

Markadsleyfishafi og framleidandi
Immedica Pharma AB

113 63 Stockholm

Svipjod

Framleidoandi

Unimedic AB

Storjordenvigen 2

864 31 Matfors

Svipjod

Pessi fylgiseoill var sidast uppfaerour 09/2025.

betta lyf hefur fengid markadsleyfi samkvamt ferli um ,,undantekningartilvik*.

bad pyodir ad vegna pess hve sjaldgefur sjtkdomurinn er hefur ekki reynst mogulegt ad afla allra
tilskilinna gagna um lyfio.

Lyfjastofnun Evropu metur arlega allar nyjar upplysingar um lyfio og fylgisedillinn verdur uppfaerour
eftir pvi sem porf krefur.

Upplysingar sem haegt er ad nalgast annars stadar

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

bessi fylgisedill er birtur 4 vef Lyfjastofnunar Evropu 4 tungumalum allra rikja Evropska
efnahagssvadisins.

Einnig ma finna pennan fylgisedil og pjalfunarefni fyrir lyfid sem hefur verid sampykkt af yfirvoldum
med pvi ad skanna QR-kdédann hér ad nedan med snjallsima eda a vefsiounni
http://www.loargyspatient.cu

7. Notkunarleiobeiningar

Skrefin hér fyrir nedan lysa pvi hvernig 4 ad undirbua og gefa Loargys heima fyrir med inndaelingu
undir hud. Ef pu munt sjalf(ur) sja um ad deela lyfinu inn mun laeknirinn eda hjikrunarfredingur pjalfa
pig 1 ad undirbuia og dela inn Loargys.


https://www.ema.europa.eu/
http://www.loargyspatient.eu/

Ekki deela lyfinu inn sjalf(ur) nema pu hafir fengid pjalfun og skiljir skrefin.

Leaeknirinn mun avisa pér réttum skammti og segja pér hve miklu (i ml) pt att ad deela inn. bu gaetir
purft fleiri en eitt hettuglas til ad fa réttan skammt og geetir purft ad skipta heildarskammtinum upp i
fleiri en eina innd&lingu. Leeknirinn eda hjukrunarfreedingur mun segja pér nakvaemlega hvad a vio

fyrir pig.

Hvert hettuglas er eingdngu einnota; notid alltaf nytt hettuglas/ hettuglds fyrir hvern skammt.
Ekki ma blanda Loargys saman vid énnur stungulyf/innrennslislyf.
Ma ekki hrista.

Undirbiningur:
Geetid pess ad allt sem parf fyrir inndeelingu sé til reidu:

- Loargys hettuglas/hettuglos

- Kvoroud sprauta

- 1 stor nal (t.d. 18 G) fyrir hvert hettuglas til ad draga skammtinn upp i sprautuna
- 1 litil nal (t.d. 26-27 G) fyrir hverja inndeelingu

- Sprittpurrkur

- Grisjuptdi

- Plastur, ef porf krefur

- Nalabox

1. Athugid heiti og styrkleika & hettuglasinu/-glosunum til ad ganga ur skugga um ad pau innihaldi
rétt lyf og ad fjoldi hettuglasa sé réttur. Athugid fyrningardagsetninguna a 6skjunni. Ekki ma
nota utrunnid lyf.

2. Takid 6opnad Loargys hettuglas/hettuglos ur keeli 15 til 30 minttum fyrir fyrithugada
inndeelingu til ad lausnin geti nad stofuhita. Ekki nota hitagjafa.

3. Pvoid hendur.

4. Lausnin i hettuglasinu & a0 vera litlaus til folgul eda folbleik, teer til 6rlitid 6pallysandi
(perlulitud). Ekki nota lausnina ef hiin er skyjud eda inniheldur synilegar agnir.

5. Setjid hettuglasid & hreinan, sléttan fl6t. Fjarleegio plastsmellulokid af hettuglasinu.

6. Purrkid af toppi hettuglassins med sprittpurrku og 14tid porna. Ekki snerta efsta hluta
hettuglassins eda lata hann komst i snertingu vid nokkud eftir ad purrkad hefur verid af honum.

Lausnin dregin ur hettuglasinu:

1. Festi0 stora nal 4 kvardada sprautuna. Takid nalarhettuna af.

2. Togid stimpilinn ut til ad draga loft inn i kvérdudu sprautuna sem
jafngildir magninu sem 4 ad draga ur hettuglasinu (i ml).

3. Hafid hettuglasid & sléttum fleti og ytid nalinni haegt i gegnum
gummiinnsiglid og inn 1 hettuglasid.

a) Fyrir stakt eda fyrsta hettuglas: Oddur nalarinnar & ekki a0 snerta
lausnina, til ad froda myndist ekki. Haldid afram i skref 4.

b) Fyrir nzesta hettuglas/naestu hettuglés: Snuid hettuglasinu 4 hvolf og
tryggid ad nalaroddurinn sé i loftsvaedinu fyrir ofan lausnina til ad froda
myndist ekki.




Prystid stimplinum nidur til ad deela lofti inn i hettuglasio.

Haldid nalinni i hettuglasinu og haldiod pvi 4 hvolfi. Hafid nalina i
lausninni og dragid stimpilinn hagt Ut ad pvi marki sem jafngildir pvi
magni sem parf.

Getid a0 pvi hvort einhverjar loftbolur séu i lausninni i sprautunni adur
en nalin er fjarlegd ar hettuglasinu. Ef einhverjar loftbolur eru i henni
skal afram halda hettuglasinu & hvolfi pannig ad nalin visi upp. Pikkid
gaetilega 1 holk sprautunnar med fingri. begar allar loftbolur eru efst skal

prysta gaetilega a stimpilinn til ad yta loftbolunum i gegnum nalina. /;

‘H'I'M(

Berid skammtinn sem 4 ad gefa (i ml) saman vid merkingarinnar 4 sprautunni til ad tryggja ad
rétt magn af lausn hafi veriod dregid inn.

Togid nalina ur hettuglasinu, setjid nalarhettuna aftur & og fargid henni i ilat fyrir oddhvoss
ahold.

Nota geeti purft morg hettuglds til ad draga inn allt magnid (i ml). bad er gert med pvi ad
endurtaka skref 1-8 hér ad ofan fyrir hvert hettuglas sem parf til ad f4 heildarskammtinn (i ml)
eda eins og leknirinn eda hjukrunarfreedingur synir. Fylgio alltaf leidbeiningum leknis eda
hjukrunarfreedings. Athugid ad fyrir hvert nytt hettuglas parf einnig ad nota nyja nal.

10.

Setjid litla nal & afyllta sprautuna, ekki fjarleegja nalarhettuna. Geetid pess ad nalin sitji pétt a.

Athugid: Ef lausnin er ekki notud strax skal verja sprautuna fyrir 1j6si. Eftir undirbuning ma
geyma Loargys vid stofuhita (allt ad 25 °C) 1 allt ad 2 klukkustundir fyrir gjof. Eftir pad ma
ekki lengur nota tilbunu lausnina af Loargys og henni verdur ad farga.

Gjof skammts:

L.

Takid nalarhettuna af. Haldid sprautunni pannig ad nalin visi upp og pikkid a holkinn med
fingri til ad fjarlegja allar loftbolur.

Gangid ur skugga um ad rétt magn sé i sprautunni. Rimmal hverrar inndaelingar skal ekki vera
meira en 1 ml. Ef svo er parf ad dreifa moérgum inndelingum 4 mismunandi stadi.

Veljio stungustad (kvid, hlid & leri eda 4 hlid eda aftanverdan
upphandlegg). Vixlid stungustodum a milli skammta.

Ekki deela inn i 6rvef eda svadi sem hafa rodnad eda bolgnad eda eru
prutin. Ef deelt er 1 kvid skal fordast svadid umhverfis naflann.

Ef fleiri en 1 inndaelingu parf fyrir stakan skammt af Loargys eiga
inndelingarstadirnir ad vera med a.m.k. 3 cm millibili.

Hreinsid stungustadinn med sprittpurrku og leyfid htidinni ad porna.




Klipid varlega i htidina & voldum stungustad milli pumals og visifingurs.

Haldid a sprautunni eins og penna eda pilu. Stingid nalinni inn i hudina
sem haldid upp med 45° til 90° horni.

Haldio afram ad klipa um htidina og prystid stimplinum hagt nidur par til
tiletludu magni hefur verid delt inn.

Aminning: Ef dela parf inn meira en 1 ml af Loargys skal skipta um
stungustad og gata pess ad nyi stungustadurinn sé meira en 3 cm fra

peim fyrri. Prystid stimplinum haegt inn par til tileetludu magni hefur

verid deelt inn. Endurtakid ferlid par til heildarskammtinum (i ml) hefur =
verid deelt inn. Notid alltaf nyja nal fyrir hverja inndalingu.

Fjarleegiod sprautuna med pvi ad draga hana beint Gt. Sleppid hudinni og
prystid getilega & stungustadinn i nokkrar sekindur med grisjuptda.
Setjid plastur & ef naudsyn krefur.

Latio notudu sprautuna, nalar og hettur i nalaboxid. Farga skal notudum
hettuglosum samkveaemt peim reglum sem gilda 4 hverjum stad, jafnvel
pott pau séu ekki tom.

Skraid dagsetningu inndelingar og alla stungustadi. Pannig er audveldara ad finna nyjan stungustad
fyrir neestu inndeelingu.

Eftirfarandi upplysingar eru einungis ztladar heilbrigdisstarfsmonnum:

Loargys er @tlad til innrennslis i blaed eda inndelingar undir hud.
Viohafio smitgat pegar Loargys er undirbuid og gefid.

Ma ekki hrista.

Leiobeiningar fyrir undirbiining

Akvarda skal heildarmagn Loargys (og fjolda hettuglasa sem parf) ut fra pyngd sjuklings og
skammtastaerd.

Takid hettuglasid/hettuglosin ur keeli til ad pau nai stofuhita.

Skooid utlit hettuglassins med tilliti til agna og upplitunar fyrir lyfjagjof.

o Loargys er litlaus til folgulur eda folbleikur, teer til 6rlitid opallysandi vokvi, ad mestu
leyti an synilegra agna.
o Fargid 6llum hettuglosum sem ekki samreemast pessari lysingu.

Dragid fyrirhugadan skammt inn i sprautuna.

Synt hefur verid fram 4 efna- og edlisfreedilegan stodugleika tilbtina skammtsins i

2 klukkustundir pegar hann er geymdur i allt ad 25 °C stofuhita eda i allt ad 4 klukkustundir vid
geymslu vio 2 °C til 8 °C i keeli. Ef yfid er ekki notad innan pessara timamarka verdur ad farga
pvi. Fra 6rverufredilegu sjonarmidi atti ad nota lyfio strax eftir blondun.

Fyrir gjof i blazed

bPynnid med 9 mg/ml natriumkloridi (0,9%) stungulyfi, lausn til ad na tileetludu
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innrennslismagni (hamarkspéttni pegzilarginasi er 0,5 mg/ml).

o Gefi0 med innrennsli 4 a.m.k. 30 minatum.

o Ekki blanda 60rum lyfjum saman vid Loargys eda gefa dnnur lyf med innrennsli & sama tima
med sama legg.

Fyrir gjof undir hud

. Gefid 6pynnta lausn med inndelingu undir hud i kvio, hlid a lari eda 4 hlid eda aftanverdan
upphandlegg. Vixlid stungustddum 4 milli skammta.

o Ekki deela inn i 6rvef eda svadi sem hafa rodnad eda bolgnad eda eru pritin.

o Ef deelt er 1 kvio skal fordast svadid umhverfis naflann.

o Ef fleiri en 1 inndelingu parf fyrir stakan skammt af Loargys eiga inndalingarstadirnir ad vera

med a.m.k. 3 cm millibili.
Fargid 6notudum hlutum lyfsins.

Engin sérstok fyrirmeeli um férgun.
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