BILAGA I

PRODUKTRESUME



vDetta lakemedel ar foremal for utokad dvervakning. Detta kommer att gora det majligt att snabbt
identifiera ny sékerhetsinformation. Halso- och sjukvardspersonal uppmanas att rapportera varje
misstankt biverkning. Se avsnitt 4.8 om hur man rapporterar biverkningar.

1. LAKEMEDLETS NAMN

Livmarli 9,5 mg/ml oral I6sning

2. KVALITATIV OCH KVANTITATIV SAMMANSATTNING
Varje ml 16sning innehaller maralixibatklorid motsvarande 9,5 mg maralixibat.

Hjalpdmne med kénd effekt

Varje ml oral 16sning innehaller 364,5 mg propenglykol (E1520)

For fullstdndig forteckning 6ver hjalpdmnen, se avsnitt 6.1.

3. LAKEMEDELSFORM
Oral l6sning.

Klar, farglos till svagt gul vatska.

4. KLINISKA UPPGIFTER
4.1 Terapeutiska indikationer

Livmarli &r avsett for behandling av klada orsakad av kolestas hos patienter med Alagilles syndrom
(ALGS) fran 2 manaders alder.

4.2 Dosering och administreringssatt

Behandling med Livmarli ska inledas och dvervakas av lakare med erfarenhet av behandling av
patienter med kolestatisk leversjukdom.

Dosering

Rekommenderad maldos ar 380 mikrogram/kg kroppsvikt en gang dagligen. Startdosen &r

190 mikrogram/kg en gang dagligen och ska 6kas till 380 mikrogram/kg en gang dagligen efter en
vecka. Tabell 1 anger dosen i antal ml I6sning som ska ges for varje viktintervall. Vid tolerabilitets-
problem kan en sénkning av dosen fran 380 mikrogram/kg/dag till 190 mikrogram/dag eller
behandlingsavbrott dvervagas. Ny dosékning kan forsokas i den man detta tolereras. Maximal
rekommenderad dos for patienter som véger mer &n 70 kg &r 3 ml (28,5 mg).



Tabell 1:

Individuell dosvolym per patientvikt

Dag 1till 7 Fran och med dag 8
(190 mikrogram/kg en gang (380 mikrogram/kg en gang
Patientvikt dagligen) dagligen)
(kg) Volymengdng | Storlekpéoral | Volymengang | Storlek pd oral
dagligen doseringsspruta dagligen doseringsspruta
(ml) (ml) (ml) (ml)
5-6 0,1 0,2
7-9 0,15 0,3 0,5
10-12 0,2 0,45
13-15 0,3 0,5 0,6
16-19 0,35 0,7 1
20-24 0,45 0,9
25-29 0,5 1
30-34 0,6 1,25
35-39 0,7 15
40-49 0,9 L 1,75 3
50-59 1 2,25
60-69 1,25 3 2,5
70 eller mer 15 3

Alternativ behandling ska 6vervagas hos patienter for vilka ingen behandlingsférdel kan faststéllas
efter 3 manaders kontinuerlig daglig behandling med maralixibat.

Missad dos

Om en dos missas, men kan tas inom 12 timmar fran den vanliga tiden, ska den tas snarast mojligt.
Om en dos missas med mer dn 12 timmar, ska dosen hoppas éver och det vanliga dosschemat

aterupptas foljande dag.

Sarskilda patientgrupper

Nedsatt njurfunktion

Maralixibat har inte studerats hos patienter med nedsatt njurfunktion eller terminal njursjukdom som
kraver hemodialys. P& grund av den minimala plasmakoncentrationen och forsumbar renal utséndring

kravs dock ingen dosjustering for dessa patienter (se avsnitt 5.2).

Nedsatt leverfunktion

Maralixibat har inte studerats tillrackligt hos patienter med nedsatt leverfunktion. Eftersom

absorptionen av ldkemedlet &r minimal, krdvs dock ingen dosjustering for patienter med nedsatt
leverfunktion. Daremot rekommenderas noggrann 6vervakning av patienter med terminal njursjukdom
eller progression till dekompensation.

Pediatrisk population

Sékerhet och effekt for Livimarli for spadbarn under 2 manaders alder har inte faststallts. Inga data

finns tillgangliga.

Administreringssatt

Livmarli administreras oralt av vardare eller patient med en oral doseringsspruta, fore (upp till
30 minuter) eller med en maltid, pd morgonen.

Livmarli oral I6sning ska inte blandas direkt i mat eller dryck, eftersom detta administreringssatt inte

har studerats.




Orala doseringssprutor i tre olika storlekar (0,5 ml, 1 ml och 3 ml) medféljer varje flaska med
Livmarli. Tabell 1 anger ratt storlek pa den orala doseringssprutan for varje viktintervall.

4.3 Kontraindikationer
Overkanslighet mot den aktiva substansen eller mot ndgot hjalpamne som anges i avsnitt 6.1.
4.4 Varningar och forsiktighet

Maralixibat verkar genom att hdmma den ileala gallsyratransportéren (IBAT) och rubba den
enterohepatiska cirkulationen av gallsyror. Darfor kan effekten av maralixibat paverkas av tillstand,
lakemedel eller kirurgiska ingrepp som forsémrar antingen den gastrointestinala motiliteten eller den
enterohepatiska cirkulationen av gallsyror.

Diarré har rapporterats som en mycket vanlig biverkning vid intag av maralixibat (avsnitt 4.8). Diarré
kan leda till uttorkning. Patienterna ska kontrolleras regelbundet for att sakerstélla adekvat hydrering
under episoder av diarré.

Patienter med kronisk diarré som kréver intravends vatska eller nutritionsbehandling ingick inte i de
kliniska studierna.

I de kliniska studierna observerades ALAT-forhojningar hos nagra patienter som behandlades med
maralixibat. Dessa forhéjningar observerades i franvaro av forhjt bilirubin och ar av okand klinisk
betydelse. Levervarden ska foljas hos patienter fore behandlingsstart och under behandling med
maralixibat.

Beddmning av nivaerna av fettlosliga vitaminer (FSV) (vitamin A, D, E) och internationell
normaliserad kvot (INR) rekommenderas for alla patienter innan Livmarli satts in, med kontroller
enligt klinisk standardpraxis. Vid diagnos pa FSV-brist ska tillskottsbehandling sattas in.

Hjalpdmnen med kand effekt

Detta lakemedel innehaller 364,5 mg propenglykol (E1520) per ml oral I6sning.
Detta lakemedel innehaller mindre &n 1 mmol (23 mg) natrium per dos, d.v.s. ar nast intill
“natriumfritt”.

45 Interaktioner med andra lakemedel och dvriga interaktioner

Maralixibat &r en OATP2B1-hdmmare baserat pa in vitro-studier. En minskning av den orala
absorptionen av OATP2B1-substrat (t.ex. fluvastatin eller rosuvastatin) pa grund av OATP2B1-
hamning i magtarmkanalen kan inte uteslutas. Overvag darfor att monitorera OATP2B-substratens
effekt efter behov.

Maralixibat dr ocksa en CYP3A4-hdmmare baserat pa in vitro-studier. En 6kning av plasmanivaerna
av CYP3A4-substrat (t.ex. midazolam, simvastatin) kan darfor inte uteslutas och forsiktighet
rekommenderas vid samtidig administrering av sadana substanser.

Maralixibat, som ar en hAmmare av absorptionen av gallsyra, har inte utvarderats fullt ut avseende
mdjlig interaktion med gallsyran ursodeoxicholsyra (UDCA).

Maralixibat absorberas minimalt, metaboliseras i forsumbar utstrackning och ar inte substrat fér aktiva
substanstransportorer. Andra samtidigt administrerade lakemedel forvantas saledes inte paverka
dispositionen av maralixibat.

Maralixibat ar inte kant for att hamma eller inducera andra cytokrom P450-enzymer hos patienter.
Saledes forutses inte maralixibat paverka dispositionen av samtidigt administrerade lakemedel via
dessa mekanismer.



4.6 Fertilitet, graviditet och amning

Graviditet

Det finns inga data fran anvandningen av maralixibat i gravida kvinnor. Djurstudier visar inga direkta
eller indirekta skadliga reproduktionstoxikologiska effekter (se avsnitt 5.3). Inga effekter pa fostret

forvéntas, eftersom den systemiska exponeringen for maralixibat &r férsumbar. Som en
forsiktighetsatgard bor man undvika anvandning av Livmarli under graviditet.

Amning

Inga effekter pA ammade nyfodda/spadbarn forvantas, eftersom systemexponering av maralixibat hos
den ammande kvinnan ar forsumbar. Livmarli kan anvéandas under amning.

Fertilitet

Det finns inga data om effekten av maralixibat pa fertiliteten hos méanniska. Djurstudier visar inga
direkta eller indirekta skadliga effekter pa fertilitet eller reproduktion (se avsnitt 5.3).

4.7 Effekter pa forméagan att framfora fordon och anvanda maskiner
Livmarli har ingen eller forsumbar effekt pa formagan att framfara fordon och anvanda maskiner.
4.8 Biverkningar

Sammanfattning av sakerhetsprofilen

Den vanligaste biverkning som rapporterades hos patienter 6ver 12 manaders alder (N = 86) med
ALGS och som behandlades med maralixibat i kliniska studier under 5 ar var diarré (36,0 %) foljd av
buksmarta (29,1 %). | likhet med de &ldre barnen med ALGS, var de vanligaste biverkningarna hos
patienter under 12 manaders alder (N = 8) ocksa diarré och buksmarta. Under hela ALGS-programmet
var ingen av biverkningarna diarré eller buksmarta allvarliga.

Lista 6ver biverkningar i tabellform

Sakerhetsprofilen for maralixibat bygger pa en poolad analys av data fran en genomgang av 5 kliniska
studier pa patienter i aldern 1 till 17 &r (medianalder 5 ar) med ALGS (N = 86). Exponeringens
medianlangd var 2,5 ar (intervall: 1 dag till 5,5 ar). Tabell 2 visar de rapporterade biverkningarna fran
denna poolade analys.

Biverkningarna hos patienter behandlade med maralixibat for ALGS listas nedan enligt MedDRAS
organsystem och frekvensgruppering. Frekvenserna definieras enligt féljande: mycket vanliga

(> 1/10), vanliga (> 1/100, < 1/10), mindre vanliga (> 1/1 000, < 1/100), séllsynta (> 1/10 000,

< 1/1 000), ingen kénd frekvens (kan inte beraknas fran tillgangliga data).

Tabell 2:  Biverkningar rapporterade hos patienter med ALGS

Organsystem Frekvens Biverkningar
Diarré
Magtarmkanalen Mycket vanliga
Buksmérta




Beskrivning av valda biverkningar

Samtliga rapporterade episoder av diarré var av lindrig till mattlig svarighetsgrad. En svar biverkning i
form av buksmérta rapporterades hos 1 patient. | flertalet fall debuterade diarré och buksmérta inom
den forsta behandlingsmanaden. Varaktigheten av diarré och buksmarta var i median 2 dagar
respektive 1 dag. Inget samband mellan dos och respons observerades for incidensen av diarre.
Behandlingsavbrott eller dossankning pa grund av biverkningar forekom hos 4 (4,7 %) patienter och
ledde till att biverkningarna lindrades eller avklingade. Ingen patient slutade med Livmarli pa grund av
dessa biverkningar.

Om diarré och/eller buksmaérta kvarstar och inga andra etiologier pavisas, ska dossankning eller
behandlingsavbrott vervagas. Dehydrering ska 6vervakas och behandlas utan dréjsmal. Om uppehall
gors i doseringen av Livmarli, kan Livmarli sattas in pa nytt vid forbattring av diarré eller buksmarta, i
den man det tolereras (se avsnitt 4.2).

Rapportering av misstankta biverkningar

Det ar viktigt att rapportera missténkta biverkningar efter att lakemedlet godkénts. Det gér det mojligt
att kontinuerligt dvervaka lakemedlets nytta-riskforhallande. Halso- och sjukvardspersonal uppmanas
att rapportera varje missténkt biverkning via det nationella rapporteringssystemet listat i bilaga V.

4.9 Overdosering

Maralixibat absorberas minimalt fran magtarmkanalen och éverdosering férvantas inte leda till héga
plasmanivaer av den aktiva substansen. Enkeldoser a 500 mg, cirka 18 ganger hogre an den
rekommenderade dosen, har administrerats till friska vuxna utan nagra negativa konsekvenser.

| handelse av 6verdosering ska allménna understodjande atgarder vidtas och patienten 6vervakas
avseende tecken och symtom pa biverkningar (se avsnitt 4.8).

5. FARMAKOLOGISKA EGENSKAPER

5.1 Farmakodynamiska egenskaper

Farmakoterapeutisk grupp: Gall- och leverterapi, 6vriga medel vid gallterapi, ATC-kod: A05AX04

Verkningsmekanism

Maralixibat ar en reversibel, potent, selektiv hdmmare av ileal gallsyratransportér (IBAT) som
absorberas minimalt.

Maralixibat verkar lokalt i distala ileum. Substansen minskar aterupptaget av gallsyror och okar
clearance av gallsyror via kolon, och déarmed minskar koncentrationen av gallsyror i serum.

Klinisk effekt och sakerhet

Effekten av maralixibat hos ALGS-patienter bedémdes i en 48-veckors studie som inkluderade en 18-
veckors 6ppen inledande period med den aktiva substansen, en 4-veckors dubbelblind, randomiserad
utséttningsperiod och en langvarig, 6ppen forlangningsperiod.

Trettioen pediatriska patienter med ALGS med kolestas och klada rekryterades. Vid inskrivning i
studien fick 90,3 % av patienterna minst ett lakemedel for behandling av klada (74,2 % av patienterna
fick rifampicin och 80,6 % fick ursodeoxicholsyra). Samtidigt anvandning av dessa lakemedel var
tillaten under studien, men dosjusteringar var inte tillatna under de forsta 22 veckorna. Alla patienter
hade ALGS orsakad av mutation i JAGL.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc
https://www.whocc.no/atc_ddd_index/?code=A05AX&showdescription=no

Exklusionskriterierna inkluderade kirurgiskt avbrott i den enterohepatiska cirkulationen, anamnes pa
eller pagéaende tillstand som man vet paverkar absorptionen, distributionen, metabolismen eller
utsondringen av l&kemedel, inklusive metabolismen av gallsalter i tunntarmen, och kronisk diarré som
kraver intravends vatska eller nutritionsbehandling.

Efter en inledande 5-veckorsperiod med dosupptrappning gavs patienterna éppen behandling med
maralixibat 380 mikrogram/kg en gang dagligen i 13 veckor. Tva patienter avbrét behandlingen under
denna forsta 18-veckors dppna inledande behandling. De 29 patienter som slutforde den 6ppna
inledande fasen randomiserades sedan till att antingen fortsétta behandlingen med maralixibat eller fa
matchande placebo (n = 16 placebo, n = 13 maralixibat) under den 4-veckors, dubbelblinda,
randomiserade utséttningsperioden under vecka 19-22. Samtliga 29 patienter slutférde den blindade
randomiserade, utsdttningsperioden, varefter alla patienter fick 6ppen behandling med maralixibat i
dosen 380 mikrogram/kg en gang dagligen i upp till 48 veckor. Patienterna som bytte fran placebo
genomygick liknande dosupptrappning som i studiens bérjan.

De randomiserade patienternas medianalder var 5 ar (intervall: 1 till 15 ar) och 66 % var pojkar.
Genomesnittliga (standardavvikelse [SD]) levervarden vid baslinjen var foljande: niva av serumgallsyra
(sBA) 280 (213) umol/l, aspartataminotransferas (ASAT) 158 (68) E/I, alanintransaminas (ALAT)

179 (112) E/l, gammaglutamyltransferas (GGT) 498 (399) E/I och totalt bilirubin (TB) 5,6 (5,4) mg/dl.

Serumgallsyror (sBA)

En statistiskt signifikant genomsnittlig (SD) minskning av sBA jamfort med baslinjen pa 88 (120)
respektive 96 (166,6) pmol/l observerades vecka 18 och vecka 48 nér patienterna gavs maralixibat. |
slutet av den placebokontrollerade perioden visades en skillnad i minsta kvadratmedelvéarde (SE)
mellan maralixibnat och placebo vad galler forandring i SBA fran vecka 18 till vecka 22

(-114 [48,0] umol/l; p = 0,025). Nar placebogruppen aterupptog behandling med maralixibat i slutet av
utséttningsperioden, minskade sBA till de nivaer som tidigare observerats med maralixibatbehandling
(se figur 1).

Figur 1:  Genomsnittlig (+ SE) forandring i sSBA fran baslinjen till vecka 48, samtliga

patienter
Placebokontrollerad
utsattning
50 1
MRX vs PBO vecka 18 till
vecka 22, p = 0,0254

-50 T e
' 1_ “-‘: . ------
_100 — T e ek
-150 1

.« MRX-PBO-MRX (N = 16)

200 4 .glMRX-MRX-MRX (N = J|.3) | | |

Vecka BL 12 18 22 48
N 39 29 29 29 27

Forandring fran baslinjen, ** p < 0,01, t p < 0,001

0- L

Genomesnittlig (SE) forandring i sBA-
nivaer (umol/l) fran baslinjen
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Klada
Kladans svarighetsgrad utvarderades i den totala populationen (n = 31), matt med ltchRO[Obs]-poéng
(Itch Reported Outcome Observer). ItchRO-poang ar en validerad skala fran 0 till 4 som fylls i av




vardare (0 = ingen till 4 = mycket svér), dir fordndringar > 1,0 har visats vara kliniskt meningsfulla.
Forandringar i kladans svarighetsgrad mellan patienter behandlade med maralixibat och de som
behandlades med placebo under den randomiserade utsattningsperioden, liksom forandring fran
baslinjen till vecka 48 mattes. Genomsnittlig 1tchRO (Obs)-podng vid baslinjen var 2,9.

Patienterna som fick maralixibat uppvisade en kliniskt meningsfull férandring och statistiskt
signifikanta sankningar av ItchRO(Obs) pa -1,7 och -1,6 poang fran baslinjen vecka 18 respektive
vecka 48.

Under den placebokontrollerade, randomiserade utsattningsperioden bibeholl patienterna som fick
maralixibat minskad klada, medan patienterna i placebogruppen atergick till baslinjepoangen for
klada. Skillnaden mellan maralixibat och placebo i minstakvadratmedelvérde (SE) vad galler
forandring av klada fran vecka 18 till vecka 22 (-1,5 [0,3]; 95 % KI: -2,1 till -0,8; p < 0,0001; se
figur 2) var statistiskt signifikant. Efter aterinsattning av maralixibat hade patienterna fran
placebogruppen aterfatt forbattringen av klada vecka 28. De patienter som fick maralixibat uppvisade
ihallande minskning av klada i upp till 48 veckor.

Figur 2:  Forandring i 1tchRO(Obs) veckovisa genomsnittliga poang for svarighetsgrad pa
morgonen fran baslinjen, per randomiserad behandlingsgrupp éver tid, till och med
vecka 48, samtliga patienter
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Forbattringar av varierande grad vad géller svarighetsgrad av kolesterol och xantom observerades
under behandling med maralixibat,

Maralixibats verkningsmekanism for att forhindra aterupptag av gallsyror forvantas vara snarlik i alla
aldersgrupper. Belagg for effekt hos patienter med ALGS under 12 manaders alder ar begransade. | en
Oppen, enarmad studie pa 8 ALGS-patienter i aldern 2 till 10 manader var forandringar i klada,
beddmd med skalan Clinical Scratch Scale (dar O = inga och 4 = uppenbar skada, bl6dning och
arrbildning i huden), vecka 13 i genomsnitt (SD; median; intervall) -0,2 (1,91; -1,0; -3,0 till 3,0) och i
sBA i genomsnitt (SD; median; intervall) -88,91 pmol/l (113,348; -53,65; -306,1 till 14,4). Tva
patienter upplevde forbattringar i bade klada och sBA.

Pediatrisk population

Europeiska lakemedelsmyndigheten har senarelagt kravet att skicka in studieresultat fér Livmarli for
en eller flera grupper av den pediatriska populationen med ALGS (information om pediatrisk
anvandning finns i avsnitt 4.2).



Godkénnande i undantagsfall

Detta lakemedel har godkénts enligt reglerna om “godkannande i undantagsfall”. Detta innebdr att det
inte har varit mojligt att fa fullstandig information om detta lakemedel eftersom sjukdomen ar sallsynt.
Europeiska lakemedelsmyndigheten gar varje ar igenom eventuell ny information och uppdaterar
denna produktresumé nar sa behovs.

5.2  Farmakokinetiska egenskaper

Absorption

Maralixibats mal ar lokaliserat i tunntarmen och darfor behéver maralixibat inte foreligga i plasma och
plasmanivan har ingen betydelse for dess effekt. Maralixibat absorberas minimalt och
plasmakoncentrationen ligger ofta under detektionsgréansen (0,25 ng/ml) efter enstaka eller upprepade
doser vid terapeutiska dosnivaer. Den absoluta biotillgangligheten beraknas vara < 1 %.

Effekt av féda

Absorptionen av maralixibat &r relativt sett hdgre vid administrering i fasta, men ingen dosjustering for
fodoeffekt ar nodvandig. Maralixibat kan tas fore (upp till 30 minuter) eller med en maltid, pa
morgonen (se avsnitt 4.2).

Distribution

Maralixibat uppvisar hég bindningsgrad (91 %) i human plasma in vitro.

I en klinisk ADME-studie lag den cirkulerande radioaktiviteten efter dosering av [**C] maralixibat
under detektionsgransen vid samtliga tidpunkter. Maralixibat ackumuleras inte markbart.

Metabolism

Inga metaboliter har pavisats i plasma och maralixibat genomgar ocksa minimal metabolism i
magtarmkanalen.

Eliminering

Maralixibat elimineras huvudsakligen i feces som icke metaboliserad modersubstans, och 0,066 % av
den administrerade dosen utsondras i urinen.

Sarskilda patientgrupper

Inga kliniskt betydelsefulla skillnader i maralixibats farmakokinetik observerades pa basis av alder,
kon eller etniskt ursprung.

Nedsatt leverfunktion

Kliniska studier av maralixibat inkluderade ALGS-patienter med viss grad av
leverfunktionsnedsattning. Pa grund av sjukdomen uppvisade flertalet ALGS-patienter ndgon grad av
leverfunktionsnedsattning enligt NCI-ODWGs klassificering. Huruvida denna klassificering &r
tillamplig vid kolestatisk sjukdom i samband med ALGS for att forutsaga paverkan pa maralixibats
PK, &r for narvarande oklart. Maralixibat absorberas minimalt och djurdata tyder pa att de mycket laga
plasmanivaerna beror pa Iag absorption och inte pa en forstapassage-effekt i levern, och
plasmanivaerna av maralixibat 6kade inte hos ALGS-patienter med nedsatt leverfunktion enligt NCI-
ODWG. Maralixibats PK har emellertid inte undersokts systematiskt hos patienter klassificerade enligt
Child-Pughs klassificering (patienter med cirros och tecken pa dekompensation).




Nedsatt njurfunktion

Maralixibats farmakokinetik har inte studerats hos patienter med nedsatt njurfunktion, inklusive de
med terminal njursjukdom och de pa hemodialys. Pa grund av den Iaga systemiska exponeringen och
avsaknad av utsondring i urinen forvantas emellertid inte nedsatt njurfunktion paverka maralixibats
PK.

5.3 Prekliniska sékerhetsuppgifter

Gangse studier avseende sékerhetsfarmakologi, sekundar farmakologi, allméntoxicitet, gentoxicitet,
karcinogenicitet, fertilitet, reproduktionseffekter, effekter pa utveckling och toxicitet hos juvenila djur,
visade inte nagra sarskilda risker for manniska.

6. FARMACEUTISKA UPPGIFTER

6.1 Forteckning éver hjalpamnen

Propenglykol (E1520)

Dinatriumedetat

Sukralos

Druvsmakamne

Renat vatten

6.2 Inkompatibiliteter

Ej relevant.

6.3 Hallbarhet

30 manader.

Efter forsta 6ppnandet

Efter att flaskan har 6ppnats for forsta gangen maste lakemedlet anvandas inom 130 dagar vid
forvaring vid hogst 30 °C. Darefter maste flaskan och dess innehall kastas, aven om flaskan inte ar
tom.

6.4  Sarskilda forvaringsanvisningar

Inga sérskilda temperaturanvisningar. Forvaras i originalférpackningen. Ljuskénsligt.
Forvaringsanvisningar for lakemedlet efter dppnande finns i avsnitt 6.3.

6.5 Forpackningstyp och innehall

30 ml gulbrun PET-flaska med forinstallerad LDPE-adapter och barnskyddande HDPE-f6rslutning
med skumfoder, innehallande 30 ml I6sning.

Forpackningsstorlekar:

Varje forpackning innehaller en 30 ml-flaska sampackad med tre orala doseringssprutor for upprepad

anvandning (0,5 ml, 1 ml och 3 ml) med féljande graderingar:

o 0,5 ml polypropen-spruta med vit kolv: siffror vid varje 0,1 ml, stérre streck vid 0,05 ml-steg
och mindre streck vid 0,01 ml-steg.

o 1 ml polypropen-spruta med vit kolv: siffror vid varje 0,1 ml.

o 3 ml polypropen-spruta med vit kolv: siffror vid varje 0,5 ml, och streck vid varje 0,25 ml-steg
mellan 0,5 ml och 3 ml.
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6.6  Sarskilda anvisningar for destruktion och évrig hantering
Den orala doseringssprutan kan skoljas med vatten och ateranvéandas i 130 dagar.

Ej anvént lakemedel och avfall ska kasseras enligt gallande anvisningar.

7. INNEHAVARE AV GODKANNANDE FOR FORSALJNING
Mirum Pharmaceuticals International B.V.

Kingsfordweg 151

1043 GR Amsterdam,

Nederlanderna

8. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJINING

EU/1/22/1704/001

9. DATUM FOR FORSTA GODKANNANDE/FORNYAT GODKANNANDE

Datum for det forsta godkannandet: 9 december 2022

10. DATUM FOR OVERSYN AV PRODUKTRESUMEN

Yiterligare information om detta lakemedel finns pa Europeiska lakemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu.
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BILAGA I

TILLVERKARE SOM ANSVARAR FOR FRISLAPPANDE
AV TILLVERKNINGSSATS

VILLKOR ELLER BEGRANSNINGAR FOR
TILLHANDAHALLANDE OCH ANVANDNING

OVRIGA VILLKOR OCH KRAV FOR GODKANNANDET
FOR FORSALJNING

VILLKOR ELLER BEGRANSNINGAR AVSEENDE EN
SAKER OCH EFFEKTIV ANVANDNING AV
LAKEMEDLET

SARSKILD SKYLDIGHET ATT VIDTA ATGARDER

EFTER GODKANNANDE FOR FORSALJNING I
UNDANTAGSFALL
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A.  TILLVERKARE SOM ANSVARAR FOR FRISLAPPANDE AV
TILLVERKNINGSSATS

Namn och adress till tillverkare som ansvarar for frislappande av tillverkningssats

Millmount Healthcare Limited

Block 7 City North Business Campus
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60
Irland

B. VILLKOR ELLER BEGRANSNINGAR FOR TILLHANDAHALLANDE OCH
ANVANDNING

Lakemedel som med begransningar lamnas ut mot recept (se bilaga I: Produktresumén, avsnitt 4.2).

C. OVRIGA VILLKOR OCH KRAV FOR GODKANNANDET FOR FORSALJINING
o Periodiska sékerhetsrapporter

Kraven for att lamna in periodiska sakerhetsrapporter for detta lakemedel anges i den forteckning 6ver
referensdatum for unionen (EURD-listan) som foreskrivs i artikel 107c.7 i direktiv 2001/83/EG och
eventuella uppdateringar som finns pa Europeiska lakemedelsmyndighetens webbplats.

Innehavaren av godkannandet for forséljning ska ldmna in den forsta periodiska sakerhetsrapporten for
detta lakemedel inom 6 manader efter godkannandet.

D. VILLKOR ELLER BEGRANSNINGAR AVSEENDE EN SAKER OCH EFFEKTIV
ANVANDNING AV LAKEMEDLET

o Riskhanteringsplan

Innehavaren av godkannandet for forséljning ska genomfora de erforderliga farmakovigilansaktiviteter
och -atgarder som finns beskrivna i den éverenskomna riskhanteringsplanen (Risk Management Plan,
RMP) som finns i modul 1.8.2 i godké&nnandet for férsaljning samt eventuella efterféljande
Overenskomna uppdateringar av riskhanteringsplanen.

En uppdaterad riskhanteringsplan ska lamnas in

o pa begaran av Europeiska lakemedelsmyndigheten,

o nér riskhanteringssystemet andras, sarskilt efter att ny information framkommit som kan leda till
betydande andringar i lakemedlets nytta-riskprofil eller efter att en viktig milstolpe (for
farmakovigilans eller riskminimering) har natts.
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E. SARSKILD SKYLDIGHET ATT VIDTA ATGARDER EFTER GODKANNANDE FOR
FORSALJNING | UNDANTAGSFALL

Da detta lakemedel har godkants enligt reglerna om “godkannande i undantagsfall” i artikel 14.8 i
forordning (EG) nr 726/2004, ska innehavaren av godkénnandet for forsaljning, inom den faststéllda
tidsfristen, genomfora foljande atgarder:

Beskrivning Forfallodatu
m
For att ytterligare beskriva langvarig sékerhet och effekt for maralixibat for Arligen

behandling av kolestatisk klada hos patienter med Alagilles syndrom (ALGS) ska | (tillsammans
innehavaren av godkannande for forsaljning utfora och skicka in resultaten fran med arlig ny
studien LEAP (MRX-311) enligt ett 6verenskommet protokoll. beddmning

For att sékerstalla adekvat dvervakning av séakerhet och effekt for maralixibat for | Arligen
behandling av patienter med Alagilles syndrom (ALGS) ska innehavaren av (tillsammans
godkénnande for forsaljning tillhandahélla arliga uppdateringar om nya uppgifter | yqq arlig ny

om sakerhet och effekt for maralixibat. bedomning
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BILAGA II1

MARKNING OCH BIPACKSEDEL
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A. MARKNING
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UPPGIFTER SOM SKA FINNAS PA YTTRE FORPACKNINGEN

KARTONG

‘ 1. LAKEMEDLETS NAMN

Livmarli 9,5 mg/ml oral I6sning

maralixibat

| 2. DEKLARATION AV AKTIV(A) SUBSTANS(ER)

Varje ml 16sning innehaller maralixibatklorid motsvarande 9,5 mg maralixibat

‘ 3. FORTECKNING OVER HJALPAMNEN

Innehaller propenglykol (E1520). Las bipacksedeln for mer information.

‘ 4. LAKEMEDELSFORM OCH FORPACKNINGSSTORLEK

Oral 16shing

En 30 ml flaska
Tre orala doseringssprutor (0,5 ml, 1 ml och 3 ml)

‘ 5. ADMINISTRERINGSSATT OCH ADMINISTRERINGSVAG

Las bipacksedeln fére anvandning.
Oral anvandning

6. SARSKILD VARNING OM ATT LAKEMEDLET MASTE FORVARAS UTOM SYN-
OCH RACKHALL FOR BARN

Forvaras utom syn- och rackhall for barn.

‘ 7. OVRIGA SARSKILDA VARNINGAR OM SA AR NODVANDIGT

| 8.  UTGANGSDATUM

EXP

Efter forsta Oppnandet av flaskan ska lakemedlet anvandas inom 130 dagar. Forvaras vid hdgst 30 °C.
Kassera 130 dagar efter forsta 6ppnandet.

Datum for forsta Oppnande: _ /_/
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‘ 9. SARSKILDA FORVARINGSANVISNINGAR

Forvaras i originalférpackningen. Ljuskansligt.

10. SARSKILDA FORSIKTIGHETSATGARDER FOR DESTRUKTION AV EJ ANVANT
LAKEMEDEL OCH AVFALL | FOREKOMMANDE FALL

Ej anvant ldkemedel och avfall ska kasseras enligt géllande anvisningar.

11. INNEHAVARE AV GODKANNANDE FOR FORSALJNING (NAMN OCH ADRESS)

Mirum Pharmaceuticals International B.V.
Kingsfordweg 151

1043 GR Amsterdam,

Nederlanderna

12. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJINING

EU/1/22/1704/001

‘ 13.  TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

‘ 14.  ALLMAN KLASSIFICERING FOR FORSKRIVNING

‘ 15. BRUKSANVISNING

‘ 16. INFORMATION I PUNKTSKRIFT

Livmarli

‘ 17. UNIK IDENTITETSBETECKNING - TVADIMENSIONELL STRECKKOD

Tvadimensionell streckkod som innehaller den unika identitetsbeteckningen.

18.  UNIK IDENTITETSBETECKNING - | ETT FORMAT LASBART FOR MANSKLIGT
OGA

PC
SN
NN
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UPPGIFTER SOM SKA FINNAS PA INNERFORPACKNINGEN

ETIKETT PA FLASKA

1. LAKEMEDLETS NAMN

Livmarli 9,5 mg/ml oral 16sning

maralixibat

2. DEKLARATION AV AKTIV(A) SUBSTANS(ER)

Varje ml innehaller maralixibatklorid motsvarande 9,5 mg maralixibat

3. FORTECKNING OVER HJALPAMNEN

Innehaller propenglykol. Lés bipacksedeln fore anvandning.

4. LAKEMEDELSFORM OCH FORPACKNINGSSTORLEK

Oral 16sning
30 ml

‘ 5. ADMINISTRERINGSSATT OCH ADMINISTRERINGSVAG

Lé&s bipacksedeln fore anvandning.
Oral anvandning

6. SARSKILD VARNING OM ATT LAKEMEDLET MASTE FORVARAS UTOM SYN-
OCH RACKHALL FOR BARN

‘ 7. OVRIGA SARSKILDA VARNINGAR OM SA AR NODVANDIGT

| 8. UTGANGSDATUM

EXP

Efter forsta Oppnandet av flaskan, ska l&dkemedlet anvandas inom 130 dagar. Forvaras vid hogst 30 °C.
Kassera 130 dagar efter forsta 6ppnandet.

Datum for forsta Oppnande: _ /[

9. SARSKILDA FORVARINGSANVISNINGAR
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10. SARSKILDA FORSIKTIGHETSATGARDER FOR DESTRUKTION AV EJ ANVANT
LAKEMEDEL OCH AVFALL | FOREKOMMANDE FALL

11. INNEHAVARE AV GODKANNANDE FOR FORSALJNING (NAMN OCH ADRESS)

Mirum Pharmaceuticals International B.V.

12. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJINING

EU/1/22/1704/001

13.  TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

‘ 14.  ALLMAN KLASSIFICERING FOR FORSKRIVNING

‘ 15. BRUKSANVISNING

‘ 16. INFORMATION I PUNKTSKRIFT

‘ 17.  UNIK IDENTITETSBETECKNING - TVADIMENSIONELL STRECKKOD

18.  UNIK IDENTITETSBETECKNING - | ETT FORMAT LASBART FOR MANSKLIGT
OGA
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B. BIPACKSEDEL
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Bipacksedel: Information till anvandaren

Livmarli 9,5 mg/ml oral 16sning
maralixibat

vDetta lakemedel ar foremal for utokad dvervakning. Detta kommer att gora det majligt att snabbt
identifiera ny sékerhetsinformation. Du kan hjélpa till genom att rapportera de biverkningar du
eventuellt far. Information om hur du rapporterar biverkningar finns i slutet av avsnitt 4.

Las noga igenom denna bipacksedel innan du eller ditt barn bérjar ta detta lakemedel. Den

innehaller information som ar viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behdva ldsa den igen.

- Om du har ytterligare fragor vand dig till lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska.

- Detta lakemedel har ordinerats enbart at dig. Ge det inte till andra. Det kan skada dem, &ven om
de uppvisar sjukdomstecken som liknar dina.

- Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller aven
eventuella biverkningar som inte ndmns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om foljande:

Vad Livmarli ar och vad det anvands for

Vad du behdver veta innan du eller ditt barn tar Livmarli
Hur du tar Livmarli

Eventuella biverkningar

Hur Livmarli ska forvaras

Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

oL E

1. Vad Livmarli &r och vad det anvands for

Vad Livmarli &r
Livmarli innehaller den aktiva substansen maralixibat. Det hjalper till att avlagsna &mnen som kallas
gallsyror fran kroppen.

Gallsyror finns i gallan, en matspjalkningsvatska som produceras av levern. Gallsyror transporteras
fran levern till tarmen, dar de hjalper till att spjalka mat. Efter att ha hjalpt till med matspjalkningen
transporteras de tillbaka till levern.

Vad Livmarli anvands for
Livmarli anvands for att behandla kolestatisk klada hos patienter fran 2 manaders alder som har
Alagilles syndrom (ALGS).

ALGS ér en séllsynt genetisk sjukdom som kan leda till ansamling av gallsyror i levern. Detta kallas
kolestas. Kolestas kan forvarras med tiden och orsakar ofta svar klada, fettdeponier under huden
(xantom), dalig tillvaxt och trotthet.

Hur Livmarli (maralixibat) fungerar

Marilixibat fungerar genom att minska ansamling av gallsyror i levern. Substansen gor detta genom att
hindra att gallsyrorna aterupptas av levern, nar de har gjort sitt jobb i tarmen. Istallet passerar gallsyror
ut ur kroppen i avféringen.

2. Vad du behdver veta innan du eller ditt barn tar Livmarli
Anvand inte Livmarli

- om du eller ditt barn &r allergisk mot maralixibat eller ndgot annat innehallséamne i detta
lakemedel (anges i avsnitt 6).
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Varningar och forsiktighet
Tala med lakare om din diarré forsamras under behandling med Livmarli. Om du far diarré, drick
mycket vétska sa att du inte blir uttorkad.

Forhojda leverenzymer kan ses i leverfunktionsprov vid behandling med Livmarli. Innan du bérjar ta
Livmarli kommer lakaren att mata leverfunktionen for att ta reda pa hur bra din lever fungerar.
Lakaren kommer att folja dina levervérden genom att gora regelbundna kontroller.

Léakaren kan ta blodprover fore och under behandlingen med Livmarli for att kontrollera ditt INR
(international normalised ratio; ett laboratorietest for att Overvaka risken for blédning) och dina nivaer
av vissa vitaminer som lagras i kroppsfett (vitamin A, D, E och K). Om dina vitaminnivaer ar laga kan
lakaren rekommendera att du tar vitaminer.

Vissa sjukdomar, lakemedel och operationer kan paverka hur snabbt maten transporteras genom
tarmen. De kan ocksa paverka hur gallsyror transporteras mellan levern och tarmen. Detta kan paverka
hur bra maralixibat fungerar. Forsékra dig om att lakaren kanner till dina sjukdomar och Idkemedel,
samt eventuella operationer du har genomgatt.

Barn
Livmarli rekommenderas inte till barn som ar yngre an 2 manader, eftersom det dnnu &r oklart om
lakemedlet ar sakert och effektivt i denna aldersgrupp.

Andra lakemedel och Livmarli

Tala om for lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har tagit eller kan ténkas ta andra

lakemedel. Detta inkluderar receptfria lakemedel och véxtbaserade lakemedel.

Tala om for lakaren om du tar nagot av foljande lakemedel:

- Fluvastatin, rosuvastatin eller simvastatin (ldkemedel for att behandla hoga kolesterolnivaer i
blodet)

- Midazolam (ett lugnande och somngivande lakemedel)

- Ursodeoxicholsyra (ett lakemedel mot leversjukdom)

Graviditet och amning

Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare
eller apotekspersonal innan du anvander detta lakemedel. Om du &r gravid ar det battre att inte ta
Livmarli.

Du kan anvéanda Livmarli om du ammar. Det tas inte upp i blodet och férvéntas darfor inte ga over i
brostmjélken. Folj dock alltid lakarens rad.

Korformaga och anvandning av maskiner
Livmarli har ingen eller forsumbar effekt pa formagan att framféra fordon och anvanda maskiner.

Livmarli innehaller propenglykol och natrium

Detta lakemedel innehaller 364,5 mg propenglykol i varje ml. Detta motsvarar cirka 10 mikrogram/kg
kroppsvikt.

Detta lakemedel innehaller mindre &n 1 mmol (23 mg) natrium per dos, d.v.s. ar nast intill
“natriumfritt”.

3. Hur du tar Livmarli

Ta alltid detta lakemedel enligt lakarens eller apotekspersonalens anvisningar. Radfraga lakare eller
apotekspersonal om du &r osaker.

Hur mycket du ska ta
o Dosen av Livmarli baseras pa kroppsvikten. Lakaren beraknar dosen och talar om hur mycket
du ska ta och vilken oral doseringsspruta du ska anvanda.
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o Maldosen ar 380 mikrogram maralixibat for varje kilo kroppsvikt en gang dagligen.

o Startdosen ar 190 mikrogram maralixibat for varje kilo kroppsvikt en gang dagligen.

o Efter en vecka kommer denna dos att hojas till 380 mikrogram for varje kilo kroppsvikt en gang
dagligen. Léakaren talar om nar du kan hoja dosen. Lakaren kommer ocksa att tala om hur
mycket du ska ta och vilken sprutstorlek du ska anvanda till den hégre dosen.

Intag av detta lakemedel
Du kan ta Livmarli tillsammans med mat eller pa tom mage upp till 30 minuter innan du &ter nagot.
Livmarli tas pa morgonen.

Ge dosen i munnen med den orala doseringssprutan, och svélj den (se figur M).
Blanda inte ut den orala I6sningen med mat eller dryck.

Anvand tabellen nedan for att forsakra dig om att du anvander ratt oral doseringsspruta for den
ordinerade dosen:

Ordinerad dosvolym dStorlfak pa oral
oseringsspruta
(ml) (mi)
0,1till 0,5 0,5
0,6till 1 1
1,25till 3 3

Hur du tar en dos av detta lakemedel
Steg 1: Dra upp dosen

1.1  Oppna flaskan: ta av det barnskyddande locket genom att trycka ned det stadigt medan du vrider
det at vanster (moturs) (se figur A). Kasta inte det barnskyddande locket, eftersom du kommer
att behdva satta pa det igen nar du har dragit upp den dos du behover.

‘5

= S

A2

Figur A

1.2 Forsakra dig om att du anvénder en oral doseringsspruta av rétt storlek for den ordinerade dosen
(se tabellen ovan). Lakaren talar om vilken sprutstorlek du ska anvanda.
o Om du anvander en ny oral doseringsspruta, ta bort omslagspappret (se figur B). Kasta
pappret i hushallssoporna.
o Om du anvéander en oral doseringsspruta som redan har anvénts, forsékra dig om att den
ar ren och torr (se 2.4 for anvisningar om rengoring).

Figur B
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o Om den orala doseringssprutan har en hatt, ta bort den och kasta den i hushallssoporna (se
figur C).

Figur C

Sprutan har dosmarkeringar pa cylindern. Ena dnden av sprutan har en spets som ska foras in i
lakemedelsflaskan. Den andra &nden av sprutan har ett fingergrepp och en kolv som anvands till
att trycka ut lakemedlet fran sprutan for att ge lakemedlet (se figur D).

Spets ==
m 3 Spets
D

Cylinder

Dosmarkeringar
/ Fingergrepp

Kolv

1.3 Tryck in kolven helt sa att luften i sprutan avlagsnas (se figur E).

1.4  Kontrollera att locket har tagits av flaskan och for in sprutans spets i den upprattstdende flaskan.
Sprutans spets ska foras in sa att den sitter stadigt i flaskans dppning (se figur F).

, y |

Figur F

1.5 Vind flaskan upp och ned med sprutan sittande kvar i flaskan (se figur G).

Figu‘r G
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1.6

1.7

1.8

Dra upp en dos ur flaskan genom att langsamt dra ut kolven tills kolvspetsen &r i linje med den
markering pa sprutcylindern som motsvarar den ordinerade dosen (se figur H). Det finns tva
typer av kolvar som du kan fa med sprutan: en kolv med platt spets eller en kolv med spetsig
spets (se figur I under 1.6). Figur I visar hur du placerar kolvspetsen i linje med den ordinerade
dosen. Om kolven har en platt spets ska den platta anden vara i linje med markeringen pa
cylindern som motsvarar den ordinerade dosen (se figur 1.a.). Om kolvspetsen &r spetsig, ska
den platta, breda delen bakom spetsen vara i linje med ratt markering (figur 1.b.).

Kolv med platt Kolv med spetsig
spets spets

l EXEMPEL: EXEMPEL:
0,2 ml dos 0,2 ml dos
Figur H Figur lLa. Figur L.b.

Kontrollera om sprutan innehaller luftbubblor. Om du ser luftbubblor:
o Tryck ut luftbubblorna tillbaka i flaskan genom att trycka in kolven (se figur J).
o Dra sedan upp den ordinerade dosen pa nytt genom att f6lja anvisningarna i steg 1.6.

Luftbubblor

Figur J.a.
Kontrollera luftbubblor Tryck in kolven i sprutan for att avlagsna luftbubblor

Nér du har dragit upp ratt dos utan luftbubblor, Iamna sprutan i flaskan och vand den sa att
Oppningen ar uppat (se figur K).

Figur K
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1.9 Dra varsamt ut sprutan fran flaskan (se figur L) genom att halla flaskan stadigt med ena handen
och hélla sprutan i cylindern med andra handen.
. Tryck inte pa sprutkolven under detta steg.

Cylinder o

L]

e

Figur L
Steg 2: Ge dosen
Obs! Du eller ditt barn ska ha uppratt stallning nar dosen ges och nagra minuter darefter.

2.1  FOr in sprutans spets i munnen och rikta den mot kindens insida (se figur M).
Tryck langsamt in kolven hela vagen sa att den orala I6sningen sprutas in i munnen (se figur N).

Figur M Figur N

2.2 Forsékra dig om att du/barnet svéljer dosen. Ge inte en ny dos om du ar oséker pa om hela
dosen svaldes. Vénta tills det ar dags for nésta dos.

2.3 Stang flaskan: Skruva tillbaka det barnskyddande locket pa flaskan genom att vrida det at
hdger (medurs) (se figur O).
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2.4 Dra ut kolven ur sprutcylindern (se figur P) och rengdr den med vatten efter varje anvandning.
Lat kolven lufttorka innan den anvands igen.

/

Y - ] ‘ T

Figur P

Den orala doseringssprutan kan skéljas med vatten och ateranvandas i 130 dagar.

Om du har tagit for stor mangd Livmarli
Om du har tagit mer Livmarli &n du skulle, ska du tala om det for lakaren.

Om du har glémt att ta Livmarli

o Om en dos missas med mindre &n 12 timmar fran den tid da du eller ditt barn vanligen tar
Livmarli, ta dosen sa snart som mojligt. Fortsétt sedan att ta lakemedlet som vanligt.

o Om en dos missas med mer dn 12 timmar, ska dosen hoppas 6¢ver. Ta nésta dos vid den vanliga
tiden.

Om du slutar att ta Livmarli
Sluta inte att ta Livmarli utan att forst prata med lakaren.
4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan detta ldkemedel orsaka biverkningar, men alla anvandare behdver inte fa
dem. Detta lakemedel kan ge foljande biverkningar.

Mycket vanliga (kan férekomma hos fler &n 1 av 10 anvéndare)
o diarré
o magont (buksmarta)

Dessa biverkningar ar vanligen lindriga till mattliga och kan avta vid fortsatt behandling med
Livmarli.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller dven
eventuella biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar
direkt via det nationella rapporteringssystemet listat i bilaga V. Genom att rapportera biverkningar kan
du bidra till att 6ka informationen om ldkemedels sékerhet.

5. Hur Livmarli ska férvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.

Inga sérskilda temperaturanvisningar. Forvaras i originalférpackningen. Ljuskénsligt.

Anvands fore utgangsdatum som anges pa kartongen och flaskan efter EXP. Utgangsdatumet &r den
sista dagen i angiven manad.
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Nér flaskan har éppnats ska den forvaras vid hogst 30 °C och lakemedlet ska anvandas inom
130 dagar fran 6ppnandet. Efter 130 dagar ska flaskan kastas aven om den inte ar tom. Anteckna
oppningsdatumet pa flaskan.

Lakemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushéllsavfall. Fraga apotekspersonalen hur man
kastar lakemedel som inte langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar
Innehallsdeklaration

- Den aktiva substansen ar maralixibat.
Varje ml 16sning innehaller maralixibatklorid motsvarande 9,5 mg maralixibat

- Ovriga innehallsamnen ar propenglykol (E1520) (se avsnitt 2 ”Livmarli innehaller
propenglykol”), dinatriumedetat (se avsnitt 2 ”Livmarli innehaller propenglykol och natrium”),
sukralos, druvsmak&mne och renat vatten.

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Livmarli &r en klar, farglos till svagt gul vatska. Det tillhandahalls i en 30 ml gulbrun plastflaska med
forinstallerad adapter och barnskyddande lock med skumfoder. Férpackningen innehaller tre orala
doseringssprutor (0,5 ml, 1 ml och 3 ml) som passar till den férinstallerade adaptern och det
aterforslutningsbara flasklocket. Forsakra dig om att dosen av Livmarli blir ratt genom att valja ratt
storlek pa den orala doseringssprutan i enlighet med tabellen i avsnitt 3 ("Hur du tar Livmarli™).

Férpackningsstorlek
1 flaska med 30 ml oral 16sning och 3 orala doseringssprutor (0,5 ml, 1 ml och 3 ml).

Innehavare av godkannande for forsaljning
Mirum Pharmaceuticals International B.V.
Kingsfordweg 151

1043 GR Amsterdam,

Nederlanderna

Tillverkare

Millmount Healthcare Limited

Block 7 City North Business Campus
Stamullen, Co. Meath, K32 YD60
Irland

Denna bipacksedel &ndrades senast

Detta lakemedel har godkénts enligt reglerna om “godké&nnande i undantagsfall”. Detta innebadr att det
inte har varit mojligt att fa fullstandig information om detta lakemedel eftersom sjukdomen &r séllsynt.

Ovriga informationskéllor

Yiterligare information om detta lakemedel finns pa Europeiska lakemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu. Dar finns ocksa lankar till andra webbplatser rérande sallsynta sjukdomar
och behandlingar.
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