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1. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av
pulmonal arteriell hypertensjon (PAH) hos mennesker, hvori dosen av macitentan er

60 til 90 mg per dag.

2. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH

ifglge krav 1, hvori dosen av macitentan er 70—80 mg per dag.

3. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH

ifglge krav 1 eller 2, hvori dosen av macitentan er 75 mg per dag.

4. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 3, hvori PAH er mild eller moderat PAH,

fortrinnsvis moderat PAH.

5. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori dosen av macitentan er 30 til 45 mg

to ganger per dag, fortrinnsvis 35 til 40 mg to ganger per dag.

6. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori dosen av macitentan er 37,5 mg to

ganger per dag.

7. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori dosen av macitentan gkes fra
10 mg per dag, etterfulgt av 25 til 50 mg per dag, fortrinnsvis 37,5 mg per dag, og
etterfulgt av 60 til 90 mg per dag, fortrinnsvis 75 mg per dag.

8. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 7, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg per dag, etterfulgt av 37,5 mg

per dag, og etterfulgt av 75 mg per dag.

9. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori dosen av macitentan gkes fra

10 mg per dag, etterfulgt av 60 til 90 mg per dag.
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10. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 9, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg per dag, etterfulgt av 75 mg

én gang per dag eller 37,5 mg to ganger per dag.

11. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 8, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg én gang per dag i 15 til 45
dager; etterfulgt av 25 til 50 mg per dag i 15 til 45 dager; etterfulgt av 60 til 90 mg per
dag.

12. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 11, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg én gang per dag i 15 til 45
dager; etterfulgt av 37,5 mg én gang per dag i 15 til 45 dager; etterfulgt av 75 mg én
gang per dag eller 37,5 mg to ganger per dag.

13. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 9, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg én gang per dag i 15 til 45

dager; etterfulgt av 60 til 90 mg per dag.

14. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifalge krav 10, hvori dosen av macitentan gkes fra 10 mg én gang per dag i 15 til 45
dager; etterfulgt av 75 mg én gang per dag eller 37,5 mg to ganger per dag.

15. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, hvori dosen av macitentan gkes fra 25 til
50 mg per dag, fortrinnsvis 37,5 mg per dag, fortrinnsvis i 15 til 45 dager; etterfulgt av
60 til 90 mg per dag, fortrinnsvis med 75 mg per dag; gitt at pasienten allerede er
behandlet med en endotelinreseptorantagonist fortrinnsvis valgt fra bosentan og

ambrisentan.

16. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifalge et hvilket som helst av kravene 1 til 4, gitt at pasienten allerede er behandlet

med en endotelinreseptorantagonist fortrinnsvis valgt fra bosentan og ambrisentan.

17. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifalge et hvilket som helst av kravene 1 til 16, hvori macitentan kombineres med en

PDE5-inhibitor og/eller en prostasyklinanalog valgt fra epoprostenol, treprostinil,
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iloprost og beraprost, og/eller en prostasyklinreseptoragonist og/eller en lgselig

guanylatsyklasestimulator.

18. Macitentan for anvendelsen i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifalge krav 17, hvori PDES-inhibitoren velges fra sildenafil, tadalafil, vardenafil og
udenafil; prostasyklinreseptoragonisten velges fra selexipag og ralinepag; og den

l@selige guanylatsyklasestimulatoren velges fra riociguat og vericiguat.

19. Macitentan for anvendelsen i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge krav 17 eller 18, hvori macitentan kombineres med tadalafil og/eller selexipag

eller ralinepag, fortrinnsvis med tadalafil og/eller selexipag.

20. Macitentan for anvendelsen i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifalge krav 19, hvori tadalafil, hvis aktuelt, har en dose pa 20 til 40 mg per dag,
fortrinnsvis 40 mg per dag, selexipag, hvis aktuelt, har en dose pa 0,2 til 1,6 mg to

ganger per dag og ralinepag, hvis aktuelt, har en dose pa 0,05 til 1,45 mg per dag.

21. Macitentan for anvendelse i behandlingen og/eller forebyggingen av PAH
ifglge et hvilket som helst av kravene 1 til 20, hvori behandlingen og/eller

forebyggingen betyr reduksjonen av sykelighets- og/eller dgdelighetsrisikoen for PAH.

22. Farmasgytisk sammensetning for anvendelse i behandlingen av PAH
omfattende macitentan og minst én farmasgytisk akseptabel eksipiens, som

inneholder macitentan i en mengde pa 75 mg.

23. Macitentan for anvendelse i behandlingen av PAH ifglge krav 1, hvori
macitentanet administreres i form av en farmasgytisk sammensetning, som

inneholder macitentan i en mengde péa 37,5 mg eller 75 mg.

24, Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse ifglge krav 22 eller
macitentanet for anvendelse ifelge krav 23, hvori den farmasgytiske

sammensetningen omfatter

(i) macitentan i en total mengde pa 10 til 50 vekt-% basert pa totalvekten av den

farmasgytiske sammensetningen,
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(i) et fyllstoff, som bestar av laktosemonohydrat med mikrokrystallinsk cellulose,
i en total mengde pa 10 til 85 vekt-% basert pa totalvekten av den farmasaytiske

sammensetningen,

(iii) et desintegreringsmiddel, som bestar av natriumstivelsesglykolat eller en
kombinasjon av natriumstivelsesglykolat og polyvinylpyrrolidon, i en total mengde pa

1 til 10 vekt-% basert pa totalvekten av den farmasgytiske sammensetningen,

(iv) en surfaktant, som bestar av et polysorbat, i en total mengde pa 0,1 til 1 vekt-

% basert pa totalvekten av den farmasgytiske sammensetningen, og

(v) et smgremiddel, som bestar av magnesiumstearat, i en total mengde pa 0,05

til 5 vekt-% basert pa totalvekten av den farmasgytiske sammensetningen.

25. Den farmasgytiske sammensetningen for anvendelse ifglge et hvilket som
helst av kravene 22 eller 24, eller macitentanet for anvendelse ifglge krav 23, hvori

den farmasgytiske sammensetningen er i form av en kapsel eller en tablett.
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