BILAGA I

PRODUKTRESUME



vDetta lakemedel adr foremal for utokad dvervakning. Detta kommer att gora det mojligt att snabbt
identifiera ny sdkerhetsinformation. Hilso- och sjukvardspersonal uppmanas att rapportera varje
missténkt biverkning. Se avsnitt 4.8 om hur man rapporterar biverkningar.

1. LAKEMEDLETS NAMN

Strensiq 40 mg/ml injektionsvétska, 16sning
Strensiq 100 mg/ml injektionsvétska, 16sning

2. KVALITATIV OCH KVANTITATIV SAMMANSATTNING

Strensig 40 mg/ml injektionsvéitska, 16sning

Varje ml 16sning innehéller 40 mg asfotas alfa*.

Varje injektionsflaska innehaller 0,3 ml 16sning och 12 mg asfotas alfa (40 mg/ml).
Varje injektionsflaska innehaller 0,45 ml 16sning och 18 mg asfotas alfa (40 mg/ml).
Varje injektionsflaska innehaller 0,7 ml 16sning och 28 mg asfotas alfa (40 mg/ml).
Varje injektionsflaska innehéller 1,0 ml 16sning och 40 mg asfotas alfa (40 mg/ml).

Strensig 100 mg/ml injektionsvétska, 16sning

Varje ml 16sning innehéller 100 mg asfotas alfa*.
Varje injektionsflaska innehaller 0,8 ml 16sning och 80 mg asfotas alfa (100 mg/ml).

*framstdllt med rekombinant DNA-teknik med mammaliecellodling av ovarieceller fran kinesisk
hamster (CHO).

For fullstindig forteckning dver hjélpadmnen, se avsnitt 6.1.

3.  LAKEMEDELSFORM

Injektionsvétska, 16sning (injektion).

Klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till svagt gul vattenlosning, pH 7,4. Nigra sma
genomskinliga eller vita partiklar kan forekomma.

4. KLINISKA UPPGIFTER

4.1 Terapeutiska indikationer

Strensiq ar avsett for langtidsbehandling med enzymersittning hos patienter med hypofosfatasi vars
forsta symtom visat sig fore 18 érs alder for att behandla sjukdomens benmanifestationer (se

avsnitt 5.1).

4.2 Dosering och administreringssitt

Behandling ska initieras av ldkare med erfarenhet av behandling av patienter med metabola sjukdomar
eller skelettsjukdomar.



Dosering

Rekommenderad dosregim for asfotas alfa ar 2 mg/kg kroppsvikt administrerat subkutant tre ganger
per vecka eller en dosregim med 1 mg/kg kroppsvikt administrerat subkutant sex gédnger per vecka.
Maximal rekommenderad dos asfotas alfa &r 6 mg/kg/vecka (se avsnitt 5.1).

Mer information finns i doseringstabellen nedan.

Kropps- Om injicering 3 ganger per vecka Om injicering 6 ganger per vecka
vikt (kg)
Dos som Volym Typ av Dos som Volym Typ av
ska som ska injektions- ska som ska injektions-
injiceras | injiceras flaska som injiceras | injiceras flaska som
anvinds for anvinds for
injektion injektion
3 6 mg 0,15 ml 0,3 ml
4 8 mg 0,20 ml 0,3 ml
5 10 mg 0,25 ml 0,3 ml
6 12 mg 0,30 ml 0,3 ml 6 mg 0,15 ml 0,3 ml
7 14 mg 0,35 ml 0,45 ml 7 mg 0,18 ml 0,3 ml
8 16 mg 0,40 ml 0,45 ml 8 mg 0,20 ml 0,3 ml
9 18 mg 0,45 ml 0,45 ml 9 mg 0,23 ml 0,3 ml
10 20 mg 0,50 ml 0,7 ml 10 mg 0,25 ml 0,3 ml
11 22 mg 0,55 ml 0,7 ml 11 mg 0,28 ml 0,3 ml
12 24 mg 0,60 ml 0,7 ml 12 mg 0,30 ml 0,3 ml
13 26 mg 0,65 ml 0,7 ml 13 mg 0,33 ml 0,45 ml
14 28 mg 0,70 ml 0,7 ml 14 mg 0,35 ml 0,45 ml
15 30 mg 0,75 ml 1 ml 15 mg 0,38 ml 0,45 ml
16 32 mg 0,80 ml 1 ml 16 mg 0,40 ml 0,45 ml
17 34 mg 0,85 ml 1 ml 17 mg 0,43 ml 0,45 ml
18 36 mg 0,90 ml 1 ml 18 mg 0,45 ml 0,45 ml
19 38 mg 0,95 ml 1 ml 19 mg 0,48 ml 0,7 ml
20 40 mg 1,00 ml 1 ml 20 mg 0,50 ml 0,7 ml
25 50 mg 0,50 ml 0,8 ml 25 mg 0,63 ml 0,7 ml
30 60 mg 0,60 ml 0,8 ml 30 mg 0,75 ml 1 ml
35 70 mg 0,70 ml 0,8 ml 35 mg 0,88 ml 1 ml
40 80 mg 0,80 ml 0,8 ml 40 mg 1,00 ml 1 ml
50 50 mg 0,50 ml 0,8 ml
60 60 mg 0,60 ml 0,8 ml
70 70 mg 0,70 ml 0,8 ml
80 80 mg 0,80 ml 0,8 ml
90 90 mg 0,90 ml 0,8 ml (x2)
100 100 mg 1,00 ml 0,8 ml (x2)




Missad dos
Om patienten missar en dos asfotas alfa ska inte dubbel dos injiceras for att kompensera for den
missade dosen.

Sérskilda populationer

Vuxna

Farmakokinetik, farmakodynamik och sdkerhet for asfotas alfa har studerats pa patienter Gver 18 ar
med hypofosfatasi. Ingen dosjustering behovs till vuxna patienter med hypofosfatasi (HPP) med debut
1 barndomen (se avsnitt 5.1 och 5.2).

Aldre
Sdkerhet och effekt for asfotas alfa for dldre patienter har inte faststillts och ingen specifik dosregim
kan rekommenderas for dessa patienter.

Nedsatt njurfunktion
Sakerhet och effekt for asfotas alfa hos patienter med nedsatt njurfunktion har inte utvarderats och
ingen specifik dosregim kan rekommenderas for dessa patienter.

Nedsatt leverfunktion
Sakerhet och effekt for asfotas alfa hos patienter med nedsatt leverfunktion har inte utvirderats och

ingen specifik dosregim kan rekommenderas for dessa patienter.

Administreringssatt

Strensiq ar endast for subkutant bruk. Det dr inte avsett for intravendsa eller intramuskulira
injektioner.

Den maximala likemedelsvolymen per injektion ska inte dverstiga 1 ml. Om det krévs mer dn 1 ml
kan flera injektioner ges vid samma doseringstillfdlle.

Strensiq ska ges med sterila sprutor och injektionsnalar avsedda for engdngsbruk. Sprutorna ska
rymma tillrdckligt liten volym for att den ordinerade dosen ska kunna dras upp fran injektionsflaskan
med tillrdcklig noggrannhet.

Injektionsstéllena ska véxla och kontrolleras noga med avseende pa tecken pa eventuella reaktioner (se
avsnitt 4.4).

Patienter kan injicera sig sjdlva endast om de har fatt [implig tréning i administreringsmetoder.
Information om hantering av likemedlet fore administrering finns i avsnitt 6.6.

4.3 Kontraindikationer

Allvarlig eller livshotande dverkénslighet mot den aktiva substansen eller mot négot hjalpdmne om
overkédnsligheten inte ar kontrollerbar (se avsnitt 4.4).

4.4 Varningar och forsiktighet

Sparbarhet

For att underldtta sparbarhet av biologiska ldkemedel ska ldkemedlets namn och
tillverkningssatsnummer dokumenteras.

Overkinslighet

Overkinslighetsreaktioner med tecken och symtom som &verensstimmer med anafylaxi har
rapporterats hos patienter som har behandlats med asfotas alfa (se avsnitt 4.8). Dessa symtom omfattar
andningssvarigheter, kvdavningskinsla, periorbitalt ddem och yrsel. Reaktionerna har intraffat inom
minuter efter subkutan administrering av asfotas alfa och kan férekomma hos patienter som behandlas



imer an 1 ar. Andra 6verkénslighetsreaktioner omfattade krikningar, illamaende, feber, huvudvérk,
rodnad, irritabilitet, frossa, huderytem, utslag, kldda och oral hypestesi. Om dessa reaktioner uppstér,
rekommenderas att behandlingen omedelbart avbryts och att 1amplig medicinsk behandling pabdrjas.
Gingse medicinska rutiner for akutbehandling ska f6ljas.

Overvig riskerna och fordelarna med ateradministrering av asfotas alfa till enskilda patienter efter en
allvarlig reaktion genom att ta hinsyn till andra faktorer som kan bidra till risken for en
overkénslighetsreaktion, t.ex. samtidig infektion och/eller anvindning av antibiotika. Om det beslutas
att aterinsitta likemedlet ska behandlingen ske under medicinsk 6vervakning och l&dmplig
premedicinering dvervégas. Patienterna ska dvervakas for aterkommande tecken och symtom pé en
allvarlig 6verkénslighetsreaktion.

Behovet av 6vervakning vid efterféljande administreringar och behov av akut behandling vid vard i
hemmet ska avgoras efter bedomning av den behandlande lakaren.

Allvarlig eller potentiellt livshotande dverkénslighet &r en kontraindikation till aterinsatt behandling,
om Overkinsligheten inte dr kontrollerbar (se avsnitt 4.3).

Injektionsreaktion

Administrering av asfotas alfa kan resultera i lokala reaktioner vid injektionsstéllet (inklusive, men
inte begrinsade till, erytem, utslag, missfargning, kldda, smairta, papel, nodulus, atrofi) definierade
som nédgon relaterad biverkning som intréffar under injektionen eller fram till injektionsdagens slut (se
avsnitt 4.8).Vixling av injektionsstélle kan bidra till att minimera reaktionerna.

Administreringen av Strensiq ska avbrytas hos patienter som fér allvarliga injektionsreaktioner och
lamplig medicinsk behandling ges.

Lipodystrofi

Lokaliserad lipodystrofi, inklusive lipoatrofi och lipohypertrofi, har rapporterats vid injektionsstillet
efter flera ménader hos patienter som behandlats med asfotas alfa i kliniska provningar (se avsnitt 4.8).
Patienterna ska rekommenderas att f61ja korrekt injektionsteknik och att véxla injektionsstille (se
avsnitt 4.2).

Kraniosynostos

I kliniska studier med asfotas alfa har biverkningar i form av kraniosynostos (férknippad med 6kat
intrakraniellt tryck), inklusive forsdmring av befintlig kraniosynostos och uppkomst av Arnold-Chiaris
missbildning, rapporterats hos patienter med hypofosfatasi som ér yngre &n 5 ar. Det finns inte
tillrackligt med data for att kunna faststilla ett orsakssamband mellan exponering for Strensiq och
progression av kraniosynostos. Kraniosynostos som en manifestation av hypofosfatasi har
dokumenterats i publicerad litteratur och forekom hos 61,3 % av patienterna mellan fodsel och 5 érs
alder i en studie av naturalforloppet hos obehandlade patienter med infantil hypofosfatasi.
Kraniosynostos kan leda till 6kat intrakraniellt tryck. Regelbunden kontroll (inklusive
Ogonbottenundersokning med avseende pé tecken pa papillddem) och skyndsam atgard vid okat
intrakraniellt tryck rekommenderas hos patienter med hypofosfatasi som &r yngre én 5 ar.

Ektopisk forkalkning

I kliniska studier med asfotas alfa har oftalmisk (konjunktival och korneal) forkalkning och
nefrokalcinos rapporterats hos patienter med hypofosfatasi. Det finns inte tillrickligt med data for att
kunna faststilla ett orsakssamband mellan exponering for asfotas alfa och ektopisk forkalkning.
Oftalmisk (konjunktival och korneal) forkalkning och nefrokalcinos som manifestationer av
hypofosfatasi finns dokumenterad i publicerad litteratur. Nefrokalcinos forekom hos 51,6 % av
patienterna mellan fodelsen och 5 ars élder i en studie av naturalférloppet hos obehandlade patienter
med infantil hypofosfatasi. Oftalmologiska undersdkningar och ultraljudsundersokningar av njurarna



rekommenderas vid behandlingsstarten och dérefter med jémna mellanrum hos patienter med
hypofosfatasi.

Paratyreoideahormon och kalcium i serum

Koncentrationen av paratyreoideahormon i serum kan 6ka hos patienter med hypofosfatasi som ges
asfotas alfa, vilket mérks framst under behandlingens forsta 12 veckor. Paratyreoideahormon och
kalcium i serum bor kontrolleras hos patienter som behandlas med asfotas alfa. Tillskott av kalcium
och oralt D-vitamin kan behovas. Se avsnitt 5.1.

Oproportionerlig viktokning

Patienter kan uppvisa oproportionerlig viktokning. Overvakning av kosten rekommenderas.

Hjélpdmnen

Detta likemedel innehéller mindre &n 1 mmol natrium (23 mg) per injektionsflaska, dvs. ar nést intill
“natriumfritt”.

4.5 Interaktioner med andra liikemedel och 6vriga interaktioner

Inga interaktionsstudier har utforts med asfotas alfa. Baserat pa dess struktur och farmakokinetik &r det
osannolikt att asfotas alfa paverkar cytokrom P450-relaterad metabolism.

Asfotas alfa innehéller en katalytisk domén fran véavnadsospecifikt alkaliskt fosfatas. Administrering
av asfotas alfa stor sjukhuslaboratoriernas rutinméssiga matning av alkaliskt fosfatas i serum, vilket
leder till alkaliskt fosfatasaktivitetsnivaer pa flera tusen enheter per liter. Aktivitetsresultat fran asfotas
alfa fér inte tolkas som samma matt som alkaliskt fosfatasaktivitet i serum pa grund av skillnader i
enzymegenskaperna.

Alkaliskt fosfatas (ALP) anvidnds som detektionsreagens i manga rutinmaissiga laboratorieanalyser.
Om asfotas alfa forekommer i kliniska laboratorieprover kan avvikande varden rapporteras.

Den behandlande ldkaren ska informera testlaboratoriet att patienten behandlas med likemedel som
paverkar ALP-nivderna. Alternativa analyser (dvs. inte anvéndning av ett ALP-konjugerat
rapporteringssystem) kan dvervégas vid patienter som behandlas med Strensiq.

4.6 Fertilitet, graviditet och amning
Graviditet

Det finns begriansade data fran anvéndning av asfotas alfa hos gravida kvinnor.

Efter upprepad subkutan administrering till draktiga moss i det terapeutiska dosomradet (>0,5 mg/kg)
var nivaerna av asfotas alfa kvantifierbara hos foster i alla testade doser, vilket tyder pa att asfotas alfa
passerar placenta. Djurstudier &r ofullstindiga vad giller reproduktionstoxikologiska effekter (se
avsnitt 5.3). Asfotas alfa rekommenderas inte under graviditet eller till fertila kvinnor som inte
anvinder preventivmedel.

Amning

Det finns inte tillrdckligt med information om asfotas alfa utséndras i brostmjolk. En risk for det
nyfodda barnet/spadbarnet kan inte uteslutas.

Ett beslut méaste fattas om man ska avbryta amningen eller avbryta/avsta fran behandling med asfotas
alfa efter att man tagit hiansyn till férdelen med amning f6r barnet och férdelen med behandling for
kvinnan.



Fertilitet

Prekliniska fertilitetsstudier utférdes och de visade inga tecken pa effekter pa fertilitet och embryo-
fetal utveckling (se avsnitt 5.3).

4.7 Effekter pa formagan att framfora fordon och anvinda maskiner
Strensiq har ingen eller forsumbar effekt pa formégan att framfora fordon och anvéinda maskiner.
4.8 Biverkningar

Sammanfattning av sikerhetsprofilen

Stodjande sikerhetsdata visar exponering hos 112 patienter med perinatal/infantil hypofosfatasi
(n=89), juvenil hypofosfatasi (n=22) och hypofosfatasi hos vuxna (n=1) (alder vid rekrytering: 1 dag
till 66,5 ér), som behandlades med asfotas alfa, med behandlingsldangd frén 1 dag till 391,9 veckor
(7,5 ar). De vanligaste observerade biverkningarna var reaktioner vid injektionsstéllet (74 %). Ett fatal
fallrapporter om anafylaktoida reaktioner/6verkénslighetsreaktioner har inkommit.

Tabell 6ver biverkningar

Biverkningar med asfotas alfa anges efter organsystem och foredragen term enligt MedDRA-
konventionen om frekvens mycket vanliga (>1/10), vanliga (>1/100, <1/10), mindre vanliga

(=1/1 000, <1/100), séllsynta (>1/10 000, <1/1 000), mycket séllsynta (<1/10 000) och ingen kiand
frekvens (kan inte beréknas fran tillgdngliga data). Inom varje frekvensgrupp presenteras biverkningar
efter fallande allvarlighetsgrad.

Tabell 1: Biverkningar rapporterade i kliniska provningar hos patienter med hypofosfatasi

Organsystem Frekvens Biverkning
Infektioner och infestationer | Vanliga Cellulit vid injektionsstéllet
Blodet och lymfsystemet Vanliga Okad tendens att fa blamirken
Immunsystemet Vanliga Anafylaktoida reaktioner
Overkinslighet
Metabolism och nutrition Vanliga Hypokalcemi
Centrala och perifera Mycket vanliga Huvudvirk
nervsystemet
Blodkérl Vanliga Blodvallning
Magtarmkanalen Vanliga Oral hypestesi
[llaméende
Hud och subkutan vdvnad Mycket vanliga Erytem
Vanliga Missfargning av huden
Hudbesvir (spand hud)
Muskuloskeletala systemet Mycket vanliga Smérta i extremiteterna
och bindvav . ,
Vanliga Myalgi
Njurar och urinvigar Vanliga Nefrolitiasis
Allménna symtom och/eller | Mycket vanliga Reaktioner vid injektionsstillet'
symtom vid Pyrexi
administreringsstéllet Irritabilitet
Vanliga Frossbrytningar




Organsystem Frekvens Biverkning

Skador och forgiftningar och | Mycket vanliga Kontusion
behandlingskomplikationer

Vanliga Arr

" Féredragna termer som anses vara reaktioner vid injektionsstdllet presenteras i avsnittet nedan
> Foredragna termer som anses vara Overkinslighet presenteras i avsnittet nedan

Beskrivning av utvalda biverkningar

Reaktioner vid injektionsstdllet

Reaktioner vid injektionsstéllet (omfattande atrofi, abscess och erytem vid injektionsstéllet,
missfargning, smarta, kldda, makula, svullnad, kontusion, bldmairke, lipodystrofi (lipoatrofi eller
lipohypertrofi), induration, reaktion, nodulus, utslag, papel, hematom, inflammation, nésselutslag,
forkalkning, varme, blodning, cellulit, drr, knol, extravasering, exfoliering och blésor) dr de vanligaste
observerade biverkningarna hos cirka 74 % av patienterna i kliniska studier. De flesta reaktioner vid
injektionsstéllet var lindriga och sjdlvbegrinsande, och majoriteten (>99 %) rapporterades vara icke
allvarliga. I kliniska provningar fick majoriteten av de patienter som fick en reaktion vid
injektionsstillet den forsta reaktionen under de forsta 12 veckorna med asfotas alfa-behandling. Nagra
patienter hade fortsatta reaktioner vid injektionsstéllet 1 ar eller mer efter insdttningen av asfotas alfa.
En patient avbrot studien pa grund av dverkénslighet vid injektionsstillet.

Overkdnslighet

Overkinslighetsreaktioner omfattar erytem/rodnad, pyrexi/feber, utslag, klda, irritabilitet, illamaende,
krékningar, smérta, frossbrytning/frossa, oral hypestesi, huvudvérk, rodnad, takykardi, hosta samt
tecken och symtom som &verensstimmer med anafylaxi (se avsnitt 4.4). Ett fatal fallrapporter om
anafylaktoida reaktioner/6verkénslighetsreaktioner har ocksd inkommit, med tecken och symtom pa
andningssvarigheter, kvavningskinsla, periorbitalt 6dem och yrsel.

Immunogenicitet

Det finns risk for immunogenicitet. Av de 109 patienterna med hypofosfatasi som rekryterades till de
kliniska studierna och som hade tillgéingliga antikroppsdata efter studiestart var 97/109 (89,0 %)
positiva for antikroppar mot ldkemedlet vid ndgon tidpunkt efter att de paborjat behandling med
Strensiq. Av dessa 97 patienter uppvisade 55 (56,7 %) dven nérvaro av neutraliserande antikroppar vid
nagon tidpunkt efter studiestart. Antikroppssvaret (med eller utan nérvaro av neutraliserande
antikroppar) varierade 6ver tid. I kliniska provningar har utveckling av antikroppar inte visats paverka
klinisk effekt eller sdkerhet (se avsnitt 5.2). Data fran fall efter godkdnnandet for forsdljning tyder pa
att utveckling av antikroppar kan paverka klinisk effekt.

Inga trender betrdffande biverkningar baserat pa antikroppsstatus observerades i kliniska provningar.
Négra patienter som bekréftats vara positiva for antikroppar mot lakemedlet visade tecken pé
reaktioner vid injektionsstillet och/eller 6verkdnslighet. Det noterades dock ingen konsekvent trend
betriffande frekvensen av dessa reaktioner over tid hos patienter som var varaktigt positiva for
antikroppar mot lakemedlet jamfort med patienter som var varaktigt negativa for antikroppar mot
lakemedlet.

Rapportering av misstéinkta biverkningar

Det &r viktigt att rapportera misstéinkta biverkningar efter att lakemedlet godkénts. Det gor det mojligt
att kontinuerligt 6vervaka ldkemedlets nytta-riskforhallande. Hélso- och sjukvardspersonal uppmanas
att rapportera varje misstankt biverkning via det nationella rapporteringssystemet listat 1 bilaga V.

4.9 Overdosering

Det finns begrinsad erfarenhet av 6verdosering av asfotas alfa. Den hogsta dos asfotas alfa som
anvénts i kliniska studier &r 28 mg/kg/vecka. Ingen dosrelaterad toxicitet och ingen fordndrad
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sakerhetsprofil har observerats i kliniska studier, varfor ingen nivé for 6verdosering har faststllts.
Information om hantering av biverkningar finns i avsnitt 4.4 och 4.8.

5. FARMAKOLOGISKA EGENSKAPER
5.1 Farmakodynamiska egenskaper

Farmakoterapeutisk grupp: Ovriga medel f6r matsmiltning och dmnesomsittning, enzymer, ATC-kod:
A16AB13

Asfotas alfa ér ett rekombinant humant vivnadsospecifikt alkaliskt fosfatas-Fc-deka-
aspartatfusionsprotein som uttrycks i en modifierad ovariecellinje fran kinesisk hamster. Asfotas alfa
ar ett 16sligt glykoprotein som bestar av tva identiska polypeptidkedjor med en lingd pa

726 aminosyror vardera, ssmmansatt av (i) den katalytiska doménen fran humant viavnadsospecifikt
alkaliskt fosfatas, (ii) Fc-doménen fr&n humant immunglobulin G1 och (iii) en deka-
aspartatpeptiddoman.

Hypofosfatasi

Hypofosfatasi &r en séllsynt, allvarlig och potentiellt dodlig genetisk sjukdom som orsakas av ”loss-of-
function”-mutation(er) i den gen som kodar for vivnadsospecifikt alkaliskt fosfatas. Hypofosfatasi dr
forknippad med flera benmanifestationer, omfattande rakit/osteomalaci, fordndrad kalcium- och
fosfatmetabolism, forsdmrad tillvixt och mobilitet, andningssvarigheter som kan kréva ventilering och
vitamin Bg-relaterade kramper.

Verkningsmekanism

Asfotas alfa, ett rekombinant humant vévnadsospecifikt alkaliskt fosfatas-Fc-deka-
aspartatfusionsprotein med enzymatisk aktivitet, frimjar mineralisering av skelettet hos patienter med
hypofosfatasi.

Klinisk effekt och sdkerhet

Studie ENB-006-09/ENB-008-10

Studie ENB-006-09/ENB-008-10 var en 6ppen, randomiserad studie. Tretton patienter rekryterades,
12 fullf6ljde och 1 avbrédt (tidigt avbrott i studien till f6ljd av en sedan tidigare planerad elektiv
skolioskirurgi). Vid avslutad studie hade patienterna fatt behandling p& en median 6ver 76 manader
(6,3 ar) (1-79 ménader). Fem patienter uppvisade symtom pé hypofosfatasi med sjukdomsdebut fore
6 manaders alder och 8 patienter hade hypofosfatasi med debut efter 6 méinaders alder. Alder vid
inklusion i studien var mellan 6 och 12 ar och mellan 10 och 18 ar vid studieslut, med 9 patienter som
blev mellan 13 och 17 ar under studien.

I studien anvéndes historiska kontroller frdn samma kliniker dir patienter behandlats med asfotas alfa
och som hade genomgatt behandling efter ett liknande kliniskt protokoll.

Effekterna av asfotas alfa vid rontgenundersékning

Tranade rontgenldkare utvarderade patienternas rontgenbilder av handleder och knén fran fore och
efter studiestarten betriffande foljande tecken: mérkbar vidgning av fysen, metafysér férdndring,
oregelbundenhet i forkalkningszonen, metafysir uppklarning, metadiafysér skleros, osteopeni,
”popcorn”-forkalkning av metadiafysen, demineralisering av distala metafysen, transversalt subfysart
lucent band och radiolucenta omraden. Rontgenfordndringar fran studiestart bedomdes sedan med
hjilp av podngskalan RGI-C (Radiographic Global Impression of Change) pa foljande

sétt: -3 = allvarlig forsdmring, -2 = mattlig forsdmring, -1 = minimal forsdmring, 0 = ingen fordndring,
+1 = minimal ldkning, +2 = pataglig lakning, +3 = fullstdndig eller néstan fullstdndig ldkning.
Majoriteten av patienterna som fick asfotas alfa uppnadde vérdena +2 och +3 under de forsta



6 méanaderna av exponering och bibeholl dessa med 16pande behandling. Historiska kontroller visade
ingen fordandring over tid.

Benbiopsi

Tetracyklin administrerades som benmarkor i tva 3-dagarskurer (med ett uppehall pé 14 dagar) innan

benbiopsin gjordes. Benbiopsier fran héftbenskammen gjordes med standardmetoder. Programvaran

Osteomeasure (Osteometrics, USA) anvéndes vid histologisk analys av biopsierna.

Rekommendationer frin American Society for Bone and Mineral Research foljdes betrdffande

nomenklatur, symboler och enheter. For 10 patienter i per-protokollpopulationen (exklusive de

patienter som fick oralt D-vitamin mellan studiestart och vecka 24) som genomgick en benbiopsi fran

hoftbenskammen fore och efter att ha fatt asfotas alfa:

- Genomsnittlig (SD) osteoidtjocklek var 12,8 (3,5) um vid studiestart och 9,5 (5,1) um vecka 24

- Genomsnittlig (SD) osteoidvolym/benvolym var 11,8 (5,9) % vid studiestart och 8,6 (7,2) %
vecka 24

- Genomsnittlig (SD) mineraliseringsfordrojningstid var 93 (70) dagar vid studiestart och 119
(225) dagar vecka 24

Tillvéixt

Langd, vikt och huvudets omkrets markerades pa tillvixtkurvor (serie av percentilkurvor som
illustrerar férdelningen) fran Centers for Disease Control and Prevention (CDC) i USA. Dessa
referensdata togs frén ett representativt urval av friska barn och &r inte specifika for barn med sérskilda
vardbehov; de har anvénts da tillviaxtkurvor for barn med hypofosfatasi saknas.

For de patienter som fick asfotas alfa: 11 av 13 patienter visade ihdllande mérkbar catch-up i
langdtillvaxt (dvs. kompensatoriskt 6kad tillvéxthastighet) som visas med utvecklingen dver tiden till
en hogre percentil pa CDC-tillvéxtkurvor. 1 av 13 patienter visade ingen méarkbar catch-up i
langdtillvéxt och 1 patient hade inte tillrdckligt mycket data for ett omdome. Utvecklingsstegen enligt
Tannerskalan verkade korrekta.

For tidsperioden for observation av historiska kontroller: 1 av 16 patienter visade mérkbar catch-up i
langdtillvéxt, 12 av 16 patienter visade ingen mérkbar catch-up 1 langdtillvéxt och data var
ofullstdndiga for 3 av 16 patienter.

Vissa patienter behdvde oralt D-vitamintillskott under studien (se avsnitt 4.4 och 4.8).

Studie ENB-002-08/ENB-003-08

Studie ENB-002-08/ENB-003-08 var en 6ppen, icke-randomiserad, icke-kontrollerad studie.

11 patienter rekryterades till den forsta studien och 10 patienter fortsatte i forlangningsstudien, varav
9 patienter fullfoljde forlingningsstudien. Nér studien avslutades hade patienterna fatt behandling med
en medianduration pa over 79 manader (6,6 ar) (1 till >84 ménader). Insjuknande i hypofosfatasi
intriffade fore 6 manaders alder hos alla patienter. Alder vid behandlingsstart i studien var mellan
0,5 och 35 maéanader.

7 av 11 patienter bland samtliga randomiserade patienter uppnédde +2 podng pa RGI-C-skalan
vecka 24 jadmfort med rontgenbilderna vid studiestarten. Forbéttring av svérighetsgraden av rakit
bibeholls i minst 72 manader med uppfoljningsbehandling (omfattande minst 84 ménader hos

4 patienter), enligt RGI-C-skalan.

5 av 11 patienter visade mérkbar catch-up i langdtillvaxt. Vid den sista bedomningen (n=10, varav 9
hade fatt minst 72 manaders behandling) var medianvérdet for forbattring av Z-poéng fran
studiestarten 1,93 for ldngd och 2,43 for vikt. Fluktuationer i langdtillvéxt var mérkbara och kan
spegla den svarare formen av sjukdomen och den hogre morbiditeten hos dessa yngre patienter.

Studie ENB-010-10

Studie ENB-010-10 var en &ppen, kontrollerad studie med 69 patienter i dldern 1 dag till 72 manader

med perinatal/infantil hypofosfatasi. Genomsnittséldern vid debut av tecken/symtom var

1,49 ménader. Patienterna fick Strensiq 6 mg/kg per vecka under de forsta 4 veckorna. Alla patienter

inledde studien med asfotas alfa i en dos pa 6 mg/kg per vecka. Dosen asfotas alfa 6kades for

11 patienter under studien. Av dessa 11 patienter fick 9 patienter 6kad dos med det sérskilda syftet att
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forbattra det kliniska svaret. 38 patienter behandlades 1 minst 2 ar (24 ménader) och 6 patienter har
behandlats i minst 5 ar (60 manader).

Vecka 48 uppnadde 50/69 (72,5 %) bland samtliga randomiserade patienter >2 podng pa
RGI-C-skalan och ansags ha svarat pa behandlingen. Forbéttringar av medianvérdet for RGI-C
bibeholls under behandlingen, som varade i 0,9 till 302,3 veckor, d&ven om férre patienter foljdes upp
efter vecka 96 (totalt foljdes 29 patienter upp efter vecka 96 och <8 patienter efter vecka 192).

Langd, vikt och huvudets omkrets markerades pa tillvixtkurvor (serie av percentilkurvor som
illustrerar férdelningen) fran Centers for Disease Control and Prevention (CDC) i USA. Totalt
uppvisade 24/69 patienter (35 %) mérkbar catch-up i ldngdtillvéxt och 32/69 patienter (46 %)
uppvisade mérkbar catch-up for viktokning vilket visade sig genom forflyttning till en hdgre percentil
pa CDC-tillvaxtkurvorna. 40/69 patienter och 32/69 patienter uppvisade inte ndgon mérkbar catch-up i
langdtillvéxt respektive viktokning. 4 patienter hade inte tillrackliga data for beddmning och 1 patient
kunde inte bedomas med sdkerhet.

Studie ENB-009-10

Studie ENB-009-10 var en 6ppen, randomiserad studie. Patienterna randomiserades till
behandlingsgruppen for den priméra behandlingsperioden. Nitton patienter rekryterades, 14 fullfoljde
och 5 avbrét. Vid avslutad studie hade patienterna fatt en behandling pa en median 6ver 60 méanader
(24-68 manader). Insjuknandet i hypofosfatasi intrdffade fore 6 ménaders alder hos 4 patienter, mellan
6 ménader och 17 ar hos 14 patienter och ver 18 ar hos en patient. Aldern vid inklusion var mellan 13
och 66 ar och var mellan 17 och 72 ar vid avslutad studie.

Ungdomar (och vuxna) i studien visade ingen uppenbar langdtillvaxt.

Patienterna genomgick en benbiopsi fran hoftbenskammen antingen som deltagare i en kontrollgrupp

eller fore och efter exponering av asfotas alfa:

- Kontrollgrupp, standardbehandling (5 utvérderbara patienter): genomsnittlig (SD)
mineraliseringsfordrojningstid var 226 (248) dagar vid studiestart och 304 (211) dagar vecka 24

- Gruppen som fick 0,3 mg/kg/dag asfotas alfa (4 utvirderbara patienter): genomsnittlig (SD)
mineraliseringsfordrojningstid var 1 236 (1 468) dagar vid studiestart och 328 (200) dagar
vecka 48

- Gruppen som fick 0,5 mg/kg/dag asfotas alfa (5 utvirderbara patienter): genomsnittlig (SD)
mineraliseringsfordrojningstid var 257 (146) dagar vid studiestart och 130 (142) dagar vecka 48

Efter ungefar 48 veckor hade alla patienter justerats till den rekommenderade dosen pa 1,0 mg/kg/dag.

Andningsstod
I studierna ENB-002-08/ENB-003-08 (11 patienter) och ENB-010-10 (69 patienter), bdda 6ppna, icke-
randomiserade, icke-kontrollerade studier med patienter i ldern 0,1 till 312 veckor vid studiestart,
slutforde 69 patienter studierna och 11 avbrot sitt deltagande. Patienterna fick behandling med en
medianduration pa 27,6 manader (fran 1 dag till 90 manader). 29 av 80 patienter krdvde andningsstod
vid studiestarten:
- 16 patienter krdvde invasivt andningsstdd (intubation eller trakeostomi) vid studiestart (en
patient hade en kortvarig period med icke-invasivt andningsstod vid studiestart innan
overforing).
- 7 patienter kunde avvénjas fran invasivt andningsstod (tid med andningsstod fréan 12
till 168 veckor), 4 patienter kunde avvénjas fran andningsstdd och 3 patienter fick
icke-invasivt andningsstod. 5 av 7 patienter uppnadde >2 poéng pad RGI-C-skalan
- 5 patienter fortsatte med invasivt andningsstod, 4 av dem med RGI-C <2 poing
- 3 patienter avled under padgaende andningsstod
- 1 patient drog tillbaka sitt samtycke
- 13 patienter kravde icke-invasivt andningsstdd vid studiestarten.
- 10 patienter kunde avvinjas fran andningsstdd (tid med andningsstod fran 3 veckor
till 216 veckor). 9 av 10 patienter uppnidde >2 poédng pa RGI-C-skalan, endast 1 med
RGI-C <2.
- 2 patienter krdvde invasivt andningsstod och 1 patient fortsatte med icke-invasivt
andningsstod; alla 3 patienterna avled och hade <2 podng p& RGI-C-skalan.
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Naturalforloppet for patienter med obehandlad hypofosfatasi med infantil debut tyder pa hog
mortalitet om andningsstdd krévs.

Detta likemedel har godkénts enligt reglerna om “godkénnande i undantagsfall”. Detta innebér att det
inte varit mojligt att fa fullstindig information om detta lakemedel eftersom sjukdomen ér sillsynt.
Europeiska ldkemedelsmyndigheten gar varje ar igenom all ny information som kan ha kommit fram
och uppdaterar denna produktresumé nér sé behdvs.

5.2 Farmakokinetiska egenskaper

Farmakokinetiken for asfotas alfa utvirderades i en 1-manads, 0ppen, doseskalerande
multicenterstudie p& vuxna med hypofosfatasi. Kohort 1 (n=3) i studien fick asfotas alfa 3 mg/kg
intraven0st den forsta veckan foljt av 3 doser pa 1 mg/kg subkutant med en veckas intervall fran
vecka 2 till 4. Kohort 2 (n=3) i studien fick asfotas alfa 3 mg/kg intravenost den forsta veckan foljt av
3 doser pé 2 mg/kg subkutant med en veckas intervall fran vecka 2 till 4. Efter den intravendsa
infusionen av 3 mg/kg under 1,08 timmar varierade mediantiden (Tmax) fran 1,25 till 1,50 timmar, och
genomsnittlig (SD) Cpax varierade mellan 42 694 (8 443) och 46 890 (6 635) U/L i de studerade
kohorterna. Den absoluta biotillgdngligheten efter den forsta och tredje subkutana administreringen
varierade fran 45,8 till 98,4 % och medianviardet for Tmax varierade fran 24,2 till 48,1 timmar. Efter
den subkutana administreringen av 1 mg/kg varje vecka i kohort 1 var medelvérdet (SD) for AUC i
dosintervallet (AUCT) 66 034 (19 241) och 40 444 (n=1) U*h/L efter den fOrsta respektive tredje
dosen. Efter den subkutana administreringen av 2 mg/kg varje vecka i kohort 2 var medelvérdet (SD)
for AUCT 138 595 (6 958) och 136 109 (41 875) U*h/L efter den forsta respektive tredje dosen.

Farmakokinetiska data fran alla kliniska provningar med asfotas alfa analyserades med
populationsfarmakokinetiska metoder. De farmakokinetiska variabler som karakteriserats med
populationsfarmakokinetisk analys utgdr den totala patientpopulationen med hypofosfatasi i
aldersintervallet frén 1 dag till 66 ar, subkutana doser pé upp till 28 mg/kg/vecka och kohorter med
olika sjukdomsdebuter. Tjugofem procent (15 av 60) av den totala patientpopulationen var vuxna

(>18 ar) vid studiestarten. Den absoluta biotillgdngligheten och absorptionshastigheten efter subkutan
administrering uppskattades vara 0,602 (95 % CI: 0,567; 0,638) eller 60,2 % respektive 0,572 (95 %
CI: 0,338; 0,967)/dag eller 57,2 %. De uppskattade centrala och perifera distributionsvolymerna for en
patient med en kroppsvikt pa 70 kg (och 95 % CI) var 5,66 (2,76; 11,6) liter respektive 44,8 (33,2;
60,5) liter. De uppskattade centrala och perifera clearancevirdena for en patient med en kroppsvikt pa
70 kg (och 95 % CI) var 15,8 (13,2; 18,9) liter/dag respektive 51,9 (44,0; 61,2) liter/dag. De yttre
faktorer som péverkade farmakokinetisk exponering for asfotas alfa var formuleringsspecifik aktivitet
och totalt sialinsyrainnehall. Den genomsnittliga + SD elimineringshalveringstiden efter subkutan
administrering var 2,28 + 0,58 dagar.

Hos vuxna patienter med pediatrisk debut av hypofosfatasi var farmakokinetiken for asfotas alfa i
doser pa 0,5 mg/kg, 2 mg/kg och 3 mg/kg administrerat tre ganger per vecka dverensstimmande med
den som observerades hos barn med pediatrisk debut av hypofosfatasi, vilket ger stod for den
godkinda dosen pa 6 mg/kg per vecka for behandling av vuxna patienter med pediatrisk debut av
hypofosfatasi.

Linjéritet/icke-linjédritet

Baserat pé resultaten fran populationsfarmakokinetisk analys drogs slutsatsen att asfotas alfa har linjar
farmakokinetik vid subkutana doser pa upp till 28 mg/kg/vecka. Modellen faststillde att kroppsvikt
paverkar parametrarna clearance och distributionsvolym for asfotas alfa. Det forvéantas att den
farmakokinetiska exponeringen kommer att 6ka med kroppsvikten. Effekten av immunogenitet pa
farmakokinetiken for asfotas alfa varierade 6ver tid pa grund av immunogenitetens tidsvarierande
natur och berdknades totalt minska farmakokinetisk exponering med mindre &n 20 %.

5.3 Prekliniska sikerhetsuppgifter

I icke-klinisk sékerhetstestning pa rétta observerades inga kroppssystemspecifika biverkningar med
nagon dos eller administreringsvag.
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Dos- och tidsberoende akuta injektionsreaktioner som var 6vergdende och sjilvbegrinsande
observerades hos ratta vid intravendsa doser pa 1 till 180 mg/kg.

Ektopiska forkalkningar och reaktioner vid injektionsstillet observerades hos apa nér asfotas alfa
administrerades subkutant i dagliga doser pa upp till 10 mg/kg i 26 veckor. Dessa effekter var
begrinsade till injektionsstillena och var delvis eller helt reversibla.

Det observerades inga tecken pa ektopisk forkalkning i ndgra andra undersokta vavnader.

Prekliniska data avseende sidkerhetsfarmakologi, allméntoxicitet, reproduktionseffekter och effekter pa
utveckling visade inte nagra sérskilda risker for médnniska. Hos dréktiga kaniner som gavs intravendsa
doser av asfotas alfa pa upp till 50 mg/kg/dag pévisades dock antikroppar mot ldkemedlet hos upp till
75 % av djuren, vilket skulle kunna paverka upptickten av reproduktionstoxikologiska effekter.

Inga djurstudier har utforts for att utviardera gentoxicitet och karcinogenicitet for asfotas alfa.

6. FARMACEUTISKA UPPGIFTER

6.1 Forteckning dver hjilpimnen

Natriumklorid

Dibasiskt natriumfosfatheptahydrat

Monobasiskt natriumfosfatmonohydrat

Vatten for injektionsvitskor

6.2 Inkompatibiliteter

Da blandbarhetsstudier saknas far detta likemedel inte blandas med andra likemedel.
6.3 Hallbarhet

30 manader

Kemisk och fysikalisk stabilitet vid anvandning har visats i upp till 3 timmar vid en temperatur mellan
23 °C och 27 °C.

6.4 Sirskilda forvaringsanvisningar

Forvaras i kylskap (2 °C-8 °C).

Fér ¢j frysas.

Forvaras i originalforpackningen. Ljuskénsligt.

Forvaringsanvisningar for ldkemedlet efter 6ppnande finns i avsnitt 6.3.

6.5 Forpackningstyp och innehall

Injektionsflaska av typ I-glas med propp (butylgummi) och en forsegling (aluminium) med avrivbar
kapsyl (polypropen).

Strensig 40 mg/ml injektionsvitska, 16sning

Fyllda volymer i injektionsflaskorna &r: 0,3 ml, 0,45 ml, 0,7 ml och 1,0 ml

Strensig 100 mg/ml injektionsvétska, 16sning

Fylld volym i injektionsflaskorna ar: 0,8 ml
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Forpackningsstorlekar om 1 eller 12 injektionsflaskor
Eventuellt kommer inte alla forpackningsstorlekar att marknadsforas.

6.6  Sirskilda anvisningar for destruktion och 6vrig hantering

Varje injektionsflaska dr endast avsedd for engangsbruk och ska punkteras endast en gang. Ej anviand
16sning i injektionsflaskan ska kasseras.

Strensiq ska ges med sterila sprutor och injektionsnalar fér engédngsbruk. Sprutorna ska rymma
tillrackligt liten volym for att den ordinerade dosen ska kunna dras upp fran injektionsflaskan med
tillracklig noggrannhet. Aseptisk teknik ska anvéndas.

Ej anvént ldkemedel och avfall ska kasseras enligt gidllande anvisningar.

7. INNEHAVARE AV GODKANNANDE FOR FORSALJNING

Alexion Europe SAS
103-105 rue Anatole France
92300 Levallois-Perret
Frankrike

8. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJNING

Strensiq 40 mg/ml injektionsvitska, 16sning
EU/1/15/1015/001
EU/1/15/1015/002
EU/1/15/1015/005
EU/1/15/1015/006
EU/1/15/1015/007
EU/1/15/1015/008
EU/1/15/1015/009
EU/1/15/1015/010

Strensig 100 mg/ml injektionsvitska, 10sning
EU/1/15/1015/003
EU/1/15/1015/004

9.  DATUM FOR FORSTA GODKANNANDE/FORNYAT GODKANNANDE
Datum for det forsta godkénnandet: 28/08/2015

Datum f6r den senaste fornyelsen: 28/04/2020

10. DATUM FOR OVERSYN AV PRODUKTRESUMEN

Ytterligare information om detta likemedel finns pa Europeiska likemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.cu.
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BILAGA II

TILLVERKARE AV DEN AKTIVA SUBSTANSEN AV
BIOLOGISKT URSPRUNG OCH 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 FOR
GODKANNANDE FOR FORSALJNING I
UNDANTAGSFALL
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A. TILLVERKARE AV DEN AKTIVA SUBSTANSEN AV BIOLOGISKT URSPRUNG
OCH TILLVERKARE SOM ANSVARAR FOR FRISLAPPANDE AV
TILLVERKNINGSSATS

Namn pé och adress till tillverkare av verksamt &mne av biologiskt ursprung

Lonza Biologics

101 International Drive

Pease International Tradeport
03801 Portsmouth

USA

Alexion Pharma International Operations Limited
College Business and Technology Park, Blanchardstown
Dublin 15

Ireland

Namn och adress till tillverkare som ansvarar for frislippande av tillverkningssats

Alexion Pharma International Operations Limited
College Business and Technology Park, Blanchardstown
Dublin 15

Ireland

B. VILLKOR ELLER BEGRANSNINGAR FOR TILLHANDAHALLANDE OCH

ANVANDNING

Lékemedel som med begrénsningar ldmnas ut mot recept (se bilaga I: Produktresumén, avsnitt 4.2).

C. OVRIGA VILLKOR OCH KRAV FOR GODKANNANDET FOR FORSALJINING
. Periodiska sikerhetsrapporter
Kraven for att ldmna in periodiska sékerhetsrapporter for detta ldkemedel anges i1 den forteckning

over referensdatum for unionen (EURD-listan) som foreskrivs i artikel 107¢.7 i direktiv 2001/83/EG
och eventuella uppdateringar och som offentliggjorts pa webbportalen for europeiska lakemedel.

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

. Riskhanteringsplan

Innehavaren av godkénnandet for forsiljning ska genomfora de erforderliga

farmakovigilansaktiviteter och -atgirder som finns beskrivna i den 6verenskomna

riskhanteringsplanen (Risk Management Plan, RMP) som finns i modul 1.8.2 i godkédnnandet for

forsdljning samt eventuella efterfoljande dverenskomna uppdateringar av riskhanteringsplanen.

En uppdaterad riskhanteringsplan ska 1dmnas in
e pabegiran av Europeiska lakemedelsmyndigheten,

16



e nir riskhanteringssystemet éndras, sérskilt efter att ny information framkommit som kan leda
till betydande dndringar i ldkemedlets nytta-riskprofil eller efter att en viktig milstolpe (for
farmakovigilans eller riskminimering) har natts.

. Ytterligare riskminimeringsatgirder

Fore lanseringen av Strensiq i varje medlemsstat méste innehavaren av godkidnnandet for forsiljning
komma 6verens om innehéllet och formatet pa utbildningsprogrammet, inklusive
kommunikationsmedia, distributionsform och ménga andra aspekter pa programmet, med nationell
tillsynsmyndighet.

Syftet med utbildningsprogrammet &r att tillhandahalla instruktioner for patienter och vérdare
avseende ldmpliga administreringstekniker for att mota riskerna for felmedicinering, reaktioner pa
injektionsstillet och injektionsrelaterade reaktioner, sasom 6verkanslighet.

Innehavaren av godkénnandet for forséljning ska i varje medlemsstat dir Strensiq marknadsfors
sdkerstélla att alla patienter/foréldrar eller vardpersonal som forvéintas anvénda och ha tillgang till
Strensiq tillhandahalls f6ljande utbildningspaket:

o Vigledning for sjélvinjicering for patienter

o Vigledning for injicering av spddbarn for fordldrar eller vardare

Utbildningsmaterialet for patienter och vardare ska innehalla f6ljande huvudinformation:

o Varningar och forsiktighet avseende den potentiella risken for felmedicinering och reaktioner pé
injektionsstillet forknippad med anvindning av Strensiq.
o Overkinslighetsreaktioner har observerats hos patienter med Strensiq, inklusive en beskrivning

av tecken och symtom

Anvisningar avseende korrekt dos som ska administreras

Anvisningar om hur man viljer injektionsstélle och hur injektionen utfors och registreras
Detaljerad beskrivning om hur Strensiq injiceras med aseptisk teknik

Information om kylférvaring av Strensiq under forvaring och resa

Information om rapportering av biverkningar

E. SARSKILD SKYLDIGHET ATT VIDTA ATGARDER EFTER GODKANNANDE FOR
FORSALJNING FOR GODKANNANDE FOR FORSALJNING I UNDANTAGSFALL

Da detta lakemedel har godkénts i enlighet med reglerna om ”godkédnnande i undantagsfall” i artikel
14.8 i forordning (EG) nr 726/2004, ska innehavaren av godkénnandet for forsiljning, inom den
faststéllda tidsfristen, genomfora foljande atgérder:

Beskrivning Forfallodatum

Innehavaren av godkénnandet for forséljning ska uppritta ett langsiktigt Arligen inom
observationsregister dver patienter med hypofosfatasi for framtida bruk, for att samla | arlig
information om sjukdomens epidemiologi, inklusive kliniska resultat och livskvalitet | omprévning
och for att utvirdera uppgifter om sékerhet och effekt hos patienter som behandlas
med Strensiq.
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BILAGA III

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

YTTERKARTONG 40 mg/ml

1. LAKEMEDLETS NAMN

Strensiq 40 mg/ml injektionsvitska, 16sning
asfotas alfa

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

Varje ml 16sning innehéller 40 mg asfotas alfa.

Varje injektionsflaska innehaller 12 mg asfotas alfa (12 mg/0,3 ml).
Varje injektionsflaska innehaller 18 mg asfotas alfa (18 mg/0,45 ml).
Varje injektionsflaska innehaller 28 mg asfotas alfa (28 mg/0,7 ml).
Varje injektionsflaska innehéller 40 mg asfotas alfa (40 mg/1 ml).

3.  FORTECKNING OVER HJIALPAMNEN

Forteckning 6ver hjdlpdmnen: Natriumklorid, dibasiskt natriumfosfatheptahydrat, monobasiskt
natriumfosfatmonohydrat och vatten for injektioner.

Se bipacksedeln for ytterligare information.

4., LAKEMEDELSFORM OCH FORPACKNINGSSTORLEK

Injektionsvitska, 16sning
1 injektionsflaska pa 0,3[0,45; 0,7; 1] ml
12 injektionsflaskor pa 0,3[0,45; 0,7; 1] ml

5. ADMINISTRERINGSSATT OCH ADMINISTRERINGSVAG

Lis bipacksedeln fore anvindning.
Subkutan anvindning.

6. SARSK[LD 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
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9. SARSKILDA FORVARINGSANVISNINGAR

Forvaras i kylskap.
Fér ¢j frysas.
Forvaras i originalforpackningen. Ljuskénsligt.

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

Ej anvénd 16sning ska kasseras.

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

Alexion Europe SAS
103-105 rue Anatole France
92300 Levallois-Perret
Frankrike

12. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJNING

EU/1/15/1015/001
EU/1/15/1015/002
EU/1/15/1015/005
EU/1/15/1015/006
EU/1/15/1015/007
EU/1/15/1015/008
EU/1/15/1015/009
EU/1/15/1015/010

13. TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

| 14.  ALLMAN KLASSIFICERING FOR FORSKRIVNING

| 15. BRUKSANVISNING

‘ 16. INFORMATION I PUNKTSKRIFT

STRENSIQ 40 mg/ml
12 mg/0,3 ml

18 mg/0,45 ml

28 mg/0,7 ml

40 mg/1 ml
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17. UNIK IDENTITETSBETECKNING — TVADIMENSIONELL STRECKKOD

Tvadimensionell streckkod som innehaller den unika identitetsbeteckningen.

18. UNIK IDENTITETSBETECKNING — I ETT FORMAT LASBART FOR MANSKLIGT
OGA

PC {nummer}
SN {nummer}
NN {nummer}

22




UPPGIFTER SOM SKA FINNAS PA SMA INRE LAKEMEDELSFORPACKNINGAR

INJEKTIONSFLASKANS ETIKETT 40 mg/ml

1. LAKEMEDLETS NAMN OCH ADMINISTRERINGSVAG

Strensiq 40 mg/ml injektion
Strensiq 40 mg/ml injektion
Strensiq 40 mg/ml injektion
Strensiq 40 mg/ml injektion
asfotas alfa

s.C.

| 2. ADMINISTRERINGSSATT

3.  UTGANGSDATUM

4. TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

‘ 5. MANGD UTTRYCKT I VIKT, VOLYM ELLER PER ENHET

| 6.  OVRIGT

12 mg/0,3 ml
18 mg/0,45 ml
28 mg/0,7 ml
40 mg/1 ml
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UPPGIFTER SOM SKA FINNAS PA YTTRE FORPACKNINGEN

YTTERKARTONG 100 mg/ml

1. LAKEMEDLETS NAMN

Strensiq 100 mg/ml injektionsvétska, 16sning
asfotas alfa

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

Varje ml 16sning innehéller 100 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska innehéller 80 mg asfotas alfa (80 mg/0,8 ml).

3.  FORTECKNING OVER HIALPAMNEN

Forteckning 6ver hjdlpdmnen: Natriumklorid, dibasiskt natriumfosfatheptahydrat, monobasiskt
natriumfosfatmonohydrat och vatten for injektioner.

Se bipacksedeln for ytterligare information.

4. LAKEMEDELSFORM OCH FORPACKNINGSSTORLEK

Injektionsvétska, 16sning
1 injektionsflaska pa 0,8 ml
12 injektionsflaskor pa 0,8 ml

5. ADMINISTRERINGSSATT OCH ADMINISTRERINGSVAG

Lis bipacksedeln fore anviandning.
Subkutan anvindning.

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
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9. SARSKILDA FORVARINGSANVISNINGAR

Forvaras i kylskap.
Far ej frysas.
Forvaras i originalférpackningen. Ljuskénsligt.

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

Ej anvind l6sning ska kasseras.

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

Alexion Europe SAS
103-105 rue Anatole France
92300 Levallois-Perret
Frankrike

12. NUMMER PA GODKANNANDE FOR FORSALJNING

EU/1/15/1015/003
EU/1/15/1015/004

13. TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

| 14.  ALLMAN KLASSIFICERING FOR FORSKRIVNING

| 15. BRUKSANVISNING

‘ 16. INFORMATION I PUNKTSKRIFT

STRENSIQ 100 mg/ml
80 mg/0,8 ml

‘ 17. UNIK IDENTITETSBETECKNING — TVADIMENSIONELL STRECKKOD

Tvéadimensionell streckkod som innehaller den unika identitetsbeteckningen.

18. UNIK IDENTITETSBETECKNING — I ETT FORMAT LASBART FOR MANSKLIGT
OGA

PC {nummer}
SN {nummer}
NN {nummer}
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UPPGIFTER SOM SKA FINNAS PA SMA INRE LAKEMEDELSFORPACKNINGAR

INJEKTIONSFLASKANS ETIKETT 100 mg/ml

1. LAKEMEDLETS NAMN OCH ADMINISTRERINGSVAG

Strensiq 100 mg/ml injektion
asfotas alfa
s.C.

‘ 2. ADMINISTRERINGSSATT

3.  UTGANGSDATUM

4. TILLVERKNINGSSATSNUMMER

Lot

‘ 5. MANGD UTTRYCKT I VIKT, VOLYM ELLER PER ENHET

| 6.  OVRIGT

80 mg/0,8 ml
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B. BIPACKSEDEL
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Bipacksedel: Information till anviindaren

Strensiq 40 mg/ml injektionsvitska, losning
(12 mg/0,3 ml, 18 mg/0,45 ml, 28 mg/0,7 ml, 40 mg/1 ml)
asfotas alfa

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

Lis noga igenom denna bipacksedel innan du bérjar anvinda detta likemedel. Den innehaller

information som ér viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behova lidsa den igen.

- Om du har ytterligare fragor vind dig till ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska.

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

- Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Detta giller dven
eventuella biverkningar som inte nimns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om foljande:

Vad Strensiq dr och vad det anvinds for

Vad du behover veta innan du anvénder Strensiq
Hur du anvénder Strensiq

Eventuella biverkningar

Hur Strensiq ska forvaras

Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

SR

1. Vad Strensiq ir och vad det anvinds for

Vad Strensiq ir
Strensiq ar ett 1dkemedel som anvénds for att behandla den arftliga sjukdomen hypofosfatasi nar denna
visat sig i barndomen. Det innehéller den aktiva substansen asfotas alfa.

Vad hypofosfatasi ir

Patienter med hypofosfatasi har laga nivéer av ett enzym som kallas alkaliskt fosfatas, som &r viktigt
for olika kroppsfunktioner, bl.a. for att skelett och tdnder ska bli ordentligt harda. Patienter med
sjukdomen har problem med skelettets tillvaxt och styrka, vilket kan leda till benbrott, skelettsmérta
och gangsvarigheter samt andningssvarigheter och risk for krampanfall.

Vad Strensiq anvénds for

Den aktiva substansen i Strensiq kan ersitta det saknade enzymet (alkaliskt fosfatas) vid hypofosfatasi.
Det anvénds som en langtidsbehandling med enzymerséttning for att hantera symtomen.

Vilka fordelar Strensiq har visat i kliniska studier

Strensiq har visat fordelar for patienternas mineralisering av skelettet och tillvéxt.

2. Vad du behéver veta innan du anvéinder Strensiq

Anvénd inte Strensiq

Om du ar kraftigt allergisk mot asfotas alfa (se avsnitt ”Varningar och forsiktighet” nedan) eller nagot
annat innehallsimne i detta lakemedel (anges i avsnitt 6).

28



Varningar och forsiktighet

Tala med ldkaren innan du bérjar med Strensiq.

e Patienter som har fatt asfotas alfa har fatt allergiska reaktioner, ddribland livshotande allergiska
reaktioner liknande anafylaktiska reaktioner, vilka kravt medicinsk behandling. Patienter som fétt
anafylaxiliknande symtom har fatt svart att andas, kvivningskénsla, illamaende, svullnad runt
Ogonen och yrsel. Reaktionerna intrdffade inom minuter efter injektion med asfotas alfa och kan
forekomma hos patienter som fatt asfotas alfa i mer &n ett &r. Om du far nagot av dessa symtom
ska du omedelbart sluta ta Strensiq och uppsoka sjukvérd.

Om du fér en anafylaktisk reaktion eller en reaktion med liknande symtom, kommer din ldkare att
diskutera med dig vilka dtgirder som ska vidtas och mdjligheten att borja med Strensiq igen
under medicinsk dvervakning. Folj alltid de instruktioner du far av din likare.

e Utveckling av blodproteiner mot Strensiq, dven kallade likemedelsantikroppar, kan intraffa under
behandlingen. Tala med din lékare om du tycker att effekten av Strensiq avtar.

e Fettkuddar eller minskad méngd fettvivnad under hudytan (lokaliserad lipodystrofi) har
rapporterats vid injektionsstillet efter flera ménader hos patienter som anvander Strensiq. Las
noga avsnitt 3 om injektionsrekommendationer. Det &r viktigt att véixla mellan foljande
injektionsstéllen for att minska risken for lipodystrofi: bukomradet, laret eller 6verarmen.

e [ studier har vissa 6gonrelaterade biverkningar rapporterats som troligen har samband med
hypofosfatasi (t.ex. kalkavlagringar i 6gat [forkalkning i bindhinnan och hornhinnan]), bade hos
de patienter som anvénde och de som inte anvinde Strensiq. Tala med din l&kare om du far
synproblem.

e Tidig sammanvéxning av skallbenen (kraniosynostos) hos barn under 5 ars alder har rapporterats i
kliniska studier pa smébarn med hypofosfatasi, med och utan anvidndning av Strensiq. Tala med
lakare om du mérker ndgon fordndring av huvudformen hos ditt barn.

e Om du behandlas med Strensiq kan du fa en reaktion vid injektionsstillet (smérta, knuta, utslag,
missfiargning) under injektionen av ldkemedlet eller under timmarna efter injektionen. Om du
upplever svéra reaktioner vid injektionsstéllet ska du omedelbart tala med din lakare.

e En 6kad koncentration av biskdldkortelhormoner och laga kalciumnivaer har rapporterats i studier.
Av den anledningen kan din ldkare be dig att ta kalcium- och D-vitamintillskott vid behov.

e Viktokning kan forekomma nér du behandlas med Strensiq. Din ldkare kan ge dig kostrad efter
behov.

Andra liikemedel och Strensiq

Tala om for ldkare eller apotekspersonal om du anvinder, nyligen har anvént eller kan tdnkas anvdnda
andra ldkemedel.

Om du behover genomga laboratorieprover (lamna blodprover), ska du tala om f6r ldkaren att du
behandlas med Strensiq. Strensiq kan leda till att vissa prover visar felaktigt hogre eller 14gre resultat.
Darfor kan man behdva anvénda en annan typ av prov om du behandlas med Strensiq.

Graviditet

Strensiq ska inte anvdndas under graviditet. En effektiv preventivmetod under behandlingen ska
overvigas for kvinnor som kan bli gravida.

Amning
Det ar okédnt om Strensiq kan passera dver i brostmjolk. Tala om for lakaren om du ammar eller
planerar att amma. Lékaren hjélper dig att besluta om du ska sluta amma eller sluta ta Strensiq, med

hinsyn tagen till fordelen med amning for barnet och fordelen med Strensiq for modern.

Om du ér gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, rddfraga ldkare
eller apotekspersonal innan du anvinder detta likemedel.
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Korforméga och anvindning av maskiner
Detta likemedel forvintas inte ha ndgon effekt pa formégan att framfora fordon eller anvinda
maskiner.

Viktig information om nigra av hjilpiimnena i Strensiq
Detta ldkemedel innehéller mindre 4n 1 mmol natrium (23 mg) per injektionsflaska, vilket innebér att
det i princip ar “natriumfritt”.

3. Hur du anvinder Strensiq

Anvind alltid detta 1ikemedel exakt enligt beskrivning i denna bipacksedel eller enligt anvisningar
frén ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Radfraga lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska
om du dr oséker.

En ldkare med erfarenhet av behandling av patienter med &mnesomséttningssjukdomar eller
skelettrelaterade sjukdomar kommer att forklara for dig hur du anvander Strensiq. Efter att ha fatt
instruktioner av ldkaren eller en specialistsjukskoterska kan du sjilv injicera Strensiq hemma.

Dos

e Den dos du far baseras pa din kroppsvikt.

e Ritt dos berdknas av ldkaren och bestér av totalt 6 mg asfotas alfa per kg kroppsvikt varje vecka,
givet antingen som en injektion om 1 mg/kg asfotas alfa 6 ganger per vecka, eller som 2 mg/kg
asfotas alfa 3 ganger per vecka, beroende pa ldkarens rekommendation. Varje dos ges genom
injektion under huden (subkutant). (I doseringstabellen nedan finns detaljerad information om
vilken volym som ska injiceras och vilken typ av flaska som ska anvéndas, beroende pa din vikt.)

e Likaren behover justera dosen med jamna mellanrum da kroppsvikten fordndras.

e Den maximala volymen per injektion fér inte 6verskrida 1 ml. Om det behdvs mer 4n 1 ml ska du
ge flera injektioner direkt efter varandra.
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Vid 3 injektioner per vecka Vid 6 injektioner per vecka

Firgkod pa Firgkod pa
(kg) injiceras som ska (kg) injiceras som ska
anvindas anvandas
3 0,15 ml Morkbla 6 0,15 ml Morkbla
4 0,20 ml Morkbla 7 0,18 ml Morkbla
5 0,25 ml Morkblé 8 0,20 ml Morkbla
6 0,30 ml Morkbla 9 0,23 ml Morkbla
7 0,35 ml Orange 10 0,25 ml Morkblé
8 0,40 ml Orange 11 0,28 ml Morkbla
9 0,45 ml Orange 12 0,30 ml Morkblé
10 0,50 ml Ljusbla 13 0,33 ml Orange
11 0,55 ml Ljusbld 14 0,35 ml Orange
12 0,60 ml Ljusbla 15 0,38 ml Orange
13 0,65 ml Ljusbla 16 0,40 ml Orange
14 0,70 ml Ljusbla 17 0,43 ml Orange
15 0,75 ml Rosa 18 0,45 ml Orange
16 0,80 ml Rosa 19 0,48 ml Ljusbla
17 0,85 ml Rosa 20 0,50 ml Ljusbla
18 0,90 ml Rosa 25 0,63 ml Ljusblé
19 0,95 ml Rosa 30 0,75 ml Rosa
20 1 ml Rosa 35 0,88 ml Rosa
25 0,50 ml Gron 40 1 ml Rosa
30 0,60 ml Grén 50 0,50 ml Gron
35 0,70 ml Gron 60 0,60 ml Gron
40 0,80 ml Grén 70 0,70 ml Gron
80 0,80 ml Gron
90 0,90 ml Gron (x2)
100 1 ml Gron (x2)

Injektionsrekommendationer

Du kan i en reaktion vid injektionsstéllet. Lds avsnitt 4 noga for att fa veta vilka biverkningar
som kan forekomma innan du anvénder detta ldkemedel.

Vid regelbundna injektioner ska du variera injektionsstélle mellan olika delar av kroppen for att
minska eventuell smérta och irritation.

Omraden med en ordentlig méngd fett under huden (lar, armar [6verarmens utsida], mage och
skinkor) dr de ldimpligaste omradena att injicera i. Diskutera med din lékare eller sjukskoterska
vilka de bésta stillena ar for dig.

Lis foljande instruktioner noga innan Strensiq injiceras

Varje injektionsflaska ar endast avsedd for engangsbruk och ska punkteras endast en gang.
Strensiq-vitskan ska vara klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till svagt gul och
kan innehélla ndgra sma genomskinliga eller vita partiklar. Vatskan far inte anvindas om den &r
missfargad eller innehaller klumpar eller stora partiklar. Ta i sé fall en ny injektionsflaska. Ej
anvant ldkemedel och avfall ska kasseras enligt gdllande anvisningar.
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e Om du injicerar detta lakemedel sjalv kommer ldkare, apotekspersonal eller sjukskdterska att visa
dig hur du forbereder och injicerar ldkemedlet. Injicera inte detta likemedel sjédlv om du inte har

fatt traning och forstar tillvigagangssittet.

Hur Strensiq injiceras

Steg 1: GOr 1 ordning Strensiq-dosen

1.
2.

6.
7.

Steg 2: Dra upp Strensig-16sning ur injektionsflaskan

Tvitta hinderna noga med tval och vatten.
Ta ut den odppnade Strensiqflaskan/-flaskorna ur kylskapet 15 till 30 minuter innan

injektionen ska ges sé att vatskan far anta rumstemperatur. Varm inte upp Strensiq pa nagot
annat sitt (t.ex. i mikrovagsugn eller varmvatten). Nar lakemedlet tagits ut ur kylskapet ska

det anvéndas inom hogst 3 timmar.

Ta av skyddskapsylen fran injektionsflaskan/-flaskorna med Strensiq. Ta av skyddshylsan av

plast fran den spruta som ska anvéndas.
Anvind alltid en ny spruta innesluten i skyddsplast.

Satt fast en storre injektionsndl (t.ex. 25 G) pa den tomma sprutan, med skyddshéttan kvar pa
nalen. Tryck fast och vrid nalen medurs tills den sitter sdkert pa sprutan.

Ta bort skyddshéttan fran nélen pa sprutan. Var forsiktig sé att du inte sticker dig pa nalen.
Dra ut kolven sa att lika mycket luft dras in i sprutan som motsvarar din dos.
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Fatta tag i sprutan och injektionsflaskan
och stick ner nalen genom det sterila
gummimembranet och in i flaskan.
Tryck in kolven helt sa att all luft toms ut
1 injektionsflaskan.

Vind injektionsflaska och spruta upp och
ned. Nalen ska befinna sig i vitskan. Dra
ut kolven tills du har ritt dos i sprutan.



4. Kontrollera att rétt volym har dragits upp
och om det finns nagra luftbubblor i
sprutan innan du drar ut nélen ur
injektionsflaskan. Om det finns bubblor i
sprutan ska sprutan hallas med nélen
pekande uppét, knacka sedan forsiktigt
pa sprutans sida sa att bubblorna flyter
upp till ytan.

5. Nir alla bubblorna befinner sig 6verst i
sprutan trycker du forsiktigt in kolven sa
att bubblorna trycks ut ur sprutan och
tillbaka in i flaskan.

Nér bubblorna har avldgsnats, kontrollera dosen i sprutan pa nytt och att du har dragit upp ratt
mingd vétska. Du kan behdva anvinda flera injektionsflaskor for att dra upp den fullstdndiga
méngden som behdvs for ritt dos.

Steg 3: Sitt fast injektionsnéalen pa sprutan

1.

Dra ut nélen ur injektionsflaskan. Sétt tillbaka skyddshéttan med en hand genom att placera
hittan pa en plan yta, skjuta in nalen i hittan, lyfta den och snidppa pa den pa ett sdkert sétt
genom att endast anvénda en hand.

Ta bort den stora injektionsnalen forsiktigt genom att trycka in och vrida moturs. Kasta nélen
med skyddshéttan pa i en behallare for vassa foremal.

Sitt fast en smalare injektionsnél (t.ex. 27 eller 29 G) pa den fyllda sprutan. Lat skyddshéttan
sitta kvar, tryck fast nélen och vrid medurs tills nélen sitter sékert pa sprutan. Dra
skyddshittan rakt av frn nalen.

Hall sprutan med nalen pekande uppét och knacka pa sprutan for att avldgsna eventuella
luftbubblor.

Kontrollera att volymen i sprutan &r korrekt.

Volymen per injektion far inte Gverskrida 1 ml. Om den skulle gora det ska flera injektioner ges pa
olika injektionsstillen.

Du ér nu redo att injicera korrekt dos.

Steg 4: Injicera Strensiq

[6verarmens utsida], skinkor). De
lampligaste stillena for injektion &r

) gramarkerade i bilden. Din ldkare kommer
N att informera dig om mojliga
injektionsstéllen.

1. Vilj ett injektionsstille (l1ar, mage, armar
~n O j ett inj ( g

|

OBSERVERA: anvind inte omraden dar du kdnner

knolar, harda knutor eller smirta. Tala med din
lakare om du uppticker nagot sadant.
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2. Nyp forsiktigt ihop huden pa det valda
injektionsomradet mellan tummen och
pekfingret.

3. Hall sprutan som en penna eller pil och for
in nélen i den upphdjda huden sé att dess
vinkel mot hudytan dr mellan 45° och 90°.

For patienter som har lite fett under huden eller som
har tunn hud kan en vinkel pa 45° vara att foredra.

4. Samtidigt som du héller kvar greppet om
huden trycker du pé sprutkolven for att
injicera lakemedlet langsamt och stadigt hela
végen in.

5. Draut nalen, slapp hudvecket och tryck
forsiktigt med en bomullstuss eller gasvav
over injektionsstéllet under nigra sekunder.

Detta bidrar till att tillsluta den punkterade vdvnaden
och forhindra ldckage. Gnid inte injektionsstéllet efter
injektionen.

Om du behover ytterligare en injektion for att f4 den ordinerade dosen tar du fram en ny
injektionsflaska med Strensiq och upprepar steg 1 till och med 4.

Steg 5: Kasta resterande material

Samla sprutorna, injektionsflaskorna och nélen i en behallare for vassa foremal. Likare,
apotekspersonal eller sjukskdterska informerar dig om hur du fér tillgang till en behallare for vassa
foremal.

Om du anviint for stor mingd av Strensiq

Om du missténker att du av misstag har fatt en hdgre dos av Strensiq dn den ordinerade, ska du
kontakta din ldkare for att fa rad.

Om du har glomt att ta Strensiq
Injicera inte en dubbel dos for att kompensera for glomd dos. Kontakta din ldkare for att fa rad.

Ytterligare information finns hér: strensigpatient.se

Om du har ytterligare fradgor om detta likemedel, kontakta ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska.
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4. Eventuella biverkningar

Liksom alla ldkemedel kan detta lakemedel orsaka biverkningar, men alla anvéndare behdver inte fa
dem.

Om du ar osdker péa vad biverkningarna nedan innebér ska du be ldkaren forklara dem for dig.

De allvarligaste biverkningarna som féorekommit hos patienter som fér asfotas alfa har varit allergiska
reaktioner, diribland livshotande allergiska reaktioner som liknat anafylaktiska reaktioner och som
krévt medicinsk behandling. Denna biverkning ar vanlig (kan férekomma hos upp till 1 av

10 personer). Patienter som fatt dessa allvarliga allergiska reaktioner har fatt andningssvarigheter,
kvéavningskénslor, illamaende, svullnad runt 6gonen och yrsel. Reaktionerna intraffade inom négra
minuter efter injektion med asfotas alfa och kan forekomma hos patienter som anvént asfotas alfa i mer
an ett &r. Om du fir nigot av dessa symtom ska du omedelbart sluta anviinda Strensiq och soka
vard.

Aven andra allergiska reaktioner (8verkinslighet) kan vara vanliga och férekomma i form av rodnad
(erytem), feber (pyrexi), hudutslag, klada (pruritus), irritabilitet, illamaende, krdkningar, smérta, frossa,
domningar i munnen (oral hypestesi), huvudvark, ansiktsrodnad, snabb puls (takykardi) och hosta. Om
du far nagot av dessa symtom ska du omedelbart sluta anviinda Strensiq och soka vard.

Mycket vanliga: kan forekomma hos fler dn 1 av 10 personer

Reaktioner vid injektionsstillet under injektionen av lakemedlet eller under timmarna efter injektionen
(som kan leda till rodnad, missfargningar, klada, smirta, fettkuddar eller minskad mingd fettvdvnad
under hudytan, ljusare hudomréade [hypopigmentering av huden] och/eller svullnad)

Feber (pyrexi)

Irritabilitet

Hudrodnad (erytem)

Smirta i hdnder och fotter (sméirta i extremiteterna)

Blamaérke (kontusion)

Huvudvark

Vanliga: kan forekomma hos upp till 1 av 10 personer

Spénd hud, missfargning av huden

Illaméende

Domningar i munnen (oral hypestesi)

Muskelvirk (myalgi)

Arr

Okad benigenhet att fa bldmirken

Blodvallning

Infektion i huden vid injektionsstillet (cellulit vid injektionsstéllet)
Minskad méngd kalcium i blodet (hypokalcemi)

Njursten (nefrolitiasis)

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta giller dven
eventuella biverkningar som inte ndmns i denna information. Du kan ocksé rapportera biverkningar
direkt via det nationella rapporteringssystemet listat i Appendix V. Genom att rapportera biverkningar
kan du bidra till att 6ka informationen om detta ladkemedels sékerhet.

5. Hur Strensiq ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall for barn.
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Anvinds fore utgdngsdatum som anges pa kartongen och injektionsflaskans etikett efter EXP.
Utgéngsdatumet &r den sista dagen i angiven méanad.

Forvaras i kylskap (2 °C-8 °C).

Fér ej frysas.

Forvaras i originalforpackningen. Ljuskénsligt.

Efter att injektionsflaskan 6ppnats ska ldkemedlet anvindas omedelbart (inom hdgst 3 timmar vid
rumstemperatur, mellan 23 °C och 27 °C).

Lakemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushéllsavfall. Fraga apotekspersonalen hur man
kastar ldkemedel som inte ldngre anvénds. Dessa atgérder ér till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

Innehéllsdeklaration

Den aktiva substansen ar asfotas alfa. Varje ml 16sning innehaller 40 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 0,3 ml 16sning (40 mg/ml) innehaller 12 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 0,45 ml 16sning (40 mg/ml) innehaller 18 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 0,7 ml 16sning (40 mg/ml) innehéller 28 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 1 ml 16sning (40 mg/ml) innehéller 40 mg asfotas alfa.

Ovriga innehallsdmnen #r natriumklorid, monobasiskt natriumfosfatmonohydrat, dibasiskt
natriumfosfatheptahydrat och vatten for injektionsvatskor.

Likemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Strensiq injektionsvétska, 10sning dr en klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till
svagt gul vattenliknande 16sning i injektionsflaskor innehallande 0,3 ml, 0,45 ml, 0,7 ml och 1 ml
16sning. Nagra sma genomskinliga eller vita partiklar kan féorekomma.

Forpackningsstorlekar om 1 eller 12 injektionsflaskor.
Eventuellt kommer inte alla forpackningsstorlekar att marknadsforas.

Innehavare av godkiinnande for forsiljning
Alexion Europe SAS

103-105 rue Anatole France

92300 Levallois-Perret

Frankrike

Tillverkare

Alexion Pharma International Operations Limited
College Business and Technology Park, Blanchardstown
Dublin 15

Irland

Denna bipacksedel dindrades senast

Detta ldkemedel har godkénts enligt reglerna om ”godkénnande i undantagsfall”. Detta innebér att det
inte har varit mojligt att fa fullstéindig information om detta likemedel eftersom sjukdomen ér séllsynt.
Europeiska ldkemedelsmyndigheten gar varje ar igenom eventuell ny information och uppdaterar
denna bipacksedel nir sa behovs.

Ovriga informationskillor
Ytterligare information om detta ldkemedel finns pa Europeiska lidkemedelsmyndighetens webbplats

http://www.ema.europa.eu. Dar finns ocksa lénkar till andra webbplatser rorande séllsynta sjukdomar
och behandlingar.

36



Bipacksedel: Information till anviindaren

Strensiq 100 mg/ml injektionsvitska, l6sning
(80 mg/0,8 ml)
asfotas alfa

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

Lis noga igenom denna bipacksedel innan du bérjar anvinda detta likemedel. Den innehaller

information som ér viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behova liasa den igen.

- Om du har ytterligare fragor vind dig till ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska.

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

- Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Detta giller dven
eventuella biverkningar som inte nimns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om foljande:

Vad Strensiq dr och vad det anvéinds for

Vad du behover veta innan du anvénder Strensiq
Hur du anvénder Strensiq

Eventuella biverkningar

Hur Strensiq ska forvaras

Forpackningens innehéll och 6vriga upplysningar

SR

1. Vad Strensiq ir och vad det anvinds for

Vad Strensiq ir
Strensiq ar ett 1dkemedel som anvénds for att behandla den drftliga sjukdomen hypofosfatasi nar denna
visat sig i barndomen. Det innehéller den aktiva substansen asfotas alfa.

Vad hypofosfatasi ir

Patienter med hypofosfatasi har laga nivéer av ett enzym som kallas alkaliskt fosfatas, som &r viktigt
for olika kroppsfunktioner, bl.a. for att skelett och tdnder ska bli ordentligt harda. Patienter med
sjukdomen har problem med skelettets tillvaxt och styrka, vilket kan leda till benbrott, skelettsmérta
och gangsvarigheter samt andningssvarigheter och risk for krampanfall.

Vad Strensiq anvénds for

Den aktiva substansen i Strensiq kan ersitta det saknade enzymet (alkaliskt fosfatas) vid hypofosfatasi.
Det anvénds som en langtidsbehandling med enzymerséttning for att hantera symtomen.

Vilka fordelar Strensiq har visat i kliniska studier

Strensiq har visat fordelar for patienternas mineralisering av skelettet och tillvéxt.

2. Vad du behdver veta innan du anvinder Strensiq

Anvénd inte Strensiq

Om du ar kraftigt allergisk mot asfotas alfa (se avsnitt ”Varningar och forsiktighet” nedan) eller nadgot
annat innehallsdmne i detta likemedel (anges i avsnitt 6).
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Varningar och forsiktighet

Tala med ldkaren innan du borjar med Strensiq

e Patienter som har fatt asfotas alfa har fatt allergiska reaktioner, ddribland livshotande allergiska
reaktioner liknande anafylaktiska reaktioner, vilka krdvt medicinsk behandling. Patienter som fatt
anafylaxiliknande symtom har fatt svart att andas, kvdvningskénsla, illamaende, svullnad runt
Ogonen och yrsel. Reaktionerna intrdffade inom minuter efter injektion med asfotas alfa och kan
forekomma hos patienter som fétt asfotas alfa i mer &n ett a&r. Om du far nagot av dessa symtom
ska du omedelbart sluta ta Strensiq och uppsoka sjukvérd.

e Om du fér en anafylaktisk reaktion eller en reaktion med liknande symtom, kommer din ldkare att
diskutera med dig vilka &tgérder som ska vidtas och mojligheten att borja med Strensiq igen under
medicinsk 6vervakning. Folj alltid de instruktioner du far av din 14kare.

e Utveckling av blodproteiner mot Strensiq, dven kallade 1dkemedelsantikroppar, kan intrdffa under
behandlingen. Tala med din ldkare om du tycker att effekten av Strensiq avtar.

e Fettkuddar eller minskad méngd fettvdvnad under hudytan (lokaliserad lipodystrofi) har
rapporterats vid injektionsstéllet efter flera ménader hos patienter som anvénder Strensiq. Lés
noga avsnitt 3 om injektionsrekommendationer. Det &r viktigt att vixla mellan foljande
injektionsstillen for att minska risken for lipodystrofi: bukomradet, laret eller dverarmen.

e [ studier har vissa 0gonrelaterade biverkningar rapporterats som troligen har samband med
hypofosfatasi (t.ex. kalkavlagringar i 6gat [forkalkning i bindhinnan och hornhinnan]), bade hos
de patienter som anvéinde och de som inte anvdnde Strensiq. Tala med din ldkare om du far
synproblem.

e Tidig sammanvéxning av skallbenen (kraniosynostos) hos barn under 5 ars alder har rapporterats i
kliniska studier p4 smabarn med hypofosfatasi, med och utan anvéndning av Strensiq. Tala med
lakare om du mérker ndgon fordndring av huvudformen hos ditt barn.

e Om du behandlas med Strensiq kan du fa en reaktion vid injektionsstéllet (smérta, knuta, utslag,
missfargning) under injektionen av ldkemedlet eller under timmarna efter injektionen. Om du
upplever svéra reaktioner vid injektionsstéllet ska du omedelbart tala med din ldkare.

e En o6kad koncentration av biskdldkortelhormoner och ldga kalciumnivaer har rapporterats i studier.
Av den anledningen kan din lékare be dig att ta kalcium- och D-vitamintillskott vid behov.

e Viktdkning kan férekomma nér du behandlas med Strensiq. Din lékare kan ge dig kostrad efter
behov.

Andra liikkemedel och Strensiq
Tala om for ldkare eller apotekspersonal om du anvinder, nyligen har anvint eller kan tinkas anvinda
andra ldkemedel.

Om du behdver genomga laboratorieprover (lamna blodprover), ska du tala om for lékaren att du
behandlas med Strensiq. Strensiq kan leda till att vissa prover visar felaktigt hogre eller l4gre resultat.
Dérfor kan man behdva anvidnda en annan typ av prov om du behandlas med Strensiq.

Graviditet
Strensiq ska inte anvdndas under graviditet. En effektiv preventivmetod under behandlingen ska
overvégas for kvinnor som kan bli gravida.

Amning

Det dr oként om Strensiq kan passera dver i brostmjolk. Tala om for lakaren om du ammar eller
planerar att amma. Lékaren hjélper dig att besluta om du ska sluta amma eller sluta ta Strensiq, med
hinsyn tagen till fordelen med amning for barnet och férdelen med Strensiq for modern.

Om du ér gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, rddfraga likare
eller apotekspersonal innan du anvinder detta lakemedel.

Koérforméga och anvindning av maskiner

Detta likemedel forvéntas inte ha ndgon effekt pa formégan att framfora fordon eller anvénda
maskiner.
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Viktig information om nigra av hjilpimnena i Strensiq
Detta likemedel innehéller mindre &n 1 mmol natrium (23 mg) per injektionsflaska, vilket innebér att
det i princip ar “natriumfritt”.

3. Hur du anviinder Strensiq

Anvind alltid detta 1dkemedel exakt enligt beskrivning i denna bipacksedel eller enligt anvisningar
frén ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Radfraga lékare, apotekspersonal eller sjukskdterska
om du &r oséker.

En ldkare med erfarenhet av behandling av patienter med &mnesomsittningssjukdomar eller
skelettrelaterade sjukdomar kommer att forklara for dig hur du anvénder Strensiq. Efter att ha fatt
instruktioner av ldkaren eller en specialistsjukskoterska kan du sjilv injicera Strensiq hemma.

Dos

e Den dos du far baseras pé din kroppsvikt.

e Ritt dos berdknas av ldkaren och bestér av totalt 6 mg asfotas alfa per kg kroppsvikt varje vecka,
givet antingen som en injektion om 1 mg/kg asfotas alfa 6 ganger per vecka, eller som 2 mg/kg
asfotas alfa 3 ganger per vecka, beroende pa ldkarens rekommendation. Varje dos ges genom
injektion under huden (subkutant). (I doseringstabellen nedan finns detaljerad information om
vilken volym som ska injiceras och vilken typ av flaska som ska anvéndas, beroende pé din vikt.)

e Likaren behover justera dosen med jdmna mellanrum da kroppsvikten fordndras..

e Den maximala volymen per injektion far inte 6verskrida 1 ml. Om det behovs mer &dn 1 ml ska du
ge flera injektioner direkt efter varandra.
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Vid 3 injektioner per vecka Vid 6 injektioner per vecka

Firgkod pa Fargkod pa
(kg) injiceras | Som ska (kg) injiceras | S0mska
anvandas anviandas

3 0,15 ml Morkbla 6 0,15 ml Morkbla

4 0,20 ml Morkbla 7 0,18 ml Morkbla

5 0,25 ml Morkbla 8 0,20 ml Morkbla

6 0,30 ml Morkblé 9 0,23 ml Morkbla

7 0,35 ml Orange 10 0,25 ml Morkblé

8 0,40 ml Orange 11 0,28 ml Morkbla

9 0,45 ml Orange 12 0,30 ml Morkbla
10 0,50 ml Ljusbla 13 0,33 ml Orange

11 0,55 ml Ljusbla 14 0,35 ml Orange

12 0,60 ml Ljusbla 15 0,38 ml Orange

13 0,65 ml Ljusbla 16 0,40 ml Orange

14 0,70 ml Ljusbla 17 0,43 ml Orange

15 0,75 ml Rosa 18 0,45 ml Orange

16 0,80 ml Rosa 19 0,48 ml Ljusblé

17 0,85 ml Rosa 20 0,50 ml Ljusblé

18 0,90 ml Rosa 25 0,63 ml Ljusbla

19 0,95 ml Rosa 30 0,75 ml Rosa

20 1 ml Rosa 35 0,88 ml Rosa

25 0,50 ml Gron 40 1 ml Rosa

30 0,60 ml Gron 50 0,50 ml Gron

35 0,70 ml Grén 60 0,60 ml Gron

40 0,80 ml Gron 70 0,70 ml Grén

80 0,80 ml Gron
90 0,90 ml Gron (x2)
100 1 ml Gron (x2)

Injektionsrekommendationer

Du kan 2 en reaktion vid injektionsstéllet. Lis avsnitt 4 noga for att fi veta vilka biverkningar
som kan férekomma innan du anvinder detta ldkemedel.

Vid regelbundna injektioner ska du variera injektionsstélle mellan olika delar av kroppen for att
minska eventuell smérta och irritation.

Omraden med en ordentlig méngd fett under huden (lar, armar [6verarmens utsida], mage och
skinkor) &r de ldampligaste omradena att injicera i. Diskutera med din lékare eller sjukskoterska
vilka de bésta stillena ar for dig.

Lis foljande instruktioner noga innan Strensiq injiceras

Varje injektionsflaska ar endast avsedd for engangsbruk och ska punkteras endast en gang.
Strensiq-vitskan ska vara klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till svagt gul och
kan innehélla ndgra sma genomskinliga eller vita partiklar. Vatskan far inte anvindas om den &r
missfargad eller innehaller klumpar eller stora partiklar. Ta i sé fall en ny injektionsflaska. Ej
anvant ldkemedel och avfall ska kasseras enligt gidllande anvisningar.

40



e Om du injicerar detta lakemedel sjalv kommer ldkare, apotekspersonal eller sjukskdterska att visa
dig hur du forbereder och injicerar likemedlet. Injicera inte detta likemedel sjédlv om du inte har

fatt traning och forstar tillvigagangssittet.

Hur Strensiq injiceras

Steg 1: GOr 1 ordning Strensiqg-dosen

1.
2.

6.
7.

Steg 2: Dra upp Strensig-16sning ur injektionsflaskan

Tvitta hinderna noga med tval och vatten.
Ta ut den odppnade Strensiqflaskan/-flaskorna ur kylskapet 15 till 30 minuter innan

injektionen ska ges sé att vétskan far anta rumstemperatur. Varm inte upp Strensiq pa nagot
annat sitt (t.ex. i mikrovagsugn eller varmvatten). Nar ldkemedlet tagits ut ur kylskapet ska

det anvéndas inom hogst 3 timmar.

Ta av skyddskapsylen fran injektionsflaskan/-flaskorna med Strensiq. Ta av skyddshylsan av

plast fran den spruta som ska anvéndas.
Anvind alltid en ny spruta innesluten i skyddsplast.

Satt fast en storre injektionsndl (t.ex. 25 G) pa den tomma sprutan, med skyddshattan kvar pa
nalen. Tryck fast och vrid nalen medurs tills den sitter sdkert pa sprutan.

Ta bort skyddshéttan fran nélen péa sprutan. Var forsiktig sé att du inte sticker dig pa nalen.
Dra ut kolven s att lika mycket luft dras in i sprutan som motsvarar din dos.
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Fatta tag i sprutan och injektionsflaskan
och stick ner nalen genom det sterila
gummimembranet och in i flaskan.
Tryck in kolven helt sa att all luft toms ut
1 injektionsflaskan.

Vind injektionsflaska och spruta upp och
ned. Nalen ska befinna sig i vitskan. Dra
ut kolven tills du har ritt dos i sprutan.



4. Kontrollera att ritt volym har dragits upp
och om det finns nagra luftbubblor i
sprutan innan du drar ut nélen ur
injektionsflaskan. Om det finns bubblor i
sprutan ska sprutan hallas med nalen
pekande uppét, knacka sedan forsiktigt
pa sprutans sida sa att bubblorna flyter
upp till ytan.

5. Nir alla bubblorna befinner sig 6verst i
sprutan trycker du forsiktigt in kolven sa
att bubblorna trycks ut ur sprutan och
tillbaka in i flaskan.

Nér bubblorna har avldgsnats, kontrollera dosen i sprutan pa nytt och att du har dragit upp rétt
mingd vétska. Du kan behova anvinda flera injektionsflaskor for att dra upp den fullstdndiga
méngden som behdvs for ritt dos.

Steg 3: Sitt fast injektionsnédlen pé sprutan

1.

4.

Dra ut nélen ur injektionsflaskan. Sétt tillbaka skyddshéttan med en hand genom att placera
hittan pa en plan yta, skjuta in nalen i hittan, lyfta den och snippa pa den pa ett sdkert sétt
genom att endast anvénda en hand.

Ta bort den stora injektionsnalen forsiktigt genom att trycka in och vrida moturs. Kasta nélen
med skyddshéttan pa i en behallare for vassa foremal.

Sitt fast en smalare injektionsnél (t.ex. 27 eller 29 G) pa den fyllda sprutan. Lat skyddshéttan
sitta kvar, tryck fast nélen och vrid medurs tills nélen sitter sékert pa sprutan. Dra
skyddshittan rakt av fran nalen.

Hall sprutan med nalen pekande uppat och knacka pa sprutan for att avldgsna eventuella
luftbubblor.

Kontrollera att volymen i sprutan &r korrekt.

Volymen per injektion far inte 6verskrida 1 ml. Om den skulle gora det ska flera injektioner ges pa
olika injektionsstillen.

Du ér nu redo att injicera korrekt dos.

Steg 4: Injicera Strensig

[6verarmens utsida], skinkor). De
lampligaste stillena for injektion &r

) gramarkerade i bilden. Din lédkare kommer
N att informera dig om mojliga
injektionsstillen.

1. Vilj ett injektionsstille (lar, mage, armar
~n O j ett inj ( g

|

OBSERVERA: anvind inte omraden dar du kdnner

knolar, harda knutor eller smirta. Tala med din
lakare om du uppticker nagot sadant.
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2. Nyp forsiktigt ihop huden pé det valda
injektionsomrédet mellan tummen och
pekfingret.

3. Hall sprutan som en penna eller pil och for
in nélen i den upphdjda huden sé att dess
vinkel mot hudytan dr mellan 45° och 90°.

For patienter som har lite fett under huden eller som
har tunn hud kan en vinkel pa 45° vara att foredra.

4. Samtidigt som du héller kvar greppet om
huden trycker du pé sprutkolven for att
injicera lakemedlet langsamt och stadigt
hela végen in.

5. Draut nalen, slapp hudvecket och tryck
forsiktigt med en bomullstuss eller gasviv
over injektionsstillet under nigra sekunder.

Detta bidrar till att tillsluta den punkterade vivnaden
och forhindra lidckage. Gnid inte injektionsstillet
efter injektionen.

Om du behover ytterligare en injektion for att fa den ordinerade dosen tar du fram en ny injektionsflaska med
Strensiq och upprepar steg 1 till och med 4.

Steg 5: Kasta resterande material

Samla sprutorna, injektionsflaskorna och nélen i en behallare for vassa foremal. Likare, apotekspersonal
eller sjukskoterska informerar dig om hur du far tillgang till en behallare for vassa foremal.

Om du anviint for stor mangd av Strensiq
Om du missténker att du av misstag har fitt en hdgre dos av Strensiq dn den ordinerade, ska du kontakta din

ldkare for att fa rad.

Om du har glomt att ta Strensiq
Injicera inte dubbel dos for att kompensera for glomd dos. Kontakta din ldkare for att fa rad.

Ytterligare information finns hér: strensigpatient.se

orn
[=]

Om du har ytterligare fragor om detta likemedel, kontakta lékare, apotekspersonal eller sjukskdterska.
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4. Eventuella biverkningar
Liksom alla ldkemedel kan detta ldkemedel orsaka biverkningar, men alla anvéndare behdver inte fa dem.
Om du ar osédker pa vad biverkningarna nedan innebér ska du be ldkaren forklara dem for dig.

De allvarligaste biverkningarna som forekommit hos patienter som fér asfotas alfa har varit allergiska
reaktioner, diribland livshotande allergiska reaktioner som liknat anafylaktiska reaktioner och som kravt
medicinsk behandling. Denna biverkning &r vanlig (kan féorekomma hos upp till 1 av 10 personer). Patienter
som fatt dessa allvarliga allergiska reaktioner har fatt andningssvarigheter, kvivningskénslor, illaméende,
svullnad runt 6gonen och yrsel. Reaktionerna intréffade inom négra minuter efter injektion med asfotas alfa
och kan férekomma hos patienter som anvént asfotas alfa i mer 4n ett ar. Om du far nigot av dessa symtom
ska du omedelbart sluta anviinda Strensiq och soka vard.

Aven andra allergiska reaktioner (6verkinslighet) kan vara vanliga och férekomma i form av rodnad
(erytem), feber (pyrexi), hudutslag, klada (pruritus), irritabilitet, illaméende, krdkningar, smérta, frossa,
domningar i munnen (oral hypestesi), huvudvirk, ansiktsrodnad, snabb puls (takykardi) och hosta. Om du
far nagot av dessa symtom ska du omedelbart sluta anviinda Strensiq och soka vard.

Mycket vanliga: kan forekomma hos fler én 1 av 10 personer

Reaktioner vid injektionsstéllet under injektionen av likemedlet eller under timmarna efter injektionen (som
kan leda till rodnad, missfargningar, klada, smérta, fettkuddar eller minskad méngd fettvivnad under
hudytan, ljusare hudomrade [hypopigmentering av huden] och/eller svullnad)

Feber (pyrexi)

Irritabilitet

Hudrodnad (erytem)

Smarta i hander och fotter (smirta i extremiteterna)

Blamairke (kontusion)

Huvudvirk

Vanliga: kan forekomma hos upp till 1 av 10 personer

Spéand hud, missfargning av huden

[llaméaende

Domningar i munnen (oral hypestesi)

Muskelvirk (myalgi)

Arr

Okad beniigenhet att f& bldmirken

Blodvallning

Infektion i huden vid injektionsstéllet (cellulit vid injektionsstéllet)
Minskad méngd kalcium i blodet (hypokalcemi)

Njursten (nefrolitiasis)

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller dven eventuella
biverkningar som inte ndmns i denna information. Du kan ocksé rapportera biverkningar direkt via det
nationella rapporteringssystemet listat i Appendix V. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att
oka informationen om ldkemedels sidkerhet.

5. Hur Strensiq ska forvaras

Forvara detta 1akemedel utom syn- och riackhall for barn.

Anvinds fore utgangsdatum som anges pa kartongen och injektionsflaskans etikett efter EXP.
Utgangsdatumet ar den sista dagen i angiven manad.
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Forvaras i kylskap (2 °C-8 °C).

Far ¢j frysas.

Forvaras 1 originalforpackningen. Ljuskénsligt.

Efter att injektionsflaskan 6ppnats ska likemedlet anvindas omedelbart (inom hogst 3 timmar vid
rumstemperatur, mellan 23 °C och 27 °C).

Lakemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushallsavfall. Fraga apotekspersonalen hur man kastar
lakemedel som inte ldngre anvénds. Dessa atgérder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

Innehillsdeklaration
Den aktiva substansen ér asfotas alfa. Varje ml 16sning innehaller 100 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 0,8 ml 16sning (100 mg/ml) innehaller 80 mg asfotas alfa.

Ovriga innehallsimnen #r natriumklorid, monobasiskt natriumfosfatmonohydrat, dibasiskt
natriumfosfatheptahydrat och vatten for injektionsvitskor.

Likemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Strensiq injektionsvitska, 16sning &r en klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglds till svagt gul
vattenliknande 16sning i injektionsflaskor innehallande 0,8 ml 16sning. Nagra sma genomskinliga eller vita
partiklar kan férekomma.

Forpackningsstorlekar om 1 eller 12 injektionsflaskor.
Eventuellt kommer inte alla férpackningsstorlekar att marknadsforas.

Innehavare av godkiinnande for forsiljning
Alexion Europe SAS

103-105 rue Anatole France

92300 Levallois-Perret

Frankrike

Tillverkare

Alexion Pharma International Operations Limited
College Business and Technology Park, Blanchardstown
Dublin 15

Irland

Denna bipacksedel éindrades senast

Detta likemedel har godkénts enligt reglerna om “godkénnande i undantagsfall”. Detta innebér att det inte
har varit mgjligt att fa fullstdndig information om detta ldkemedel eftersom sjukdomen ar séllsynt.
Europeiska ldkemedelsmyndigheten gér varje &r igenom eventuell ny information och uppdaterar denna
bipacksedel nér s& behovs.

Ovriga informationskillor
Ytterligare information om detta ldkemedel finns pa Europeiska lidkemedelsmyndighetens webbplats

http://www.ema.europa.cu. Déar finns ocksa lédnkar till andra webbplatser rorande séllsynta sjukdomar och
behandlingar.
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