Bipacksedel: Information till anviindaren

Strensiq 100 mg/ml injektionsviitska, 16sning
(80 mg/0,8 ml)
asfotas alfa

vDetta lakemedel dr foremal for utokad dvervakning. Detta kommer att gora det mdjligt 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 borjar anviinda detta likemedel. Den innehéller

information som ir viktig for dig.

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

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

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

- Om du far biverkningar, tala med lékare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Detta géller dven
eventuella biverkningar som inte ndmns i denna information. Se avsnitt 4.

I denna bipacksedel finns information om féljande:

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 dvriga upplysningar

ANl A e

1. Vad Strensiq 4r och vad det anviinds for

Vad Strensiq ir
Strensiq 4r ett lakemedel som anvinds for att behandla den drftliga sjukdomen hypofosfatasi nar denna
visat sig i barndomen. Det innehéller den aktiva substansen asfotas alfa.

Vad hypofosfatasi ar

Patienter med hypofosfatasi har laga nivaer av ett enzym som kallas alkaliskt fosfatas, som ar viktigt
for olika kroppsfunktioner, bl.a. for att skelett och tdnder ska bli ordentligt harda. Patienter med
sjukdomen har problem med skelettets tillvéxt och styrka, vilket kan leda till benbrott, skelettsmarta
och géngsvarigheter samt andningssvarigheter och risk for krampanfall.

Vad Strensiq anvinds for
Den aktiva substansen i Strensiq kan ersétta det saknade enzymet (alkaliskt fosfatas) vid hypofosfatasi.
Det anvinds som en ladngtidsbehandling med enzymersittning 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 behover veta innan du anvinder Strensiq

Anvénd inte Strensiq

Om du ar kraftigt allergisk mot asfotas alfa (se avsnitt "Varningar och forsiktighet” nedan) eller nagot
annat innehéllsdmne i detta lakemedel (anges 1 avsnitt 6).



Varningar och forsiktighet

Tala med lékaren innan du bdrjar med Strensiq

e Patienter som har fétt asfotas alfa har fétt allergiska reaktioner, déribland livshotande allergiska
reaktioner liknande anafylaktiska reaktioner, vilka krévt medicinsk behandling. Patienter som fatt
anafylaxiliknande symtom har fétt svért att andas, kvidvningskénsla, illamé&ende, 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 &r. Om du far nagot av dessa symtom
ska du omedelbart sluta ta Strensiq och uppsoka sjukvard.

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

e Utveckling av blodproteiner mot Strensiq, &ven kallade lakemedelsantikroppar, 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 injektionsstillet 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: bukomrédet, laret eller verarmen.

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 anvidnde Strensiq. Tala med din likare 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 mirker ndgon fordndring av huvudformen hos ditt barn.

¢ Om du behandlas med Strensiq kan du fa en reaktion vid injektionsstéllet (smérta, knuta, utslag,
missfirgning) 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 okad koncentration av biskdldkortelhormoner och 18ga kalciumnivaer har rapporterats i studier.
Av den anledningen kan din lékare be dig att ta kalcium- och D-vitamintillskott vid behov.

e Viktokning kan férekomma 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 tidnkas anvdnda
andra ldkemedel.

Om du behéver genomga laboratorieprover (l1amna blodprover), ska du tala om for 1dkaren att du
behandlas med Strensiq. Strensiq kan leda till att vissa prover visar felaktigt hogre eller ldgre resultat.
Dérfor kan man behdva anvédnda en annan typ av prov om du behandlas med Strensiq.

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

Amning

Det ar oként om Strensiq kan passera over i brostmjolk. Tala om for ldkaren om du ammar eller
planerar att amma. Lékaren hjdlper dig att besluta om du ska sluta amma eller sluta ta Strensiq, med
hénsyn tagen till férdelen med amning for barnet och fordelen med Strensiq fér modern.

Om du &r gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare
eller apotekspersonal innan du anvinder detta ldkemedel.

Korformaga och anvéindning av maskiner
Detta lakemedel forvintas inte ha ndgon effekt pa formégan att framfora fordon eller anvdnda
maskiner.



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 &r “natriumfritt”.

3. Hur du anvinder Strensiq

Anvind alltid detta ldkemedel exakt enligt beskrivning i denna bipacksedel eller enligt anvisningar
fran lakare, apotekspersonal eller sjukskdterska. Radfréga ldkare, apotekspersonal eller sjukskdterska
om du &r osiker.

En lakare med erfarenhet av behandling av patienter med &mnesomséttningssjukdomar eller
skelettrelaterade sjukdomar kommer att forklara for dig hur du anvénder Strensiq. Efter att ha fatt
instruktioner av lakaren eller en specialistsjukskoterska kan du sjélv 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 génger per vecka, beroende pa likarens 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 jamna mellanrum da kroppsvikten fordndras..

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



Vid 3 injektioner per vecka

Fargkod pa
(kg) injiceras | SOmska
anvindas

3 0,15 ml Morkbld

4 0,20 ml Morkbla

5 0,25 ml Morkbld

6 0,30 ml Morkbld

7 0,35 ml Orange

8 0,40 ml Orange

9 0,45 ml Orange

10 0,50 ml Ljusbla

11 0,55 ml Ljusbla
12 0,60 ml Ljusbla

13 0,65 ml Ljusbla
14 0,70 ml Ljusbla

15 0,75 ml Rosa

16 0,80 ml Rosa

17 0,85 ml Rosa

18 0,90 ml Rosa

19 0,95 ml Rosa

20 1 ml Rosa

25 0,50 ml Gron

30 0,60 ml Gron

35 0,70 ml Gron

40 0,80 ml Gron

Injektionsrekommendationer

Du kan fa en reaktion vid injektionsstéllet. Lés avsnitt 4 noga for att fa veta vilka biverkningar

Vid 6 injektioner per vecka

Firgkod pa
(kg) injiceras | SCm ska
anvindas
6 0,15 ml Morkbld
7 0,18 ml Morkbld
8 0,20 ml Morkbla
9 0,23 ml Morkbld
10 0,25 ml Morkbld
11 0,28 ml Morkbld
12 0,30 ml Morkbld
13 0,33 ml Orange
14 0,35 ml Orange
15 0,38 ml Orange
16 0,40 ml Orange
17 0,43 ml Orange
18 0,45 ml Orange
19 0,48 ml Ljusbla
20 0,50 ml Ljusbla
25 0,63 ml Ljusbla
30 0,75 ml Rosa
35 0,88 ml Rosa
40 1 ml Rosa
50 0,50 ml Gron
60 0,60 ml Gron
70 0,70 ml Gron
80 0,80 ml Gron
90 0,90 ml Gron (x2)
100 1 ml Gron (x2)

som kan forekomma innan du anvéinder 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 mingd fett under huden (l&r, armar [¢verarmens utsida], mage och
skinkor) dr de ldmpligaste omrédena att injicera i. Diskutera med din lékare eller sjukskoterska

vilka de bésta stillena &r for dig.

Lis foljande instruktioner noga innan Strensiq injiceras
Varje injektionsflaska ar endast avsedd for engangsbruk och ska punkteras endast en géng.

Strensiq-vétskan ska vara klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till svagt gul och
kan innehélla nagra smé genomskinliga eller vita partiklar. Vétskan far inte anvéindas om den dr




missfargad eller innehaller klumpar eller stora partiklar. Ta i sa fall en ny injektionsflaska. Ej
anvént ldkemedel och avfall ska kasseras enligt géllande anvisningar.

e Om du injicerar detta ladkemedel sjélv kommer ldkare, apotekspersonal eller sjukskoterska att visa
dig hur du forbereder och injicerar likemedlet. Injicera inte detta likemedel sjdlv om du inte har
fétt trdning och forstér tillvigagangssattet.

Hur Strensiq injiceras

Steg 1: GOr 1 ordning Strensig-dosen

L.

Tviétta hinderna noga med tval och vatten.

Ta ut den o6ppnade Strensiqflaskan/-flaskorna ur kylskapet 15 till 30 minuter innan
injektionen ska ges sa att vitskan far anta rumstemperatur. Vérm inte upp Strensiq pa nagot
annat sétt (t.ex. i mikrovagsugn eller varmvatten). Nér likemedlet tagits ut ur kylsképet ska
det anvéndas inom hogst 3 timmar.

Ta av skyddskapsylen frén injektionsflaskan/-flaskorna med Strensiq. Ta av skyddshylsan av
plast fran den spruta som ska anvéndas.

Anvind alltid en ny spruta innesluten i skyddsplast.

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

Ta bort skyddshittan frén nalen pa sprutan. Var forsiktig sa att du inte sticker dig pd nélen.
Dra ut kolven s att lika mycket luft dras in i sprutan som motsvarar din dos.

Steg 2: Dra upp Strensig-losning ur injektionsflaskan

1. Fatta tag i sprutan och injektionsflaskan
och stick ner nélen genom det sterila
gummimembranet och in i flaskan.

2. Tryck in kolven helt s att all luft toms ut
1 injektionsflaskan.

w 3. Vind injektionsflaska och spruta upp och

ned. Nélen ska befinna sig i vétskan. Dra
ut kolven tills du har rétt dos i sprutan.




6.

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

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

Nér bubblorna har avligsnats, kontrollera dosen i sprutan pé nytt och att du har dragit upp rétt
mingd vitska. Du kan behdva anvinda flera injektionsflaskor for att dra upp den fullsténdiga
mingden som behovs for rétt dos.

Steg 3: Séatt fast injektionsnalen pa sprutan

L.

4.

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

Ta bort den stora injektionsnélen forsiktigt genom att trycka in och vrida moturs. Kasta nilen
med skyddshéttan pa i en behéllare for vassa foremal.

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

Hall sprutan med néalen pekande uppéat och knacka pé sprutan for att avlégsna eventuella
luftbubblor.

Kontrollera att volymen i sprutan ar korrekt.

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

Du ér nu redo att injicera korrekt dos.

Steg 4: Injicera Strensiq

~ . 1. Vilj ett injektionsstélle (1&r, mage, armar

, [6verarmens utsida], skinkor). De
J \ \ lampligaste stéllena for injektion &r
gramarkerade i bilden. Din lédkare kommer
att informera dig om mojliga
injektionsstallen.

OBSERVERA: anvind inte omraden dir du kdnner

knolar, harda knutor eller smérta. Tala med din
lakare om du upptécker nagot sddant.



2. Nyp forsiktigt ihop huden pa det valda
injektionsomradet mellan tummen och

\ pekfingret.

3. Hall sprutan som en penna eller pil och for
in nalen i den upphojda 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 pa sprutkolven for att
injicera ldkemedlet l1&ngsamt och stadigt
hela végen in.

5. Dra ut nalen, slépp hudvecket och tryck
forsiktigt med en bomullstuss eller gasvév
over injektionsstillet under nagra sekunder.

Detta bidrar till att tillsluta den punkterade vavnaden
och forhindra lackage. 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 behéllare for vassa foremal. Lakare, apotekspersonal
eller sjukskdterska informerar dig om hur du far tillgang till en behallare for vassa foremal.

Om du anviint for stor méingd av Strensiq
Om du missténker att du av misstag har fatt en hogre dos av Strensiq &n den ordinerade, ska du kontakta din

lakare for att fa rad.

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

Ytterligare information finns hér: strensigpatient.se

Om du har ytterligare fragor om detta ladkemedel, kontakta lékare, apotekspersonal eller sjukskoterska.




4. Eventuella biverkningar
Liksom alla likemedel kan detta ldkemedel orsaka biverkningar, men alla anvéndare behdver inte fa dem.
Om du ér osdker pa vad biverkningarna nedan innebér ska du be lékaren forklara dem for dig.

De allvarligaste biverkningarna som férekommit hos patienter som fér asfotas alfa har varit allergiska
reaktioner, ddribland livshotande allergiska reaktioner som liknat anafylaktiska reaktioner och som kravt
medicinsk behandling. Denna biverkning ar vanlig (kan forekomma hos upp till 1 av 10 personer). Patienter
som fétt dessa allvarliga allergiska reaktioner har fatt andningssvérigheter, kvdvningskénslor, illaméaende,
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 &n ett &r. Om du far nigot av dessa symtom
ska du omedelbart sluta anvinda Strensiq och soka vard.

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

Mycket vanliga: kan forekomma hos fler {in 1 av 10 personer

Reaktioner vid injektionsstillet under injektionen av likemedlet eller under timmarna efter injektionen (som
kan leda till rodnad, missfargningar, kldda, smairta, fettkuddar eller minskad mingd fettvdvnad under
hudytan, ljusare hudomrade [hypopigmentering av huden] och/eller svullnad)

Feber (pyrexi)

Irritabilitet

Hudrodnad (erytem)

Smirta i hdnder och fotter (smérta i extremiteterna)

Blamarke (kontusion)

Huvudvirk

Vanliga: kan forekomma hos upp till 1 av 10 personer

Spénd hud, missfargning av huden

[llaméende

Domningar i munnen (oral hypestesi)

Muskelvirk (myalgi)

Arr

Okad beniigenhet att f3 blamérken

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 lékare, apotekspersonal eller sjukskoterska. Detta géller d4ven eventuella
biverkningar som inte ndmns i denna information. Du kan ocksé rapportera biverkningar direkt (se detaljer
nedan). Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att 6ka informationen om ldkemedels sékerhet.

Sverige:

Lakemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

Finland:
webbplats: www.fimea.fi



Sakerhets- och utvecklingscentret for lakemedelsomradet Fimea
Biverkningsregistret

PB 55

00034 FIMEA

5. Hur Strensiq ska forvaras
Forvara detta ladkemedel utom syn- och rackhéll for barn.

Anvinds fore utgdngsdatum som anges pé kartongen och injektionsflaskans etikett efter EXP.
Utgéngsdatumet ar den sista dagen i angiven manad.

Forvaras 1 kylskap (2 °C-8 °C).

Far ej frysas.

Forvaras 1 originalforpackningen. Ljuskénsligt.

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

Likemedel 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 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration
Den aktiva substansen &r asfotas alfa. Varje ml 16sning innehaller 100 mg asfotas alfa.
Varje injektionsflaska med 0,8 ml 16sning (100 mg/ml) innehéaller 80 mg asfotas alfa.

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

Likemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Strensiq injektionsvétska, 16sning ar en klar, svagt opalskimrande eller opalskimrande, farglos till svagt gul
vattenliknande l6sning i injektionsflaskor innehéllande 0,8 ml 16sning. Négra sma genomskinliga eller vita
partiklar kan forekomma.

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

Innehavare av godkédnnande for forsiljning
Alexion Europe SAS

103-105 rue Anatole France

92300 Levallois-Perret

Frankrike

Tillverkare

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

Irland

Denna bipacksedel éindrades senast juni 2021.

Detta likemedel har godkénts enligt reglerna om “godkénnande i undantagsfall”. Detta innebér att det inte
har varit majligt att fa fullstandig information om detta lakemedel eftersom sjukdomen &r sillsynt.



Europeiska ldkemedelsmyndigheten gér varje ar igenom eventuell ny information och uppdaterar denna
bipacksedel nér sa behovs.

Ovriga informationskillor
Ytterligare information om detta l&kemedel finns p& Europeiska likemedelsmyndighetens webbplats

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