FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

Orfadin

4 mg/ml oral suspension
nitisinon

Las noga igenom denna bipacksedel innan du borjar ta detta
likemedel. Den innehaller information som ar viktig for dig.

Spara denna information, du kan behéva lasa den igen.

Om du har ytterligare fragor vand dig till lakare, apotekspersonal eller sjukskéterska

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

Om du far biverkningar, tala med |&kare, apotekspersonal eller sjukskéterska. Detta galler dven
eventuella biverkningar som inte namns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad Orfadin ar och vad det anvands for

2. Vad du behéver veta innan du tar Orfadin

3. Hur du tar Orfadin

4. Eventuella biverkningar

5. Hur Orfadin ska férvaras

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad Orfadin ar och vad det anvands for

Orfadin innehaller den aktiva substansen nitisinon. Orfadin anvands fér att behandla:

en sallsynt sjukdom som kallas hereditar tyrosinemi typ 1 hos vuxna, ungdomar och barn (i alla
aldersspann)
en sallsynt sjukdom som kallas alkaptonuri (AKU) hos vuxna.

Vid dessa sjukdomar kan inte din kropp bryta ned aminosyran tyrosin helt (aminosyror ar vara proteiners
byggstenar), vilket gor att skadliga amnen bildas. Dessa amnen ansamlas i din kropp. Orfadin blockerar
nedbrytningen av tyrosin och darfor bildas inte de skadliga amnena.

Vid behandling av hereditar tyrosinemi typ 1 maste du halla en speciell diet nar du tar detta ldkemedel
eftersom tyrosin kommer att finnas kvar i din kropp. Denna speciella diet har 1ag halt av tyrosin och

fenylalanin (en annan aminosyra).

Vid behandling av AKU kan ldkaren rada dig att halla en speciell diet.
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2. Vad du behover veta innan du tar Orfadin

Ta inte Orfadin

om du ar allergisk mot nitisinon eller nagot annat innehallsamne i detta lakemedel (anges i avsnitt
6).

Amma inte medan du tar detta lakemedel, se avsnittet "Graviditet och amning”.

Varningar och forsiktighet

Tala med lakare eller apotekspersonal innan du tar Orfadin.

Dina 6gon kontrolleras av en égonlakare fore och regelbundet under behandling med nitisinon. Om
dina 6gon blir réda eller uppvisar andra tecken pa paverkan, kontakta din lakare omedelbart for att
fa 6gonen undersokta. Ogonproblem kan vara ett tecken pa otillracklig dietkontroll, se avsnitt 4.

Under behandlingen kommer blodprov att tas for att din lakare ska kunna kontrollera att behandlingen ar
tillracklig och for att sakerstalla att den inte har biverkningar som orsakar blodrubbningar.

Om du far Orfadin fér behandling av hereditar tyrosinemi typ 1 kontrolleras din lever regelbundet eftersom
sjukdomen paverkar levern.

En uppféljande undersékning bor ske var 6:e manad av din lakare. Om du upptacker biverkningar
rekommenderas kortare intervall mellan undersékningarna.

Andra lakemedel och Orfadin

Tala om for lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.
Orfadin kan paverka effekten av andra lakemedel, t.ex.:

lakemedel mot epilepsi (t.ex. fenytoin)
lakemedel mot blodproppar (t.ex. warfarin).

Orfadin med mat

Det rekommenderas att den orala suspensionen tas tillsammans med mat.

Graviditet och amning

Sakerheten for detta lakemedel har inte studerats hos gravida och ammande kvinnor.
Kontakta din ldkare om du planerar att bli gravid. Om du blir gravid bér du omedelbart kontakta din lakare.
Amma inte medan du tar detta Idakemedel, se avsnittet"Ta inte Orfadin”.

Korformaga och anvandning av maskiner

Detta ldkemedel har mindre effekt pa formagan att framféra fordon och anvanda maskiner. Om du upplever
biverkningar som paverkar synen ska du dock inte framféra fordon eller anvanda maskiner forran synen ar
normal igen (se avsnitt 4 "Eventuella biverkningar”).

Orfadin innehaller natrium, glycerol och natriumbensoat
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Detta lakemedel innehaller 0,7 mg (0,03 mmol) natrium per ml.

En dos om 20 ml oral suspension (10 g glycerol) eller mer kan ge huvudvark, magbesvar och diarré.
Natriumbensoat kan forvarra gulsot (gulfargning av hud och égon) hos for tidigt fodda och fullgangna
nyfédda med gulsot och kan utvecklas till karnikterus (hjarnskada pa grund av ansamling av bilirubin i
hjarnan). Det nyfédda barnets blodnivaer av bilirubin (ett 8mne som leder till gulfargning av huden vid héga
nivaer) kommer att 6vervakas noga. Om nivaerna ar betydligt hdgre &n de ska vara, speciellt hos for tidigt
fodda barn med riskfaktorer som acidos (for lagt pH i blodet) och 1ag albuminniva (ett protein i blodet)
kommer behandling med Orfadin kapslar att 6vervagas istallet for den orala suspensionen tills
bilirubinnivderna i plasma har normaliserats.

3. Hur du tar Orfadin

Ta alltid detta Iakemedel enligt Iakarens anvisningar. Radfraga lakare eller apotekspersonal om du ar
osaker.

Folj anvisningarna nedan for dosberedning och administrering noga for att sakerstalla att ratt dos ges.

For hereditar tyrosinemi typ 1 ska behandling med detta l[akemedel inledas och dvervakas av lakare med
erfarenhet av behandling av sjukdomen.

For hereditar tyrosinemi typ 1 ar rekommenderad total dygnsdos 1 mg/kg kroppsvikt. Din lakare kommer
att anpassa dosen individuellt.

Dosering en gang dagligen rekommenderas. Pa grund av begransade data for patienter med kroppsvikt
<20 kg, rekommenderas emellertid att den totala dygnsdosen delas upp pa tva dagliga dostillfallen for
dessa patienter.

For AKU ar rekommenderad dos 10 mg en gang dagligen.

Den orala suspensionen ges outspadd med en spruta direkt i munnen.
Orfadin far inte injiceras. Fast ingen ndl pa sprutan.

Hur man forbereder dosen som ska ges

Dosen som din ldkare ordinerat ska anges i ml suspension och inte i mg. Detta beror pa att sprutan som
anvands for att dra upp den korrekta dosen fran flaskan &r markerad i ml. Rddfrdga apotekspersonal eller
lakare om din ordination anges i mg.

Forpackningen innehaller en ladkemedelsflaska med ett lock, en flaskadapter och tre sprutor fér oral
anvandning (1 ml, 3 ml och 5 ml). Anvand alltid en av sprutorna fér oral anvandning som medféljer for att ta
lakemedlet.

® 1 ml-sprutan (den minsta sprutan) ar markerad fran 0,1 ml till 1 ml med mindre 0,01 ml-graderingar.
Den anvands for att mata upp doser pa hogst 1 ml.

® 3 ml-sprutan (den medelstora sprutan) ar markerad fran 1 ml till 3 ml med mindre 0,1
ml-graderingar. Den anvands for att mata upp doser mellan 1 ml och upp till 3 ml.

® 5 ml-sprutan (den stérsta sprutan) ar markerad fran 1 ml till 5 ml med mindre 0,2 ml-graderingar.
Den anvands for att mata upp doser pa 6ver 3 ml.

Det ar viktigt att du anvander korrekt spruta nar du tar [dkemedlet. Din lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska ger information om vilken spruta som du ska anvanda beroende pa den foéreskrivna dosen.
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Hur man forbereder en ny flaska av lakemedel for anvandning férsta gangen:

Skaka flaskan kraftigt innan den forsta dosen ges eftersom langvarig forvaring medfor att partiklarna bildar
en fast kaka pa botten av flaskan. Félj anvisningarna nedan:

/,-?”E-

Bild A. Bild B. Bild C.

Ta ut flaskan fran kylskapet. Anteckna datumet nar flaskan tas ut fran kylskapet pa flaskans etikett.
Skaka flaskan kraftigt i minst 20 sekunder tills den fasta kakan i botten pa flaskan ar helt dispergerad
(bild A).

Avlagsna det barnskyddande skruvlocket genom att trycka ned det ordentligt och vrida moturs (bild
B).

Placera flaskan uppratt pa ett bord. Tryck in plastadaptern ordentligt i flaskhalsen sa langt som det
gar (bild C) och stang flaskan med det barnskyddande skruvlocket.

For efterféljande dosering, se anvisningarna nedan: Hur man forbereder en dos av lakemedel.

Hur man forbereder en dos av lakemedel

Bild D.
1. Skaka flaskan kraftigt i minst 5 sekunder (bild D).
2. Oppna darefter omedelbart flaskan genom att avlédgsna det barnskyddande skruvlocket.
3. Tryck ned kolven helt i sprutan.
4, Hall flaskan i uppratt position och fér in sprutan ordentligt i adapterns hal dverst pa flaskan (bild E).
5. Vand flaskan forsiktigt upp och ned med sprutan pa plats (bild F).
6. For att dra upp den féreskrivna dosen (ml) ska man dra ned kolven ldngsamt tills den évre kanten av

den svarta ringen ar exakt i niva med linjen som markerar dosen (bild F). Om eventuella luftbubblor
observeras i den fyllda sprutan ska man trycka upp kolven tills luftbubblorna tryckts ut. Darefter ska
man dra ned kolven pa nytt tills den dvre kanten av den svarta ringen &r exakt i nivd med linjen som
markerar dosen.
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7. Vand flaskan i uppratt position pa nytt. Ta ut sprutan fran flaskan genom att forsiktigt vrida ut den ur
flaskan.

8. Dosen ska administreras i munnen omedelbart (utan spadning) for att undvika att lakemedlet stelnar
i sprutan. Sprutan ska tdmmas langsamt fér att méjliggéra svaljning. Snabb uttryckning av
lakemedlet kan orsaka kvavning.

9. Satt tillbaka det barnskyddande skruvlocket direkt efter anvandning. Flaskadaptern ska inte
avlagsnas.

10. Flaskan kan férvaras i rumstemperatur (vid hégst 25 °C).

Rengoring:

Rengor sprutan omedelbart med vatten. Separera sprutcylindern och kolven och skélj bada med vatten.
Skaka av overskott av vatten och 13t den demonterade sprutan torka fram till dess att delarna ska sattas
ihop pa nytt infér nésta doseringstillfalle.

Om du har tagit for stor mangd av Orfadin

Om du har tagit mer av medicinen an du borde ska du kontakta din lakare eller apotekspersonal sa snart
som mojligt.

Om du har glomt att ta Orfadin

Ta inte dubbel dos for att kompensera for gldmd dos. Om du gldmmer att ta en dos, kontakta din lakare
eller apotekspersonal.

Om du slutar att ta Orfadin

Kontakta din lakare, om du upplever att effekten av ldkemedlet &r for stark eller svag. Andra inte dosen
eller avsluta behandlingen utan att tala med din lakare.

Om du har ytterligare fragor om detta ldkemedel, kontakta lakare, apotekspersonal eller sjukskoterska.

4. Eventuella biverkningar

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

Om du lagger marke till biverkningar som paverkar dgonen bor du rddgéra med din lakare omedelbart for
att fa 6gonen undersokta. Behandling med nitisinon leder till hdgre tyrosinnivaer i blodet vilket kan orsaka
ogonrelaterade symtom. Vanliga 6gonrelaterade biverkningar (kan paverka fler an 1 av 100 patienter) som
orsakas av hogre tyrosinnivaer hos patienter med hereditar tyrosinemi typ 1 ar inflammation i 6gat (
konjunktivit), grumling och inflammation i hornhinnan (keratit), ljuskanslighet (fotofobi) och

ogonsmarta. Inflammation i 6gonlocket (blefarit) ar en mindre vanlig biverkning (kan paverka upp till 1 av
100 patienter).

Hos patienter med AKU ar 6gonirritation (keratopati) och 6gonsmarta mycket vanliga rapporterade
biverkningar (kan paverka fler an 1 av 10 patienter).

Andra biverkningar som rapporterats hos patienter med hereditar tyrosinemi typ 1 listas nedan:

Andra vanliga biverkningar

Minskat antal blodplattar (trombocytopeni) och vita blodkroppar (leukocytopeni), brist pa vissa vita
blodkroppar (granulocytopeni).
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Andra mindre vanliga biverkningar

Okat antal vita blodkroppar (leukocytos),
klada (pruritus), hudinflammation (exfoliativ dermatit), hudutslag.

Andra biverkningar som rapporterats hos patienter med AKU listas nedan:

Andra vanliga biverkningar

bronkit
lunginflammation
kladda (pruritus), hudutslag.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med |dkare, apotekspersonal eller sjukskéterska. Detta galler aven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar direkt till
Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att 6ka
informationen om lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur Orfadin ska forvaras

Forvara detta ldkemedel utom syn- och rackhall fér barn.

Anvands fore utgangsdatum som anges pa flaskan och kartongen efter "EXP”. Utgangsdatumet ar den sista
dagen i angiven manad.

Forvaras i kylskap (2 2C-89C).
Far ej frysas.

Forvaras uppratt.

Efter 6ppnandet kan produkten forvaras vid temperatur upp till 25 °C under en enda period pa 2 manader,
efter vilken produkten maste kasseras.

Glom inte att skriva upp datumet pa flaskan da du tar ut den ur kylskapet.

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

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar nitisinon. En ml innehaller 4 mg nitisinon.
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http://www.lakemedelsverket.se/

Ovriga innehallsdmnen &r hydroxypropylmetylcellulosa, glycerol (se avsnitt 2), polysorbat 80,
natriumbensoat (E211) (se avsnitt 2), citronsyramonohydrat, natriumcitrat (se avsnitt 2),
jordgubbsarom (konstgjord) och renat vatten.

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar

Den orala suspensionen ar en vit, ndgot tjockare och ogenomskinlig suspension. Innan man skakar flaskan
kan den likna en fast kaka pa botten och en nagot opalskimrande vatska.

Den tillhandahalls i en 100 ml brun glasflaska med ett vitt barnskyddande skruvlock. Varje flaska innehaller
90 ml suspension.

Varje férpackning innehaller en flaska, en flaskadapter och tre sprutor for oral anvandning.

Innehavare av godkannande for forsaljning

Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-112 76 Stockholm
Sverige

Tillverkare

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Celsiusgatan 43

SE-212 14 Malmd

Sverige

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Prismavagen 2

SE-141 75 Kungens Kurva

Sverige

Denna bipacksedel andrades senast 04/2024

Ovriga informationskallor

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