Folheto informativo: Informacao para o utilizador

Strensiq 100 mg/ml solucao injetavel
(80 mg/0,8 ml)
asfotase alfa

' Este medicamento esté sujeito a monitorizagao adicional. Isto ird permitir a rapida identificacdo de
nova informag¢do de seguranca. Podera ajudar, comunicando quaisquer efeitos indesejaveis que tenha.
Para saber como comunicar efeitos indesejaveis, veja o final da secgao 4.

Leia com atencio todo este folheto antes de comecar a utilizar este medicamento, pois contém

informacao importante para si.

- Conserve este folheto. Pode ter necessidade de o ler novamente.

- Caso ainda tenha davidas, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro.

- Este medicamento foi receitado apenas para si. Nao deve da-lo a outros. O medicamento pode
ser-lhes prejudicial mesmo que apresentem os mesmos sinais de doenga.

- Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados
neste folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Ver secgao 4.

O que contém este folheto

O que ¢ Strensiq e para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de utilizar Strensiq
Como utilizar Strensiq

Efeitos indesejaveis possiveis

Como conservar Strensiq

Conteudo da embalagem e outras informagdes

AR

1. O que é Strensiq e para que é utilizado

O que é Strensiq
Strensiq ¢ um medicamento utilizado para tratar a doenca hereditaria hipofosfatasia que teve inicio na
infancia. Contém a substancia ativa asfotase alfa.

O que ¢é a hipofosfatasia

Os doentes com hipofosfatasia tém niveis baixos de uma enzima chamada fosfatase alcalina que ¢
importante para varias fun¢des do organismo, incluindo o endurecimento adequado dos ossos e dos
dentes. Os doentes tém problemas com o crescimento e resisténcia dos 0ssos, que podem causar a
fratura dos ossos, dor nos ossos e dificuldade em andar, assim como dificuldades com a respiragdo e
um risco de convulsdes (crises convulsivas).

Para que é utilizado Strensiq

A substancia ativa em Strensiq pode substituir a enzima que falta (fosfatase alcalina) na hipofosfatasia.
E utilizada para o tratamento de substituicdo da enzima de longa duragé@o para controlar os sintomas.
Quais foram os beneficios de Strensiq demonstrados em ensaios clinicos

Strensiq demonstrou beneficios para a mineralizagao do esqueleto e crescimento dos doentes.

2. O que precisa de saber antes de utilizar Strensiq

Nao utilize Strensiq

Se tem alergia grave a asfotase alfa (ver a sec¢@o ‘Adverténcias e precaucdes’ a seguir) ou a qualquer
outro componente deste medicamento (indicados na sec¢ao 6).
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Adverténcias e precaucoes
Fale com o seu médico antes de utilizar Strensiq.

Observaram-se reagdes alérgicas em doentes aos quais se administrou asfotase alfa, incluindo
reacgOes alérgicas potencialmente fatais que requerem tratamento médico semelhantes a
anafilaxia. Os doentes que apresentaram sintomas semelhantes a anafilaxia tinham dificuldade
em respirar, sensagdo de asfixia, nduseas, inchaco em redor dos olhos e tonturas. As reagdes
ocorreram minutos apds tomarem asfotase alfa e podem ocorrer em doentes a tomar asfotase
alfa durante mais de um ano. Se tiver qualquer um destes sintomas, pare imediatamente de
tomar Strensiq e consulte um médico.

Caso sofra uma reagao anafilatica ou outro acontecimento com sintomas semelhantes, o seu
médico discutira consigo as etapas seguintes ¢ a possibilidade de reiniciar a administragdo de
Strensiq com supervisdao médica. Siga sempre as instru¢oes do seu médico.

O desenvolvimento de proteinas no sangue contra Strensiq, também designadas por anticorpos
anti-medicamento, pode ocorrer durante o tratamento. Informe o seu médico se tiver uma
diminuigao da eficacia com Strensiq.

Foram comunicados nédulos de gordura ou diminui¢do do tecido gordo na superficie da pele
(lipodistrofia localizada) nos locais de injegao apos varios meses, em doentes a utilizarem
Strensiq. Leia cuidadosamente a sec¢do 3 para tomar conhecimento das recomendagdes de
injecdo. E importante alternar a inje¢do entre os seguintes locais, por forma a reduzir o risco de
lipodistrofia: zona abdominal, coxa ou deltoide.

Em estudos foram notificados alguns efeitos indesejaveis relacionados com os olhos (p. ex.,
acumulacao de calcio nos olhos [calcificacdo conjuntival ou corneana)), tanto em doentes que
utilizavam Strensiq como em doentes que ndo o utilizavam, provavelmente associados a
hipofosfatasia. Fale com o seu médico no caso de perturbagdes da visao.

Foi notificada a fusdo precoce dos ossos da cabeca (craniossinostose) em criangas com menos
de 5 anos de idade em ensaios clinicos de criangas com hipofosfatasia, com e sem a utilizagao
de Strensiq. Informe o seu médico se detetar qualquer alteragdo na forma da cabeca do seu bebé.
Se esta a ser tratado com Strensiq, pode ter uma reagdo no local da inje¢do (dor, nédulo,
erupg¢ao na pele, alteragdo da cor da pele) durante a injecdo do medicamento ou nas horas que se
seguem a injecdo. Se tiver qualquer reagdo grave no local de injecdo, informe imediatamente o
seu médico.

Foi notificado um aumento da concentracdo da hormona paratiroide e niveis baixos de calcio em
estudos. Como consequéncia, o seu médico podera pedir-lhe para tomar suplementos de calcio e
de vitamina D oral, se necessario.

Pode ocorrer um ganho de peso durante o seu tratamento com Strensiq. O seu médico dar-lhe-4
conselhos dietéticos, se necessario.

Outros medicamentos e Strensiq
Informe o seu médico ou farmacéutico se estiver a utilizar, tiver utilizado recentemente ou vier a
utilizar outros medicamentos.

Se tiver de ser submetido a analises laboratoriais (tirar sangue para analise), informe o seu médico de
que esta a ser tratado com Strensiq. Strensiq pode fazer com que algumas analises revelem resultados
erradamente elevados ou baixos. Por conseguinte, podera ser necessario utilizar outro tipo de analise
se estiver a ser tratado com Strensiq.

Gravidez
Strensiq nao deve ser utilizado durante a gravidez. A utilizagdo de métodos contracetivos eficazes

durant

e o tratamento deve ser considerada em mulheres que podem engravidar.

Amamentacio
Nao se sabe se Strensiq pode passar para o leite humano. Informe o seu médico se estiver a amamentar
ou planeia fazé-lo. O seu médico ajuda-la-4 a decidir se deve parar a amamentacao ou se deve parar de

tomar
a mae.

Strensiq, tendo em conta o beneficio da amamentagao para o bebé e o beneficio de Strensiq para
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Se esta gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
ou farmacéutico antes de lhe ser administrado este medicamento.

Conducio de veiculos e utilizacio de maquinas
Nao ¢ de se prever que este medicamento tenha efeitos sobre a capacidade de conduzir ou utilizar
maquinas.

Informacées importantes sobre alguns componentes de Strensiq
Este medicamento contém menos de 1 mmol de sédio (23 mg) por frasco para injetaveis, ou seja, é
praticamente “isento de s6dio”.

3. Como utilizar Strensiq

Utilize este medicamento exatamente como descrito neste folheto ou como indicado pelo seu médico,
farmacéutico ou enfermeiro. Fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro se tiver davidas.

A maneira como deve utilizar Strensiq ser-lhe-a explicada por um médico com experiéncia no
tratamento de doentes com doengas metabdlicas ou relacionadas com os 0ssos. Apds receber a
formagdo dada pelo médico ou por um enfermeiro especializado, pode injetar Strensiq a si proprio em
casa.

Dose
. A dose que lhe é administrada baseia-se no seu peso.
. A dose correta sera calculada pelo seu médico e consiste num total de 6 mg de asfotase alfa por

kg de peso corporal todas as semanas, administrada na forma de uma injecdo de 1 mg/kg de
asfotase alfa 6 vezes por semana ou de 2 mg/kg de asfotase alfa 3 vezes por semana, de acordo
com a recomendag¢ao do seu médico. Cada dose serda administrada por injecdo sob a pele
(subcutanea), (veja a tabela posoldgica seguinte para obter informagdes detalhadas sobre o
volume a ser injetado e o tipo de frasco para injetaveis a ser utilizado, com base no seu peso).

. As doses terdo de ser ajustadas regularmente pelo seu médico, de acordo com as mudancgas do
peso corporal.
. O volume maximo por injecao ndo deve exceder 1 ml. Se for necessario mais do que 1 ml, tera

de dar vérias inje¢Oes imediatamente uma apos a outra.
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Se injetar 3 vezes por semana Se injetar 6 vezes por semana

Peso Volume a Cédigo da cor Peso Volume Cédigo da cor
corporal ser d(.) f.ras,co p ara corporal a ser d (3 fr,a Sc.o para
(kg) injetado " eta.v.els 2 (kg) injetado mJeta!V'els a ser
ser utilizado utilizado
3 0,15 ml Azul escuro 6 0,15 ml Azul escuro
4 0,20 ml Azul escuro 7 0,18 ml Azul escuro
5 0,25 ml Azul escuro 8 0,20 ml Azul escuro
6 0,30 ml Azul escuro 9 0,23 ml Azul escuro
7 0,35 ml Laranja 10 0,25 ml Azul escuro
8 0,40 ml Laranja 11 0,28 ml Azul escuro
9 0,45 ml Laranja 12 0,30 ml Azul escuro
10 0,50 ml Azul claro 13 0,33 ml Laranja
11 0,55 ml Azul claro 14 0,35 ml Laranja
12 0,60 ml Azul claro 15 0,38 ml Laranja
13 0,65 ml Azul claro 16 0,40 ml Laranja
14 0,70 ml Azul claro 17 0,43 ml Laranja
15 0,75 ml Cor-de-rosa 18 0,45 ml Laranja
16 0,80 ml Cor-de-rosa 19 0,48 ml Azul claro
17 0,85 ml Cor-de-rosa 20 0,50 ml Azul claro
18 0,90 ml Cor-de-rosa 25 0,63 ml Azul claro
19 0,95 ml Cor-de-rosa 30 0,75 ml Cor-de-rosa
20 1 ml Cor-de-rosa 35 0,88 ml Cor-de-rosa
25 0,50 ml Verde 40 1 ml Cor-de-rosa
30 0,60 ml Verde 50 0,50 ml Verde
35 0,70 ml Verde 60 0,60 ml Verde
40 0,80 ml Verde 70 0,70 ml Verde
80 0,80 ml Verde
90 0,90 ml Verde (x2)
100 1 ml Verde (x2)

Recomendacdes para a injecio

Pode ter uma reacdo no local de injecdo. Leia atentamente a sec¢do 4 para saber quais os efeitos
indesejaveis que podem ocorrer antes de utilizar este medicamento.

Quando comecar a injetar com regularidade, o local de injecdo deve ser alternado entre
diferentes zonas do corpo para ajudar a diminuir a dor e a irritagdo

As regidoes com maior quantidade de gordura por baixo da pele (coxas, bragos [deltoides],
abdomen e nadegas) sdo as regioes mais adequadas para injetar. Fale com o seu médico ou
enfermeiro sobre quais os melhores locais para si.

Antes de injetar Strensiq, leia atentamente as seguintes instrucoes

Cada frasco para injetaveis € para utilizacdo unica e s6 deve ser perfurado uma vez. O liquido de
Strensiq deve parecer limpido, ligeiramente opalescente ou opalescente, incolor a ligeiramente
amarelo e pode conter algumas pequenas particulas translucidas ou brancas. Nao utilizar se o
liquido estiver descolorado ou se contiver quaisquer grumos ou particulas grandes, devendo
utilizar um frasco para injetaveis novo. Qualquer medicamento nao utilizado ou residuos devem
ser eliminados de acordo com as exigéncias locais.
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Se injetar este medicamento a si proprio, ser-lhe-a indicado como preparar e injetar o
medicamento pelo seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Nao injete este medicamento a si
proprio, a menos que tenha recebido formagao e compreenda o procedimento.

Como injetar Strensiq

Passo 1: Preparar a dose de Strensiq

—

6.

7.

Lave muito bem as maos com agua e sabao.

Retire o(s) frasco(s) para injetaveis por abrir de Strensiq do frigorifico 15 a 30 minutos antes
de injetar, de modo a permitir que o liquido atinja a temperatura ambiente. Ndo aqueca
Strensiq de qualquer outro modo (por exemplo, ndo aquega num microndas ou em agua
quente). Depois de retirar o(s) frasco(s) para injetaveis do frigorifico, Strensiq deve ser
utilizado no periodo maximo de 3 horas.

Retire a tampa protetora do(s) frasco(s) para injetaveis de Strensiq. Retire o plastico de
protecdo da seringa que vai ser utilizada.

Utilize sempre uma seringa nova que esteja dentro de um plastico de protegéo.

Coloque uma agulha de calibre maior (p. ex. 25G) na seringa vazia e, com a tampa protetora
em posicao, pressione para baixo e rode a agulha em sentido horario sobre a seringa até ficar
bem apertada.

Retire a tampa de plastico que cobre a agulha da seringa. Tome atencéo para ndo se ferir com a
agulha.

Puxe o émbolo para tras para permitir uma entrada de ar equivalente a sua dose.

Passo 2: Retirar Strensiq solucdo do frasco para injetaveis

<

1. Segurando na seringa e no frasco para
injetaveis, insira a agulha através do
vedante de borracha estéril para o interior
do frasco para injetaveis.

2.  Pressione o émbolo até ao fim para
injetar o ar para dentro do frasco para
injetaveis.

3. Inverta o frasco para injetaveis e a
seringa. Com a agulha na solugéo, puxe o
&mbolo e retire a dose correta para dentro
da seringa.

e = <)

¥
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volume apropriado e se a seringa contém
bolhas de ar. No caso de aparecerem
bolhas na seringa, segure na seringa com
a agulha voltada para cima e bata
cuidadosamente nos lados da seringa até
as bolhas subirem para o topo.

5. Assim que todas as bolhas se
encontrarem no topo da seringa,
pressione cuidadosamente o émbolo para
forgar a saida das bolhas para fora da
seringa e de novo para dentro do frasco
para injetaveis.

Antes de retirar a agulha do frasco para
injetaveis, verifique se foi retirado o

Depois de remover as bolhas, verifique novamente a dose de medicagdo na seringa para se
assegurar de que retirou a quantidade correta. Podera ter de utilizar varios frascos para
injetaveis para retirar a quantidade total para atingir a dose correta.

Passo 3: Colocar a agulha para injecdo na seringa

4.

Retire a agulha do frasco para injetaveis. Volte a colocar a tampa protetora com uma mao
colocando a tampa numa superficie plana; deslize a agulha para dentro da tampa, levante-a e
encaixe-a com seguranga utilizando apenas uma mao.

Retire a agulha de calibre maior cuidadosamente empurrando para baixo e rodando no sentido
anti-horario. Elimine a agulha com a tampa protetora num recipiente para objetos cortantes.
Coloque uma agulha de calibre menor (p. ex. 27 ou 29G) na seringa cheia e, com a capa
protetora em posigdo, pressione para baixo e rode a agulha sobre a seringa no sentido horario
até ficar bem apertada. Retire a tampa da agulha.

Segure na seringa com a agulha voltada para cima e bata no corpo da seringa com o seu dedo
de modo a remover quaisquer bolhas de ar.

Controle visualmente se o volume na seringa € o volume correto.

O volume por inje¢do ndo deve exceder 1 ml. Se for este o caso, devem ser administradas varias
injecOes em locais diferentes.

Esté agora pronto para injetar a dose correta.

Passo 4: Injetar Strensiq

1. Escolha um local para a injegdo (coxas,
abdomen, bragos [deltoides], nadegas)
As areas mais convenientes para injecao
estdo assinaladas a cinzento na figura. O
seu médico aconselha-lo-a sobre os
locais de injegdo possiveis.

NOTA: nao utilize zonas nas quais sinta uma

massa, nddulos firmes ou dor; fale com o seu

médico sobre qualquer coisa que detete.
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2. Aperte suavemente a pele da zona de
injecao escolhida entre o polegar e o

\ dedo indicador.

3. Segurando na seringa como um lapis ou
um dardo, insira a agulha na pele
elevada, num angulo entre 45° ¢ 90° com
a superficie da pele.

Em doentes que tém pouca gordura sob a pele ou
uma pele fina, pode ser preferivel um angulo de
45°.

4. Ao mesmo tempo que continua a segurar
na pele, prima o émbolo da seringa para
injetar o medicamento lenta e
continuamente até ao fim.

5. Retire a agulha, liberte a prega de pele e
coloque cuidadosamente um bocado de
algoddo ou de gaze sobre o local de
inje¢cdo durante alguns segundos.

Isto ajuda a fechar o tecido puncionado e a evitar
qualquer derrame. Nao friccione o local de
injecdo depois da injecdo.

Se precisar de uma segunda inje¢do para obter a sua dose prescrita, retire outro frasco para injetaveis
de Strensiq e repita os passos 1 até ao 4.

Passo 5: Eliminac¢do do material

Recolha todas as seringas, frascos para injetaveis e agulhas e coloque-os num recipiente para objetos
cortantes. O seu médico, farmacéutico ou enfermeiro aconselha-lo-ao sobre como obter um recipiente
para objetos cortantes.

Se utilizar mais Strensiq do que deveria
Se suspeitar que administrou acidentalmente uma dose mais elevada de Strensiq do a que lhe foi
prescrita, consulte o seu médico.

Caso se tenha esquecido de utilizar Strensiq

Nao injete uma dose a dobrar para compensar uma dose que se esqueceu de injetar e consulte o seu
meédico.
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Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagdo deste medicamento, fale com o seu médico, farmacéutico
ou enfermeiro.

4. Efeitos indesejaveis possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos indesejaveis, embora estes ndo se
manifestem em todas as pessoas.

Se nao tiver a certeza do que sdo os efeitos indesejaveis abaixo indicados, fale com o seu médico para
que ele lhe explique.

Os efeitos indesejaveis mais graves observados em doentes tratados com asfotase alfa foram reagdes
alérgicas, incluindo reagdes alérgicas com risco de vida que requerem tratamento médico semelhante a
anafilaxia. Este efeito indesejavel e frequente (pode afetar até 1 em cada 10 pessoas). Os doentes que
apresentaram estas reacoes alérgicas graves semelhantes a anafilaxia tiveram dificuldade em respirar,
sensacdo de asfixia, nauseas, inchaco em redor dos olhos e tonturas. As rea¢gdes ocorreram minutos
apos utilizacdo da asfotase alfa e podem ocorrer em doentes que estdo a utilizar asfotase alfa ha mais
de um ano. Se tiver qualquer um destes sintomas, descontinue Strensiq e consulte imediatamente
um médico.

Além destas, podem ocorrer frequentemente outras reagoes alérgicas (hipersensibilidade) que se
podem manifestar na forma de vermelhidao (eritema), febre (pirexia), erup¢ao na pele, comichdo
(prurido), irritabilidade, sensacdo de enjoo (nauseas), vomitos, dor, arrepios (rigor), dorméncia da boca
(hipoestesia oral), dores de cabeca, rubor, batimento rapido do coracdo (taquicardia) e tosse. Se tiver
qualquer um destes sintomas, descontinue Strensiq e consulte imediatamente um médico.

Muito frequentes: podem afetar mais do que 1 em cada 10 pessoas

Reacgdes no local de inje¢do durante a inje¢do do medicamento ou nas horas que se seguem a injegao
(que podem causar vermelhidéo, alteragdes da cor, comichao, dor, nodulos de gordura ou diminui¢do
do tecido gordo na superficie da pele, hipopigmentagdo da pele e/ou inchago)

Febre (pirexia), irritabilidade

Vermelhidao da pele (eritema)

Dor nas maos e pés (dor nas extremidades)

Nodoas negras (contusao)

Dores de cabeca

Frequentes: podem afetar até 1 em cada 10 pessoas
Pele esticada, alteracdo da cor da pele

Sensacdo de enjoo (nauseas)

Boca dormente (hipoestesia oral)

Dores nos musculos (mialgia)

Cicatriz

Maior tendéncia para fazer nédoas negras
Afrontamentos

Infecdo da pele no local de injecdo (celulite no local de injegdo)
Niveis reduzidos de calcio no sangue (hipocalcemia)
Pedras nos rins (nefrolitiase)

Comunicacio de efeitos indesejaveis

Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis nao indicados neste
folheto, fale com o seu médico, farmacéutico ou enfermeiro. Também podera comunicar efeitos
indesejaveis diretamente através do sistema nacional de notificagdo mencionado no Apéndice V. Ao
comunicar efeitos indesejaveis, estara a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranga deste
medicamento.
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5. Como conservar Strensiq
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize este medicamento apds o prazo de validade impresso na embalagem exterior e no rotulo do
frasco para injetaveis, apds EXP. O prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Conservar no frigorifico (2°C — 8°C).

N3ao congelar.

Conservar na embalagem de origem para proteger da luz.

Ap6s abertura do frasco para injetaveis, o medicamento deve ser utilizado imediatamente (no periodo
de 3 horas no maximo a temperatura ambiente, entre 23°C e 27°C).

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canaliza¢do ou no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como deitar fora os medicamentos que ja ndo utiliza. Estas medidas ajudardo a proteger
o ambiente.

6. Contetado da embalagem e outras informacdes

O que ¢ Strensiq
A substancia ativa ¢ a asfotase alfa. Cada ml de solug@o contém 100 mg de asfotase alfa.
Cada frasco para injetaveis de 0,8 ml (100 mg/ml) contém 80 mg de asfotase alfa.

Os outros componentes sao cloreto de sodio, fosfato de sddio dibasico hepta-hidratado, fosfato de
s6dio monobasico mono-hidratado e dgua para preparagdes injetaveis.

Qual o aspeto de Strensiq e conteiido da embalagem

Strensiq € apresentado como uma solugao injetavel aquosa, limpida, ligeiramente opalescente ou
opalescente, incolor a ligeiramente amarelada, acondicionada em frascos para injetaveis contendo
0,8 ml de solucdo. Podem estar presentes algumas pequenas particulas translicidas ou brancas.

Apresentacoes de 1 ou 12 frascos para injetaveis.
E possivel que ndo sejam comercializadas todas as apresentagdes.

Titular da Autorizacao de Introducio no Mercado

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

Fabricante

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

Irlanda

Este folheto foi revisto pela altima vez em

Foi concedida a este medicamento uma “Autoriza¢do de Introdugdo no Mercado em circunstancias
excecionais”.

Isto significa que ndo foi possivel obter informagao completa sobre este medicamento devido a
raridade desta doenga.

A Agéncia Europeia de Medicamentos ira rever todos os anos qualquer nova informagéo sobre este
medicamento e este folheto sera atualizado se necessario.
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