Kanuma® v/ (sebelipas alfa) 2 mg/ml
koncentrat till infusionsvatska, l16sning

VAGLEDNING FOR HALSO-
OCH SJUKVARDSPERSONAL

Viktig sakerhetsinformation:

Las denna vdgledning noggrannt och anvand den vid férskrivning av Kanuma da den innehaller
viktig sdkerhetsinformation.

Denna vdgledning ar framtagen som en del av riskhanteringsplanen f6r Kanuma och inkluderar
riskminimeringsatgarder for att uppna en sdker och effektiv anvandning av Idkemed]et.

Denna vagledning ar en obligatorisk del av godkannandeprocessen fér Kanuma och bidrar till att
sdkerstalla att hdlso- och sjukvardspersonal tar hansyn till de speciella sakerhetskraven i samband
med forskrivning av detta lakemedel.

\/ Detta lakemedel &r foremal for utékad dvervakning. Detta kommer att géra det mojligt att
snabbt identifiera ny sdkerhetsinformation. Halso- och sjukvardspersonal uppmanas att rapportera
varje misstankt biverkning, se sida 7.

L3s produktresumén noggrannt innan du forskriver eller administrerar Kanuma.
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INTRODUKTION

Kanuma (sebelipas alfa) ar indicerat for langsiktig enzymersattningsbehandling (ERT) for
patienter i alla dldrar med brist pa LAL (lysosomalt surt lipas).

Las produktresumén noggrannt innan forskrivning eller administrering av Kanuma.
Den fullstédndiga och aktuella produktresumén finns tillganglig pa www.ema.europa.eu
samt www.fass.se.

For att kunna bidra med ytterligare data kring langsiktig sdkerhet vid Kanuma-
administrering uppmanas halso- och sjukvardspersonal att delta i och registrera
alla patienter som diagnostiserats med LAL-brist i LAL-bristregistret. Vanligen
notera att registret ar ett allmant sjukdomsregister som inte ar begransat till
patienter som behandlas med Kanuma. Det syftar till att generera information
om sjukdomsprogression och behandlingseffekter, som inte ar begransad till
exponering for Kanuma. For information om hur man deltar, se sida 7.

OVERKANSLIGHETSREAKTIONER, INKLUSIVE ANAFYLAXI

| klinska studier med patienter som behandlades med Kanuma intraffade
overkanslighetsreaktioner hos 59 av 125 patienter (47%) och anafylaktiska reaktioner hos 5 av
125 patienter (4%). Frekvensen av reaktionerna minskade med en férlangd behandlingsperiod,
men de observerades dven ett ar efter behandlingsstart.

Tecken och symtom pa dverkdnslighetsreaktioner/anafylatiska reaktioner inkluderade féljande:

* obehag i brostet, dyspné, takypné, svar respiratorisk distress
¢ klada, hudutslag, eksem, svullna Iappar, urtikaria

e bronkospasm, rinorré, rodnad

 konjunktival hyperemi, hyperemi

e stridor, hypoxi

¢ ansiktsédem, 6gonlocksédem, larynxédem, 6dem

* takykardi, hypertoni

¢ blekhet

* buksmarta, illamaende, diarré, krdkningar

* agitation, irritabilitet

 feber, frossa

De flesta av dessa reaktioner uppkom under eller inom 4 timmar efter avslutad infusion.



FOREBYGGANDE OCH BEHANDLING AV
OVERKANSLIGHETSREAKTIONER, INKLUSIVE ANAFYLAXI

1. Sdkerstall att adekvat medicinsk stéd, inklusive nédvandiga ldkemedel, finns till hands nar
Kanuma administreras.

2. Observera patienten i 1 timme for att upptdcka eventuella tecken eller symtom pa anafylaxi
eller en allvarlig 6verkanslighetsreaktion efter den forsta infusionen av Kanuma, inklusive den
forsta infusionen efter en dosdkning.

3. Om det uppstar tecken pa dverkanslighet under administreringen av Kanuma kan
infusionshastigheten sankas eller infusionen avbrytas, enligt hdlso- och sjukvardspersonalens
bedémning.

4. Om anafylaxi uppstar maste infusionen avbrytas omedelbart! Lat kanylen sitta kvar for
potentiell administrering av ldkemedel.

5. Satt in adekvat medicinsk standardbehandling for hantering av dverkanslighetsreaktioner,
vilket kan inkludera behandling med:

e Antihistaminer
* Antipyretika
¢ Kortikosteroider
6. Hos patienter som har upplevt allergiska reaktioner under infusionen bér det utévas
forsiktighet vid ateradministrering. Borja med en langsammare infusionshastighet och

Oka till patientens toleransniva har uppnatts.

7. Efter allvarliga reaktioner bor riskerna och nyttan med ytterligare administreringar av
Kanuma beaktas.

8. Overvag férbehandling med antipyretika och/eller antihistaminer f6r att férhindra
efterféljande reaktioner i de fall dar symtomatisk behandling kravdes.

Kontaktinformation f6r biverkningsrapportering finns pa sida 7.



IMMUNOGENICITET

| pivotala klinska studier har anti-lakemedelsantikroppar (ADA) observerats hos 15% (19/125)
av patienterna som fick Kanuma vid nagon tidpunkt efter behandlingsstart. Bland dessa
patienter férekom hdmmande antikroppsaktivitet (NAb) hos totalt 11 patienter vid ndgon
tidpunkt efter baslinjen.

¢ Det ar viktigt att samla in information om anti-ldkemedelsantikroppar mot Kanuma for
att kunna utvardera konsekvenserna av ADA-utveckling pa en potentiell forlust av effekt
eller utveckling av potentiell 6verkanslighet, inklusive anafylaxi, och f6r att underlatta
identifieringen av riskfaktorer relaterade till ADA-utveckling.

» Darfor ska patienter testas for anti-lakemedelsantikroppar mot Kanuma i hdandelse av
allvarliga infusionsreaktioner och i fall av bristande eller utebliven effekt.

¢ Hittills kan ingen slutsats dras om sambandet mellan utveckling av ADA/NADb och associerade
overkanslighetsreaktioner eller suboptimalt kliniskt svar. | kliniska studier utvecklade tre
patienter som var homozygota for en deletion som berdrde bdda allelerna i generna lipas A,
lysosomalt surt lipas (LIPA) och kolesterol 25-hydroxylas, en hammande antikroppsaktivitet
associerad med ett suboptimalt kliniskt svar. Dessa patienter behandlades antingen
med enbart immunmodulerande behandling eller i kombination med hematopoetisk
stamcellstransplantation (HSCT) eller benmargstransplantation (BMT), vilket resulterade i
forbattrat kliniskt svar pa Kanuma.

Test for forekomst av anti-ladkemedelsantikroppar (ADA)

Information om test for forekomst av ADA tillhandahalls enligt féljande:

* Det rekommenderas att hadlso- och sjukvardspersonal testar sina patienter for ADA mot
Kanuma i handelse av allvarliga infusionsassocierade reaktioner och i fall av bristande eller
utebliven effekt.

¢ Eftersom det inte finns ndgra ADA-tester f6r Kanuma pa marknaden kommer innehavaren av
godkannandet for forsaljning att tillhandahalla gratis tester genom en testleverantor.

* Ett ADA-testkit och tillhdrande bruksanvisning kommer att tillhandahallas av
testleverantdren. Se sida 7 fér kontaktinformation. Bruksanvisningen innehaller information
om hur man samlar in, bearbetar och skickar ADA-prover.

* Resultaten kommer att ges till vardgivaren via testleverantdrens laboratorieportal.

* Anonymiserade ADA-testresultat kommer att delas med Alexions forsknings-
och utvecklingsgrupp.



KONTAKTINFORMATION

Biverkningsrapportering

Det ar viktigt att rapportera misstankta biverkningar efter att |akemedlet godkants. Det gor det
mojligt att kontinuerligt dvervaka lakemedlets nytta-riskférhallande. Halso- och sjukvardspersonal
uppmanas att rapportera varje misstankt biverkning till:

Lakemedelsverket
Box 26

75103 Uppsala
www.lakemedelsverket.se

Test for forekomst av anti-ldkemedelsantikroppar

For information om ADA-test, kontakta Alexions avdelning fér medicinsk information
(se kontaktuppgifter nedan).

LAL-bristregister

For information om LAL-brisregistret och hur man deltar, kontakta Alexions avdelning for
medicinsk information (se kontaktuppgifter nedan).

For ytterligare information se produktresumén som finns tillganglig pa www.ema.europa.eu,
www.fass.se eller kontakta Alexions avdelning f6r medicinsk information:

E-post: medinfo.EMEA@alexion.com
Telefonnummer: 08-506 30762
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