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Myalepta och behandling av lipodystrofi?

BAKGRUND TILL SUJUKDOMEN MYALEPTA OCH BEHANDLING AV LIPODYSTROFI

Myalepta (metreleptin) dr en ersattningsbehandling med
leptin som anvdnds i kombination med kost for att
behandla foljderna av leptinbrist hos patienter med
lipodystrofi.®

Lipodystrofier ar en heterogen grupp av sallsynta
sjukdomar som kannetecknas av partiell eller fullstandig
avsaknad av fettvavnad och kan antingen vara drftliga eller
forvarvade.' Patienter med lipodystrofi lider ofta av tidigt
debuterande metaboliska konsekvenser som orsakas av
brist pa fettvavnad och atféljande leptinbrist.>® Hos friska
personer ar leptin ett viktigt hormon som utsdndras av
fettvdavnad och har en rad metaboliska funktioner.?*

Avsaknaden av fettvavnad och leptin hos patienter med
lipodystrofi kan orsaka en rad olika sjukdomar, sasom
hypertriglyceridemi och ansamling av ektopiskt fett,
hyperglykemi pa grund av insulinresistens och omattlig
hunger pa grund av avsaknad av mattnadssignaler.'?




Indikation for anvandning av Myalepta

Myalepta ar avsett som ett komplement till kosten som Behandlingen med Myalepta ska inledas och 6vervakas av
ersattningsterapi for att behandla komplikationerna av en lakare med erfarenhet av diagnos och hantering av
leptinbrist hos patienter med lipodystrofi: metabola sjukdomar.®

« med bekraftad medfodd generaliserad lipodystrofi
(Berardinelli-Seips syndrom) eller forvarvad
generaliserad lipodystrofi (Lawrence syndrom) hos
vuxna och barn fran 2 ars alder

» med bekraftad familjar partiell lipodystrofi eller
forvarvad partiell lipodystrofi (Barraquer-Simons
syndrom) hos vuxna och barn som ar 12 ar eller dldre
for vilka alla andra standardbehandlingar har
misslyckats med att uppna adekvat metabolisk
kontroll

Viktiga punkter att tdnka pa innan forskrivning av Myalepta

Innan Myalepta forskrivs finns det flera viktiga punkter som « Myalepta har inte studerats hos patienter med
maste beaktas. Informationen nedan ska lasas tillsammans nedsatt njur- eller leverfunktion. Inga
med produktresumén. dosrekommendationer kan goras.
. « Data fran kliniska prévningar stodjer inte sdakerhet
LAMPLIGT PATIENTURVAL: och effekt hos patienter med HIV-relaterad
« Myalepta ar bara avsett for att behandla lipodystrofi.
komplikationerna av leptinbrist hos patienter med KONTRAINDIKATIONER
lipodystrofi.

Myalepta ar kontraindicerat hos patienter med kand
overkanslighet mot metreleptin eller mot dess
hjalpamnen.®

« Kliniska studier med metreleptin omfattade inte ett
tillrackligt antal patienter i aldern 65 ar och aldre for
att faststdlla om de svarar pa ett annat satt an yngre
patienter. | allmdnhet ska dosbestamning och -
justering for dldre patienter ske med forsiktighet trots
att ingen specifik dosjustering rekommenderas

« Myalepta rekommenderas inte under graviditet och
inte for fertila kvinnor som inte anvander
preventivmedel. Aborter, dodfédslar och fortidiga
fodslar har rapporterats hos kvinnor som
exponerats for Myalepta under graviditeten, men
det finns for ndarvarande inga bevis som tyder pa ett
orsakssamband med behandlingen. Djurstudier har
visat vissa tecken pa reproduktionstoxicitet.




Information rérande klinik och Iakemedelshantering for att minska potentiella risker

med behandlingen

Lipodystrofi orsakar betydande metabolisk och
neuroendokrin dysfunktion, vilket leder till hyperlipidemi,
svarbehandlad diabetes, minskat immunologiskt svar och
hormonell dysfunktion, som alla beror pa minskad
leptinutsondring.'*”® Nagra av de potentiella riskerna som
forknippas med anvdndning eller utsattning (akut
pankreatit; se nedan) av Myalepta finns inom foljande
omraden:

« Overkanslighet

e akut pankreatit i samband med utsattning av
Myalepta

e T-cellslymfom

Specifika riskomraden

« Hypoglykemi vid samtidig anvdandning av insulin och andra
diabeteslakemedel.

« Oplanerad graviditet pa grund av férbattring
av hormonell dysfunktion med Myalepta.
« Forlust av effekt, potentiellt pa grund av
neutraliserande antikroppar.
« Allvarliga och svara infektioner till foljd av
neutraliserande antikroppar.
e Progression av autoimmun sjukdom.
« Medicineringsfel
Denna broschyr ger ytterligare vagledning om dessa risker,
inklusive atgarder, dar sa ar maojligt, for att minimera dem och
som stod for diskussioner med patienter.

OVERKANSLIGHETSREAKTIONER

Det har forekommit rapporter om generaliserad
overkanslighet (t.ex. anafylaxi, urtikaria eller generaliserat
utslag) hos patienter som anviander Myalepta.®
Anafylaktiska reaktioner kan forekomma omedelbart efter
administrering av Myalepta. Om en anafylaktisk reaktion
eller annan allvarlig allergisk reaktion intraffar ska
administreringen av Myalepta omedelbart sattas ut
permanent och lamplig behandling sattas in.® Patienten
ska i dessa fall uppmanas att akut uppsoka sjukvard.

YTTERLIGARE INFORMATION

Myalepta har potential att orsaka
overkanslighetsreaktioner. Efter godkdannandet for
forsaljning har fall av 6verkanslighet rapporterats.® Dessa
omfattar anafylaktiska reaktioner, urtikaria och utslag.
Sammantaget ansags majoriteten av
overkanslighetsreaktionerna vara lindriga till mattliga i
svarighetsgrad.’

HUR MAN MINSKAR RISKEN FOR
OVERKANSLIGHETSREAKTIONER

Som beskrivet i produktresumén ska patienter och/eller
vardare bereda och administrera den férsta dosen av
lakemedlet under 6verinseende av kvalificerad halso- och
sjukvardspersonal (lakare/sjukskoterska).

Anafylaktiska reaktioner kan uppsta omedelbart efter
administrering av Myalepta. Om en anafylaktisk reaktion
eller annan allvarlig allergisk reaktion intraffar ska
administreringen av Myalepta omedelbart sdttas ut
permanent och lamplig behandling sattas in.®

| patientinformationsbladet instrueras patienterna att
omedelbart uppsoka sjukvard/ringa raddningstjanst och sen
kontakta sin lakare om de marker nagra tecken pa en
allvarlig allergisk reaktion®, inklusive:

« andningssvarigheter

« svullnad och rodnad i huden, nasselfeber

« svullnad i ansikte, ldppar, tunga eller hals
« magont, illamaende och krakningar

e svimning eller yrsel

e svar smdrta i magen (buken)

« mycket snabba hjartslag

AKUT PANKREATIT | SAMBAND
MED UTSATTNING AV MYALEPTA

Bristande foljsamhet eller abrupt utsattning av Myalepta
kan leda till forvarrad hypertriglyceridemi och relaterad
pankreatit, sarskilt hos patienter med riskfaktorer for
pankreatit (t.ex. anamnes pa pankreatit, svar
hypertriglyceridemi).® Om en patient utvecklar pankreatit
under behandling med Myalepta rekommenderas att man
fortsatter Myalepta utan avbrott eftersom ett abrupt
avbrytande av behandlingen kan forvarra tillstandet.®

Om Myalepta maste stoppas av nagon anledning
rekommenderas nedtrappning av dosen under en
tvaveckorsperiod i kombination med en fettsnal kost.®
Under nedtrappningen ska triglyceridnivaerna oévervakas
och vid behov ska man 6vervdga att initiera eller justera
dosen av lipidsdankande lakemedel. Tecken och/eller
symtom som dverensstaimmer med pankreatit bor leda
till en lamplig klinisk utvardering.®

YTTERLIGARE INFORMATION

Patienter med lipodystrofi ar redan predisponerade for
pankreatit pa grund av den hypertriglyceridemi som
forknippas med sjukdomen.® | en amerikansk studie med
72 lipodystrofipatienter hade 28 % av patienterna en
anamnes pa pankreatit innan metreleptin sattes in."

| kliniska studier med Myalepta fick sex patienter (fyra med
generaliserad lipodystrofi och tva med partiell lipodystrofi)
behandlingsrelaterad pankreatit.® Alla patienter hade en
tidigare anamnes pa pankreatit och hypertriglyceridemi.




Plotsligt avbrott och/eller bristande foljsamhet med
Myalepta-dosering misstanktes ha bidragit till att tva
patienter fick pankreatit. Mekanismen for pankreatit hos
dessa patienter antogs vara aterkomst av
hypertriglyceridemi och darfor 6kad risk for pankreatit vid
utsadttande av behandling for hypertriglyceridemi.®

HUR MAN MINSKAR RISKEN FOR AKUT
PANKREATIT

Myalepta minskar den hypertriglyceridemi som ses hos
lipodystrofipatienter.® Studier har visat att patienter |6per
storst risk nar behandlingen med Myalepta utsatts
eftersom detta kan leda till en plotslig 6kning av
hypertriglyceridemi. Darfér rekommenderas det att man
uppmuntrar patienter att folja den dagliga behandlingen.
Om behandlingen med Myalepta ska avbrytas bor man
gradvis trappa ner dosen av Myalepta under en
tvaveckorsperiod i kombination med en fettsnal kost
samt justering av andra lipidsankande lakemedel efter
behov.°

| patientinformationsbladet instrueras patienterna att
omedelbart tala med en ldkare om de marker nagra tecken
pa pankreatit,® inklusive:

« plotslig svar smarta i magen (buken)
« kanner sig illamaende eller krdks

o diarré

HYPOGLYKEMI VID SAMTIDIG
ANVANDNING AV INSULIN OCH
ANDRA DIABETESLAKEMEDEL

Det finns en risk for hypoglykemi hos patienter som
behandlas med Myalepta och som star pa
diabeteslakemedel, sarskilt insulin eller
insulinsekretagoger (t.ex. sulfonureider).® Stora
dosminskningar pa 50 % eller mer av insulinbehovet vid
baslinjen kan behdvas under de forsta tva veckorna av
behandlingen. Nar insulinbehovet har stabiliserats kan
dosjusteringar av andra diabetesbehandlingar ocksa
behdvas hos vissa patienter for att minimera risken for
hypoglykemi.®

Overvaka noga blodsockret hos patienter som star pa
samtidig insulinbehandling, sarskilt de som star pa hoga
doser, eller insulinsekretagoger och
kombinationsbehandling. Patienter och vardare ska radas
att vara medvetna om tecken och symtom pa
hypoglykemi.®

| kliniska studier har hypoglykemi hanterats med intag av
mat/dryck och genom att modifiera dosen av
diabeteslakemedel. Vid hypoglykemiska handelser av icke-
allvarlig natur kan hantering av fédointag 6évervdgas som
ett alternativ till dosjustering av diabetesldkemedel enligt
den behandlande ldkares asikt.®

Det rekommenderas att injektionsstallena roteras hos
patienter vid samtidig administrering av insulin (eller andra
subkutana lakemedel) och Myalepta.®

YTTERLIGARE INFORMATION

Svar hyperglykemi och svarbehandlad diabetes i samband
med insulinresistens ar allvarliga foljder av lipodystrofi och
leder ofta till forskrivning av hoga doser insulin och andra
lakemedel." Nar Myalepta satts in férbattras
insulinresistensen och féljaktligen kan stora minskningar av
insulindoserna kravas. Om Myalepta tas med oférdandrade
insulindoser kan lindrig, mattlig eller svar hypoglykemi
uppsta pa grund av den 6kade kansligheten hos
insulinreceptorerna och en 6kad metabolisk respons pa
insulin.?®

Hypoglykemi som ansags vara relaterad till Myalepta-
behandling forekom hos 14 % av de studerade
patienterna.® Alla rapporterade hypoglykemier hos
patienter med generaliserad lipodystrofi och i
undergruppen med partiell lipodystrofi var lindriga. |
allmanhet kunde de flesta handelserna hanteras genom
fodointag med endast relativt fa modifieringar av
doseringen av diabeteslakemedel.®

| kliniska studier med Myalepta kunde 41 % av patienterna
med generaliserad lipodystrofi helt satta ut
insulinbehandlingen och nastan en fjardedel av
patienterna kunde satta ut andra diabeteslakemedel
och/eller lipidsankande lakemedel.®

HUR MAN MINSKAR RISKEN FOR
HYPOGLYKEMI

Minska insulin och andra diabeteslakemedel enligt
rekommendationerna i produktresumén nar Myalepta satts
in och varna patienten for risken och tecknen pa
hypoglykemi och behovet av noggrann 6vervakning av
blodsockret.

| patientinformationsbladet instrueras patienterna att
omedelbart tala med en lakare om de marker nagra av
foljande tecken pa lagt blodsocker:® Patienterna bor dven
uppmanas att inta foda vid tecken pa hypoglykemi.

« yrsel

e kanner sig mer somnig eller férvirrad

« ar klumpig och tappar saker

« kanner sig mer hungrig an normalt

« svettas mer dn normalt

« kanner sig mer irriterad eller nervos




T-CELLSLYMFOM

Lymfoproliferativa sjukdomar, inklusive lymfom, har
rapporterats hos patienter med forvarvad generaliserad
lipodystrofi som inte behandlats med Myalepta. Fall av T-
cellslymfom har rapporterats vid anvandning av Myalepta
i kliniska studier. Ett orsakssamband mellan behandling
med Myalepta och utveckling och/eller progression av
lymfom har inte faststallts.®

Nyttan och riskerna med Myalepta-behandling ska noggrant
Overvdgas hos patienter med forvdrvad generaliserad
lipodystrofi och/eller hos patienter med signifikanta
hematologiska avvikelser (inklusive leukopeni, neutropeni,
benmargsavvikelser, lymfom och/eller lymfadenopati).®

YTTERLIGARE INFORMATION

Forvarvade lipodystrofier ar forknippade med autoimmuna
sjukdomar och autoimmuna sjukdomar ar forknippade med
en o6kad risk for maligniteter, inklusive lymfom."" Tre fall av
T-cellslymfom har rapporterats vid anvandning av
metreleptin i kliniska studier.® Alla tre patienter hade
forvarvad generaliserad lipodystrofi. Tva av dessa patienter
diagnostiserades med perifert T-cellslymfom medan de fick
lakemedlet. Bada hade immunbrist och betydande
hematologiska avvikelser, inklusive allvarliga
benmargsavvikelser fore behandlingen startades. Ett
separat fall av anaplastiskt storcelligt lymfom
rapporterades hos en pediatrisk patient som fick
lakemedlet och som inte hade nagra hematologiska
avvikelser fore behandlingen.

OPLANERAD GRAVIDITET

Oplanerade graviditeter kan uppsta pa grund av
aterstdllande av frisattning av luteiniserande hormon.®
Myalepta rekommenderas inte under graviditet och till fertila
kvinnor som inte anvdnder preventivmedel. Aborter,
dodfodslar och prematura fodslar har rapporterats hos
kvinnor som exponerats for metreleptin under graviditeten,
men det finns for narvarande inga bevis som tyder pa ett
orsakssamband med behandlingen. Djurstudier har visat
vissa tecken pa reproduktionstoxicitet. Djurstudier visade
inga negativa effekter pa manlig eller kvinnlig fertilitet.®

Eftersom det inte kan uteslutas att Myalepta kan minska
exponeringen for CYP3A-substrat genom enzyminduktion,
kan effekten av hormonella preventivmedel minskas om de
administreras samtidigt med Myalepta. Darfor bor man
overvdga att anvdnda en extra icke-hormonell
preventivmetod under behandlingen.®

YTTERLIGARE INFORMATION

Patienter med lipodystrofi kan ha nedsatt fertilitet pa
grund av leptinbrist.? Leptin spelar en viktig roll for
fertiliteten och vid behandling med Myalepta kan kvinnor
med leptinbrist som tidigare varit infertila aterfa
fertiliteten.'

Uppgifter om graviditeter dr begransade eftersom kliniska
provningar endast rapporterade sex graviditeter med tva
levande fodda barn.® Det ar inte kdnt om dessa graviditeter var
planerade eller ovantade.

HUR MAN MINSKAR RISKEN FOR OPLANERADE
GRAVIDITETER

Myalepta rekommenderas inte under graviditet och for
fertila kvinnor som inte anvander preventivmedel.® Aborter,
dodfodslar och prematura fodslar har rapporterats hos
kvinnor som exponerats for Myalepta under graviditeten.®
Fertila kvinnor ska informeras om att Myalepta kan 6ka
fertiliteten och ska uppmuntras att anvianda
preventivmedel.® Pa grund av den potentiella
lakemedelsinteraktionen mellan Myalepta och hormonella
preventivmedel ska icke-hormonella preventivmedel
Overvagas.®




FORLUST AV EFFEKT, POTENTIELLT
PA GRUND AV NEUTRALISERANDE
ANTIKROPPAR

| kliniska provningar forekom antikroppar (ADA) mot
metreleptin mycket ofta (88 %) hos patienter. En
blockeringsaktivitet av reaktionen mellan metreleptin och
en rekombinant leptinreceptor har observerats in vitro i
blodet hos majoriteten av patienterna, men effekten av
metreleptin kunde inte faststdllas tydligt.

Aven om det inte bekréftats i kliniska prévningar kan
neutraliserande antikroppar i teorin paverka aktiviteten
av endogent leptin.®

YTTERLIGARE INFORMATION

| kliniska provningar (studierna NIH 991265/20010769
och FHAT101) var frekvensen av ADA for generaliserad
lipodystrofi och de studerade patienterna med partiell
lipodystrofi och med tillgdngliga data 88 % (65 av 74
patienter).

En hamning av reaktionen mellan metreleptin och en
rekombinant leptinreceptor har observerats in vitro i blodet
hos en majoritet av patienter (98 av 102 patienter eller 96

%), men metreleptins inverkan kunde inte tydligt faststallas.

HANTERA RISKEN FOR
NEUTRALISERANDE
ANTIKROPPSAKTIVITET

Forlust av effekt, eventuellt pa grund av neutraliserande
antikroppar, kan forekomma hos patienter som star pa
metreleptinbehandling. Det kan dock vara férknippat med
dalig féljsamhet vilket ocksa bor évervidgas. Aven om
effekten av neutraliserande antikroppar inte har bekraftats
bor patienter som uppvisar en betydande effektférlust trots
administrering av Myalepta testas for forekomst av
neutraliserande antikroppar.

For ytterligare information om hur man skickar in prover
for neutraliserande antikroppstestning, kontakta
medinfo@amrytpharma.com.

Eftersom testning av enskilda patientprover kan ta upp till
4 manader och de kliniska foéljderna av att utveckla
neutraliserande antikroppar mot metreleptin in vitro
fortfarande inte ar val kdnda, bor alla kliniska beslut om
att fortsatta eller avbryta behandlingen med metreleptin
overvagas mot bakgrund av patientens tillstand och den
overgripande kliniska situationen.

ALLVARLIGA OCH SVARA
INFEKTIONER TILL FOLJD AV
NEUTRALISERANDE ANTIKROPPAR

Ett samband mellan utveckling av neutraliserande
antikroppar eller blockerande aktivitet och forlust av effekt
och allvarliga och svara infektioner kan inte uteslutas. Hos
patienter med allvarliga och svara infektioner ska fortsatt
behandling med metreleptin ske enligt forskrivarens
bedémning.®

YTTERLIGARE INFORMATION

Allvarliga och/eller svara infektioner som tillfalligt
forknippades med hamning av metreleptin forekom hos fem
patienter med generaliserad lipodystrofi. Dessa hdandelser
omfattade ett fall av allvarlig och svar
blindtarmsinflammation hos en patient, tva fall av allvarlig
och svar lunginflammation, ett enda fall av allvarlig och svar
sepsis och icke-allvarlig svar gingivit hos en patient, sex fall
av allvarlig och svar sepsis eller bakteriemi samt ett fall av
icke-allvarlig svar o6roninfektion hos en patient. En allvarlig
och svar blindtarmsinflammation hade ett tidsmassigt
samband med hamning av metreleptin hos en patient med
partiell lipodystrofi som inte ingick i undergruppen av
patienter med partiell lipodystrofi. Aven om det fanns ett
tidsmassigt samband ar det inte mojligt att entydigt
bekréafta eller avfarda nagot direkt samband med
metreleptinbehandling baserat pa de bevis som for
ndrvarande finns tillgdngliga.

Lipodystrofipatienter med en hamning av metreleptin och
samtidiga infektioner svarade pa standardvard.®

HANTERA RISKEN FOR ALLVARLIGA OCH
SVARA INFEKTIONER

Aven om det inte har bekriftats i kliniska prévningar kan
neutraliserande antikroppsaktivitet i teorin paverka de
endogena leptinnivaerna, om sadana finns, och ett
samband mellan utvecklingen av neutraliserande aktivitet
och allvarliga och svara infektioner kan inte uteslutas. Hos
patienter med allvarliga och svara infektioner ska fortsatt
behandling med Myalepta ske enligt férskrivarens
bedomning. Patienter som utvecklar allvarliga och svara
infektioner bor testas for neutraliserande aktivitet.®

AUTOIMMUNA SJUKDOMAR

Progression eller skov av autoimmuna sjukdomar,
inklusive svar autoimmun hepatit, har observerats
hos vissa patienter som behandlats med Myalepta,
men ett orsakssamband mellan behandling med
Myalepta och progression av autoimmun sjukdom har
inte faststdllts. Noggrann 6vervakning av
underliggande skov av autoimmun sjukdom (plétsliga
och svara symtomdebuter) rekommenderas. De
potentiella fordelarna och riskerna med behandling
med Myalepta ska noggrant évervdagas hos patienter
med autoimmuna sjukdomar.
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MEDICINERINGSFEL

For att sakerstdlla att patienter och vardgivare forstar
vilken dos som ska injiceras bor forskrivaren
ordinera lamplig dos bade i milligram och volymen i
milliliter.® For att undvika medicineringsfel, inklusive
overdosering, ska dosberdkning och riktlinjer for
dosjustering foljas. En granskning av patientens
sjalvadministreringsteknik rekommenderas var sjatte
manad nar Myalepta anvands.®

Halso- och sjukvardspersonal bor ge patienter och vardare
utbildning i beredning av produkten och lamplig subkutan
injektionsteknik for att undvika intramuskular injektion
hos patienter med minimal subkutan fettvavnad. Patienter
och/eller vardare ska bereda och administrera den forsta
dosen av ldkemedlet under 6verinseende av kvalificerad
héalso- och sjukvardspersonal.®

HUR MAN MINSKAR RISKEN FOR
MEDICINERINGSFEL

Myalepta maste beredas korrekt med sterilt vatten for
injektionslésning fore anvandning och korrekt mangd

av den beredda produkten ska matas upp i en lamplig
spruta och sedan injiceras subkutant dagligen.® Eftersom
det finns en risk for fel i vart och ett av dessa steg ar det
viktigt att patienten instrueras pa lampligt satt fore
sjalvadministrering.®

Foljande avsnitt i broschyren handlar om férskrivning av
ratt dos, forskrivning och tillhandahallande av andra
komponenter for beredning och administrering av Myalepta
samt utbildning av patienten eller vardgivaren.

Dosering och administrering av Myalepta och tillhorande material

VAL OCH FORSKRIVNING AV DEN
INITIALA DOSEN

Den rekommenderade dagliga dosen av Myalepta baseras
pa kroppsvikt enligt tabell 1. For att sakerstalla att
patienter och vardgivare forstar vilken dos som ska
injiceras bor forskrivaren forskriva lamplig dos bade i
milligram och volymen i milliliter.® For att undvika
medicineringsfel, inklusive 6verdosering, bor riktlinjerna
for dosberdakning och dosjustering nedan féljas.®

Faktisk kroppsvikt vid behandlingsstart ska alltid anvandas
vid berdkning av dos av Myalepta.®

Tabell 1: Rekommenderad dos av Myalepta®

Startdos Dosjusterin Maximal
Baslinjevikt per dag gar daglig dos
(injektion (injektionsv | (injektionsv
svolym) olym) olym)
Man och 0,06 mg/kg| 0,02 mg/kg 0,13 mg/kg
kvinnor (0,012 ml/kg)| (0,004 mi/kg) | (0,026 ml/kg)
<40 kg
Man 2,5 mg 1,25 mg 10 mg
> 40 kg (0,5 ml) (0,25 ml) till (2 ml)
2,5 mg
(0,5 ml)
Kvinnor 5 mg 1,25 mg 10 mg
> 40 kg (1 ml) (0,25 ml) till (2 ml)
2,5 mg
(0,5 ml)

Dosjusteringar ska goras enligt beskrivningen i
produktresumén, som ocksa innehaller en kalkylator for
startdos och dos6kning.

VIKTIGT: Efter beredning maste [6sningen administreras
omedelbart. Den far inte forvaras for senare anvandning. En
injektionsflaska med Myalepta och en
injektionsflaska/ampull med sterilt vatten for
injektionsvatska maste darfor forskrivas per dag och
patienten instrueras att kassera allt oanvant lakemedel och
oanvant vatten for injektion. Den minsta lampliga storleken
pa sterilt vatten for injektion (5 ml eller mindre) ska
forskrivas for att minska risken for ateranvandning.

FORSKRIVNING AV TILLHORANDE
ARTIKLAR FOR ATT BEREDA OCH
ADMINISTRERA MYALEPTA

For att patienten ska kunna férbereda och administrera
Myalepta maste patienten forskrivas eller forses med
foljande material (tabell 2). Mangderna avser en forpackning
med 30 injektionsflaskor av Myalepta. Observera att for att
ge en dos av Myalepta < 1,5 mg (0,3 ml) kommer Myaleptas
administreringskit att innehalla en spruta med Beckton
Dickinson 305937 SafetyGlide-sakerhetsinsulin (U100) 0,3
ml med en 31 g x 8 mm nal, eftersom insulinsprutor ar de
enda kommersiellt tillgangliga som ar lampliga for korrekt
dosering upp till 0,3 ml.




Tabell 2: Tillhérandematerial

Atgard Artikel Kvantitet | Anteckningar
Beredning av 3 ml-spruta for 30 Exempel: Becton Dickinson 309658 Luer-Lok 3 ml-
injektionsflaskor | injektionsflaska 11,3 mg spruta
med Myalepta och 5,8 mg
1 ml-spruta for injektionsflaska 3,0 30 Exempel: Becton Dickinson 303172 Plastipak 1 ml-spruta
mg
21 G x 40 mm-nal 30 Becton Dickinson 305895 Eclipse-sdakerhetsnal med
21 G x 40 mm-nal gron fattning
Sterilt vatten for 30 Av lamplig storlek (t.ex. behallare pa 5 ml eller mindre) for
injektionsvatskor engangsbruk pa 0,6 ml till 2,2 ml
Desinfektionsservetter/sprit 60
suddar
Behallare for sdker |
avfallshantering av stickande
och skdrande material.
Administrering 2,5 ml-spruta 30 Exempel: Terumo SSO02SE1 Syringe Concentric Luer Tip
av doser > 5 mg 2,5 ml 3-Part
(1,0 mi) 30 G x 13 mm-nal 30 Exempel: Becton Dickinson 305771 SmartSlip
Hypodermic Safety Needle [hypodermisk sdkerhetsnal]
30 G x 13 mm gul fattning
Administrering av | 1 ml-spruta 30 Exempel: Becton Dickinson 303172 Plastipak 1 ml
doser > 1,5 mg Hypodermic Syringe 3 Piece Luer Slip Sterile Latex Free
0,3mhtill5mg 309G x 13 mm-nal 30 Exempel: Becton Dickinson 305771 SmartSlip
(1,0 mi) Hypodermic Safety Needle 30 G x 13 mm gul fattning
Administrering av | 0,3 ml U100-insulinspruta med 30 Beckton Dickinson 305937 SafetyGlide Safety Insulin
doser<1,5 mg kombinerad 31 G x 8 mm-nal (U100) Syringe 0,3 ml 31 G x 8 mm-nal
(0,3 ml)

For att underlatta forskrivning och minska risken for medicineringsfel kommer Chiesi att tillhandahalla berednings- och
administreringskit enligt tabell 3. Obs! Sterilt vatten for injektionsvatskor, desinfektionsservetter/sprit suddar och
behallare for séker avfallshantering av stickande och skarande material maste forskrivas/levereras separat och ingar

inte i Myalepta-kitet.
Tabell 3: Administreringskit

Namn pa kit

Innehall

Myalepta beredningskit for
11,3 mg- och 5,8 mg-injektionsflaska

30 x 3 ml-sprutor
21 G x 40 mm-nal

Myalepta beredningskit for
3,0 mg-injektionsflaska

30 x 1 ml-sprutor
21 G x 40 mm-nal

Myalepta administreringskit for doser
> 5 mg (1,0 ml)

30 x 2,5 ml-spruta
30 nalar 30 G x 13 mm

Myalepta administreringskit for doser
> 1,5 mg (0,3 ml) till 5 mg (1,0 ml)

30 x 1,0 ml-spruta
30 nalar 30 G x 13 mm

Myalepta administreringskit for doser
<1,5 mg (0,3 ml)

30 x 0,3 ml UT00-insulinspruta med integrerad 31 G x
8 mme-nal




Den forsta injektionen av Myalepta ska alltid 6vervakas av
kvalificerad sjukvardspersonal (lakare/sjukskoterska) och

INSTRUKTION TILL PATIENTEN E m

det ar viktigt att patienten eller vardaren far lamplig F
utbildning innan Myalepta sjdlvadministreras i hemmet.® En

uppfoljning av injektionstekniken ska utféras av I
sjukvardpersonal var sjatte manad.®

Instruktionerna i bruksanvisningen ar tydliga med bilder

vid varje viktigt steg for att paminna patienten om korrekt

anvandning. Dessutom innehaller riskhanteringsplanen en
"Guide for patientvard”, ett patientdoseringskort och en

instruktionsvideo for patienter som visar korrekt For att minska risken for doseringsfel ska patienterna fa
berednings- och injektionsteknik plus beredning av den sin dagliga dos bade i mg och ml. Om dosen ar<1,5 mg
ordinerade dosen. (0,3 ml) och en 0,3 ml U100-insulinspruta

anvands, galler de motsvarande enheterna. En

Mer information finns pa Myalepta RMP:s webbplats pa doskonvertering till enheter anges pa féljande sida.

www.myaleptainfo.eu.

Vid anvandning av en 0,3 ml U100-insulinspruta maste dosen konverteras (tabell 4).

Tabell 4: Konvertering av dos till enheter med U100 0,3 ml-spruta

Barnets vikt Dos av Myalepta Faktils%l;rl;ri'nr?:iggd Avruncllgscln?:éngd E)r,];] ent_“ll-_r;;::fa:yaﬂl
injicera
9 kg 0,54 mg 0,108 ml 0,10 ml 10
10 kg 0,60 mg 0,120 ml 0,12 ml 12
11 kg 0,66 mg 0,132 ml 0,13 ml 13
12 kg 0,72 mg 0,144 ml 0,14 ml 14
13 kg 0,78 mg 0,156 ml 0,15 ml 15
14 kg 0,84 mg 0,168 ml 0,16 ml 16
15 kg 0,90 mg 0,180 ml 0,18 ml 18
16 kg 0,96 mg 0,192 ml 0,19 ml 19
17 kg 1,02 mg 0,204 ml 0,20 ml 20
18 kg 1,08 mg 0,216 ml 0,21 ml 21
19 kg 1,14 mg 0,228 ml 0,22 ml 22
20 kg 1,20 mg 0,240 ml 0,24 ml 24
21 kg 1,26 mg 0,252 ml 0,25 ml 25
22 kg 1,32 mg 0,264 ml 0,26 ml 26
23 kg 1,38 mg 0,276 ml 0,27 ml 27
24 kg 1,44 mg 0,288 ml 0,28 ml 28
25 kg 1,50 mg 0,300 ml 0,30 ml 30

Obs! Initiala doser och dosokningar ska avrundas nedat till narmaste 0,01 ml.



http://www.myaleptainfo.eu/

Ett doseringskort tillhandahalls som en del av
riskhanteringsprogrammets material for att informera
patienten om dosen och anvdandningen av sprutan.

Informationskort om patientdos
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ADMINISTRERING AV MYALEPTA

Myalepta ska administreras subkutant vid ungefar samma
tidpunkt varje dag.® Det kan administreras nar som helst
pa dagen utan hansyn till tidpunkten for maltider. Om
patienten missar en dos ska Myalepta administreras sa
snart patienten marker att dosen missats och det normala
doseringsschemat aterupptas nasta dag.®

UTBILDNINGSAKTIVITETER

Det harutvecklats ett program med utbildningsaktiviteter
som innehaller en broschyr for hdlso- och
sjukvardspersonal och en patientbroschyr. Dessutom finns
information om korrekta injektionstekniker i form av en
video och en broschyr. Dessa material ar avsedda for
forskrivare, apotekspersonal, patienter och vardgivare i
syfge att:
@ Utbilda halso- och sjukvardspersonal och patienter om
viktig information om forskrivning.
@ Forklara riskerna och fordelarna med Myalepta samt
hur man minskar dessa risker.

@ Se till att patienten far lampliga tillhérande material
for att bereda och administrera Myalepta.

o Lyfta fram behovet av lamplig utbildning och uppféljning
med patienten eller vardgivaren.

o Ge vdgledning om korrekta instruktionstekniker for
att framja saker anvandning av Myalepta.

Ytterligare material finns tillgdangligt fran Chiesi eller kan
laddas ner fran webbplatsen for Myaleptas
riskhanteringsprogram pa www.myaleptainfo.eu.

&];
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REGISTRERA PATIENTER | MYALEPTAS
PATIENTREGISTER

Ett villkor for godkdnnande for forsaljning av Myalepta i
EU, dr att uppratta ett register som omfattar alla patienter
med generaliserad eller partiell lipodystrofi som
behandlas med Myalepta enligt ett 6verenskommet
protokoll. Detta register kommer ytterligare att utvardera
den langsiktiga sakerheten och effekten av Myalepta
under normala kliniska forhallanden. Alla berattigade
patienter bor erbjudas att delta i registret. Patienterna
ska vara sakra pa att alla uppgifter som samlas in
kommer att anonymiseras.

Kontakta medinfo@amrytpharma.com for ytterligare information
om registret och deltagandet.



http://www.myaleptainfo.eu/
mailto:medinfo@amrytpharma.com

Checklista for radgivning till patient

Informationen som beskrivs i tabell 5 ska diskuteras med patienten och en anteckning 6ver detta ska féras in i patientens

journal.

Tabell 5: Viktig information fér patienten

Punkter att diskutera

Myalepta ska administreras vid ungefar samma tidpunkt varje dag oberoende av maltider.

raddningstjanst.

Om o6verkanslighet uppstar ska patienten informeras om att kontakta sin lakare for att diskutera sin behandling
med Myalepta. Vid symptom pa allvarliga allergiska reaktioner ska patienten akut uppsoka sjukvard/ringa

Om en dos missas ska patienten administrera Myalepta sa snart patienten marker att dosen missats.

Ndr patienter tar Myalepta ska de folja den kost som rekommenderas av deras ldkare.

Kvinnor ska omedelbart tala om for deras lakare om de misstanker att de ar gravida.

Myalepta satts in.

Effektivt preventivmedel (inklusive en extra icke-hormonell preventivmetod) ska anvdndas av fertila kvinnor innan

Behandling med Myalepta ska inte stoppas plotsligt utan att radfraga lakaren.

Hos patienter med diabetes ska blodsockernivaerna évervakas noggrant.

Patienter ska inte sjdlvadministrera Myalepta forrdan de ar utbildade och sdkra pa dess beredning och anvandning.

Forskrivning av Myalepta och tillhorande material

INFORMATION TILL
APOTEKSPERSONAL

Vid utlamnande av injektionsflaskor med Myalepta maste
patienten ocksa fa tillhérande material for att kunna bereda
och administrera Myalepta och kassera sprutor och nalar pa
ett sakert satt. Féljande tillhorande artiklar kravs och
beskrivs i detalj i tabell 2 pa sidan 9:

« lampliga sprutor och nalar for att bereda
Myalepta

« lampliga sprutor och nalar fér att administrera
Myalepta

« desinfektionsservetter/spritsuddar

« sterilt vatten for injektionlésningar

« behallare for saker avfallshantering av stickande och
skdarande material
For att underlatta forskrivning och minska risken for
medicineringsfel tillhandahaller Chiesi berednings- och
administreringskit som angivet i tabell 3 pa sidan 9.

Obs! Sterilt vatten for injektionsldsningar,
desinfektionsservetter/spritsuddar och behallare for saker
avfallshantering maste forskrivas/levereras separat och
ingar inte i Myalepta- kitet.

For att minska risken for ateranvandning av sterilt vatten
for injektionslosningar ska den minsta lampliga storleken
pa injektionsflaskan/ampullen dispenseras (t.ex. 5 ml
eller mindre for att mojliggéra extraktion av 0,6 ml till
2,2 ml) for beredning av injektionsflaskorna med 3,0 mg,
5,8 mg eller 11,3 mg Myalepta.

Leveranser av Myalepta och berednings- och
administreringkit tillhandahalls pa foljande satt. Bestall de
kit som ar lampliga for den dos som ordinerats av lakaren.




Sammanfattning

Lipodystrofi ar en sallsynt sjukdom som kannetecknas av
forlust av fettvdavnad och leptinbrist.' Bristen pa leptin

patienterna 6vervakas noggrant under behandlingen och
utbildas i injektionstekniker for att minimera konsekvenser

orsakar en rad allvarliga metaboliska avvikelser.*
Leptinersadttning med Myalepta korrigerar de laga
leptinnivaerna hos patienter och hjalper till att motverka
konsekvenserna av leptinbrist hos obehandlade patienter.

De flesta biverkningar dr hanterbara och évervager kanske
inte fordelarna med Myalepta. Det ar dock viktigt att
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