Indleegsseddel: Information til brugeren

Orfadin 4 mg/ml oral suspension
nitisinon

Lzes denne indlzegsseddel grundigt, inden De begynder at tage dette lzegemiddel, da den

indeholder vigtige oplysninger.

- Gem indlagssedlen. De kan fa brug for at laese den igen.

- Sperg leegen, apotekspersonalet eller sundhedspersonalet, hvis der er mere, De vil vide.

- Laegen har ordineret Orfadin til Dem personligt. Lad derfor veere med at give medicinen til
andre. Det kan vere skadeligt for andre, selvom de har de samme symptomer, som De har.

- Kontakt laegen, apotekspersonalet eller sundhedspersonalet, hvis en bivirkning bliver verre,
eller De far bivirkninger, som ikke er naevnt her. Se punkt 4.

Se den nyeste indlegsseddel pd www.indlaegsseddel.dk.
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1. Virkning og anvendelse

Orfadin indeholder det aktive stof nitisinon. Orfadin anvendes til at behandle

- en sjelden sygdom, der kaldes arvelig tyrosinemi type 1 hos voksne, unge og bern (i alle
aldersgrupper).

- en sjelden sygdom, der kaldes alkaptonuri (AKU) hos voksne.

Disse sygdomme er kendetegnet ved, at kroppen ikke er i stand til fuldsteendig at nedbryde aminosyren
tyrosin (aminosyrer er de byggesten, som proteiner bestér af) hvilket medferer, at der dannes en raekke
skadelige stoffer. Disse stoffer ophobes i kroppen. Orfadin blokerer nedbrydningen af tyrosin og de
skadelige stoffer dannes derfor ikke.

Til behandling af arvelig tyrosinaemi type 1 skal De folge en speciel dizt, nér De tager leegemidlet,
fordi tyrosin forbliver i kroppen. Denne sarlige dizet er baseret pé et lavt indhold af tyrosin og

fenylalanin (en anden aminosyre).

Til behandling af AKU kan leegen rdde Dem til at indtage en serlig kost.

2. Det skal De vide, for De begynder at tage Orfadin
Tag ikke Orfadin
- hvis De er allergisk over for nitisinon eller et af de gvrige indholdsstoffer i Orfadin (angivet i

punkt 6).

De ma ikke amme, mens De tager dette laegemiddel, se punktet ”Graviditet og amning”.


http://www.indlaegsseddel.dk/

Advarsler og forsigtighedsregler

Kontakt laegen eller apoteketspersonalet, for De tager Orfadin.

- Deres gjne vil blive kontrolleret af en oftalmolog inden og med regelmassige mellemrum under
behandlingen med nitisinon. Hvis De far rede gjne eller andre tegn pa pavirkninger pa gjnene,
skal De straks kontakte Deres laege for en gjenundersegelse. Problemer med gjnene, se punkt 4,
kan veare et tegn pa utilstrekkelig kontrol med kosten.

Under behandlingen vil der blive taget blodprever, for at Deres lge kan kontrollere, om behandlingen

er tilstreekkelig, og for at sikre, at der ikke er nogen mulige bivirkninger, der medferer sygdomme i
blodet.

Hvis De far Orfadin til behandling af arvelig tyrosinaemi type 1 vil Deres lever blive kontrolleret med
regelmassige mellemrum, fordi sygdommen pévirker leveren.

Opfoelgning skal foretages af Deres laege hver 6. maned. Hvis De oplever bivirkninger, anbefales
kortere intervaller.

Brug af anden medicin sammen med Orfadin

Fortzel det altid til leegen eller apotekspersonalet, hvis De tager anden medicin eller har gjort det for
nylig.

Orfadin kan pavirke virkningen af andre leegemidler sasom:

- Lagemidler mod epilepsi (sdsom phenytoin)

- Laegemidler mod blodpropper (sdsom warfarin)

Brug af Orfadin sammen med mad
Det anbefales at tage den orale suspension sammen med mad.

Graviditet og amning

Sikkerheden ved leegemidlet er ikke blevet undersegt hos gravide og ammende kvinder.

Kontakt Deres leege, hvis De planlaegger at blive gravid. Hvis De bliver gravid, ber De straks kontakte
Deres lage.

Lad vare med at amme, nér De tager dette leegemiddel, se punktet “Tag ikke Orfadin”.

Trafik- og arbejdssikkerhed

Laegemidlet pavirker i mindre grad evnen til at fore motorkeretej og betjene maskiner.

Hvis De imidlertid oplever bivirkninger, der pavirker synet, ber De ikke kare bil eller betjene
maskiner, for synet igen er normalt (se punkt 4 ”Bivirkninger”).

Orfadin indeholder natrium, glycerol og natriumbenzoat

Dette leegemiddel indeholder 0,7 mg (0,03 mmol) natrium pr. ml.

En dosis pa 20 ml oral suspension (10 g glycerol) eller mere kan forérsage hovedpine, mavebesver og
diarré.

Natriumbenzoat kan forvarre gulsot (gulfarvning af hud og gjne) hos neonater med gulsot, som enten
er fodt for tidligt eller til tiden og udvikle sig til kernicterus (hjerneskade, der skyldes aflejringer af
bilirubin i hjernen). Niveauet af bilirubin i blodet hos det nyfedte barn (et stof, der i store mangder
forer til gulfarvning af huden) vil blive ngje overvéaget. Hvis niveauet er markant hejere end det burde
veere, isar hos for tidligt fodte patienter med risikofaktorer som acidose (for lavt pH i blodet) og lave
albuminniveauer (et protein i blodet), vil en behandling med Orfadin-kapsler blive overvejet, i stedet
for den orale suspension, indtil plasmaniveauet af bilirubin er normaliseret.

3. Sadan skal De tage Orfadin

Tag altid l&egemidlet nejagtigt efter laegens anvisning. Er De i tvivl, sa sperg laegen eller
apotekspersonalet.



Folg de nedenstiende anvisninger vedrerende forberedelse og administration af dosis neje, sa
det sikres, at den korrekte dosis administreres.

For arvelig tyrosinemi type 1 skal behandling med laegemidlet startes og overvages af en laege, der har
erfaring med behandling af sygdommen.

For arvelig tyrosinemi type 1 er den anbefalede totale daglige dosis 1 mg/kg legemsvagt taget oralt
(gennem munden). Laegen vil justere dosis individuelt.

Det anbefales at tage dosis én gang dagligt. Da der imidlertid kun foreligger begransede data for
patienter, der vejer under 20 kg, anbefales det at dele den totale daglige dosis pa to daglige doser hos
denne patientpopulation.

For AKU er den anbefalede dosis 10 mg én gang dagligt.

Den orale suspension tages med en oral sprejte direkte i munden uden fortynding.
Orfadin ma ikke injiceres. Szet ikke en kanyle pa sprojten.

Sadan klargeres den dosis, der skal gives

Den dosis, som laegen har ordineret til Dem, skal gives som ml suspension og ikke i mg. Dette
skyldes, at den orale sprejte, der benyttes til at treekke den korrekte dosis fra flasken, er forsynet med
markeringer i ml. Hvis recepten angiver mg, skal De radfere Dem med apoteket eller laegen.

Pakningen indeholder en flaske med medicin, som er forsynet med et 14g, en flaskeadapter og tre orale
sprojter (1,5 ml, 3 ml og 6 ml). De skal altid anvende én af de medfelgende orale sprojter til at tage
medicinen.
e Den orale sprgjte, der rummer 1,5 ml (den mindste orale sprejte), har merker fra 0,1 ml til
1,5 ml med gradueringer pa 0,05 ml. Den benyttes til afméling af doser pd under eller op til
1,5 ml.
e Den orale sprgjte, der rummer 3 ml (den mellemstore orale sprejte), har merker fra 1 ml til 3 ml
med gradueringer pd 0,1 ml. Den benyttes til afmaling af doser pé over 1,5 ml og op til 3 ml.
e Den orale sprejte, der rummer 6 ml (den storste orale sprejte), har marker fra 1 ml til 6 ml med
gradueringer pa 0,25 ml. Den benyttes til afmaling af doser pa over 3 ml.

Det er vigtigt at benytte den korrekte orale sprajte, nar De tager medicinen. Lagen, apotekspersonalet
eller sundhedspersonalet vil forteelle Dem, hvilken orale sprejte De skal bruge athengig af den

ordinerede dosis.

Sadan klargeres en ny flaske med laegemidlet til forste anvendelse:

For De udtager den forste dosis skal flasken omrystes kraftigt, eftersom partiklerne efter l&ngere tids
opbevaring danner en fast kage i bunden af flasken. Folg de nedenstdende anvisninger:
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Figur A. Figur B. Figur C.

1. Tag flasken ud af keleskabet. Notér datoen, hvor flasken blev taget ud af keleskabet, pa flaskens
etiket.



2. Flasken omrystes kraftigt i mindst 20 sekunder indtil den faste kage pa bunden af flasken er

fuldsteendigt dispergeret (figur A).

Tag det bernesikrede skrueldg af ved at trykke det hérdt ned og dreje det mod uret (figur B).

4. Placer den abne flaske opretstdende pa et bord. Skub plastadapteren fast pa plads i flaskens hals
sé langt, som den kan komme (figur C), og luk flasken med det bernesikrede skrueldg.
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Se nedenstaende vejledning vedr. fremgangsmaden ved efterfelgende doseringer ‘Sédan klargeres en
dosis af leegemidlet’.

Sadan klargeres en dosis af l&egemidlet
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Figur D. Figur E. Figur F.
1. Flasken omrystes kraftigt i mindst 5 sekunder (figur D).
2.  Umiddelbart derefter dbnes flasken ved af fjerne det bernesikrede skruelag.
3. Skub stemplet i den orale sprojte helt i bund.
4. Hold flasken i opret position, og tryk den orale sprojte fast i hullet i adapteren i toppen af

flasken (figur E).

Vend forsigtigt flasken pa hovedet, mens den orale sprejte holdes pa plads (figur F).

Trek langsomt stemplet ned for at treekke den ordinerede dosis (ml) ud, indtil den everste kant

pa stemplet er pracist pa linje med den linje, der markerer dosis (figur F). Hvis der observeres

luftbobler i den fyldte orale sprajte, skubbes stemplet op igen, indtil luftboblerne presses ud.

Derefter traekkes stemplet ned igen, indtil den gverste kant pa stemplet er pracist pa linje med

den linje, der markerer dosis.

7. Vend flasken, sd den igen stér i opret position. Friger den orale sprejte ved forsigtigt at vride
den ud af flasken.

8. Dosis skal administreres i munden gjeblikkeligt (uden fortynding) med henblik pa at undgé
sammenklumpning i den orale sprgjte. Den orale sprgjte skal tammes langsomt for at gere det
lettere at sluge leegemidlet. Hurtig sprejtning kan medfere, at patienten fa vaesken galt i halsen.

9. Set det barnesikrede skruelag pé igen umiddelbart efter brugen. Flaskeadapteren skal ikke
fjernes.

10. Flasken kan opbevares ved stuetemperatur (ikke over 25 °C).
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Rengering:

Renger straks den orale sprgjte udelukkende med koldt vand fra hanen og bevaeg om nedvendigt
stemplet ind og ud. Ryst overskydende vand af, og lad den orale sprgjte torre, indtil neste gang den
skal bruges til dosering. Den orale sprojte ma ikke adskilles.

Hvis De har taget for meget Orfadin
Hvis De har taget mere af dette leegemiddel, end De ber, skal De kontakte Deres laege eller apotek sé
hurtigt som muligt.

Hvis De har glemt at tage Orfadin
De ma ikke tage en dobbeltdosis som erstatning for den glemte dosis. Kontakt Deres lege eller
apoteket, hvis De har glemt at tage en dosis.



Hvis De holder op med at tage Orfadin
Hvis De har indtryk af, at la&gemidlet ikke virker korrekt, s& tal med Deres leege. De ma ikke &ndre
dosis eller stoppe behandlingen uden at have talt med Deres lage.

Sperg legen eller apotekspersonalet, hvis der er noget, De er i tvivl om.

4. Bivirkninger
Dette legemiddel kan som al anden medicin give bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.

Hvis De bemarker nogen form for bivirkninger med forbindelse til gjnene, skal De straks kontakte
Deres leege med henblik pa en gjenundersggelse. Behandling med nitisinon ferer til forhgjede
tyrosinniveauer i blodet, hvilket kan give anledning til symptomer i forbindelse med gjnene. Hos
patienter med arvelig tyrosinemi type 1 omfatter almindelige gjenrelaterede bivirkninger (kan ramme
flere end 1 ud af 100 personer), og som skyldes forhgjede tyrosinniveauer, gjenbetendelse
(bindehindebetandelse - konjunktivitis), uklarhed og betendelse i hornhinden (keratitis), lysfelsomhed
(fotofobi) og gjensmerter. Djenlédgsbetendelse (blepharitis) er en ikke almindelig bivirkning (kan
ramme op til 1 ud af 100 personer).

Hos patienter med AKU omfatter meget almindelige bivirkninger (kan ramme flere end 1 ud af

10 personer) gjenirritation (keratopati) og gjensmerter.

Andre bivirkninger indberettet hos patienter med arvelig tyrosinaemi type 1 er anfort nedenfor:
Andre almindelige bivirkninger

- Nedsat antal blodplader (trombocytopeni) og hvide blodlegemer (leukopeni), mangel pa visse
hvide blodlegemer (granulocytopeni).

Andre ikke almindelige bivirkninger
- oget antal hvide blodlegemer (leukocytose)
- klgen (pruritus), beteendelse i huden (eksfoliativ dermatitis), udsleet.

Andre bivirkninger indberettet hos patienter med AKU er anfert nedenfor:

Andre almindelige bivirkninger

- bronkitis

- lungebetandelse (pneumoni)
- klge (pruritus), udslaet

Indberetning af bivirkninger

Hvis De oplever bivirkninger, ber De tale med Deres lege, sygeplejerske eller apoteket. Dette gaelder
ogsad mulige bivirkninger, som ikke er medtaget i denne indlaegsseddel. De eller Deres parerende kan
ogsa indberette bivirkninger direkte til Leegemiddelstyrelsen via det nationale rapporteringssystem
anfert i Appendiks V. Ved at indrapportere bivirkninger kan De hjalpe med at fremskaffe mere
information om sikkerheden af dette laegemiddel.

S. Opbevaring

Opbevar leegemidlet utilgaengeligt for bern.

Brug ikke laegemidlet efter den udlebsdato, der star pa pakningen efter EXP. Udlgbsdatoen er den
sidste dag i den navnte maned.

Opbevares i keleskab (2 °C — 8 °C).
Ma ikke nedfryses.
Flasken skal opbevares staende.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

Efter anbrud kan dette leegemiddel opbevares i en enkelt periode pa 2 maneder ved en temperatur ikke
over 25 °C, hvorefter det skal kasseres.

Glem ikke at marke flasken med datoen for, hvornér den fjernes fra keleskabet.

Sperg pa apoteket, hvordan De skal bortskaffe medicinrester. Af hensyn til miljeet mé& De ikke smide
medicinrester i aflgbet, toilettet eller skraldespanden.

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger

Orfadin indeholder:

- Aktivt stof: nitisinon. Hver ml indeholder 4 mg nitisinon.

- @vrige indholdsstoffer: Hydroxypropylmethylcellulose, glycerol (se punkt 2), polysorbat 80,
natriumbenzoat (E211) (se punkt 2), citronsyremonohydrat, natriumcitrat (se punkt 2),
jordbaeraroma (kunstig) og renset vand

Udseende og pakningsstoerrelser

Den orale suspension er en hvid, noget mere tyktflydende uigennemsigtig suspension. For flasken
omrystes fremstar den som en fast kage i bunden og en let opaliserende vaske.

Produktet leveres i en 100 ml brun glasflaske med et hvidt bernesikret skruelag. Hver flaske rummer
90 ml suspension.

Hver pakning indeholder én flaske, én flaskeadapter og tre orale sprojter.

Indehaver af markedsferingstilladelsen
Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-112 76 Stockholm

Sverige

Fremstiller

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Celsiusgatan 43

SE-212 14 Malmé

Sverige

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Prismavégen 2

SE-141 75 Kungens Kurva

Sverige

Denne indlegsseddel blev senest seendret 07/2025.

De kan finde yderligere oplysninger om Orfadin p& Det Europziske Laegemiddelagenturs hjemmeside
http://www.ema.europa.eu. Der er ogsé links til andre websteder om sjaeldne sygdomme og om, hvordan de
behandles.



http://www.ema.europa.eu/

