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SMA

VAD AR OCH VAD ORSAKAR SMA?

Spinal muskelatrofi (SMA) ar en sallsynt genetisk neuro-
muskular sjukdom som paverkar den del av nervsystemet
som styr frivillig muskelrorelse.

SMA orsakas av brist pa ett protein som kallas over-
levnadsmotorneuron (SMN) i kroppen. Detta orsakar en
forlust av nervceller i ryggraden, som leder till muskelsva-
ghet och fortvining (atrofi) till foljd av att musklerna inte
langre kan motta nervsignalerna.

Frisk

Motorneuroner

Muskel

Bristen pa SMN protein orsakas av en genforlust eller
mutation i SMN1 genen som ligger pa kromosom 5q. En
andra gen SMN2, som finns nara SMN1, kan svara for
produktionen av en liten mangd SMN protein. Sjukdomens
svarighetsgrad kopplas till debutaldern men framst hur
manga kopior av SMN2 genen som personen har.

SMA

Motorneuronerna
bryts ner och
kan do

Musklerna blir
tunnare och svagare
genom bristande
anvandning (atrofi).

VAD AR SYMTOMEN PA SMA?

SMA ar en progressiv neuromuskular sjukdom som hindrar signaler fran hjarnan fran att na musklerna. Resultatet ar
muskelfortvining (atrofi), forlamning (pares) och 1ag muskeltonus (hypotoni). Symtomen kan variera fran person till
person. Styrka och rorelse utvecklas inte ordentligt eller kan forsamras oOver tiden.

Overarmarna Skulderbladen

SMA ar uppdelad i olika typer beroende pa fordelnings-
monster, alder vid debut, svarighetsgrad och vilka mus-
kelgrupper som &r mest paverkade. Aven om SMA péaver-
kar alla muskler i kroppen, har majoriteten av personer
med SMA (ca 90 %) proximal SMA, med muskelsvaghet
vid debut som framst paverkar muskelgrupperna nara
balen (proximala muskelgrupper) i laren, héfterna och
ryggen, for att senare sprida sig till armarna och skulder-
bladen.

Balen

Hofterna

Laren

Forutom de muskelgrupper som ar ansvariga for frivilliga
rorelser som gang, huvud- och nackkontroll och fingerro-
relser, kan musklerna for andning, tuggning, svaljning och

tal ocksa paverkas. Behandlingsatgarder till exempel fysio- Kaken
terapi anvands ofta for att bibehalla rorligheten sa gott
det gar. Brostkorgen

Valdigt tunna armar och ben, missbildningar i nedre extremiteterna, en deformerad bal och krokig rygg ar typiska tecken
pa symtom av SMA hos personer som har haft sjukdomen under en langre tid.




NUSINERSEN

Barn som har SMA sedan fodseln eller mycket tidig barndom
kan inte sitta och lar sig aldrig att g&, om man inte satter
in behandling. Deras fysiska utveckling ar allvarligt paverkad
fran borjan.

Personer med senare debutformer av sjukdomen kan
forlora fardigheter de en gang lart sig till den punkt dar de
inte langre kan ga eller ata sjalva.

Personer med SMA paverkas inte intellektuellt av sin
sjukdom.
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VAD AR SPINRAZA OCH HUR FUNGERAR DET?

SPINRAZA tillnor lakemedelsklassen antisens-oligonukleotider (ASO), och fungerar genom att moéjliggdéra produktionen
av en storre mangd SMN protein. Detta astadkoms genom att SPINRAZA binder till och darmed 6kar mangden
funktionellt mRNA som SMN2 genen kan producera. Detta minskar forlusten av nervceller i ryggraden, och forbattrar

muskelstyrkan.

HUR OFTA GES SPINRAZA?

SPINRAZA ges genom injektion i landryggen.

e Den normala mangden per dos ar 12mg i 5 ml injektions-
vatska.

Behandling inleds med 4 laddningsdoser som ges vid
exakta tidsintervaller.

 Fortsatter sedan med underhallsdoser som ges med fyra
manaders mellanrum.

Om du eller ditt barn har missat en dos Spinraza,
tala med din lakare for att sakerstalla att Spinraza
kan ges sa snart som majligt.

KONTRAINDIKATIONER

Anvand inte detta lakemedel om du ar allergisk mot
SPINRAZA eller nagra av de andra ingredienserna. Om du
ar osaker, tala med din lakare innan du pabdrjar behand-
lingen med detta lakemedel.

~

LADDNINGSDOS
4 doser

e Dag 0

* Dag 14
* Dag 28
* Dag 63

jan @ mar  apr
maj @ jul aug
sep @ nov dec
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NUSINERSEN

HUR GES SPINRAZA?

SPINRAZA ges genom en injektion i landryggen.

Denna injektion, som kallas for lumbalpunktion, gors
genom att en nal fors in i ryggmargskanalen langt nedanfor
dar ryggmargen slutar. Detta kallas aven for intratekal admi-
nistrering, och utfors av en lakare med god erfarenhet.

Du kan fa medicin for att fa dig lugn eller fa dig att somna
under ingreppet. Vid behov kan din lakare anvanda ultraljud
och andra bildtekniker for att styra den intratekala admi-
nistreringen av SPINRAZA, detta anvands vid skolios (vriden
och krokt ryggrad).

RYGGRAD
RYGGMARG

CEREBROSPINALVATSKA

HJARNHINNAN (DURA MATER)

\ HUD

EVENTUELLA BIVERKNINGAR

Liksom alla lakemedel kan SPINRAZA orsaka biverkningar,
aven om inte alla far dem. De vanligaste biverkningarna ar
kopplade till administrationssattet lumbalpunktion och
uppstar oftast inom 72 timmar efter administrationen av
lakemedlet.

Mycket vanliga biverkningar (>1 av 10 personer som
behandlas):

° ryggsmarta
* huvudvark
* krakning

Det har forekommit ett litet antal rapporter med patienter
som utvecklat hydrocefalus (en samling av for mycket
vatska runt hjarnan) efter att ha fatt SPINRAZA.

9 Diskutera eventuella biverkningar med din lakare.
Bipacksedeln som medfdljer varje lakemedelsfor-
packning innehaller ocksa anvandbar information
och rad.




TOGETHER IN SMA
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TOGETHER IN SMA

Lar dig mer om SMA pa hemsidan "Together in SMA”. Dar finns information och praktiska rad. Hemsidan vander sig till dig
som har SMA eller anhériga till personer med SMA.

Besok:
care.togetherinsma.se
eller scanna QR-koden har:

TOGETHER IN SMA

with Biogen

ANTECKNINGAR
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Las hela bipacksedeln noga innan du inleder behandling.

Spinraza™ (nusinersen), Rx, ATC-kod: MO9AX07
Injektionsvatska, 16sning 12 mg, EF ej forman.
Baserad pa SPC 01/2022

Indikation: For behandling av spinal muskelatrofi av typ 5q. Dosering: Spinraza administreras intratekalt genom lumbalpunktion.
Den rekommenderade dosen av Spinraza ar 12 mg (5 ml) per administrering. Behandlingsschemat ar 4 laddningsdoser
pa dag 0, 14, 28 och 63 f6ljt av en underhallsdos en gang var 4:e manad. Biverkningar: De vanligaste biverkningarna i
samband med administrering av Spinraza ar huvudvark, krakningar och ryggsmarta. Fall av allvarlig infektion, sdsom
meningit, har observerats. Det har aven forekommit rapporter om kommunicerande hydrocefalus, aseptisk meningit och
dverkanslighet (t.ex. angioddem, urtikaria och hudutslag). Kontraindikationer: Overkanslighet mot den aktiva substansen
eller mot nagot hjalpamne. Graviditet & amning: Anvandning av Spinraza ska undvikas under graviditet och amning.

For ytterligare information om dosering, kontraindikationer, varningar och forsiktighet, biverkningar och forpackningar
se www.fass.se. Biogen-154864 maj 2023

Biogen Sweden AB

Biogen
g ’ www.biogen.se
care.togetherinsma.se

Biogen-209289 maj 2023
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