PRILOHA I

SOUHRN UDAJU O PRIPRAVKU



1. NAZEV PRIPRAVKU

Cystadane 1 g peroralni prasek

2. KVALITATIVNI A KVANTITATIVNI SLOZENI
1 g prasku obsahuje betainum 1 g.

Uplny seznam pomocnych latek viz bod 6.1.

3. LEKOVA FORMA

Peroralni prasek
Bily sypky krystalicky prasek.

4. KLINICKE UDAJE
4.1 Terapeutické indikace

Adjuvantni 1é¢ba homocystinurie, ktera zahrnuje deficity nebo poruchy:
o cystathionin beta-syntazy (CBS),

o 5,10-methylentetrahydrofolatreduktazy (MTHFR),

o metabolismu kofaktoru kobalaminu (kbl).

Cystadane se podava jako dopln¢k dalsi 1éCby, jako je naptiklad 1éCba vitaminem B6 (pyridoxin),
vitaminem B12 (kobalamin), kyselinou listovou a specifickou dietou.

4.2 Davkovani a zptsob podani

Lécba ptipravkem Cystadane ma byt sledovana Iékatem se zkuSenostmi s 1écbou pacientt
s homocystinurii.

Davkovani

Déti a dospéli

Doporuéena celkova denni davka je 100 mg/kg/den podavanych ve 2 davkach denné. Tato davka by
v§ak méla byt individualné titrovana v zavislosti na hladiné homocysteinu a methioninu v plazmé.

U nékterych pacientl byla k dosaZeni terapeutickych cili potieba davka piesahujici 200 mg/kg/den.
Pfi postupném zvysovani titrace davek u pacienti s deficitem CBS je téeba postupovat opatrné, nebot’
u nich hrozi riziko rozvoje hypermethioninemie. U téchto pacienti je tieba peclivé sledovat hladiny
methioninu.

Zvlasini populace

Uzivani pri poruse funkce jater nebo ledvin

ZkuSenosti s 1é¢bou betainem u pacientd s rendlni insuficienci nebo nealkoholickou steatézu jater
neukdzaly potfebu ptizpisobit davkovaci rezim piipravku Cystadane.

Zpusob podani

Pied otevienim je tieba lahvi lehce zatfepat. Soucasti baleni jsou tfi odmérné 1zice, které poskytuji 100
mg, 150 mg nebo 1 g betainu. Doporucuje se odebrat z lahve vrchovatou odmérnou 1Zici a plochou
hranou napt. noze ji zarovnat k hornimu okraji. To zajisti nasledujici davky: mala odmérka 100 mg,
stfedné velka odmérka 150 mg a velkd odmérka 1 g betainu.

Prasek je nutné smichat s vodou, dzusem, mlékem, kojeneckou stravou nebo potravou, dokud se tplné
nerozpusti a spolknout ihned po rozmichani.



Lécebné monitorovdni
Cilem 1é¢by je udrZet plazmatické hladiny celkového homocysteinu pod 15 uM nebo co mozna
nejnizsi. Ustalend odpoveéd’ obvykle nastane do jednoho mésice.

4.3 Kontraindikace
Hypersenzitivita na 1é¢ivou latku.
4.4 Zvlastni upozornéni a opati‘eni pro pouziti

Pii 1é¢be¢ betainem byly u pacientd s deficitem CBS hlaseny méné Casté piipady zavazného edému
mozku spojené s hypermethioninémii (viz bod 4.8). Po vysazeni 1é¢by bylo pozorovano Gplné
uzdraveni:

- - Plazmatické koncentrace methioninu maji byt udrzovany pod 1000 UM. Doporucuje se
zmeérit plazmatickou hladinu methioninu na zacatku léecby a poté priblizné jednou rocné nebo
jednou za pul roku. Pokud dojde K mimorddnému zvyseni methioninu nad prvni bezpecnostni
hranici 700 umol/l, pacienta je nutné castéji monitorovat a zkontrolovat dodrzovani diety. Ke
snizeni hladiny methioninu je treba zvazit upravu diety a snizeni davky pripravku Cystadane nebo
docasné preruseni lecby pripravkem Cystadane.

- Pokud se objevi jakékoli symptomy otoku mozku, jako je napfiklad ranni bolest hlavy se
zvracenim a/nebo poruchy vidéni, je tieba zkontrolovat plazmatickou hladinu methioninu a
dodrzovani diety, a pierusit 1é¢bu piipravkem Cystadane.

- Pokud se symptomy otoku mozku po opakovaném zavedeni 1é¢by vrati, pak je nutné 1é¢bu
betainem vysadit natrvalo.

Aby se minimalizovalo riziko potencialnich 1ékovych interakci, doporu¢uje se ponechat 30 minut mezi
podavanim bezvodého betainu a smési aminokyselin a/nebo 1é¢ivych piipravka obsahujicich
vigabatrin a analogy GABA (viz bod 4.5).

4.5 Interakce s jinymi lé¢ivymi pFipravky a jiné formy interakce

Z4dné studie interakci nebyly provedeny.
Na zakladg in vitro tidaji by mohl bezvody betain interagovat se smési aminokyselin a s 1é¢ivymi
pripravky obsahujicimi vigabatrin a analogy GABA.

4.6 Fertilita, téhotenstvi a kojeni

Tehotenstvi

Udaje o podani omezenému poétu téhotnych Zen nenaznaduji zadné nezadouci uéinky bezvodého
betainu na pribéh t€hotenstvi nebo na zdravi plodu/novorozence. Doposud nejsou k dispozici zadné
jiné relevantni epidemiologické Udaje. Reprodukéni studie na zvifatech nebyly provadény. Béhem
tehotenstvi lze pii podavani bezvodého betainu navic k pyridoxinu, kyseliné listové, antikoagulans a
dieté za ptisného monitorovani plazmatického homocysteinu o¢ekavat dobré vysledky pro matku a
plod. Nicmén¢ se piipravek Cystadane nema béhem téhotenstvi podavat, pokud to neni nezbytné
nutné.

Kojeni

Neni zndmo, zda je bezvody betain vylu¢ovan do matetského mléka (ackoli jeho metabolicky
prekurzor cholin se v matefském mléce vyskytuje ve vysokych hladinach). Pfi predepisovani
ptipravku Cystadane kojicim zenam je nutno vzhledem k nedostatku tidajii postupovat opatrné.

Fertilita
Nejsou dostupna zadna data

4.7  U&inky na schopnost ¥idit a obsluhovat stroje
Cystadane nema zadny nebo jen zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje.
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4.8 Nezadouci ucinky

Shrnuti bezpecnostniho profilu

Nezéadouci ucinky pozorované u bezvodého betainu se obecné jevi jako nezavazné a vétSinou se tykaji
gastrointestinalniho systému. Mezi gastrointestinalni poruchy, které se mohou objevit méné Casto,
patii prijem, glositida, nauzea, zalude¢ni diskomfort, zvraceni, a také dentalni potiZe. Nejéastéji
hlaseny nezadouci G¢inek pii 1é¢bé je zvyseni hladiny methioninu v krvi. Po vysazeni 1é¢by doslo

k Uplnému zotaveni (viz bod 4.4).

Tabulkovy seznam nezadoucich ucinkd

HI4sené nezadouci uc€inky jsou uvedeny nize podle tfidy organovych systémd a ¢etnosti vyskytu.
Cetnosti vyskytu jsou definovany jako: velmi ¢asté (> 1/10), ¢asté (> 1/100 az < 1/10), méné Casté

(> 1/1000 az < 1/100), vzacné (> 1/10 000 az < 1/1000), velmi vzacné (< 1/10 000). V kazdé skupiné
Cetnosti jsou nezadouci ucinky setazeny podle klesajici zavaznosti.

Poruchy metabolismu a vyzivy M¢éng Casté: anorexie

Psychiatrické poruchy Méné Casté: neklid, podrazdénost

Poruchy nervového systému Méné Casté: mozkovy edém*

Gastrointestinalni poruchy Méné Casté: prijem, glositida, nauzea, zalude¢ni
diskomfort, zvraceni,

Poruchy kuze a podkozni tkané Méng Casté: vypadavani vlast, koptivka, pachové
abnormality ktize

Poruchy ledvin a mo¢ovych cest M¢én¢ Casté: inkontinence moci

Vysetfeni Velmi ¢asté: zvyseni methioninu v krvi*

Popis vybranych nezddoucich ucinkti

*Béhem 2 tydnl az 6 mésici po zacatku 1€cby betainem byly u pacientl s deficitem CBS hlaseny
méng Casté piipady zavazného edému mozku a hypermethioninémie s Uplnym uzdravenim po vysazeni
1é¢by.

Symptomy edém mozku zahrnuji ranni bolesti hlavy spolu se zvracenim a/nebo zrakovymi poruchami.
U téchto pacientti bylo pozorovano vysoké zvyseni plazmatickych hladin methioninu v rozsahu 1000
az 3000 uM. Protoze u pacientti s hypermethioninémii byl hlasen také edém mozku, jako mozny
mechanismus u¢inku byla pfedpokladana sekundarni hypermethioninémie zptisobena 1écbou

betainem.

Co se tyce specifickych doporuceni, viz bod 4.4.

HlaSeni podezieni na nezadouci ¢inky

HlaSeni podezieni na nezadouci U¢inky po registraci 1éCivého ptipravku je dilezité. Umoziuje to
pokracovat ve sledovani poméru ptinosi a rizik 16¢ivého piipravku. Zadame zdravotnické pracovniky,
aby hlasili podezieni na nezadouci G¢inky prostfednictvim narodniho systému hlaseni nezadoucich
ucéinkt uvedeného v Dodatku V.

49 Predavkovani

Nebyl hlasen zadny ptipad predavkovani.

5. FARMAKOLOGICKE VLASTNOSTI
5.1 Farmakodynamické vlastnosti
Farmakoterapeuticka skupina: Travici trakt a metabolismus, jina 1é¢iva, ATC kod: A16AAQ6.

Mechanismus uéinku




Bylo prokazano, ze betain snizuje plazmatické hladiny homocysteinu u tii typti homocystinurie, tj.
deficitu CBS; deficitu MTHFR a poruchy kbl. Stupeii tohoto ti€inku byl zavisly na absolutnim stupni
hyperhomocysteinémie, pricemz u zavazné hyperhomocysteinémie byl vyssi.

Farmakodynamické u€inky

Bezvody betain pisobi jako donor methylové skupiny pii remethylaci homocysteinu na methionin u
pacientti s homocystinurii. V disledku toho by se plazmatické hladiny homocysteinu mély u téchto
pacientl snizit na 20-30 % hladin pied zahajenim lécby.

Ukazalo se také, ze bezvody betain zvySuje plazmatické hladiny methioninu a S-adenosylmethioninu
(SAM) u pacientt s deficitem MTHFR a poruchami kbl. U pacientt s deficitem CBS bez omezeni
pfijmu methioninu dietou byla pozorovana nadmérna kumulace methioninu. Suplementace betainem
prokazala zlepSeni metabolickych abnormalit v mozkomisni tekuting u pacienti s homocystinurii.

Klinické téinnost a bezpecnost

Zvysené plazmatické hladiny homocysteinu jsou spojeny s kardiovaskularnimi ptihodami, jako je
naptiklad tromboza, osteopordzou, abnormalitami skeletu a dislokaci ocni ¢ocky. V observacnich
studiich bylo oSetfujicim Iékafem uvadéno klinické zlepseni (kardiovaskularni a neurovyvojové) u
ptiblizné 75 % pacientd, ktefi uzivali bezvody betain. VEtsina téchto pacientt také dostavala dalsi
1é¢bu, jako naptiklad vitamin B6 (pyridoxin), vitamin B12 (kobalamin) a kyselinu listovou, s riznou
biochemickou odpovédi. Ve vétsiné piipadti mélo piidani bezvodého betainu za nasledek dal$i snizeni
plazmatické hladiny homocysteinu. Je mozné, ze diky komplexni povaze terapie (dietni,
farmaceuticka, adjuvantni) mohl u téchto pacientl existovat prvek nadhodnoceni klinickych ucinkt
1é¢by betainem. Pozdni detekce homocystinurie v symptomatickém stavu je zodpovédna za rezidualni
morbiditu zptisobenou ireverzibilnim poskozenim pojivové tkan¢ (ocni, kosterni), které nemuize byt
korigovano dalsi 1écbou. Dostupna klinicka data neumoziiuji korelovat ddvkovani a klinickou
ucinnost. Neexistuje zadny ditkaz rozvoje tolerance.

V nékolika ptipadech byly zvysené hladiny methioninu v Krvi spojeny s otokem mozku (viz body 4.4
a4.8).

Monitorovani plazmatickych hladin homocysteinu prokazalo, ze nastup ucinku bezvodého betainu
nastal béhem nékolika dnil a ze ustalena odpovéd byla dosazena do jednoho mésice.

Pediatricka populace

U pediatrickych pacientd mladsich 10 let je obvykly Géinny davkovaci rezim 100 mg/kg/den
podavanych ve 2 davkach denné; zvySeni frekvence na vice nez dvakrat denn¢ anebo zvyseni davky
nad 150 mg/kg/den nevede k dal$imu snizeni homocysteinu.

Monitorovani plazmatickych koncentraci betainu nepomaha definovat G¢innost 1é¢by, protoze tyto
koncentrace neodpovidaji pfimo toku cytosolovou drahou betain-homocystein methyltransferazy.

5.2 Farmakokinetické vlastnosti

Farmakokinetické idaje pacientti s homocystinurii s dlouhodobou suplementaci betainem jsou velmi
podobné udajim od zdravych dobrovolnikt. To dokazuje, Ze rozdily v kinetice bezvodého betainu
jsou nejpravdépodobnéji zpisobené depleci betainu pti nelécené homocystinurii a jsou vyznamné
pouze pii zahajeni 1écby.

Absorpce
Absolutni biologicka dostupnost bezvodého betainu nebyla stanovena. U zdravych dospélych

dobrovolniki (vék mezi 21 az 49 roky) byla po jedné peroralni davce bezvodého betainu (50 mg/kg)
rychla absorpce (tmax = 0,9 £ 0,3 hodiny a Cinax = 0,9 £ 0,2 mM). Po rezimu s opakovanym podavanim
davky 100 mg/kg/den po dobu 5 dnii se absorpéni kinetika nezménila.

Distribuce



Bezvody betain byl rychle distribuovan do relativné velkého objemu (V/F = 1,3 I/kg). Po rezimu
s opakovanym podéavanim davky 100 mg/kg/den po dobu 5 dnti byl distribuéni poloc¢as vyznamné
prodlouzen (az na 36 hodin), coz ukazuje na saturovatelny transport a redistribucni procesy.

Biotransformace
Bezvody betain je donor methylové skupiny.

Eliminace

S pomalou rychlosti eliminace (pramérny polo¢as = 14 hodin, primérna celkova télesna clearance,
CL/F, = 84 ml/h/kg), je renélni clearance zanedbatelna (5 % celkové télesné clearance), za
ptedpokladu 100% biologické dostupnosti.

5.3 Predklinické idaje vztahujici se k bezpec¢nosti

Pti vysokych davkach byl u laboratornich potkanid pozorovan tlumivy G¢inek na CNS a podrazdéni
gastrointestinalniho traktu. Dlouhodobé studie kancerogenniho potencialu a reprodukéni toxicity
nebyly pro bezvody betain provadény. Standardni fada test na genotoxicitu neodhalila Zadné zvlastni
riziko pro Cloveka.

6. FARMACEUTICKE UDAJE

6.1 Seznam pomocnych latek

Zadné.

6.2 Inkompatibility

Neuplatiuje se.

6.3 Doba pouzitelnosti

Neoteviena lahev: 3 roky
Po prvnim otevfeni: 3 mésice.

6.4 Zvlastni opatieni pro uchovavani

Neuchovavejte pti teploté nad 25 °C.

Uchovavejte v dobfe uzaviené lahvi, aby byl piipravek chranén pied vlhkosti.

Podminky uchovavani tohoto 1é¢ivého piipravku po jeho prvnim otevieni jsou uvedeny v bodé 6.3.
6.5 Druh obalu a obsah baleni

HDPE lahve s détskym bezpe¢nostnim uzavérem.

Baleni obsahuje 1 lahev se 180 g prasku tfi odmérné lzice.

6.6 Zvlastni opati‘eni pro likvidaci pripravku

Veskery nepouzity 1é¢ivy piipravek nebo odpad musi byt zlikvidovan v souladu s mistnimi
pozadavky.



7. DRZITEL ROZHODNUTI O REGISTRACI
Recordati Rare Diseases

Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle

F-92 800 Puteaux

Francie

8.  REGISTRACNI CiSLO(A)

EU/1/06/379/001

9. DATUM PRVNI REGISTRACE/PRODLOUZENI REGISTRACE
Datum prvni registrace: 15. inora 2007

Datum posledniho prodlouzeni registrace: 21. Listopad 2016

10. DATUM REVIZE TEXTU

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropske
agentury pro 1é¢ivé ptipravky http://www.ema.europa.eu/.




PRILOHA II
VYROBCE ODPOVEDNY ZA PROPOUSTENI SARZI
PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI
DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
PODMINKY NEBO OMEZENI S OHLEDEM NA

BEZPECNE A UCINNE POUZIVANI LECIVEHO
PRIPRAVKU



A. VYROBCI ODPOVEDNI ZA PROPOUSTENI SARZI

Nazev a adresa vyrobce odpovédného za propousténi Sarzi

Recordati Rare Diseases
Immeuble "Le Wilson"

70 avenue du Général de Gaulle
F - 92800 Puteaux

Francie

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Francie

V ptibalové informaci k 1é¢ivému piipravku musi byt uveden nazev a adresa vyrobce odpovédného za
propousténi dané Sarze.

B. PODMINKY NEBO OMEZENI VYDEJE A POUZITI

Vydej 1écivého pripravku je vazan na lékatsky ptfedpis s omezenim (viz pfiloha I: Souhrn udajii o
pripravku, bod 4.2).

C. DALSI PODMINKY A POZADAVKY REGISTRACE
e Pravidelné aktualizované zpravy o bezpecnosti

Pozadavky pro piedkladani pravidelné aktualizovanych zprav o bezpec¢nosti pro tento 1é¢ivy piipravek
jsou uvedeny v seznamu referen¢nich dat Unie (seznam EURD) stanoveném v ¢l. 107¢ odst. 7
smérnice 2001/83/ES a jakékoli nasledné zmény jsou zvefejnény na evropském webovém portalu pro
1é¢ivé piipravky.

D. Pqpmig\l KY NEBO OM EZENI S OHLEDEM NA BEZPECNE A UCINNE POUZIVANI
LECIVEHO PRIPRAVKU

. Plan fizeni rizik (RMP)

Drzitel rozhodnuti o registraci uskute¢ni pozadované ¢innosti a intervence Vv oblasti farmakovigilance
podrobné popsané ve schvaleném RMP uvedeném v modulu 1.8.2 registrace a ve veskerych
schvalenych naslednych aktualizacich RMP.

Dale je tfeba aktualizovany RMP piedlozit:
e na zadost Evropské agentury pro 1éCivé pripravky,
e pii kazdé zmén¢ systému fizeni rizik, zejména v disledku obdrzeni novych informaci,
které mohou vést k vyznamnym zménam poméru piinost a rizik, nebo z divodu dosazeni
vyzna¢ného milniku (v rdmci farmakovigilance nebo minimalizace rizik).



PRILOHA 111

OZNACENI NA OBALU A PRIBALOVA INFORMACE
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A. OZNACENI NA OBALU
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UDAJE UVADENE NA VNEJSIM OBALU

KRABICKA

1.  NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

Cystadane 1 g peroralni prasek
Betainum

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

Jeden g prasku obsahuje betainum 1 g.

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

| 4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

180 g peroralniho prasku a tfi odmérné 1Zice.
Tti odmérné 1zice (zelena, modrd, riizova) poskytuji 100 mg, 150 mg a 1 g betainu.

5.  ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pfed otevienim lahvi lehce zatiepejte.
Pted pouzitim si prectéte pribalovou informaci.
Peroralni podani

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovéavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSi ZVLASTNi UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

| 8. POUZITELNOST

Pouzitelné do:
Doba pouzitelnosti po prvnim otevieni: 3 mésice.

9. ZVLASTNIi PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C.
Uchovavejte v dobie uzaviené lahvi, aby byl pfipravek chranén pied vlhkosti.
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10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francie

| 12.  REGISTRACNI CisLO/CISLA

EU/1/06/379/001

| 13.  CISLO SARZE

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

Vydej 1écivého pripravku vazan na lékaisky predpis.

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

Cystadane 1 g peroralni prasek

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedineCnym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
NN:
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UDAJE UVADENE NA VNITRNIM OBALU

STITEK NA LAHVI

1. NAZEV LECIVEHO PRIPRAVKU

Cystadane 1 g peroralni prasek
Betainum

2. OBSAH LECIVE LATKY/LECIVYCH LATEK

1 g prasku obsahuje betainum 1 g.
Tti odmérné 1Zice (zelena, modra, rizova) poskytuji 100 mg, 150 mg a 1 g betainu.

| 3. SEZNAM POMOCNYCH LATEK

| 4. LEKOVA FORMA A OBSAH BALENI

180 g peroralniho prasku.

5. ZPUSOB A CESTA/CESTY PODANI

Pfed otevienim lahvi lehce zatiepejte.
Pted pouzitim si prectéte piibalovou informaci
Peroralni podani.

6. ZVLASTNI UPOZORNENI, ZE LECIVY PRIPRAVEK MUSI BYT UCHOVAVAN
MIMO DOHLED A DOSAH DETI

Uchovéavejte mimo dohled a dosah déti.

| 7. DALSi ZVLASTNi UPOZORNENI{, POKUD JE POTREBNE

| 8. POUZITELNOST

Pouzitelné do:
Doba pouzitelnosti po prvnim otevieni: 3 mésice.
Otevieno:

9. ZVLASTNIi PODMINKY PRO UCHOVAVANI

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C.
Uchovavejte v dobfe uzaviené lahvi, aby byl piipravek chranén pied vlhkosti.
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10. ZVLASTNI OPATRENI PRO LIKVIDACI NEPOUZITYCH LECIVYCH PRIPRAVKU
NEBO ODPADU Z NICH, POKUD JE TO VHODNE

11. NAZEV A ADRESA DRZITELE ROZHODNUTI O REGISTRACI

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francie

12. REGISTRACNI CiSLO/CIiSLA

EU/1/06/379/001

| 13.  CiSLO SARZE

‘ 14. KLASIFIKACE PRO VYDEJ

Vydej 1é¢ivého pripravku vazan na lékarsky predpis.

| 15. NAVOD K POUZITI

| 16. INFORMACE V BRAILLOVE PISMU

Cystadane 1 g peroralni prasek

17. JEDINECNY IDENTIFIKATOR - 2D CAROVY KOD

2D carovy kod s jedine¢nym identifikatorem.

18. JEDINECNY IDENTIFIKATOR — DATA CITELNA OKEM

PC:
SN:
NN:
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B. PRIBALOVA INFORMACE
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Pribalova informace: informace pro pacienta

Cystadane 1 g peroralni prasek
Betainum

Prectéte si pozorné celou piibalovou informaci dfive, nez za¢nete tento pripravek uZivat,

protoZe obsahuje pro Vas dilezité Udaje.

- Ponechte si pribalovou informaci pro pfipad, Ze si ji budete potfebovat piecist znovu.

- Mate-li jakékoli dalsi otazky, zeptejte se svého Iékate nebo 1ékarnika.

- Tento ptipravek byl pfedepsan vyhradné Vam. Nedavejte jej Zadné dalsi osobé. Mohl by ji
ublizit, a to i tehdy, ma-li stejné znamky onemocnéni jako Vy.

- Pokud se vyskytne kterykoli z nezadoucich G¢inkt, sdélte to svému l1ékafi nebo 1ékarnikovi.
Stejné postupujte v piipadé jakychkoli nezadoucich ucinku, které nejsou uvedeny v této
ptibalové informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této piibalové informaci

Co je piipravek Cystadane a k ¢emu se pouziva

Cemu musite vénovat pozornost, nez zaénete piipravek Cystadane uzivat
Jak se ptipravek Cystadane uziva

Mozné nezadouci ucinky

Jak ptipravek Cystadane uchovavat

Obsah baleni a dalsi informace

Uk wdE

1. Co je pripravek Cystadane a k ¢emu se pouZiva

Pripravek Cystadane obsahuje betain, ktery je uréen k podptrné 1é¢bé homocystinurie, vrozeného
(genetického) onemocnéni, pii kterém télo nedokaze zcela rozlozit aminokyselinu methionin.

Methionin se vyskytuje v bilkovinach béznych potravin (jako je napt. maso, ryby, mléko, syr, vejce).
Preménuje se na homocystein, ktery je pak normalné béhem traveni pfeménén na cystein.
Homocystinurie je onemocnéni zpisobené hromadénim homocysteinu, ktery neni pfeménén na
cystein, a je charakterizovano tvorbou krevnich srazenin v zilach, slabosti kosti a abnormalitami
kostry a o¢ni ¢ocky. Pouziti pripravku Cystadane spolecné s ostatnimi léky, jako je naptiklad vitamin
B6, vitamin B12, kyselina listova, a specifickou dietou vede ke sniZeni zvySenych hladin
homocysteinu v téle.

2. Cemu musite vénovat pozornost, neZ za¢nete pripravek Cystadane uZivat

Neuzivejte pripravek Cystadane
Jestlize jste alergicky(&) na betain.

Upozornéni a opatieni

Pred uzitim pfipravku Cystadane se porad’te se svym lékafem nebo lékarnikem.

Jestlize jste zpozoroval(a) nezadouci G¢inky, jako jsou naptiklad bolesti hlavy, zvraceni nebo zména
vidéni a mate podtyp homocystinurie zvany CBS (deficit cystathionin beta-syntazy), vyhledejte ihned
svého 1ékare, mohly by to byt ptiznaky otoku mozku (cerebralniho edému). V tomto ptipadé bude
l¢kaf sledovat hladinu methioninu v téle a mize zkontrolovat Vasi dietu. Mize byt nutné prerusit
1é¢bu pripravkem Cystadane.

Jestlize jste 1é¢en(a) pripravkem Cystadane a smési aminokyselin a jestliZe potfebujete soucasné
uzivat dalsi Iéky, ponechte mezi podavanim 30 minut (viz odstavec ,,Dalsi 1écivé ptipravky a
ptipravek Cystadane®).

Dalsi 1é¢ivé pripravky a piipravek Cystadane

Informujte svého Iékate o vSech lécich, které uzivate, které jste v nedavné dobé uzival(a) nebo které
mozna budete uzivat. Pokud uzivate smes aminokyselin nebo 1éky jako jsou napt. vigabatrin nebo
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analogy GABA (léky k 1é¢bé epilepsie), informujte svého 1ékaie, jelikoz by se mohly s 1é¢bou
piipravkem Cystadane vzijemné ovliviiovat.

Téhotenstvi a kojeni

Pokud jste téhotna nebo kojite, domnivéte se, ze mizete byt t¢hotna, nebo planujete otéhotnét, porad’te
se se svym lékatem diive, nez zaCnete tento pripravek uzivat. Lékat rozhodne, zda mizete tento
ptipravek uzivat v t€hotenstvi a béhem kojeni.

Rizeni dopravnich prostiedkii a obsluha stroji
Cystadane nema Zadny nebo jen zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje.

3. Jak se pripravek Cystadane uziva

Uziti tohoto ptipravku bude probihat pod dohledem lékate se zkuSenostmi s 1écbou pacienti

s homocystinurii.

Vzdy uzivejte tento piipravek presné podle pokyni svého Iékate nebo l1ékarnika. Pokud si nejste
jisty(4), porad’te se se svym lékafem nebo lékarnikem.

Denni doporucena davka u déti a dospélych je 100 mg/kg/den rozdélenych ve 2 davkach na den.
U né&kterych pacientl byla k dosazeni terapeutickych cil potieba davka piesahujici 200 mg/kg/den.
Lékat mtize Vasi davku upravit podle hodnot z laboratornich vySetteni.

Budete proto potfebovat pravidelné krevni testy, aby se urcila spravna denni davka.

Ptipravek Cystadane musite uzivat peroraln¢ (usty).

Pro odméteni davky:

o pied otevienim lehce zatfepejte lahvi

o vezméte spravnou odmeérnou lzici:

o mala zelend 1Zice odmétuje 100 mg prasku betainu;

o stfedné velkd modra 1zice odméfuje 150 mg prasku betainu;
o velké ruzova 1zice odméfuje 1 g prasku betainu.
odeberte vrchovatou lzici prasku z lahve

plochou hranu noze zarovnejte prasek k hornimu okraji 1zice
prasek, ktery zdstane na 1Zici, odpovida jedné odmétené 1zici
odeberte z lahve spravny pocet odméfenych 1zic prasku

Smichejte odmeétenou davku prasku s vodou, dzusem, mlékem, kojeneckou stravou nebo potravou,
dokud se Uplné nerozpusti, a spolknéte ihned po rozmichani.

JestliZe jste uzil(a) vice piipravku Cystadane, neZ jste mél(a)
Pokud jste omylem uzil(a) pfilis mnoho ptipravku Cystadane, ihned kontaktujte 1ékate nebo lékarnika.

JestliZe jste zapomnél(a) uzit piipravek Cystadane
Nezdvojnasobujte nasledujici davku, abyste nahradil(a) vynechané davky. Pokud jste vynechal(a)
davku ptipravku, uzijte ji, jakmile si na to vzpomenete a dalsi davku uzijte podle obvyklého planu.

JestliZe jste pirestal(a) uZivat pripravek Cystadane
Nevysazujte 1écbu ptipravkem Cystadane bez pfedchozi konzultace se svym lékatem. Pied vysazenim
1éku kontaktujte svého 1ékate nebo 1ékarnika.

Mate-li jakékoli dalsi otazky, tykajici se uzivani tohoto pifipravku, zeptejte se svého Iékate nebo
Iékarnika.
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4. Mozné nezadouci u¢inky

Podobné jako vSechny léky mize mit i tento pfipravek nezadouci tcinky, které se ale nemusi
vyskytnout u kazdého.

Nejcastéjsi nezadouci Géinek vyskytujici se pii uzivani ptipravku Cystadane, ktery mize postihnout
vice nez 1 z 10 pacientt (frekvence oznacovana jako velmi ¢astd), je zvySena hladina methioninu

v krvi.

Hladina methioninu mize mit spojitost s otokem mozku (cerebralni otok), ktery muze postihnout az 1
ze 100 pacientl (frekvence oznaCovana jako méné Casta). Pokud se u Vas vyskytnou ranni bolesti
hlavy spojené se zvracenim a/nebo poruchami zraku, ihned kontaktujte svého lékate (protozZe by se
mohlo jednat o ptiznaky otoku mozku).

M¢éng ¢asto (mohou postihnout az 1 ze 100 pacientti) Se mohou vyskytnout poruchy traviciho traktu,
jako priajem, pocit na zvraceni, zvraceni, nepiijemny pocit v oblasti zaludku a zanét jazyka. Dalsi
méng Casto se vyskytujici nezadouci G¢inky (mohou postihnout az 1 ze 100 pacientl) mohou
zahrnovat snizenou chut’ k jidlu (anorexie), neklid, podrazdénost, ztratu vlast, koptivku, abnormalni
zapach kiize, nedostate¢nou kontrolu moceni (inkontinence mo¢i).

Hlaseni nezadoucich ucinki

Pokud se u Vas vyskytne kterykoli z nezadoucich ucinku, sdélte to svému lékafi nebo lékarnikovi.
Stejné postupujte v piipadé jakychkoli nezadoucich ucinkd, které nejsou uvedeny v této piibalové
informaci. Nezadouci t¢inky muiizete hlasit také ptimo prostfednictvim narodniho systému hlaseni
nezadoucich u¢inki uvedeného v Dodatku V. Nahlasenim nezadoucich uéinkt mtizete piispét

k ziskani vice informaci o bezpeénosti tohoto ptipravku.

5. Jak pripravek Cystadane uchovavat

Uchovévejte tento piipravek mimo dohled a dosah déti.

Nepouzivejte tento ptipravek po uplynuti doby pouzitelnosti, uvedené na Stitku lahve a krabicce za:
»Pouzitelné do“. Doba pouZitelnosti se vztahuje k poslednimu dni uvedeného mésice.

Neuchovavejte pii teploté nad 25 °C.
Uchovavejte v dobfe uzaviené lahvi, aby byl piipravek chranén pied vlhkosti.
Po prvnim otevieni lahve lze 1é¢ivy piipravek yuzivat 3 mésice.

Nevyhazujte Zadné 1é¢ivé piipravky do odpadnich vod nebo doméciho odpadu. Zeptejte se svého
lékarnika, jak nalozit s pfipravky, které jiz nepouzivate. Tato opatfeni pomahaji chranit zivotni
prostredi.

6. Obsah baleni a dalsi informace

Co pripravek Cystadane obsahuje
- Lécivou latkou je betainum. Jeden g peroralniho praSku obsahuje betainum 1 g.
- Zadna dalsi slozka v ptipravku neni.

Jak pripravek Cystadane vypada a co obsahuje toto baleni

Cystadane je bily krystalicky sypky peroralni prasek. Dodava se v lahvich s détskym bezpeénostnim
uzavérem. Jedna lahev obsahuje 180 g prasku. Krabic¢ka obsahuje jednu lahev a tfi odmérné 1zice.
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Drzitel rozhodnuti o registraci
Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francie

Vyrobce

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francie

nebo

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Francie

Dalsi informace o tomto ptipravku ziskate u mistniho zastupce drzitele rozhodnuti o registraci.

Belgique/Belgié/Belgien
Recordati
Tél/Tel: +32 2 46101 36

Boarapus
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58

Dpanums

Ceska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francie

Danmark

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

Deutschland
Recordati Rare Diseases Germany GmbH
Tel: +49 731 140 554 0

Eesti

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Rootsi

EALada
Recordati Rare Diseases
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Lietuva

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Svedija

Luxembourg/Luxemburg
Recordati

Tél/Tel: +32 2 46101 36
Belgique/Belgien

Magyarorszag

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franciaorszag

Malta

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 147 73 64 58
Franza

Nederland
Recordati

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

Osterreich
Recordati Rare Diseases Germany GmbH



TnA: +33 (0)1 47 73 64 58
TaAAia

Espafia

Recordati Rare Diseases Spain S.L.U.

Tel: + 34 91 659 28 90

France
Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58

Hrvatska

Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuska

Ireland

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
France

island

Recordati AB.
Simi:+46 8 545 80 230
Svipjod

Italia
Recordati Rare Diseases Italy Srl
Tel: +39 02 487 87 173

Kvnpog

Recordati Rare Diseases
Tnh: +33 147 73 64 58
TaAAia

Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

Tel: +49 731 140554 0
Deutschland

Polska

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francja

Portugal
Jaba Recordati S.A.
Tel: +351 21 432 95 00

Romania
Recordati Rare Diseases

Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franta

Slovenija

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francija

Slovenska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franctzsko

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel : +46 8 545 80 230
Sverige

Sverige
Recordati AB.
Tel : +46 8 545 80 230

United Kingdom
Recordati Rare Diseases UK Ltd.
Tel: +44 (0)1491 414333

Tato piibalova informace byla naposledy revidovana

Podrobné informace o tomto 1é¢ivém piipravku jsou k dispozici na webovych strankach Evropské
agentury pro 1é¢ivé ptipravky http://www.ema.europa.eu/. Na téchto strankach naleznete téz odkazy

na dal$i webové stranky, tykajici se vzacnych onemocnéni a jejich 1éCby.
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