I LISA

RAVIMI OMADUSTE KOKKUVOTE



1. RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Aqneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses

2. KVALITATIHIVNE JA KVANTITATIIVNE KOOSTIS
Uks kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

Teadaolevat toimet omavad abiained

Uks kotike sisaldab 642,2 mg isomaltitooli ja 0,153 mg propiileengliikooli.

Abiainete tiielik loetelu vt 161k 6.1.

3. RAVIMVORM
Suukaudse suspensiooni graanulid

Valged voi valkjad graanulid.

4. KLIINILISED ANDMED

4.1. Niidustused

Aqneursa on ndidustatud C-tiilipi Niemanni-Picki tdve neuroloogiliste siimptomite raviks koos
miglustaadiga vdi monoteraapiana patsientidel, kes ei talu miglustaati. Aqneursa on néidustatud
tdiskasvanutel ja vihemalt 6-aastastel lastel kehamassiga vihemalt 20 kg.

4.2. Annustamine ja manustamisviis

Annustamine

Tdiskasvanud ja vihemalt 6-aastased lapsed kehamassiga vihemalt 20 kg

Soovitatav annus pdhineb patsiendi kehamassil kilogrammides vastavalt tabelile 1. 0,5 tundi enne ja

2 tundi parast manustamist tuleb véltida s60mist ja joomist (vt 18ik 5.2).

Tabel 1: Soovitatav annus

Patsiendi kehamass Hommikune annus Pérastlounane Ohtune annus
annus

20...24 kg lg Annus puudub lg

(1 kotike) (1 kotike)
25...34 kg lg lg lg

(1 kotike) (1 kotike) (1 kotike)
Vihemalt 35 kg 2g lg lg

(2 kotikest) (1 kotike) (1 kotike)

Kui annus jaib votmata, tuleb see vahele jétta ja jairgmine annus tuleb votta plaanipéraselt.



Alla 6-aastased voi alla 20 kg kehamassiga lapsed
Aqgneursa ohutus ja efektiivsus alla 6-aastastel voi alla 20 kg kehamassiga lastel ei ole veel tdestatud.
Andmed puuduvad.

Manustamisviis

Suukaudne, koos vedelikuga

Uhe kotikese sisu tuleb valada 40 ml vette (3 supilusikatiit) ja segada, kuni see on tiielikult
lahustunud. Kuuma vedelikku ei ole soovitatav kasutada. Kogu suspensioon tuleb &ra juua kohe parast
valmistamist (30 minuti jooksul). Kui suspensiooni ei jooda kohe, tuleb seda enne manustamist uuesti
segada. Pérast suspensiooni joomist voib jadda alles ndhtav kogus jadksuspensiooni. Seda ei tohi iile
loputada ega manustada.

Kui tuleb manustada teine kotike, peab koiki etappe kordama.

Manustamine gastrostoomivooliku kaudu

Aqneursat vOib manustada gastrostoomivooliku kaudu (siselabimddduga vihemalt 6 mm). Uhe
kotikese sisu tiihjendatakse anumasse, milles on 40 ml vett, ja segatakse, kuni kdik graanulid on
dispergeerunud. Seejérel tommatakse suspensioon kateetri otsas olevasse siistlasse. Siistla sisu
surutakse gastrostoomivoolikusse, surudes siistla kolbi {ihtlaselt. Seejarel tdidetakse doseerimissiistal
veega ja voolik pestakse 1dbi vihemalt 20 ml veega. Suspensiooni tuleb kasutada kohe (30 minuti
jooksul).

Vt 16ik 6.6 ,,Gastrostoomivooliku kaudu manustamise lisateave™.

4.3. Vastuniidustused

Ulitundlikkus toimeaine vdi 1digus 6.1 loetletud mis tahes abiainete suhtes.

4.4. Erihoiatused ja ettevaatusabinoud kasutamisel

Anafiilaksia ja tlitundlikkusreaktsioonid

Kuigi kliiniliste uuringute ajal ei esinenud iihelgi patsiendil anafiilaksia- ega iilitundlikkusreaktsiooni,
voivad pérast levatsetiiiilleutsiini manustamist tekkida anafiilaksia- ja iilitundlikkusreaktsioonid.
Selliste reaktsioonide ilmnemisel tuleb ravi Agneursaga otsekohe katkestada ja alustada erakorralist
ravi.

Abiained

Uks kotike sisaldab 642,2 mg isomaltitooli. Seda ravimit ei tohi kasutada patsiendid, kellel on
harvaesinev périlik fruktoositalumatus.

Selle ravimi iiks kotike sisaldab 0,153 mg propiileengliikooli.
4.5. Koostoimed teiste ravimitega ja muud koostoimed
Koostoimeid ei ole uuritud.

Koostoimed levatsetiitilleutsiiniga

Farmakoloogilistes uuringutes on tuvastatud levatsetiiiilleutsiini (N-atsetiilil-L-leutsiin) ning N-
atsetiitil-DL-leutsiini ja N-atsetiiiil-D-leutsiini koostoime, mis niitab, et N-atsetiiiil-D-leutsiin vdib
monokarboksiilaadi transporterite kaudu omastamisel konkureerida levatsetiiiilleutsiiniga. Tuleb
viltida levatsetiiiilleutsiini samaaegset kasutamist N-atsetiiiil-DL-leutsiini ja N-atsetiiil-D-leutsiiniga.



Koostoimed transporterite P-gp, BCRP v6i BSEP substraatidega

Levatsetiiiilleutsiin voib inhibeerida P-gliikoproteiini (P-gp), rinnavihi suhtes resistentset valku
(breast cancer resistance protein, BCRP) voi sapisoola ekspordipumpa (bile salt export pump, BSEP)
(vt 161k 5.2). Selle asjakohasus inimestel ei ole kindlalt teada. Vélistada ei saa levatsetiiiilleutsiini
voimalikku koostoimet teiste ravimitega, mis on P-gp (nt digoksiin, dabigatraan, loperamiid,
irinotekaan, doksorubitsiin, vinblastiin, paklitakseel, feksofenadiin, selikliib, kinidiin, talinolool),
BCRP (nt sulfasalasiin, rosuvastatiin) voi BSEP substraadid.

Levatsetiililleutsiini manustamisel koos BSEP-substraatidega tuleb olla ettevaatlik.
Levatsetiililleutsiini véimalik inhibeeriv toime mitme ravimi ja toksiini ekstrusioonvalkude
transporteritele (multidrug and toxin extrusion proteins, MATE) ei ole teada, mille tottu on soovitatav
olla ettevaatlik levatsetiiiilleutsiini ja MATE-transporterite substraatide samaaegsel manustamisel.
4.6. Fertiilsus, rasedus ja imetamine

Rasedus

Levatsetiiiilleutsiini kasutamise kohta rasedatel andmed puuduvad. Loomkatsed on tdendanud
reproduktiivtoksilisust (vt punkt 5.3).

Aqneursat ei soovitata kasutada raseduse ajal ja rasestumisvdimelistel naistel, kes ei kasuta
rasestumisvastaseid vahendeid.

Imetamine

Ei ole teada, kas levatsetiililleutsiin voi levatsetiiiilleutsiini metaboliidid erituvad inimese rinnapiima.
Riski vastsiindinutele ja imikutele ei saa vilistada.

Tuleb otsustada, kas katkestada imetamine voi ravi Aqneursaga voi sellest hoiduda, arvestades
imetamise kasulikkust lapsele ja ravi kasulikkust naisele.

Fertiilsus

Levatsetiiiilleutsiini toime kohta inimese viljakusele andmed puuduvad. Loomkatsed néditavad, et
levatsetiiiilleutsiinil ei ole toimet isas- ega emasloomade viljakusele (vt 16ik 5.3).

4.7. Toime reaktsioonikiirusele
Agneursa ei mdjuta voi mojutab ebaoluliselt autojuhtimise ja masinate késitsemise voimet.
4.8. Korvaltoimed

Ohutusandmete kokkuvdte

Kbige sagedam korvaltoime, mille sagedus on 1,2%, on kdhupuhitus.

Korvaltoimete loetelu tabelina

Niemanni-Picki tdvega patsientidel platseebokontrolliga randomiseeritud ristuva iilesehitusega
kliinilises uuringus ja avatud, hindajatele pimedas uuringus, sealhulgas pikendusfaasis, taheldatud
kdrvaltoimed pohinevad kokku 84 patsiendil, kelle ravi mediaankestus oli 86 pieva.

Organsiisteemi klassides on korvaltoimed loetletud vastavalt jargmistele esinemissageduse
kategooriatele: viga sage (> 1/10), sage (= 1/100 kuni < 1/10), aeg-ajalt (= 1/1000 kuni < 1/100),



harv (> 1/10 000 kuni < 1/1000), viga harv (< 1/10 000), teadmata (ei saa olemasolevate andmete
alusel hinnata).

Tabel 2. Korvaltoimed C-tiiiipi Niemanni-Picki tovega patsientidel, keda raviti
levatsetiiiilleutsiiniga

Organsiisteemi klass Esinemissagedus | Korvaltoime

Seedetrakti hdired Sage Kdohupubhitus

Voimalikest kdrvaltoimetest teatamine

Ravimi voimalikest korvaltoimetest on oluline teatada ka pérast ravimi miiiigiloa véiljastamist. See
voimaldab jatkuvalt hinnata ravimi kasu/riski suhet. Tervishoiutootajatel palutakse kdigist voimalikest
korvaltoimetest teatada riikliku teavitamissiisteemi (vt V lisa) kaudu.

4.9. Uleannustamine

Uleannustamise korral on soovitatav siimptomaatiline ravi.

5. FARMAKOLOOGILISED OMADUSED
5.1. Farmakodiinaamilised omadused
Farmakoterapeutiline riihm: teised nirvisiisteemi toimivad ained, ATC-kood: NO7XX27.

Farmakodiinaamilised toimed

Aqneursa sisaldab levatsetiiiilleutsiini, mis on suunatud neuroloogilise talitlushdire alusprotsessidele.
Mittekliiniliste uuringutega tdendati, et levatsetiiiilleutsiin korrigeerib energiaainevahetust, muu hulgas
parendades adenosiintrifosfaadi teket.

Kliiniline efektiivsus ja ohutus

Levatsetiiiilleutsiini efektiivsust ja ohutust Niemanni-Picki tove ravis uuriti randomiseeritud
topeltpimedas platseebokontrolliga 2-perioodilises ristuva iilesehitusega uuringus, milles hinnati
levatsetiiiilleutsiini efektiivsust Niemanni-Picki tdvega patsientidel. Uuringus osalemiseks pidid
patsiendid olema vdahemalt 4-aastased, kinnitatud Niemanni-Picki tove diagnoosiga ja SARA
algskooriga 7...34 punkti ning mitte saanud muid uuritavaid ravimeid; patsiendid tohtisid saada
miglustaatravi.

Patsiendid randomiseeriti suhtega 1:1 saama 1. perioodil 12 nédala jooksul kas levatsetiiiilleutsiini voi
platseebot. 11 perioodil ldksid patsiendid iile teisele ravile (kas levatsetiiiilleutsiin vdi platseebo)

12 nédalaks. > 13-aastaste patsientide annus oli 4 g 66pédevas (2 g hommikuse, 1 g pérastldunasejal g
Ohtuse annusena). Alla 13-aastaste laste levatsetiililleutsiiniannus pohines patsiendi kehamassil

(vt 16ik 4.2).

Kokku randomiseeriti ja raviti 60 patsienti ning 59 (98%) labisid mdlemad raviperioodid
(levatsetiiiilleutsiin ja platseebo).

60 randomiseeritud patsiendist (37 tdiskasvanut ja 23 last) olid 27 nais- ja 33 meessoost. Ravi alguses
oli patsientide mediaanvanus 25 aastat (vahemik 5...67 a). 90% patsientidest olid valged, 3%
aasialased ja 7% muud. Enne randomiseerimist ja uuringu ajal said miglustaatravi kokku 51 patsienti
(85%).

Esmane tulemusniitaja oli neuroloogiliste ndhtude, siimptomite ja funktsioneerimise mdotmine ataksia
modte- ja hindamisskaalal (Scale for the Assessment and Rating of Ataxia, SARA).



SARA abil hindamine toimus uuringueelselt ning seejérel 1. perioodi 16pus (12. niddalal) ja 2. perioodi
16pus (24. nadalal). Ravi levatsetiiiilleutsiiniga nditas SARA alusel statistiliselt olulist erinevust
levatsetiiiilleutsiini kasuks vorreldes platseeboga (tabel 3).

Tabel 3. Efektiivsustulemuste kokkuvote ataksia moote- ja hindamisskaala (SARA) alusel*

Toime/muutuja Keskmine . 95% p-
. Hinnang s «
erinevus (SE) usaldusvahe | véirtus
(SD) mik *
Algvéirtus - 0,95 (0,04) (0,86; 1,04) < 0,001
Ravitoime (levatsetiiiilleutsiin vs. (-1,91; -
platseebo) h —1,28(0,31) 0,65) < 0,001
Levatsetiilleutsiini summaarne muutus
vorreldes ldhteolukorraga -1,972:43) h N h
Platseebo summaarne muutus vorreldes 10,60 (2.39) _ __ .

lahteolukorraga

CI (confidence interval) = usaldusvahemik; SD (standard deviation) = standardhilve; SE (standard error) =
standardviga.

* Muutust vorreldes ldhteolukorraga hinnati 1. perioodi 16pus (12. nédalal) ja 2. perioodi 16pus (24. nédalal).
** Kahepoolne p-véartus

1. perioodil platseebot saanud 30 patsiendil ei esinenud SARA keskmise skoori —0,60 olulist muutust,
vorreldes levatsetiiiilleutsiini saanud patsientidega, kellel oli oluline muutus —1,93. Ulejisnud

30 patsiendil, kes said 1. perioodil levatsetiiiilleutsiini ja seejdrel 2. perioodil platseebot, halvenesid
stimptomid platseebo kasutamisel oluliselt, mis sisuliselt oli levatsetiiiilleutsiinist puhastumine
(keskmine SARA-skoori erinevus 1. perioodi 16pu [12. nddalal] ja 2. perioodi 10pu [24. nddalal] vahel
oli +1,55), mis kajastab neuroloogiliste ndhtude ja siimptomite halvenemist, kui ravi
levatsetiitilleutsiiniga 1opetati (joonis 1).

Enne randomiseerimist ja uuringu ajal ei ravitud miglustaadiga kokku 9 patsienti (15%). Nendel

patsientidel muutus ka levatsetiiiilleutsiini keskmine SARA-skoor (-2,06).
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Joonis 1. Patsientide individuaalsed SARA koguskoorid liihteolukorras, 1. perioodi lopus ja
2. perioodi 1opus

Lapsed

Euroopa Ravimiamet ei kohusta esitama levatsetiiiilleutsiini 1dbi viidud uuringute tulemusi laste iihe
v0i mitme alariihma kohta Niemanni-Picki tove ravis (teave lastel kasutamise kohta vt 16ik 4.2).

5.2. Farmakokineetilised omadused

Imendumine

Pérast suukaudset manustamist imendub levatsetiiiilleutsiin kiiresti. Mediaanaeg maksimaalse
kontsentratsioonini (Cmax), tmax, 00 1 tund (vahemik 0,5...2,5 h). Keskmine annusega normaliseeritud
(levatsetiiiilleutsiini grammi kohta) Cmax ja kdvera alune pindala 0...24 h (AUCy241) olid 4 pg/ml/g ja
9 h-pg/ml/g. Absoluutne suukaudne biosaadavus ei ole teada.

Toidu moju imendumisele ei ole uuritud.

Jaotumine

Keskmine (standardhilve [SD]) jaotusruumala tasakaalukontsentratsiooni korral (Vi) oli 253 (125) L
Levatsetiiiilleutsiini omastavad kodikjal ekspresseeruvad monokarboksiilaadi transporterid, mis
kannavad levatsetiiiilleutsiini kdikidesse kudedesse, sealhulgas kesknérvisiisteemi.

Eritumine

Keskmine kliirens (standardhilve) on 139 (59) I/h. Hinnanguline poolvéértusaeg on ligikaudu 1 h.
Pérast korduvat manustamist ei tiheldatud akumuleerumist voi tiheldati ainult viikest

akumuleerumist.

Niitajad konkreetsetes uuringus osalejate vOi patsientide eririthmades

Levatsetiitilleutsiini farmakokineetikas ei esinenud kliiniliselt olulisi erinevusi, mis s6ltuksid vanusest
(vahemik 6...67 a), soost, rassist / etnilisest paritolust voi kehamassist (vahemik 20,5...98.4 kg).

Neeru- voi maksakahjustus
Neeru- voi maksakahjustuse toimet levatsetiiiilleutsiini farmakokineetikale ei ole uuritud.

Koostoimed teiste ravimitega

In vitro uuringud tdendasid, et ravikontsentratsioonides ei inhibeeri levatsetiiiilleutsiin oluliselt
tstitokroom P450 (CYP450) isovormide ensiilimiaktiivsust. Levatsetiiiilleutsiinil ei ole CYP450
ensiilimide suhtes induktsioonipotentsiaali.

Levatsetiililleutsiin inhibeeris in vitro P-gliikkoproteiini (P-gp), rinnavéhi suhtes resistentset valku
(BCRP) vdi sapisoola ekspordipumba (BSEP) transportvalku (vt 16ik 4.5).

Levatsetiililleutsiin on orgaanilise anioonide transporteri (OAT)1 ja OAT3 substraat ja in vitro
inhibiitor. Ravimite kliiniliselt oluliste koostoimete tdendosust peetakse viikeseks.

5.3. Prekliinilised ohutusandmed



Farmakoloogilise ohutuse, korduvtoksilisuse ja genotoksilisuse mittekliinilised uuringud ei ole
ndidanud kahjulikku toimet inimesele.

Rottidel ei tdheldatud annustega kuni 1000 mg/kg 66pdevas (1,5...2,3 korda suurem kokkupuude kui
inimesel) toimet fertiilsusele. Embriio-loote arengu uuringutes ei pohjustanud levatsetiiiilleutsiin
rottidel kahjulikku toimet arengule annuses kuni 1000 mg/kg 66péevas (2,0 korda suurem kokkupuude
kui inimesel). Kiiiilikutel tdheldati véliseid ja skeleti vadrarenguid kontsentratsioonis 1250 mg/kg
O06pédevas (7,1 korda suurem kokkupuude kui inimesel) ja tdheldatavat kahjulikku toimet mitteavaldav
tase oli 675 mg/kg 6opdevas (4,9 korda suurem kokkupuude kui inimesel). Pre- ja postnataalse arengu
uuringus ei taheldatud rottidel kdrvaltoimeid annustes kuni 1000 mg/kg 66péaevas.

Kantserogeensus

Kantserogeensuse uuringuid ei ole tehtud. Kantserogeensuse risk ei ole teada.

6. FARMATSEUTILISED ANDMED

6.1. Abiainete loetelu

Isomaltitool (E953)

Hiipromelloos

Maasika I6hna- ja maitseaine (sisaldab propiileengliikooli (E1520))
6.2. Sobimatus

Ei kohaldata.

6.3. Kaolblikkusaeg

2 aastat.

6.4. Saiilitamise eritingimused

See ravimpreparaat ei vaja sdilitamisel eritingimusi.
6.5. Pakendi iseloomustus ja sisu

Aqneursat turustatakse itheannuselistes pabertagusega alumiinium-/poliietiileenkotikestes.

Pakendi suurused:

o 28 {iheannuselist kotikest
. mitmikpakend, milles on 112 (4 pakki, igas 28) iiheannuselist kotikest

Koik pakendi suurused ei pruugi olla miitigil.
6.6. Erihoiatused ravimpreparaadi hivitamiseks ja kiisitlemiseks
Kasutamata ravimpreparaat voi jaddtmematerjal tuleb hdvitada vastavalt kohalikele nduetele.

Aqneursa vilimus on parast manustamiskdlblikuks muutmist vesisuspensioon, homogeenne, valge,
hagune peenosakeste tottu, ilma kogumiteta.



Gastrostoomivooliku kaudu manustamise lisateave (siselabimdoduga vihemalt 6 mm)

o Kui patsient on pideval toitmisel, tuleb enteraalne toitmine lopetada.

o Kateetri otsas olevasse siistlasse tommatakse viahemalt 20 ml vett ja voolik pestakse 1dbi, et
véltida enteraalse toidu ja Aqneursa kokkupuudet.

. Kogu suspensioon ndutavas annuses, mis on valmistatud vastavalt 15igus 4.2 kirjeldatule,
tommatakse kateetri otsas olevasse siistlasse.

o Suspensioon surutakse gastrostoomivoolikusse kohe (30 minuti jooksul), surudes siistla kolbi
iihtlaselt.

o Kateetri otsas olevasse siistlasse tdmmatakse uuesti vihemalt 20 ml vett ja pestakse voolik 1ébi.

Toitmist saab alustada uuesti, kui asjakohane.

7. MUUGILOA HOIDJA
IntraBio Ireland Ltd

10 Earlsfort Terrace

Dublin 2

lirimaa

8. MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/25/1928/001
EU/1/25/1928/002

9. ESMASE MUUGILOA VALJASTAMISE/MUUGILOA UUENDAMISE KUUPAEV

Miiiigiloa esmase viljastamise kuupéev:

10. TEKSTI LABIVAATAMISE KUUPAEV

Téapne teave selle ravimpreparaadi kohta on Euroopa Ravimiameti kodulehel:
https://www.ema.europa.eu.




II LISA

RAVIMIPARTII KASUTAMISEKS VABASTAMISE EEST
VASTUTAYV TOOTJA

HANKE- JA KASUTUSTINGIMUSED VOI PIIRANGUD
MUUGILOA MUUD TINGIMUSED JA NOUDED

RAVIMPREPARAADI OHUTU JA EFEKTIIVSE
KASUTAMISE TINGIMUSED JA PIIRANGUD
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A. RAVIMIPARTII KASUTAMISEKS VABASTAMISE EEST VASTUTAYV TOOTJA

Ravimipartii kasutamiseks vabastamise eest vastutava tootja nimi ja aadress

Sciensus International B.V.
Bijsterhuizen 31-42

6604 LV Wijchen

Holland

Patheon France

40 Boulevard de Champaret

38300 Bourgoin-Jallieu

Prantsusmaa

Ravimi triikitud pakendi infolehel peab olema vastava ravimipartii kasutamiseks vabastamise eest
vastutava tootja nimi ja aadress.

B. HANKE- JA KASUTUSTINGIMUSED VOI PIIRANGUD

Retseptiravim.

C. MUUGILOA MUUD TINGIMUSED JA NOUDED
) Perioodilised ohutusaruanded

Nouded asjaomase ravimi perioodiliste ohutusaruannete esitamiseks on sétestatud
direktiivi 2001/83/EU artikli 107¢c punkti 7 kohaselt liidu kontrollpdevade loetelus (EURD
loetelu) ja iga hilisem uuendus avaldatakse Euroopa ravimite veebiportaalis.

Miiiigiloa hoidja peab esitama asjaomase ravimi esimese perioodilise ohutusaruande 6 kuu jooksul
pérast miiiigiloa saamist.

D. RAVIMPREPARAADI OHUTU JA EFEKTIIVSE KASUTAMISE TINGIMUSED JA
PIIRANGUD

o Riskijuhtimiskava

Miiiigiloa hoidja peab noutavad ravimiohutuse toimingud ja sekkumismeetmed 14bi viima
vastavalt miitigiloa taotluse moodulis 1.8.2 esitatud kokkulepitud riskijuhtimiskavale ja mis
tahes jargmistele ajakohastatud riskijuhtimiskavadele.

Ajakohastatud riskijuhtimiskava tuleb esitada:

. Euroopa Ravimiameti noudel;

o kui muudetakse riskijuhtimissiisteemi, eriti kui saadakse uut teavet, mis vdib oluliselt mdjutada
riski/kasu suhet, voi kui saavutatakse oluline (ravimiohutuse voi riski minimeerimise) eesmaérk.
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I LISA

PAKENDI MARGISTUS JA INFOLEHT
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A. PAKENDI MARGISTUS
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VALISPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

PAPPKARP, milles on 28 kotikest

1.

RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Aqgneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses
levatsetiiiilleutsiin

2.

TOIMEAINE(TE) SISALDUS

Uks kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

3.

ABIAINED

Sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli. Lisateabe saamiseks lugege pakendi infolehte.

4.

RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

suukaudse suspensiooni graanulid
28 kotikest

5.

MANUSTAMISVIIS JA -TEE(D)

Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne

6.

ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kéttesaamatus kohas.

| 7. TEISED ERIHOIATUSED (VAJADUSEL)
| 8. KOLBLIKKUSAEG
K&Iblik kuni:
9.  SAILITAMISE ERITINGIMUSED
10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMPREPARAADI VOI SELLEST

TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE
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11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

Iirimaa

12. MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/25/1928/001

13. PARTII NUMBER

Partii nr:

‘ 14. RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

| 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. TEAVE BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

Aqgneursa

17. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR — 2D-viotkood

Lisatud on 2D-v66tkood, mis sisaldab ainulaadset identifikaatorit.

18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED

PC
SN
NN
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VALISPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

MITMIKPAKENDI KARP (SINISE RAAMIGA)

1.

RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Aqgneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses
levatsetiiiilleutsiin

2.

TOIMEAINE(TE) SISALDUS

Uks kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

3.

ABIAINED

Sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli. Lisateabe saamiseks lugege pakendi infolehte.

4.

RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

suukaudse suspensiooni graanulid
Mitmikpakend: 112 kotikest (4 pakki, igas 28)

5.

MANUSTAMISVIIS JA -TEE(D)

Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne

6.

ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kéttesaamatus kohas.

| 7. TEISED ERIHOIATUSED (VAJADUSEL)
| 8.  KOLBLIKKUSAEG
K&Iblik kuni:
9.  SAILITAMISE ERITINGIMUSED
10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMPREPARAADI VOI SELLEST

TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE
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11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

Iirimaa

12. MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/25/1928/002 112 kotikest (4 pakki, igas 28)

13. PARTII NUMBER

Partii nr:

‘ 14. RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

‘ 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. TEAVE BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

Aqneursa

17. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR — 2D-voétkood

Lisatud on 2D-v66tkood, mis sisaldab ainulaadset identifikaatorit.

18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED

PC
SN
NN
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VALISPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

MITMIKPAKENDI VAHEKARP (SINISE RAAMITA)

1. RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Aqgneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses
levatsetiiiilleutsiin

2. TOIMEAINE(TE) SISALDUS

Uks kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

3. ABIAINED

Sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli. Lisateabe saamiseks lugege pakendi infolehte.

4. RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

suukaudse suspensiooni graanulid
28 kotikest. Mitmikpakendi osa, ei miiiida eraldi.

5. MANUSTAMISVIIS JA -TEE(D)

Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne

6. ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kéttesaamatus kohas.

| 7. TEISED ERTHOIATUSED (VAJADUSEL)
8.  KOLBLIKKUSAEG

K5lblik kuni:

9.  SAILITAMISE ERITINGIMUSED

10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMPREPARAADI VOI SELLEST
TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE
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11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

Iirimaa

|12 MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

| 13.  PARTII NUMBER

Partii nr:

‘ 14. RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

‘ 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. TEAVE BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

Aqneursa

‘ 17. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - 2D-véotkood

‘ 18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED
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SISEPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

KOTIKE

1.

RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Aqgneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses
levatsetiiiilleutsiin

2.

TOIMEAINE(TE) SISALDUS

Uks kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

3.

ABIAINED

Sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli. Lisateabe saamiseks lugege pakendi infolehte.

4.

RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

suukaudse suspensiooni graanulid

lg

5.

MANUSTAMISVIIS JA -TEE(D)

Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne

6.

ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kéttesaamatus kohas.

| 7. TEISED ERIHOIATUSED (VAJADUSEL)
| 8. KOLBLIKKUSAEG
K&Iblik kuni:
9.  SAILITAMISE ERITINGIMUSED
10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMPREPARAADI VOI SELLEST

TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE
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11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

Iirimaa

| 12.  MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

| 13.  PARTII NUMBER

Partii nr:

‘ 14. RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

‘ 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. TEAVE BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

‘ 17. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR 2D-VOOTKOOD

‘ 18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED
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B. PAKENDI INFOLEHT
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Pakendi infoleht: teave patsiendile

Aqgneursa 1 g suukaudse suspensiooni graanulid kotikeses
levatsetiiilleutsiin

Enne ravimi votmist lugege hoolikalt infolehte, sest see sisaldab teile olulist teavet.

o Hoidke infoleht alles, et seda vajadusel uuesti lugeda.

o Kui teil on lisakiisimusi, pidage ndu oma arsti voi apteekriga.

o Ravim on vilja kirjutatud iiksnes teile. Arge andke seda kellelegi teisele. Ravim vib olla neile
kahjulik, isegi kui haigusnédhud on sarnased.

o Kui teil tekib iikskdik milline korvaltoime, pidage ndu oma arsti voi apteekriga. Korvaltoime

voib olla ka selline, mida selles infolehes ei ole nimetatud. Vt 161k 4.

Infolehe sisukord

Mis ravim on Agneursa ja milleks seda kasutatakse
Mida on vaja teada enne Aqneursa kasutamist
Kuidas Agneursat kasutada

Voimalikud korvaltoimed

Kuidas Aqneursat sdilitada

Pakendi sisu ja muu teave

SR

1. Mis ravim on Aqneursa ja milleks seda kasutatakse
Aqneursa sisaldab toimeainet levatsetiiiilleutsiini, mis on modifitseeritud aminohape.

Aqneursat kasutatakse tidiskasvanutel ja vihemalt 6-aastastel lastel kehamassiga vihemalt 20 kg
C-tiiiipi Niemanni-Picki téve neuroloogiliste simptomite raviks

e koos miglustaadiga (samuti C-tiiiipi Niemanni-Picki tdve ravim) voi

e ainuravimina, kui patsient ei talu miglustaati.

Selle pariliku haigusega patsientidel takistavad teatud geenide spetsiifilised muutused liisosoomide
talitlust (liisosoomid on viikesed kotikesed organismi rakkudes, mis seedivad suuri molekule, nditeks
rasvu). See pohjustab rakkudes séilitatavate lipiidide, kolesterooli ja muude rasvade sisalduse
suurenemist, kui organism ei suuda neid lagundada. See pdhjustab nérvirakkude progresseeruvat
havimist, mille siimptomid on néiteks koordinatsiooniprobleemid, ebaselge kdne, neelamisraskused ja
ohjamatu vérin. Levatsetiiiilleutsiin parendab liisosoomide talitlust, mis vihendab rasvade ja
kolesterooli sisaldust rakkudes.

2. Mida on vaja teada enne Aqneursa kasutamist

Arge votke Aqneursat,
. kui olete levatsetiiiilleutsiini voi selle ravimi mis tahes koostisosade (loetletud 18igus 6) suhtes
allergiline.

Hoiatused ja ettevaatusabinoud

See ravim voib pohjustada allergilisi reaktsioone, sealhulgas dkilisi ja raskeid allergilisi reaktsioone.
Lopetage Aqneursa votmine ja pidage kohe nou arstiga, kui teil esinevad pérast Aqneursa votmist
allergilised reaktsioonid. Siimptomid on muu hulgas jérgmised:

o hingamisraskused;
. ndo, huulte, kurgu voi keele turse;
. stigelev 106ve teatud kehaosas voi kogu kehal.
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Muud ravimid ja Aqneursa
Teatage oma arstile voi apteekrile, kui te votate, olete hiljuti votnud vai kavatsete votta mis tahes muid
ravimeid.

Aqgneursa vdib mojutada muude ravimite toimet voi suurendada kdrvaltoimete tdendosust. Teatage
kindlasti arstile, kui vitate ikskdik mis jairgmist ravimit:

digoksiin (stidameprobleemide ja siidame riitmih&irete ravim)

dabigatraan (vere hiiiibimise parssimiseks)

loperamiid (kohulahtisuse ravim)

irinotekaan, doksorubitsiin, vinblastiin, paklitakseel, selitsikliib (véhiravimid)
feksofenadiin (allergiasiimptomite ravim)

kinidiin (siidame riitmihdirete ravim)

talinool (verer6huravim)

sulfasalasiin (raske soolepdletiku ja reumaatilise liigesepoletiku ravim)
rosuvastatiin (kolesteroolisisaldust vdhendav ravim)

Muud ravimid vdivad mdjutada Aqneursa toimet. Eelkdige radkige oma arstile, kui vGtate jargmisi
ravimeid:
. N-atsetiiiil-DL-leutsiin, N-atsetiiiil-D-leutsiin (dgeda peapdorituse ravimid).

Lapsed ja noorukid
Aqneursat ei soovitata alla 6-aastastele ja alla 20 kg kehamassiga lastele.

Rasedus ja imetamine
Kui olete rase voi imetate, arvate, et olete rase voi kavatsete rasestuda, pidage enne selle ravimi
kasutamist ndu oma arsti vOi apteekriga.

o Rasedus
Aqgneursat ei soovitata kasutada raseduse ajal.

o Rasestumisvoimelised naised
Rasestumisvdimelistel naistel soovitatakse kasutada Aqneursaga ravi ajal efektiivseid
rasestumisvastaseid vahendeid.

. Imetamine
Ei ole teada, kas levatsetiiiilleutsiin eritub rinnapiima. See ravim voib kahjustada imetatavat
imikut.
Kui imetate, peate koos arstiga otsustama, kas jitkata imetamist v3i ravi Aqneursaga. See
arvestab imetamise kasulikkust imikule ja Agneursa kasulikkust imetavale emale.

Autojuhtimine ja masinatega tootamine
Aqneursa ei mojuta voi mdjutab ebaoluliselt autojuhtimise ja masinate kisitsemise voimet.

Aqneursa sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli
Uks kotike sisaldab 642,2 mg isomaltitooli. Kui arst on teile 6elnud, et te ei talu teatud suhkruid,

pidage enne selle ravimi votmist ndu oma arstiga.

Ravim sisaldab igas kotis 0,153 mg propiileengliikooli.
3. Kuidas Agneursat kasutada

Votke seda ravimit alati tdpselt nii, nagu arst v3i apteeker on teile selgitanud. Kui te ei ole milleski
kindel, pidage ndu oma arsti voi apteekriga.
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Soovitatav annus pShineb patsiendi kehamassil (kg) ja seda voetakse jargmiselt:

Patsiendi kehamass Hommikune annus Pirastlounane Ohtune annus
annus
20...24 kg 1 kotike Annus puudub 1 kotike
25...34 kg 1 kotike 1 kotike 1 kotike
Vihemalt 35 kg 2 kotikest 1 kotike 1 kotike
Kasutusjuhend

Viltige s60mist ja joomist 30 minutit enne ja 2 tundi pdrast manustamist.

. Suukaudne, koos vedelikuga

- Valage iihe kotikese sisu 40 ml vette (3 supilusikatiit). Segage, kuni tiieliku
segunemiseni. Arge kasutage kuuma vedelikku.

- Jooge kogu segu kohe pirast valmistamist (30 minuti jooksul).

- Kui ravimit ei voeta 30 minuti jooksul parast valmistamist, segage seda enne joomist
uuesti.

- Pérast joomist voib alles jadda viike kogus segu. Seda ei tohi iile loputada ega
manustada.

- Korrake kdiki etappe, kui peate manustama ka teise kotikese.

. Kasutamine gastrostoomivooliku kaudu

Agneursat voib makku manustada ka kohuddnt 1dbiva vooliku kaudu (siselabimodduga

vahemalt 6 mm):

- Lopetage toitmine kateetri kaudu (kui toitmine on pidev).

- Tommake vihemalt 20 ml vett kateetri otsas olevasse siistlasse ja peske voolik 1dbi, et
véltida toidu ja Agneursa kokkupuudet.

- Tiihjendage iihe kotikese sisu 40 ml vette.

- Segage, kuni koik graanulid on jaotunud vedelikus iihtlaselt.

- Tommake kogu segu kateetri otsas olevasse siistlasse.

- Suruge segu gastrostoomivoolikusse kohe (30 minuti jooksul), surudes siistla kolbi
iihtlaselt. Arge hoidke segu alles, et seda hiljem kasutada.

- Korrake iilaltoodud samme, alustades kotikese tiihjendamisest, kui peate manustama teise
kotikese.

- Tommake kateetri otsas olevasse siistlasse uuesti vihemalt 20 ml vett ja peske
gastrostoomivoolik 14bi.

- Alustage uuesti toitmist, kui see on asjakohane.

Kui te votate Aqneursat rohkem, kui ette niihtud

Raéédkige sellest oma arstile voi apteekrile.

Soovitatav on siimptomaatiline ravi.

Kui te unustate Aqneursat votta

Arge votke kahekordset annust, kui annus jéi eelmisel korral votmata. Jatkake jargmise plaanikohase

annusega.

Kui te 1opetate Aqneursa votmise
Arge 10petage ravi ilma arsti ndusolekuta.

Kui teil on lisakiisimusi selle ravimi kasutamise kohta, pidage ndu oma arsti voi apteekriga.

4. Voimalikud korvaltoimed

Nagu koik ravimid, v3ib ka see ravim pohjustada korvaltoimeid, kuigi koigil neid ei teki.
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Vodimalikud korvaltoimed ja nende sagedused on jérgmised:

Sage (v0ib esineda kuni 1 patsiendil 10st)
) kShupubhitus

Koérvaltoimetest teatamine

Kui teil tekib tikskdik milline korvaltoime, pidage ndu oma arsti voi apteekriga. Korvaltoime voib olla
ka selline, mida selles infolehes ei ole nimetatud. Kdrvaltoimetest voite ka ise teatada riikliku
teavitussiisteemi (vt V lisa) kaudu. Teatades aitate saada rohkem infot ravimi ohutusest.

5. Kuidas Agneursat siilitada

Hoidke seda ravimit laste eest varjatud ja kéttesaamatus kohas.

Arge kasutage seda ravimit pérast kolblikkusaega, mis on mirgitud kotikesel, karbil ja/vdi etiketil
parast marget ,,KSIblik kuni“. Kolblikkusaeg viitab selle kuu viimasele péevale.

See ravimpreparaat ei vaja séilitamisel eritingimusi.

Arge visake ravimeid kanalisatsiooni ega olmeji4tmete hulka. Kiisige oma apteekrilt, kuidas hivitada
ravimeid, mida te enam ei kasuta. Need meetmed aitavad kaitsta keskkonda.

6. Pakendi sisu ja muu teave

Mida Aqgneursa sisaldab

o Toimeaine on levatsetiiiilleutsiin. Uks iiheannuseline kotike sisaldab 1 g levatsetiiiilleutsiini.

o Abiained on isomaltitool (E953), hiipromelloos, maasika 16hna- ja maitseaine (sisaldab
propiileengliikooli (E1520)). Vt 16ik 2 ,,Aqneursa sisaldab isomaltitooli ja propiileengliikooli.

Kuidas Agneursa vilja niieb ja pakendi sisu
Aqneursa suukaudse suspensiooni graanulid on valged kuni valkjad maasika 16hna ja maitsega

graanulid.

Aqneursat turustatakse itheannuselistes pabertagusega alumiinium-/poliietiileenkotikestes, mis on
pakitud pappkarpi.

Pakendi suurused:

o 28 {iheannuselist kotikest
. Mitmikpakend, milles on 112 (4 pakki, igas 28) iiheannuselist kotikest

Koik pakendi suurused ei pruugi olla miitigil.

Miiiigiloa hoidja
IntraBio Ireland Ltd
10 Earlsfort Terrace
Dublin 2

Iirimaa

Tootja

Sciensus International B.V.
Bijsterhuizen 31-42

6604 LV Wijchen
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Holland

Patheon France

40 Boulevard de Champaret
38300 Bourgoin-Jallieu
Prantsusmaa

Infoleht on viimati uuendatud

Téapne teave selle ravimi kohta on Euroopa Ravimiameti kodulehel: https://www.ema.europa.eu.
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