I. MELLEKLET

ALKALMAZASI ELOIRAS



1. A GYOGYSZER MEGNEVEZESE

CYSTAGON 50 mg kemény kapszula

2.  MINOSEGI ES MENNYISEGI OSSZETETEL
Egy kemény kapszula 50 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban).

A segédanyagok teljes listajat lasd a 6.1 pontban.

3.  GYOGYSZERFORMA

Kemény kapszula
Fehér, atlatszatlan kemény kapszula, a kapszula alsé részén CYSTA 50, fels6 részén RECORDATI
RARE DISEASES felirattal.

4.  KLINIKAI JELLEMZOK
4.1 Terapias javallatok

A CYSTAGON az igazolt nephropathias cystinosis kezelésére javallt. A ciszteamin csokkenti a cisztin
felhalmozodasat a nephropathias cystinosisban szenvedd betegek egyes sejtjeiben (példaul a
fehérvérsejtekben, az izom- és a majsejtekben), és a kezelés korai megkezdése esetén késlelteti a
veseelégtelenség kialakulasat.

4.2 Adagolas és alkalmazas
A CYSTAGON kezelést a cystinosis kezelésében jartas orvos feliigyelete mellett kell megkezdeni.

A kezelés célja az, hogy a fehérvérsejtek cisztinszintjeit az 1 nmol hemicisztin/mg fehérjeszint alatt
tartsa. A dozis modositasahoz ezért a fehérvérsejtek cisztinszintjeit folyamatosan ellendrizni kell. A
fehérvérsejt-szinteket a gyogyszer adagolasa utan 5—6 oraval meg kell mérni, és azokat a terapia
megkezdésekor gyakran (pl. havonta), a stabil dozist szedd betegekben pedig 3—4 havonta ellenérizni
kell.

. Gyermekeknek 12 éves korig a CYSTAGON adagolasat a testfeliilet nagysagara szamitva kell
megadni (g/m?/nap). A javasolt adag 1,30 g/m?/nap a szabad béazisbol napi négy részletben adva.

. 12 évesnél idbsebb és 50 kg-nal nagyobb testtomegii betegeknek a javasolt CYSTAGON dozis
2 g/nap, napi négy részletben adva.

A kezd6 adag a vart fenntarté adag 1/4-1/6-a, és azt 4-6 héten at fokozatosan kell emelni az
intolerancia elkeriilése érdekében. A dozist emelni kell, ha a tolerancia megfeleld, és a fehérvérsejtek
cisztinszintje 1 nmol hemicisztin/mg fehérje felett marad. A CYSTAGON klinikai vizsgélatokban
alkalmazott maximalis adagja 1,95 g/m*/nap volt.

1,95 g/m*nap-nal magasabb adagok alkalmazdsa nem javasolt (lasd a 4.4. pontot).

A ciszteamin emésztési tolerancidja fokozodik, ha a gydgyszert kozvetleniil étkezés utan vagy étkezés
kozben veszik be.

Kortilbeliil 6 éves vagy annal fiatalabb gyermekek esetében, akiknél fennall az aspiracio veszélye, a
kemény kapszulakat fel kell nyitni, és tartalmukat az ételre kell szorni. A tapasztalatok szerint a porral
valo elkeverésre alkalmas ételek példaul a tej, a burgonya és mas keményito alapa élelmiszerek. A



savas italok — példaul a narancslé — e célra valo alkalmazasat azonban altalaban keriilni kell, mert a
por azokban nem keverhet6 el megfelelden, és kicsapddhat.

Dializis-kezelést kapo vagy transzplantdacion dtesett betegek:

Esetenként megfigyelték, hogy a ciszteamin egyes formait a dializis-kezelésben részesiilé betegek
kevésbé jol tirik (azaz a gyogyszer tobb mellékhatassal jar). Az ilyen betegek esetében a
fehérvérsejtek cisztinszintjének gondosabb ellenérzése ajanlott.

Madjelégtelenségben szenvedo betegek:
A dozis modositasara altalaban nincs sziikség, a fehérvérsejtek cisztinszintjét azonban ellendrizni kell.

4.3 Ellenjavallatok

A készitmény hatéanyagaval vagy a 6.1 pontban felsorolt barmely segédanyagaval szembeni
talérzékenység.

A CYSTAGON alkalmazasa a szoptatas alatt ellenjavallt. A CYSTAGON-t a terhesség ideje alatt —
kiilonosen a terhesség elsé harmadaban — nem szabad alkalmazni, csak akkor, ha erre egyértelmiien
sziikség van (lasd 4.6 és 5.3 pont), mivel allatokon teratogén hatasu.

A CYSTAGON alkalmazasa ellenjavallt azokban a betegekben, akiknél tulérzékenység alakult ki a
penicillaminnal szemben.

4.4 Kiilonleges figyelmeztetések és az alkalmazassal kapcsolatos évintézkedések

A CYSTAGON terapiat a maximalis hatékonysag biztositasa érdekében a nephropathias cystinosis
diagnozisanak felallitasa utan azonnal meg kell kezdeni.

A nephropathias cystinosist a klinikai tiinetek alapjan és biokémiai vizsgalatokkal (a fehérvérsejtek
cisztinszintjének mérésével) egyarant diagnosztizalni kell.

Magas dozisu, tobbnyire a maximalis 1,95 g/m?/nap maximalis dézist meghalad6 kiilonb6zo
ciszteamin készitményekkel (ciszteamin-klorhidrattal, cisztaminnal vagy ciszteamin-bitartarattal)
kezelt gyermekeknél Ehlers-Danlos szindromaszeri tiinetek és érrendszeri megbetegedések
megjelenését jelentették a konyokokon. Ezek a borelvaltozasok érrendszeri proliferacioval, stridkkal €s
csontelvaltozasokkal jartak egyiitt.

Ezért javasolt a bor rendszeres vizsgalata, és sziikség esetén a csontok rontgenvizsgalatanak
mérlegelése. Emellett arra is fel kell hivni a figyelmet, hogy a beteg sajat maga, vagy a sziild
rendszeresen ellendrizze a bor allapotat. Ha hasonlo bor vagy csontelvaltozas jelentkezik, akkor a
CYSTAGON adag csokkentése javasolt.

1,95 g/m*/nap-nal nagyobb adagok alkalmazisa nem javasolt (14sd 4.2 és 4.8 pont).

Ajanlott a vérsejtszam rendszeres ellendrzése.

A szajon at adott ciszteaminrol nem mutattak ki, hogy meggatolna a cisztin-kristalyok lerakodasat a
szemben. Ezért abban az esetben, ha a fenti célbol ciszteamin szemcseppet hasznalnak, annak
alkalmazasat folytatni kell.

A foszfociszteaminnal ellentétben a CYSTAGON nem tartalmaz foszfatot. A legtobb beteg mar eleve
kap foszfat-kiegészitdket, amelyek adagjat esetleg meg kell valtoztatni, ha a foszfociszteamint

CYSTAGON-nal valtjak fel.

Az intakt CYSTAGON kemény kapszulak koriilbeliil 6 éves vagy annal fiatalabb gyermekeknek az
aspiracio veszélye miatt nem adhatok (lasd 4.2 pont).

Ne nyelje le a tartdlyban talalhaté nedvességmegkdtd betétet.



4.5 Gyoégyszerkolcsonhatasok és egyéb interakciok

Interakcios vizsgalatokat nem végeztek..

A CYSTAGON egyiitt adhat6 a Fanconi-szindroma kezeléséhez sziikséges elektrolit- és
asvanyianyag-p6tlé anyagokkal, valamint D-vitaminnal és pajzsmirigyhormonokkal egyarant. Egyes
betegekben az indometacint és a CYSTAGON-t egyidejiileg alkalmaztak. Veseatiiltetésen atesett
betegek esetében a kilokodés elleni kezeléssel egylitt alkalmaztak ciszteamint.

4.6 Termékenység, terhesség és szoptatas

Terhesség
Terhes n6kon torténd alkalmazasra nincs megfeleld adat a ciszteamin-bitartarat tekintetében. Az

allatokon végzett kisérletek reprodukcios toxicitast, tobbek kdzott teratogén hatast mutattak (lasd 5.3
pont). Emberre a potencialis veszély nem ismert. A kezeletlen cystinosis terhességre gyakorolt hatasa
ugyancsak ismeretlen.

Ezért a CYSTAGON-t a terhesség ideje alatt — kiilonosen a terhesség elsé harmadaban — nem
szabad alkalmazni, csak akkor, ha erre egyértelmiien sziikség van.

Terhesség megallapitasa vagy tervezése esetén a kezelést gondosan ujra kell mérlegelni, és a beteget
tajékoztatni kell a ciszteamin lehetséges teratogén hatasanak kockéazatarol.

Szoptatas
A CYSTAGON anyatejjel vald iiriilése az ember esetében nem ismert. Szoptatd anyaallatok és

kolykeik bevonasaval végzett allatkisérletek eredményei (lasd 5.3 pont) alapjan azonban a
CYSTAGON-t szed6 nok esetében a szoptatas ellenjavallt.

4.7 A készitmény hatasai a gépjarmiivezetéshez és gépek iizemeltetéséhez sziikséges
képességekre

A CYSTAGON csak kismértékben vagy mérsékelten befolyasolja a gépjarmiivezetéshez és gépek
tizemeltetéséhez sziikséges képességeket.

A CYSTAGON almossagot okozhat. A terapia megkezdésekor a betegek nem végezhetnek
potencialisan veszélyes tevékenységeket addig, amig a gyogyszer egyes betegekre gyakorolt hatasai
ismertté nem valnak.

4.8 Nemkivanatos hatasok, mellékhatasok

A betegek mintegy 35%-anal varhato nemkivanatos hatasok jelentkezése. Ezek foként a gyomor-
bélcsatornat és a kdzponti idegrendszert érintik. Ha a ciszteamin-terapia megkezdésekor ilyen hatasok
jelentkeznek, a kezelés ideiglenes felfliggesztése, majd fokozatos ujrakezdése hatasosan javithatja a
toleranciat.

A jelentett mellékhatasokat szervrendszerek és gyakorisag szerinti csoportositasban az alabbi tablazat
sorolja fel. A gyakorisadg osztalyozasa a kdvetkez6képpen tortént: nagyon gyakori (> 1/10), gyakori
(>1/100 — <1/10) és nem gyakori (=1/1000 — <1/100). Az egyes gyakorisagi kategoriakon beliil a
mellékhatasok csokkend sulyossag szerint keriilnek megadasra.

Laboratériumi vizsgalatok eredményei Gyakori: majfunkcios vizsgalatok koros eredményei
Vérképzbszervi és nyirokrendszeri Nem gyakori: leukopenia
betegségek €s tiinetek
Idegrendszeri betegségek ¢és tlinetek Gyakori: fejtajas, encephalopathia

Nem gyakori: aluszékonysag, convulsiok
Emésztérendszeri betegségek és tiinetek Nagyon gyakori: hanyas, hanyinger, hasmenés

Gyakori: hasi fajdalom, kellemetlen szajszag,
emésztési zavar, gastroenteritis
Nem gyakori: gastrointestinalis fekély

Vese— és hiigyuti betegségek és tiinetek Nem gyakori: nephrosis szindroma

A bor €s a bor alatti szovetek betegségei €s  Gyakori: a bor szokatlan szaga, kiiités
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tiinetei Nem gyakori: a hajszin megvaltozasa, borstriak, a bor
sériilékenysége (molluscoid pseudotumor a

konyokokon)
A csont-izomrendszer €s a kdtoszovet Nem gyakori: az iziiletek hyperextensidja, labfajdalom,
betegségei és tlinetei genu valgum, osteopenia, kompresszids torés,
gerincferdiilés.

Anyagcsere- és taplalkozasi betegségek és  Nagyon gyakori: étvagytalansag
tiinetek

Altalanos tiinetek, a beadast koveté helyi Nagyon gyakori: levertség, 1laz

reakciok Gyakori: gyengeség
Immunrendszeri betegségek ¢és tlinetek Nem gyakori: anafilaktikus reakcio
Pszichiatriai korképek Nem gyakori: idegesség, hallucinacid

A kezelés megkezdése utan 6 honapon beliil nephrosis szindromas eseteket jelentettek, ami
fokozatosan javult a kezelés megszakitasat kovetden. Néhany esetben a szovettani vizsgalat a

vese-allograft hartyas glomerulonephritisét és talérzékenység okozta interstitialis nephritist mutatott
ki.

Magas dozisu, tdbbnyire a maximalis 1,95 g/m*/nap maximalis dozist meghaladd kiilonb6zd
ciszteamin készitményekkel (ciszteamin-klorhidrattal, cisztaminnal vagy ciszteamin-bitartarattal)
kronikusan kezelt gyermekeknél Ehlers-Danlos szindromaszer( tiineteket és érrendszeri
megbetegedéseket jelentettek a konyokokon.

Egyes esetekben ezek a borelvaltozasok olyan érrendszeri proliferacioval, stridkkal és
csontelvaltozasokkal voltak 0sszefiiggésben, amelyeket elsként rongten vizsgalat soran észleltek. A
jelentett csontelvaltozasok a kdvetkezok voltak: genu valgum, labfajdalom és hyperextendalhatd
izliletek, osteopenia, kompresszios torések és gerincferdiilés.

Azokban az esetekben, amikor hisztopatoldgiai vizsgalatokat végeztek a bordn, az eredmények
angioendotheliomatosisra utaltak.

Egy beteg a kezelés kovetkeztében meghalt kifejezett vasculopathiaval egyiittjaro akut cerebralis
ishcaemia miatt.

Néhany betegnél a bor és csontelvaltozasok a CYSTAGON adagjanak csokkentése utan
visszafejlodtek.

A ciszteamin feltételezhetden a kollagénrostok kozotti keresztkotések befolydsolasaval hat (lasd a 4.4
pontot).

Feltételezett mellékhatdsok bejelentése

A gyogyszer engedélyezését kovetden lényeges a feltételezett mellékhatasok bejelentése, mert ez
fontos eszkdze annak, hogy a gyogyszer elony/kockazat profiljat folyamatosan figyelemmel lehessen
kisérni.

Az egészségligyi szakembereket kérjiik, hogy jelentsék be a feltételezett mellékhatasokat a hatésag
részére az V. fiiggelékben talalhato elérhetéségek valamelyikén keresztiil.

4.9 Tuladagolas
A ciszteamin tiladagolasa stlyosbodo levertséget (letargiat) okozhat.

Tuladagolas esetén a 1égzdszervek ¢€s a sziv- és érrendszer mitkodését megfelelé moédon tamogatni
kell. Specifikus antidotum nem ismert. Nem ismert, hogy a ciszteamin hemodializissel eltdvolithato-e.

5.  FARMAKOLOGIAI TULAJDONSAGOK
5.1 Farmakodiniamias tulajdonsagok

Farmakoterapias csoport: Az emésztdszervekre és az anyagceserére hato készitmény,
ATC kéd: A16AA04.



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

Egészséges személyekben a fehérvérsejtek cisztinszintje <0,2, a cystinosisra heterozigdta egyénekben
pedig rendszerint <1 nmol hemicisztin/mg fehérje. A nephropathids cystinosisban szenvedd
betegekben a fehérvérsejtek cisztinszintje 2 nmol hemicisztin/mg fehérje f6l¢ emelkedik.

A ciszteamin a cisztinnel reakcioba 1ép, és kevert ciszteamin- és cisztein-diszulfidda, valamint
ciszteinné alakul. A kevert diszulfidot ezt kovetden egy intakt lizintranszport-rendszer elszallitja a
lizoszomakbol. A fehérvérsejtek cisztinszintjeinek csokkenése a CYSTAGON adasat kdvetd hat

crer

A fehérvérsejtek cisztinszintje a minimalis értékét valamivel késobb (atlag (£ SD) érték: 1,8 + 0,8 dra)
éri el, mint amikor kialakul a ciszteamin csticskoncentracidja a plazmaban (atlag (= SD) érték:

1,4 £ 0,4 6ra), majd visszatér a kiindulasi szintre, amint a plazma ciszteamin-koncentracidja a
gyogyszer adasa utdn 6 oraval csokken.

Egy klinikai vizsgalatban a fehérvérsejtek kiindulasi cisztinszintje 3,73 (szélséértékek: 0,13 —
19,8) nmol hemicisztin/mg fehérje volt, és e szint az 1,3 és 1,95 g/m*/nap kozétti ciszteamin-
dozistartomany alkalmazasa esetében az 1 nmol hemicisztin/mg fehérjeszint kozelében maradt.

Egy korabbi vizsgalatban 94 nephropathias cystinosisban szenved6 gyermeket kezeltek a ciszteamin
emelkedd adagjaival annak érdekében, hogy 2 nmol hemicisztin/mg fehérje alatti cisztinszintet érjenek
el a fehérvérsejtekben a gyogyszer beadasa utan 5-6 oraval, és dsszehasonlitottak az elért
eredményeket egy 17 gyermekbdl allo, placeboval kezelt korabbi kontroll csoport eredményeivel. A
hatékonysag legfobb értékmérdje a szérum kreatininszintje, valamint a szamitott kreatinin-clearance és
a novekedés (testmagassag) volt. A fehérvérsejtek kezelés soran elért atlagos cisztinszintje

1,7 + 0,2 nmol hemicisztin/mg fehérje volt. A ciszteaminnal kezelt betegekben a glomerulusmiikodés
az 1d6 eldrehaladtaval nem romlott. A placeboval kezelt betegekben ugyanakkor fokozatosan
emelkedett a szérum kreatininszintje. A kezelt betegek novekedése folyamatos volt, dsszehasonlitva a
kezeletlen betegekével. A ndvekedés sebessége azonban nem ndtt annyira, hogy a betegek elérjék az
életkoruknak megfelelé normalis testmagassagot. A kezelés a vesetubulusok funkcidjat nem
befolyasolta. Két masik vizsgalat is hasonlo eredményeket adott.

A betegek minden vizsgalatban jobban reagaltak a kezelésre, ha azt fiatal korban, j6 vesemiikddés
mellett kezdték el.

5.2 Farmakokinetikai tulajdonsagok

Egészséges onkéntesek 1,05 g ciszteamin szabad bazisnak megfeleld ciszteamin-bitartarattal egyetlen
dozisban szajon at torténd kezelését kdvetden a plazma cstcskoncentracio elérésehez sziikséges id6
atlag (£ SD) értéke 1,4 (£ 0,5) 6ra, a plazma cstcskoncentracié atlag (£ SD) értéke pedig

4,0 (£ 1,0) ng/ml volt. Egyensulyi allapotban ezek az értékek 225 és 550 mg kozotti dozist kdvetden
1,4 (£ 0,4) ora, illetve 2,6 (£ 0,9) ug/ml voltak.

A ciszteamin-bitartarat (CYSTAGON) bioekvivalens a ciszteamin-hidrokloriddal és a
foszfociszteaminnal.

A ciszteamin plazmafehérjékhez (elsdsorban albuminhoz) térténd in vitro kotddése a terapias
dozistartomanyban fiiggetlen a plazma gyogyszerkoncentraciojatol, és annak atlag- (£ SD) értéke
54,1% (£ 1,5). A plazmafehérjékhez valo kotddés egyenstlyi allapotban ehhez hasonld: a gyogyszer
adasa utan 1,5 d6raval 53,1% (% 3,6), a gyogyszeradas utan 6 oraval pedig 51,1% (+ 4,5).

Egy 24 egészséges onkéntesen végzett 24 6rds farmakokinetikai vizsgdlatban a terminalis eliminécios
felezési id6 becsiilt atlag- (£ szoras-) értéke 4,8 (£ 1,8) o6ra volt.

Négy beteg esetében kimutattak, hogy a napi ciszteamin-6sszdozis 0,3-1,7%-a tiriil ki valtozatlan
forméban a vizelettel; a ciszteamin legnagyobb része szulfat formajdban tiriil.



Nagyon kevés adat arra utal, hogy a ciszteamin farmakokinetikai paraméterei nem méodosulnak
szignifikans mértékben az enyhe-kozépstlyos veseelégtelenségben szenvedd betegekben. A sulyos
veseelégtelenségben szenvedo betegekre nézve nem allnak rendelkezésre adatok.

5.3 A preklinikai biztonsagossagi vizsgalatok eredményei

Genotoxicitasi vizsgalatokat végeztek: noha a ciszteamin alkalmazéséaval végzett publikalt
vizsgalatokban kromoszoma-rendellenességek kivaltasat figyelték meg tenyésztett eukaryota
sejtekben, a ciszteamin-bitartarattal folytatott specifikus vizsgalatok nem mutattak semmilyen
mutagén hatast az Ames-tesztben, sem pedig clastogen hatast az egér-micronucleus tesztben.

A reprodukcids toxicitasi vizsgalatok embrio- és magzatkarositd hatasokat (felszivodas és implantaciot
kovetd elhalas) mutattak a 100 mg/kg/nap dozissal kezelt patkanyokban és az 50 mg/kg/nap
ciszteaminnal kezelt nyulakban. A szervfejlodés id6északaban 100 mg/kg/nap doézisban adott
ciszteaminnal kezelt patkanyokban teratogén hatasokat irtak le.

Ez patkdnyban a 0,6 g/m*/nap dozissal egyenértékii, ami kevesebb mint fele a ciszteamin javasolt
klinikai fenntarto dézisanak (1,30 g/m*/nap). A 375 mg/kg/nap dozissal kezelt patkanyokban a
fertilitas romlasa volt megfigyelhetd, és e dozisnal csokkent a teststlygyarapodas is. E dozis esetében
a szoptatas idején csokkent az utodok sulygyarapodasa és tulélési aranya is. A ciszteamin nagy adagjai
rontjak a szoptaté anyaallatok azon képességét, hogy kolykeiket taplaljak. Allatokban mar a gyogyszer
egyszeri adagjai is gatoljak a prolaktintermelést. Ujsziilott patkdnyokban a ciszteamin adasa
sziirkehalyogok képz6dését valtotta ki.

A szajon at vagy parenteralis uton adott ciszteamin nagy dozisai patkanyokban és egerekben
nyombélfekélyeket valtanak ki, majmokban azonban nem. A gydgyszer kisérletes adasa tobb
allatfajban a szomatosztatin szintjének csokkenését valtotta ki. Ennek a gyogyszer klinikai

alkalmazasat érinté kovetkezményei nem ismeretesek.

A CYSTAGON-nal eddig nem végeztek karcinogenitasi vizsgalatokat.

6. GYOGYSZERESZETI JELLEMZOK
6.1 Segédanyagok felsorolasa

A kapszula tartalma:

mikrokristalyos celluléz,

hidegen duzzad6 keményito,
magnézium-sztearat/natrium-lauril-szulfat,
kolloid szilicium-dioxid,
kroszkarmell6z-natrium

Kapszulahé;j:

zselatin, titan-dioxid,

fekete tinta a kemény kapszulakon, mely E172-t tartalmaz.
6.2 Inkompatibilitasok

Nem értelmezhetd.

6.3 Felhasznalhatésagi idotartam

2 év.

6.4 Kiilonleges tarolasi eléirasok

Legfeljebb 25 °C-on tarolandé.



A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fényt6l és a nedvességtol valo védelem érdekében.
6.5 Csomagolas tipusa és kiszerelése

100 és 500 kemény kapszula HDPE tartalyban. A tartalyban egy nedvességmegkotd betét talalhato,
ami fekete aktiv szén és szilikagél szemcséket tartalmaz.

Nem feltétleniil mindegyik kiszerelés keriil kereskedelmi forgalomba.

6.6 A megsemmisitésre vonatkozoé kiilonleges ovintézkedések és egyéb, a készitmény
kezelésével kapcsolatos informaciok

Nem értelmezhetd.

7. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJA

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

8. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMAI

EU/1/97/039/001 (100 kemény kapszula tartalyonként), EU/1/97/039/002 (500 kemény kapszula

tartdlyonként).

9. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY ELSO KIADASANAK/
MEGUJITASANAK DATUMA

Az engedély elsO kiadasanak datuma: 1997. junius 23.

A legutobbi megtjitas datuma: 2007. janius 23.

10. A SZOVEG ELLENORZESENEK DATUMA

A gyogyszerrdl részletes informacid az Europai Gyogyszeriigynokség internetes honlapjan
(https://www.ema.europa.eu) talalhato.



https://www.ema.europa.eu/

1. A GYOGYSZER MEGNEVEZESE

CYSTAGON 150 mg kemény kapszula

2. MINOSEGI ES MENNYISEGI OSSZETETEL

Egy kemény kapszula 150 mg ciszteamin-bitartaratot tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban).
A segédanyagok teljes listajat lasd a 6.1. pontban.

3.  GYOGYSZERFORMA

Kemény kapszula
Fehér, atlatszatlan kemény kapsula, a kapszula als6 részén CYSTAGON 150, fels6 részén
RECORDATI RARE DISEASES felirattal.

4. KLINIKAI JELLEMZOK
4.1 Terapias javallatok

A CYSTAGON az igazolt nephropathias cystinosis kezelésére javallt. A ciszteamin csokkenti a cisztin
felhalmozodasat a nephropathiés cystinosisban szenvedd betegek egyes sejtjeiben (példaul a
fehérvérsejtekben, az izom- és a majsejtekben), és a kezelés korai megkezdése esetén késlelteti a
veseelégtelenség kialakulasat.

4.2 Adagolas és alkalmazas
A CYSTAGON kezelést a cystinosis kezelésében jartas orvos feliigyelete mellett kell megkezdeni.

A kezelés célja az, hogy a fehérvérsejtek cisztinszintjeit az 1 nmol hemicisztin/mg fehérjeszint alatt
tartsa. A dozis modositasahoz ezért a fehérvérsejtek cisztinszintjeit folyamatosan ellendrizni kell. A
fehérvérsejt-szinteket a gyogyszer adagolasa utan 5—6 o6raval meg kell mérni, és azokat a terapia
megkezdésekor gyakran (pl. havonta), a stabil dozist szedd betegekben pedig 3—4 havonta ellenérizni
kell.

. Gyermekeknek 12 éves korig a CYSTAGON adagolésat a testfeliilet nagysagara szamitva kell
megadni (g/m?/nap). A javasolt adag 1,30 g/m*/nap a szabad bazisbol napi négy részletben adva.

. 12 évesnél idosebb és 50 kg-nal nagyobb testtomegii betegeknek a javasolt CYSTAGON dozis
2 g/nap, napi négy részletben adva.

A kezd6 adag a vart fenntart6 adag 1/4-1/6-a, és azt 4-6 héten at fokozatosan kell emelni az
intolerancia elkeriilése érdekében. A dozist emelni kell, ha a tolerancia megfeleld, és a fehérvérsejtek
cisztinszintje 1 nmol hemicisztin/mg fehérje felett marad. A CYSTAGON klinikai vizsgalatokban
alkalmazott maximalis adagja 1,95 g/m*/nap volt.

1,95 g/m*/nap-nal magasabb adagok alkalmazasa nem javasolt (lasd a 4.4. pontot).

A ciszteamin emésztés kdzbeni toleranciaja fokozodik, ha a gyogyszert kdzvetleniil étkezés utan vagy
étkezés kozben veszik be.

Koriilbeliil 6 éves vagy annal fiatalabb gyermekek esetében, akiknél fennall az aspiracid veszélye, a
kemény kapszulakat fel kell nyitni, és tartalmukat az ételre kell szorni. A tapasztalatok szerint a porral
valo elkeverésre alkalmas ételek példaul a tej, a burgonya és mas keményito alapu élelmiszerek. A
savas italok — példaul a narancslé — e célra valo alkalmazasat azonban altalaban keriilni kell, mert a
por azokban nem keverheto el megfelelden, és kicsapodhat.



Dializis-kezelést kapo vagy transzplantdcion dtesett betegek:

Esetenként megfigyelték, hogy a ciszteamin egyes formadit a dializis-kezelésben részesiil6 betegek
kevésbé jol tirik (azaz a gyogyszer tobb mellékhatassal jar). Az ilyen betegek esetében a
fehérvérsejtek cisztinszintjének gondosabb ellendrzése ajanlott.

Majelégtelenségben szenvedd betegek:
A doézis modositasara altalaban nincs sziikség, a fehérvérsejtek cisztinszintjét azonban ellendrizni kell.

4.3 Ellenjavallatok

A készitmény hatoanyagaval, vagy a 6.1 pontban felsorolt barmely segédanyagaval szembeni
talérzékenység

A CYSTAGON alkalmazasa a szoptatas alatt ellenjavallt. A CYSTAGON-t a terhesség ideje alatt —
kiilondsen a terhesség elsé harmadaban — nem szabad alkalmazni, csak akkor, ha erre egyértelmiien
szlikség van (lasd 4.6 és 5.3 pont), mivel allatokon teratogén hatasu.

A CYSTAGON alkalmazasa ellenjavallt azokban a betegekben, akiknél talérzékenység alakult ki a
penicillaminnal szemben.

4.4 Kiilonleges figyelmeztetések és az alkalmazassal kapcsolatos évintézkedések

A CYSTAGON terapiat a maximalis hatékonysag biztositasa érdekében a nephropathias cystinosis
diagnodzisanak felallitasa utan azonnal meg kell kezdeni.

A nephropathias cystinosist a klinikai tiinetek alapjan és biokémiai vizsgalatokkal (a fehérvérsejtek
cisztinszintjének mérésével) egyarant diagnosztizalni kell.

Magas dézisu, tobbnyire a maximalis 1,95 g/m*/nap maximalis dozist meghaladd kiilonbozd
ciszteamin készitményekkel (ciszteamin klorhidrattal, cisztaminnal vagy cisztamin bitartarattal) kezelt
gyermekeknél Ehlers-Danlos szindromaszeri tiinetek €s érrendszeri megbetegedések megjelenését
jelentették a konyokokon. Ezek a borelvaltozasok érrendszeri proliferacioval, striakkal és
csontelvaltozasokkal jartak egyiitt.

Ezért javasolt a bor rendszeres vizsgalata €s sziikség esetén a csontok rontgenvizsgalatanak
mérlegelése. Emellett arra is fel kell hivni a figyelmet, hogy a beteg sajat maga, vagy a sziilé
rendszeresen ellendrizze a bor allapotat.. Ha hasonld bor vagy csontelvaltozas jelentkezik, akkor a
CYSTAGON adag csokkentése javasolt.

1,95 g/m*/nap-nal nagyobb adagok alkalmazisa nem javasolt (14sd 4.2 és 4.8 pont).

Ajanlott a vérsejtszam rendszeres ellendrzése.

A szajon at adott ciszteaminrol nem mutattak ki, hogy meggatolna a cisztin-kristalyok lerakodasat a
szemben. Ezért abban az esetben, ha a fenti célbol ciszteamin szemcseppet hasznalnak, annak
alkalmazasat folytatni kell.

A foszfociszteaminnal ellentétben a CYSTAGON nem tartalmaz foszfatot. A legtobb beteg mar eleve
kap foszfat-kiegészitoket, amelyek adagjat esetleg meg kell valtoztatni, ha a foszfociszteamint

CYSTAGON-nal valtjak fel.

Az intakt CYSTAGON kemény kapszulak koriilbeliil 6 éves vagy anndl fiatalabb gyermekeknek az
aspiracio veszélye miatt nem adhatok (lasd 4.2 pont).

Ne nyelje le a tartalyban talalhato nedvességmegkotd betétet.
4.5 Gyogyszerkolcsonhatasok és egyéb interakciok

Interakcios vizsgalatokat nem végeztek.
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A gyogyszer mas gyogyszerekkel vald kdlcsonhatasait nem vizsgaltak. A CYSTAGON egyiitt adhato
a Fanconi-szindroma kezeléséhez sziikséges elektrolit- és asvanyianyag-potlo anyagokkal, valamint D-
vitaminnal és pajzsmirigyhormonokkal egyarant. Egyes betegekben az indometacint és a
CYSTAGON-t egyidejlileg alkalmaztak. Veseatiiltetésen atesett betegek esetében a kilokddés elleni
kezeléssel egyiitt alkalmaztak ciszteamint.

4.6 Termékenység, terhesség és szoptatas

Terhesség
Terhes ndkon torténd alkalmazasra nincs megfeleld adat a ciszteamin-bitartarat tekintetében. Az

allatokon végzett kisérletek reprodukcios toxicitast, tobbek kozott teratogén hatast mutattak (1asd 5.3
pont). Emberre a potencialis veszély nem ismert. A kezeletlen cystinosis terhességre gyakorolt hatasa
ugyancsak ismeretlen.

Ezért a CYSTAGON-t a terhesség ideje alatt — kiilondsen a terhesség elsé harmadaban — nem
szabad alkalmazni, csak akkor, ha erre egyértelmiien sziikség van.

Terhesség megallapitasa vagy tervezése esetén a kezelést gondosan ujra kell mérlegelni, és a beteget
tajékoztatni kell a ciszteamin lehetséges teratogén hatasanak kockazatarol.

Szoptatés
A CYSTAGON anyatejjel valo tiriilése az ember esetében nem ismert. Szoptatd anyaallatok €s

kolykeik bevonasaval végzett allatkisérletek eredményei (lasd 5.3 pont) alapjan azonban a
CYSTAGON-t szed6 ndék esetében a szoptatas ellenjavallt.

4.7 A készitmény hatasai a gépjarmiivezetéshez és gépek iizemeltetéséhez sziikséges
képességekre

A CYSTAGON csak kismértékben vagy mérsékelten befolyasolja a gépjarmiivezetéshez és gépek
lizemeltetéséhez sziikséges képességeket.

A CYSTAGON almossagot okozhat. A terapia megkezdésekor a betegek nem végezhetnek
potencialisan veszélyes tevékenységeket addig, amig a gyogyszer egyes betegekre gyakorolt hatasai
ismertté nem valnak.

4.8 Nemkivanatos hatasok, mellékhatasok

A betegek mintegy 35%-anal varhato nemkivanatos hatasok jelentkezése. Ezek foként a gyomor-
bélcsatornat és a kdzponti idegrendszert érintik. Ha a ciszteamin-terapia megkezdésekor ilyen hatasok
jelentkeznek, a kezelés ideiglenes felfliggesztése, majd fokozatos ujrakezdése hatasosan javithatja a
toleranciat.

A jelentett mellékhatasokat szervrendszerek és gyakorisag szerinti csoportositasban az alabbi tablazat
sorolja fel. A gyakorisadg osztalyozasa a kdvetkez6képpen tortént: nagyon gyakori (> 1/10), gyakori
(>1/100 - <1/10) és nem gyakori (>1/1 000 - <1/100). Az egyes gyakorisagi kategoridkon beliil a
mellékhatasok csokkend sulyossag szerint keriilnek megadasra.

Laboratériumi vizsgalatok eredményei Gyakori: majfunkcids vizsgalatok koéros eredményei
Vérképzoszervi és nyirokrendszeri Nem gyakori: leukopenia
betegségek ¢€s tlinetek
Idegrendszeri betegségek és tiinetek Gyakori: fejfajas, encephalopathia

Nem gyakori: aluszékonysag, convulsiok
Emésztorendszeri betegségek és tiinetek Nagyon gyakori: hanyas, hanyinger, hasmenés

Gyakori: hasi fajdalom, kellemetlen szajszag,
emésztési zavar, gastroenteritis
Nem gyakori: gastrointestinalis fekély

Vese- és hugyuti betegségek és tiinetek Nem gyakori: nephrosis szindroma
A bor és a bor alatti szovetek betegségei és  Gyakori: a bér szokatlan szaga, kiiités
tiinetel Nem gyakori: a hajszin megvaltozasa, borstriak, a bér

sériilékenysége (molluscoid pseudotumor a

11



konyokokon)

A csont-izomrendszer €s a kdtészovet Nem gyakori: az iziiletek hyperextensioja, labfajdalom,
betegségei és tlinetei genu valgum, osteopenia, kompresszids torés,
gerincferdiilés.

Anyagcsere- és taplalkozasi betegségek és  Nagyon gyakori: étvagytalansag
tiinetek

Altalanos tiinetek, a beadast kovetd helyi Nagyon gyakori: levertség, 1laz

reakciok Gyakori: gyengeség
Immunrendszeri betegségek ¢és tlinetek Nem gyakori: anafilaktikus reakcio
Pszichiatriai korképek Nem gyakori: idegesség, hallucinacio

A kezelés megkezdése utan 6 honapon beliil nephrosis szindromas eseteket jelentettek, ami
fokozatosan javult a kezelés megszakitasat kovetden. Néhany esetben a szdvettani vizsgalat a vese-
allograft hartyas glomerulonephritisét és tulérzékenység okozta interstitialis nephritist mutatott ki.

Magas dozisu, tdbbnyire a maximalis 1,95 g/m*/nap maximalis dozist meghaladd kiilonbozd
ciszteamin készitményekkel (ciszteamin klorhidrattal, cisztaminnal vagy cisztamin bitartarattal)
kronikusan kezelt gyermekeknél Ehlers-Danlos szindromaszeri tiineteket és érrendszeri
megbetegedéseket jelentettek a konydkokon.

Egyes esetekben ezek a borelvaltozasok olyan érrendszeri megbetegedésekkel, stridkkal és
csontelvaltozasokkal voltak 0sszefiiggésben, amelyeket elsként rongten vizsgalat soran észleltek. A
jelentett csontelvaltozasok a kdvetkezdk voltak: genu valgum, labfajdalom és hyperextendalhatd
iziiletek, osteopenia, kompresszios torések és gerincferdiilés

Azokban az esetekben, amikor hisztopatoldgiai vizsgalatokat végeztek a bordn, az eredmények
angioendotheliomatosisra utaltak.

Egy beteg a kezelés kovetkeztében meghalt kifejezett vasculapathiaval egylittjaro akut cerebralis
ishcaemia miatt.

Néhany betegnél a bor és csontelvaltozasok a CYSTAGON adagjanak csokkentése utan
visszafejlodtek.

A ciszteamin feltételezhetden a kollagénrostok kozotti keresztkotések befolyasolasaval hat (lasd a 4.4.
pontot).

Feltételezett mellékhatasok bejelentése

A gyogyszer engedélyezését kovetden lényeges a feltételezett mellékhatasok bejelentése, mert ez
fontos eszkdze annak, hogy a gyogyszer elény/kockazat profiljat folyamatosan figyelemmel lehessen
kisérni.

Az egészségligyi szakembereket kérjiik, hogy jelentsék be a feltételezett mellékhatasokat a hatésag
részére az V. fiiggelékben talalhato elérhetéségek valamelyikén keresztiil.

4.9 Tuladagolas
A ciszteamin tiladagolasa stlyosbodo levertséget (letargiat) okozhat.

Tuladagolas esetén a 1égzdszervek ¢€s a sziv- és érrendszer mitkodését megfelelé moédon tamogatni
kell. Specifikus antidotum nem ismert. Nem ismert, hogy a ciszteamin hemodializissel eltavolithatd-e.
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http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

5.  FARMAKOLOGIAI TULAJDONSAGOK
5.1 Farmakodinamias tulajdonsagok

Farmakoterapias csoport: Az emésztészervekre és az anyagceserére hato készitmény, ATC kod:
A16AA04.

Egészséges személyekben a fehérvérsejtek cisztinszintje <0,2, a cystinosisra heterozigdta egyénekben
pedig rendszerint <1 nmol hemicisztin/mg fehérje. A nephropathias cystinosisban szenvedd
betegekben a fehérvérsejtek cisztinszintje 2 nmol hemicisztin/mg fehérje f6l¢ emelkedik.

A ciszteamin a cisztinnel reakcioba 1ép, és kevert ciszteamin- és cisztein-diszulfidda, valamint
ciszteinné alakul. A kevert diszulfidot ezt kovetden egy intakt lizintranszport-rendszer elszallitja a
lizoszomakbol. A fehérvérsejtek cisztinszintjeinek csokkenése a CYSTAGON adasat kovetd hat

crer

A fehérvérsejtek cisztinszintje a minimalis értékét valamivel késobb (atlag (£ SD) érték: 1,8 + 0,8 dra)
éri el, mint amikor kialakul a ciszteamin cstucskoncentracidja a plazmaban (atlag (= SD) érték:

1,4 £ 0,4 6ra), majd visszatér a kiindulasi szintre, amint a plazma ciszteamin-koncentracidja a
gyogyszer adasa utan 6 oraval csokken.

Egy klinikai vizsgélatban a fehérvérsejtek kiindulasi cisztinszintje 3,73 (széls6értékek:
0,13 - 19,8) nmol hemicisztin/mg fehérje volt, és e szint az 1,3 és 1,95 g/m?*/nap kozotti ciszteamin-
dozistartomany alkalmazasa esetében az 1 nmol hemicisztin/mg fehérjeszint kozelében maradt.

Egy korabbi vizsgalatban 94 nephropathias cystinosisban szenved6 gyermeket kezeltek a ciszteamin
emelked adagjaival annak érdekében, hogy 2 nmol hemicisztin/mg fehérje alatti cisztinszintet érjenek
el a fehérvérsejtekben a gyogyszer beadasa utan 5-6 oraval, és dsszehasonlitottak az elért
eredményeket egy 17 gyermekbdl allo, placeboval kezelt korabbi kontroll csoport eredményeivel. A
hatékonysag legfobb értékmérdje a szérum kreatininszintje, valamint a szamitott kreatinin-clearance és
a novekedés (testmagassag) volt. A fehérvérsejtek kezelés soran elért atlagos cisztinszintje

1,7 + 0,2 nmol hemicisztin/mg fehérje volt. A ciszteaminnal kezelt betegekben a glomerulusmiitkodés
az 1d6 eldrehaladtaval nem romlott. A placeboval kezelt betegekben ugyanakkor fokozatosan
emelkedett a szérum kreatininszintje. A kezelt betegek ndvekedése folyamatos volt, 6sszehasonlitva a
kezeletlen betegekével. A ndvekedés sebessége azonban nem ndétt annyira, hogy a betegek elérjék az
életkoruknak megfelelé normalis testmagassagot. A kezelés a vesetubulusok funkcidjat nem
befolyasolta. Két masik vizsgalat is hasonl6 eredményeket adott.

A betegek minden vizsgalatban jobban reagaltak a kezelésre, ha azt fiatal korban, jo vesemtikddés
mellett kezdték el.

5.2 Farmakokinetikai tulajdonsagok

Egészséges onkéntesek 1,05 g ciszteamin szabad bazisnak megfeleld ciszteamin-bitartarattal egyetlen
dozisban szajon at torténo kezelését kovetden a plazma cstiicskoncentracio eléréséhez sziikséges id6
atlag (+ SD) értéke 1,4 (£ 0,5) ora, a plazma cstcskoncentracio atlag (£ SD) értéke pedig

4,0 ( 1,0) ug/ml volt. Egyensulyi allapotban ezek az értékek 225 és 550 mg kozotti dozist kdvetden
1,4 (£ 0,4) ora, illetve 2,6 (£ 0,9) ug/ml voltak.

A ciszteamin-bitartarat (CYSTAGON) bioekvivalens a ciszteamin-hidrokloriddal és a
foszfociszteaminnal.

A ciszteamin plazmafehérjékhez (elsdsorban albuminhoz) térténd in vitro kotdédése a terapias
dozistartomanyban fiiggetlen a plazma gyogyszerkoncentraciojatol, és annak atlag- (£ SD) értéke
54,1% (£ 1,5). A plazmafehérjékhez valo kotddés egyensilyi allapotban van ehhez hasonlo: a
gyogyszer adasa utan 1,5 oraval 53,1% (£ 3,6), a gyogyszeradas utan 6 oraval pedig 51,1% (% 4,5).
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Egy 24 egészséges onkéntesen végzett 24 oras farmakokinetikai vizsgalatban a terminalis eliminacios
felezési ido becsiilt atlag- (£ szoras-) értéke 4,8 (£ 1,8) ora volt.

Négy beteg esetében kimutattak, hogy a napi ciszteamin-6sszdozis 0,3-1,7%-a iiriil ki valtozatlan
formaban a vizelettel; a ciszteamin legnagyobb része szulfat formajaban iiriil.

Nagyon kevés adat arra utal, hogy a ciszteamin farmakokinetikai paraméterei nem méodosulnak
szignifikans mértékben az enyhe-kozépstlyos veseelégtelenségben szenvedd betegekben. A sulyos
veseelégtelenségben szenvedo betegekre nézve nem allnak rendelkezésre adatok.

5.3 A preklinikai biztonsagossagi vizsgalatok eredményei

Genotoxicitasi vizsgalatokat végeztek: noha a ciszteamin alkalmazasaval végzett publikalt
vizsgalatokban kromoszoma-rendellenességek kivaltasat figyelték meg tenyésztett eukaryota
sejtekben, a ciszteamin-bitartarattal folytatott specifikus vizsgalatok nem mutattak semmilyen
mutagén hatast az Ames-tesztben, sem pedig clastogen hatst az egér-micronucleus tesztben.

A reprodukcids toxicitasi vizsgalatok embrid- és magzatkarosito hatasokat (felszivodas és implantaciot
kovetd elhalas) mutattak a 100 mg/kg/nap dozissal kezelt patkdnyokban és az 50 mg/kg/nap
ciszteaminnal kezelt nyulakban. A szervfejlodés id6szakaban 100 mg/kg/nap dozisban adott
ciszteaminnal kezelt patkdnyokban teratogén hatasokat irtak le.

Ez patkdnyban a 0,6 g/m*/nap dozissal egyenértékii, ami kevesebb mint fele a ciszteamin javasolt
klinikai fenntarto dézisanak (1,30 g/m*/nap). A 375 mg/kg/nap dozissal kezelt patkanyokban a
fertilitas romlasa volt megfigyelhetd, és e dozisnal csokkent a teststlygyarapodas is. E dozis esetében
a szoptatas idején csokkent az utodok sulygyarapodasa és tulélési aranya is. A ciszteamin nagy adagjai
rontjak a szoptaté anyaallatok azon képességét, hogy kolykeiket taplaljak. Allatokban mar a gyogyszer
egyszeri adagjai is gatoljak a prolaktintermelést. Ujsziilott patkdnyokban a ciszteamin adasa
sziirkehalyogok képz6dését valtotta ki.

A szajon at vagy parenteralis uton adott ciszteamin nagy dozisai patkanyokban és egerekben
nyombélfekélyeket valtanak ki, majmokban azonban nem. A gydgyszer kisérletes adasa tobb
allatfajban a szomatosztatin szintjének csokkenését valtotta ki. Ennek a gyogyszer klinikai
alkalmazasat érinté kovetkezményei nem ismeretesek.

A CYSTAGON-nal eddig nem végeztek karcinogenitasi vizsgalatokat.

6. GYOGYSZERESZETI JELLEMZOK
6.1 Segédanyagok felsorolasa

A kapszula tartalma:

mikrokristalyos celluléz,

hidegen duzzad6 keményito,
magnézium-sztearat/natrium-lauril-szulfat,
kolloid szilicium-dioxid,
kroszkarmelloz-natrium

Kapszulahé;j:

zselatin, titan-dioxid

fekete tinta a kemény kapszulakon, mely E172-t tartalmaz.
6.2 Inkompatibilitasok

Nincsenek.
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6.3 Felhasznalhatdésagi idétartam
2 ¢év.
6.4 Kiilonleges tarolasi el6irasok

Legfeljebb 25 °C-on tarolando.
A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fénytdl és a nedvességtdl vald védelem érdekében.

6.5 Csomagolas tipusa és kiszerelése
100 és 500 fehér, atlatszatlan kemény kapszula. A tartalyban egy nedvességmegkoto betét talalhato,
ami fekete aktiv szén és szilikagél szemcséket tartalmaz.

Nem feltétleniil mindegyik kiszerelés keriil kereskedelmi forgalomba.

6.6 A megsemmisitésre vonatkozoé kiilonleges ovintézkedések és egyéb, a készitmény
kezelésével kapcsolatos informaciok

Nem értelmezhetd.

7. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJA

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

8. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMAI

EU/1/97/039/003 (100 kemény kapszula tartalyonként), EU/1/97/039/004 (500 kemény kapszula

tartdlyonként).

9.  AFORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY ELSO KIADASANAK /
MEGUJITASANAK DATUMA

Az engedély els6 kiadasanak datuma: 1997. junius 23.

A legutobbi megtjitas datuma: 2007. janius 23.

10. A SZOVEG ELLENORZESENEK DATUMA

A gyogyszerrol részletes informacioé az Europai Gyogyszeriigynokség internetes honlapjan
(https://www.ema.europa.eu) talalhato.
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II. MELLEKLET

A GYARTASI TETELEK VEGFELSZABADITASAERT
FELELOS GYARTO

A KIADASRA ES A FELHASZNALASRA VONATKOZO
FELTETELEK VAGY KORLATOZASOK

A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELYBEN FOGLALT
EGYEB FELTETELEK ES KOVETELMENYEK

A GYOGYSZER BIZTONSAGOS ES HATEKONY

ALKALMAZASARA VONATKOZO FELTETELEK VAGY
KORLATOZASOK
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A. A GYARTASI TETELEK VEGFELSZABADITASAERT FELELOS GYARTO

A gvartasi tételek végfelszabaditdsaért felel0s gyartd neve és cime

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

vagy

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Franciaorszag

Az érintett gyartasi tétel végfelszabaditasaért felelds gyartd nevét és cimét a gyogyszer

betegtajékoztatojanak tartalmaznia kell.

B. A KIADASRA ES A FELHASZNALASRA VONATKOZO FELTETELEK VAGY
KORLATOZASOK

Korlatozott érvényli orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer (lasd 1. Melléklet: Alkalmazasi eldirés,

4.2).

C. AFORGALOMBA HOZATALI ENGEDELYBEN FOGLALT EGYEB
FELTETELEK ES KOVETELMENYEK

o Iddszakos gyogyszerbiztonsagi jelentések (Periodic safety update report, PSUR)

Erre a készitményre a PSUR-okat a 2001/83/EK iranyelv 107c. cikkének (7) bekezdésében

megallapitott és az eurdpai internetes gydgyszerportalon nyilvanossagra hozott unids referencia

idépontok listaja (EURD lista), illetve annak barmely késobbi frissitett valtozata szerinti

kovetelményeknek megfelelden kell benytjtani.

D. A GYOGYSZER BIZTONSAGOS ES HATEKONY ALKALMAZASARA
VONATKOZO FELTETELEK VAGY KORLATOZASOK

° Kockazatkezelési terv

Nem értelmezhetd.

17



III. MELLEKLET

CIMKESZOVEG ES BETEGTAJEKOZTATO
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A. CIMKESZOVEG
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A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

KULSO CSOMAGOLAS (KARTONDOBOZ): CYSTAGON 50 mg x 100 kemény kapszula
KULSO CSOMAGOLAS (KARTONDOBOZ): CYSTAGON 50 mg x 500 kemény kapszula

[1. A GYOGYSZER NEVE

CYSTAGON 50 mg kemény kapszula
Ciszteamin

| 2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE

Egy kemény kapszula 50 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban).

[3.  SEGEDANYAGOK FELSOROLASA

| 4.  GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM

100 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)
500 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)

5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

Szajon at torténd alkalmazasra.

Alkalmazas el6tt olvassa el a mellékelt betegtajékoztatot!

6. KULON FIGYEL,MEZTE:[‘]:ZS, MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKEKTOL ELZARVA KELL TARTANI

A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

(7. TOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

Ne nyelje le a tartalyban talalhato nedvességmegkotd betétet.

| 8. LEJARATI IDO

Felh.: {honap/év}

9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Legfeljebb 25 °C-on tarolando.
A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fényt6l és a nedvességtol vald védelem érdekében.
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10. KULONLEGES (')VINTEZ,KEDES”EK A FEL NEM HASZNALT (,}Y(')GYSZEREK
VAGY AZ ILYEN TERMEKEKBOL KELETKEZETT HULLADEKANYAGOK
ARTALMATLANNA TETELERE, HA ILYENEKRE SZUKSEG VAN

11. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJANAK NEVE ES CIME

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I)

EU/1/97/039/001 — 100 kemény kapszula
EU/1/97/039/002 — 500 kemény kapszula

13. A GYARTASI TETEL SZAMA

Gy.sz. {szam}

14. A GYOGYSZER {sLTALANos BESOROLASA RENDELHETOSEG
SZEMPONTJABOL

Orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer.

15. AZ ALKALMAZASRA VONATKOZO UTASITASOK

| 16.  BRAILLE {RASSAL FELTUNTETETT INFORMACIOK

Cystagon 50 mg

17. EGYEDI AZONOSITO - 2D VONALKOD

Egyedi azonositoju 2D vonalkoddal ellatva.

18. EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

KULSO CSOMAGOLAS (KARTONDOBOZ): CYSTAGON 150 mg x 100 kemény kapszula
KULSO CSOMAGOLAS (KARTONDOBOZ): CYSTAGON 150 mg x 500 kemény kapszula

[1. A GYOGYSZER NEVE

CYSTAGON 150 mg kemény kapszula
Ciszteamin

| 2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE

Egy kemény kapszula 150 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban)

[3.  SEGEDANYAGOK FELSOROLASA

| 4.  GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM

100 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)
500 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)

5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

Szajon at torténd alkalmazasra.

Alkalmazas el6tt olvassa el a mellékelt betegtajékoztatot!

6. KULON FIGYEL,MEZTE:[‘]:ZS, MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKEKTOL ELZARVA KELL TARTANI

A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

(7. TOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

Ne nyelje le a tartalyban talalhato nedvességmegkotd betétet.

| 8. LEJARATI IDO

Felh.: {honap/év}

9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Legfeljebb 25 °C-on tarolando.
A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fényt6l és a nedvességtol vald védelem érdekében.
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10. KULONLEGES (')VINTEZ,KEDES”EK A FEL NEM HASZNALT (,}Y(')GYSZEREK
VAGY AZ ILYEN TERMEKEKBOL KELETKEZETT HULLADEKANYAGOK
ARTALMATLANNA TETELERE, HA ILYENEKRE SZUKSEG VAN

11. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJANAK NEVE ES CIME

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I)

EU/1/97/039/003 — 100 kemény kapszula
EU/1/97/039/004 — 500 kemény kapszula

13. A GYARTASI TETEL SZAMA

Gy. sz.: {szam}

14. A GYOGYSZER {sLTALANos BESOROLASA RENDELHETOSEG
SZEMPONTJABOL

Orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer.

15. AZ ALKALMAZASRA VONATKOZO UTASITASOK

| 16.  BRAILLE {RASSAL FELTUNTETETT INFORMACIOK

Cystagon 150 mg

17. EGYEDI AZONOSITO - 2D VONALKOD

Egyedi azonositoju 2D vonalkoddal ellatva.

18. EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KOZVETLEN CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

TARTALY CIMKEJE CYSTAGON 50 mg x 100 kemény kapszula
TARTALY CIMKEJE CYSTAGON 50 mg x 500 kemény kapszula

[1. A GYOGYSZER NEVE

CYSTAGON 50 mg kemény kapszula
Ciszteamin

| 2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE

Egy kemény kapszula 50 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban).

[3.  SEGEDANYAGOK FELSOROLASA

| 4.  GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM

100 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)
500 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)

5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

Szajon at torténd alkalmazasra.

6. KULON FIGYEL,MEZTE:[‘ES, MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKEKTOL ELZARVA KELL TARTANI

A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

| 7. TOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

Ne nyelje le a tartalyban talalhaté nedvességmegkotd betétet.

| 8.  LEJARATI IDO

Felh.: {honap/év}

|9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Legfeljebb 25 °C-on tarolando.
A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fénytdl és a nedvességtdl vald védelem érdekében.
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10. KULONLEGES OVINTEZKEDESEK A FEL NEM HASZNALT GYOGYSZEREK
VAGY AZ ILYEN TERMEKEKBOL KELETKEZETT HULLADEKANYAGOK
ARTALMATLANNA TETELERE, HA ILYENEKRE SZUKSEG VAN

11. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJANAK NEVE ES CIME

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I)

EU/1/97/039/001 — 100 kemény kapszula
EU/1/97/039/002 — 500 kemény kapszula

13. A GYARTASI TETEL SZAMA

Gy. sz.: {szam}

14. A GY(’)GYSZE,R {sLTALANos BESOROLASA RENDELHETOSEG
SZEMPONTJABOL

Orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer.

| 15. AZ ALKALMAZASRA VONATKOZO UTASITASOK

| 16.  BRAILLE {RASSAL FELTUNTETETT INFORMACIOK

| 17.  EGYEDI AZONOSITO — 2D VONALKOD

Egyedi azonositoji 2D vonalkoddal ellatva.

18. EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KOZVETLEN CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

TARTALY CIMKEJE CYSTAGON 150 mg x 100 kemény kapszula
TARTALY CIMKEJE CYSTAGON 150 mg x 500 kemény kapszula

[1. A GYOGYSZER NEVE

CYSTAGON 150 mg kemény kapszula
Ciszteamin-bitartarat (merkaptamin-bitartarat)

| 2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE

Egy kemény kapszula 150 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat formajaban).

[3.  SEGEDANYAGOK FELSOROLASA

| 4.  GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM

100 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)
500 kemény kapszula (a tartaly nedvességmegkotot is tartalmaz)

5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

Szajon at torténd alkalmazasra.

6. KULON FIGYELMEZTETES, MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKEKTOL ELZARVA KELL TARTANI

A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

| 7. TOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

Ne nyelje le a tartalyban talalhaté nedvességmegkotd betétet.

| 8. LEJARATI IDO

Felh.: {honap/év}

9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Legfeljebb 25 °C-on tarolando.
A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani a fényt6l és a nedvességtol vald védelem érdekében.
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10. KULONLEGES (')VINTEZ,KEDES”EK A FEL NEM HASZNALT (,}Y(')GYSZEREK
VAGY AZ ILYEN TERMEKEKBOL KELETKEZETT HULLADEKANYAGOK
ARTALMATLANNA TETELERE, HA ILYENEKRE SZUKSEG VAN

11. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY JOGOSULTJANAK NEVE ES CIME

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I)

EU/1/97/039/003 — 100 kemény kapszula
EU/1/97/039/004 — 500 kemény kapszula

13. A GYARTASI TETEL SZAMA

Gy. sz.:{szam}

14. A GY(’)GYSZEB {sLTALANos BESOROLASA RENDELHETOSEG
SZEMPONTJABOL

Orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer.

15. AZ ALKALMAZASRA VONATKOZO UTASITASOK

| 16.  BRAILLE {RASSAL FELTUNTETETT INFORMACIOK

| 17.  EGYEDI AZONOSITO - 2D VONALKOD

Egyedi azonositoji 2D vonalkoddal ellatva.

18. EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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B. BETEGTAJEKOZTATO
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Betegtajékoztato: Informaciok a felhasznalé szamara

CYSTAGON 50 mg kemény kapszula
CYSTAGON 150 mg kemény kapszula
ciszteamin-bitartarat (merkaptamin-bitartarat)

Mielott elkezdené alkalmazni ezt a gydgyszert, olvassa el figyelmesen az alabbi

betegtajékoztatot, mert az On szamara fontos informaciokat tartalmaz.

- Tartsa meg a betegtajékoztatot, mert a benne szerepld informaciokra a késdbbiekben is

sziiksége lehet.

- Tovabbi kérdéseivel forduljon orvosahoz vagy gyogyszerészéhez.

- Ezt a gyogyszert az orvos kizarolag Onnek irta fel. Ne adja 4t a készitményt masnak, mert
szdmara artalmas lehet még abban az esetben is, ha betegsége tiinetei az Onéhez hasonléak.

- Ha Onnél barmilyen mellékhatas jelentkezik, tijékoztassa errdl kezeléorvosat vagy
gyogyszerészét. Ez a betegtajékoztatoban fel nem sorolt barmilyen lehetséges mellékhatasra is
vonatkozik. Lasd 4. pont.

A betegtajékoztato tartalma:

Milyen tipusu gyogyszer a CYSTAGON és milyen betegségek esetén alkalmazhat6?
Tudnivalok a CYSTAGON alkalmazasa elott

Hogyan kell alkalmazni a CYSTAGON-t?

Lehetséges mellékhatasok

Hogyan kell a CYSTAGON-et tarolni?

A csomagolas tartalma és egyéb informaciok

I

1. Milyen tipusi gyégyszer a CYSTAGON és milyen betegségek esetén alkalmazhat6?

A cisztin6zis egy olyan ,,nefropatias cisztindzis” elnevezésii anyagcserebetegség, amit a cisztin nevil
aminosav egyes szervekben, példaul a vesékben, a szemekben, az izmokban, a hasnyalmirigyben vagy
az agyban val6 koros felhalmozodasa jellemez. A cisztin-felhalmozodas vesekarosodast okoz,
valamint a gliikoz, a fehérje és az elektrolitok tulzott mennyiségben valo tirtilését idézi eld. Kiilonbozo
¢életkorokban kiilonb6zo szervek érintettek .

A CYSTAGON:-t ezen ritka 6rokletes betegség kezelésére irjak fel. A CYSTAGON olyan gyogyszer,
amely a cisztinnel reakcioba lépve csokkenti annak a sejtekben taldlhaté mennyiségét.

2. Tudnivalok a CYSTAGON alkalmazasa elott

Ne alkalmazza a CYSTAGON-t

- ha On vagy gyermeke allergids a ciszteamin bitartaratra, a penicillaminra vagy a gyogyszer (6.
pontban felsorolt) egyéb Osszetevojére.

- ha terhes. Ez foként a terhesség els6 harmadéaban fontos.

- ha szoptat.

Figyelmeztetések és 6vintézkedések

- A CYSTAGON-kezelést a lehetd leggyorsabban el kell kezdeni, ha a fehérvérsejtek
cisztin-mérése alapjan megéllapitottdk az On vagy gyermeke betegségét.

- Néhany esetben, kiilonbdz6 nagy adagl ciszteamin-készitménnyel kezelt gyermekeknél
kemény, dudorszerii bérelvaltozasok jelentek meg a konyokokon. Ezek a borelvaltozasok
stridkkal és csontelvaltozasokkal, példaul csonttorésekkel, -deformaciokkal, illetve az iziiletek
meglazulasaval jartak egyiitt.

A gyogyszer hatasainak ellendrzése céljabol az orvos eldirhatja a bor €s a csontok rendszeres
fizikalis és rontgenvizsgalatat. Az On vagy gyermeke bdrének folyamatos dnellenérzése
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javasolt. Ha barmilyen bor- vagy csontelvaltozas jelentkezik, kérjik, azonnal tajékoztassa
kezelGorvosat.

- Orvosa el6irhatja a vérsejtek szdmanak rendszeres ellendrzését is.

- A CYSTAGON-r6l nem mutattak ki, hogy meggatolja a cisztin-kristalyok szemben valo
felhalmozodasat. Ezért abban az esetben, ha a fenti célbdl ciszteamin szemcseppet hasznal,
annak alkalmazasat folytatni kell.

- A foszfociszteaminnal ellentétben, mely a ciszteamin-bitartarathoz hasonl6 hatéanyag, a
CYSTAGON nem tartalmaz foszfatot. Amikor a foszfociszteamin kezelést CYSTAGON-nal
véltoztatjak, lehet, hogy On mar elétte szedett foszfatpotlo készitményt, aminek az adagjat
esetleg meg kell valtoztatni.

- A gyogyszer tiidobe valo belégzése veszeélyének kizarasa érdekében a kapszulakat kb. 6 év alatti
gyermekeknek nem szabad adni.

- Ne nyelje le a tartdlyban talalhato nedvességmegkoto betétet.

Egyéb gydgyszerek és a CYSTAGON
Feltétlentil tajékoztassa kezeldorvosat vagy gyogyszerészét a jelenleg vagy nemrégiben alkalmazott,
valamint alkalmazni tervezett egyéb gyogyszereir6l.

Az étel és az ital hatiasa a CYSTAGON-ra

Koriilbeliil 6 éves vagy annal fiatalabb gyermekek esetében a kemény kapszulat fel lehet nyitni €s
tartalmat ételre (pl. tej, burgonya vagy keményit6 alapu ételek) lehet szorni vagy csecsemétapszerbe
lehet keverni. Savas italokhoz, példaul narancsléhez ne adjuk hozza! Részletesebb tajékoztataseért
forduljon orvosahoz.

Terhesség
Ha On terhes, ne hasznalja a CYSTAGON-t. Ha teherbe kivan esni, a gyogyszerszedéssel
kapcsolatban kérjen tanacsot orvosatol.

Szoptatas
A CYSTAGON:-t tilos a szoptatas idején alkalmazni.

A készitmény hatasai a gépjarmiivezetéshez és gépek iizemeltetéséhez sziikséges képességekre
A CYSTAGON bizonyos mértékii almossagot okozhat. A terapia megkezdésekor On vagy gyermeke
nem végezhet potencialisan veszélyes tevékenységeket addig, amig a gyogyszer hatasait meg nem
ismeri.

3. Hogyan kell alkalmazni a CYSTAGON-t?

Ezt a gyogyszert mindig pontosan a betegtdjékoztatoban leirtaknak, vagy az On kezeléorvosa vagy
gyermeke kezelGorvosa altal elmondottaknak megfeleléen alkalmazza. Amennyiben nem biztos
abban, hogyan alkalmazza a gydgyszert, kérdezze meg kezelSorvosat vagy gyogyszerészét.

Az On vagy gyermeke szamara felirt CYSTAGON adagja az On vagy gyermeke koratol és

testtomegétol fiigg.

12 év alatti gyermekek esetén az adagolést a test mérete (feliiletének nagysaga) alapjan kell

meghatarozni, az atlagos adag 1,30 g/testfeliilet m* naponta.

A 12 év feletti, illetve 50 kg-ot meghaladé sulyu gyermekeknél a szokasos adag 2 g/nap.

A szokésos adag nem haladhatja meg az 1,95 g/m?-t naponta.

A CYSTAGON-t kizarolag szajon 4t szabad bevenni vagy beadni, pontosan ugy, ahogyan azt az On

vagy gyermeke orvosa eldirja. Annak érdekében, hogy a CYSTAGON megfelelden hasson, Onnek a

kovetkezoket kell tennie:

- Pontosan kdvesse orvosa utasitasait. Orvosa jovahagyasa nélkiil ne novelje €s ne csokkentse a
gyogyszer adagjat.

- A kemény kapszulakat koriilbelill 6 éves vagy annal fiatalabb gyermekeknek nem szabad
beadni, mivel esetleg nem tudjék lenyelni és megfulladhatnak. Koériilbeliil 6 éves vagy annal
fiatalabb gyermekek esetében a kemény kapszulat fel lehet nyitni és tartalmat ételre (pl. tej,
burgonya vagy keményité alapu ételek) lehet szorni vagy csecsemoétapszerbe lehet keverni.
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Savas italokhoz, példaul narancsléhez ne adjuk hozza! Részletesebb tdjékoztatasért forduljon
orvosahoz.

- Az On vagy gyermeke gyogykezeléséhez a CYSTAGON mellett egy vagy tobb kiegészitd
készitmény szedése is hozzatartozhat, melyek rendeltetése, hogy a vesén keresztiil elvesztett
fontos elektrolitokat potoljak. Fontos, hogy ezeket a kiegészitOket pontosan ugy szedje vagy
adja be, ahogyan azt orvosa eldirta. Ha e kiegészitokbol tobb adag bevételét elmulasztotta, vagy
ha gyengeség vagy almossag 1¢ép fel, kérjen tanacsot orvosatol.

- A CYSTAGON helyes adagjanak meghatarozasahoz rendszeres vérvizsgalatokra van sziikség,
melyek soran megmérik a fehérvérsejteken beliili cisztin mennyiségét. E vérvizsgalatok
elvégzésérdl az On vagy gyermeke orvosa gondoskodik. A szervezet fontos elektrolitjainak
szintjét szintén rendszeresen kell vér- és vizeletvizsgalatokkal mérni ahhoz, hogy az On vagy
gyermeke orvosa helyesen be tudja allitani e kiegészit6 készitmények adagjat.

A CYSTAGON-t naponta 4-szer kell bevenni, 6 6rdnként, lehetdleg kozvetleniil étkezés utan vagy
étkezés kozben. Lényeges, hogy a gyogyszer bevételek kozott a lehetd legpontosabban tartsa be a
6 Orat.

A CYSTAGON kezelést az orvos utasitasanak megfeleléen, hatarozatlan ideig folytatni kell.

A Cystagon tartalyanak konnyti nyitasa €s zarasa érdekében kovesse az alabbi utasitasokat:

Utasitasok a tartaly nyitdsahoz és zarasdhoz

NYITAS

Nyitas Zaras

Helyezzen tollat vagy hasonld eszkozt a fedél | Helyezzen tollat vagy hasonloé eszkozt a
megemelt részei kozeé, és forditsa el a jelzett | fedél megemelt részei kozé, és forditsa el a
iranyba (az 6ramutato jarasaval ellentétes jelzett iranyba (az éramutato jarasaval
irdnyba). megegyez0 irdnyba).

Ha az eléirtnal tobb CYSTAGON-t alkalmazott:
Ha az elirtnal tobb gyogyszert vett be, illetve ha almossag vagy ismétlédd hanyas 1ép fel, azonnal
forduljon az On vagy gyermeke orvosahoz vagy a korhaz siirgésségi osztalyahoz.

Ha elfelejtette bevenni a CYSTAGON-t:

Ha elfelejtette bevenni a gyogyszer egy adagjat, azt a lehetd leghamarabb potolni kell. Ha azonban a
mulasztast a kdvetkezd adag bevételi ideje elott kevesebb mint két 6raval veszi észre, ne vegye be az
elmulasztott adagot, hanem a szokasos adagolasi iitemtervnek megfelelden szedje a gyogyszert. Ne
vegyen be dupla adagot az elfelejtett adag potlasara

4. Lehetséges mellékhatasok

Mint minden gyogyszer, ez a gyogyszer is okozhat mellékhatasokat, amelyek azonban nem
mindenkinél jelentkeznek.
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Egyeseknél a CYSTAGON dlmossagot okozhat vagy a szokott éberség csokkenését idézheti eld. Csak
akkor vegezzen On vagy gyermeke olyan tevekenyseget, ami kell§ éberség hianyaban veszéllyel
jarhat, ha tudja, hogy hogyan reagal On vagy gyermeke erre a gyogyszerre.

A kovetkez6 mellékhatasokrol szamoltak be az alabbiak szerint: nagyon gyakori (10 beteg koziil
legalabb egynél el6fordul), gyakori (100 beteg koziil legalabb egynél elofordul), nem gyakori
(1000 beteg koziil legalabb egynél eléfordul), ritka (10 000 beteg koziil legalabb egynél eléfordul),
nagyon ritka (100 000 beteg kozil legalabb egynél eléfordul).

- Nagyon gyakori: hanyas, hanyinger, hasmenés, étvagycsokkenés, 1az és aluszékonysag.

- Gyakori: hasi fajdalom vagy kellemetlen érzés, kellemetlen széj- és testszag, borkiiités, gyomor-
bélgyulladas, gyengeség, fejfajas, agyveldbantalom és a majfunkcios probak rendellenes
eredményei.

- Nem gyakori: borstridk, bérelvaltozasok (kicsi, kemény dudorok a kényokokon), az iziiletek
meglazulasa, labfajdalom, csonttorés, gerincferdiilés (szkoliozis), csontdeformacio €s -
torékenység, a haj elszinezodése, sulyos allergias reakcid, aluszékonysag, gércsrohamok,
idegesség, hallucinacid, a fehérvérsejtek szamanak csokkenése, az emésztocsatornadban kialakult
vérzésben megnyilvanulé gyomor-bélfekély, valamint a végtagok megdagadasaban és
sulygyarapodasban megnyilvanuld hatas a vesére.

Mivel e mellékhatasok koziil egyesek stlyosak, kérje meg orvosat vagy gyermeke orvosat, hogy

magyarazza el azok figyelmeztetd jeleit.

Mellékhatasok bejelentése

Ha Onnél barmilyen mellékhatas jelentkezik, tajékoztassa kezel8orvosat vagy gyogyszerészét. Ez a
betegtajékoztatoban fel nem sorolt barmilyen lehetséges mellékhatasra is vonatkozik. A
mellékhatasokat kdzvetleniil a hatosag részére is bejelentheti az V. fiiggelékben talalhato
elérhetéségeken keresztiil. A mellékhatasok bejelentésével On is hozzajarulhat ahhoz, hogy minél tobb
informaci6 alljon rendelkezésre a gydgyszer biztonsagos alkalmazasaval kapcsolatban.

5. Hogyan kell a CYSTAGON-et tarolni?
A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

A cimkén feltlintetett lejarati id6 Felh. utan ne alkalmazza ezt a gyogyszert. A lejarati idé a megadott
honap utolsé napjara vonatkozik

Legfeljebb 25 °C-on tarolandd. A gyogyszer tartalyat jol lezarva kell tartani, a fényt6l és a
nedvesseégtol valo védelem érdekében.

Semmilyen gyogyszert ne dobjon a szennyvizbe vagy a haztartasi hulladékba. Kérdezze meg
gyogyszerészét, hogy mit tegyen a mar nem hasznalt gyogyszereivel. Ezek az intézkedések eldsegitik
a kornyezet védelmét.

6. A csomagolas tartalma és egyéb informaciok

Mit tartalmaz a CYSTAGON

- A készitmény hatdanyaga a ciszteamin-bitartarat (merkaptamin-bitartarat). Egy 50 mg-os
CYSTAGON kemény kapszula 50 mg ciszteamint tartalmaz (merkaptamin-bitartarat
formajaban). Egy 150 mg-os CYSTAGON kemény kapszula 150 mg ciszteamint tartalmaz
(merkaptamin-bitartarat formajaban).
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- Egyéb 6sszetevok: mikrokristalyos celluldz, hidegen duzzadd keményito,
magnézium-sztearat/natrium-lauril-szulfat, kolloid szilicium-dioxid, kroszkarmell6z-natrium,
kapszulahé¢j: zselatin, titdn-dioxid, fekete tinta a kemény kapszuldkon (E172).

Milyen a készitmény kiilleme és mit tartalmaz a csomagolas

Kemény kapszula

- Cystagon 50 mg: fehér, atlatszatlan kemény kapszula, alsé részén CYSTA 50, fels6 részén
RECORDATI RARE DISEASES.

100 vagy 500 kapszulat tartalmazdé tartaly. Nem feltétleniil mindegyik kiszerelés keriil kereskedelmi
forgalomba.

- Cystagon 150 mg: fehér, atlatszatlan kemény kapszula, als6 részén CYSTAGON 150, fels6 részén
RECORDATI RARE DISEASES felirattal .

100 vagy 500 kapszulat tartalmaz6 tartaly. Nem feltétleniil mindegyik kiszerelés kertil kereskedelmi
forgalomba.

A forgalomba hozatali engedély jogosultja és gyarto:
Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle

F-92800 Puteaux

Franciaorszag

Gyarto

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52, Avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Franciaorszag

vagy

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Franciaorszag

A készitményhez kapcsolddd tovabbi kérdéseivel forduljon a forgalomba hozatali engedély
jogosultjanak helyi képviseletéhez:

Belgique/Belgié/Belgien Lietuva

Recordati Recordati AB.

Tél/Tel: +32 2 46101 36 Tel: +46 8 545 80 230
Svedija

Bbnarapus Luxembourg/Luxemburg

Recordati Rare Diseases Recordati

Tem.: +33 (0)1 47 73 64 58 Tél/Tel: +32 2 46101 36

Opanmus Belgique/Belgien

Ceska republika Magyarorszag

Recordati Rare Diseases Recordati Rare Diseases

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

Francie Franciaorszag
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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

EAGoa

Recordati Rare Diseases
TnA: +33 147 73 64 58
ToAlia

Espaiia
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

Kvmpog

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

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
Tel: +49 731 140 554 0

Deutschland

Polska

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

Portugal
Recordati Rare Diseases SARL
Tel: +351 21 432 95 00

Roméinia

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
Francuzsko

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel : +46 8 545 80 230
Sverige

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



Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

A betegtajékoztatd legutobbi feliilvizsgalatanak datuma:

A gyogyszerr6l részletes informacid az Europai Gyogyszeriigynokség internetes honlapjan
(https://www.ema.europa.cu) talalhat6. Ugyanitt mas, a ritka betegségekre és kezelésiikre vonatkozo
informéaciot tartalmazo6 honlapok cimei is megtalalhatok.
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