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1. A GYOGYSZER NEVE

Nitisinone MDK 2 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 5 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula

2. MINOSEGI ES MENNYISEGI OSSZETETEL

Nitisinone MDK 2 mg kemény kapszula

N

2 mg nitizinont tartalmaz kemény kapszulanként. “OQ

Nitisinone MDK 5 mg kemény kapszula @/l/

oS

5 mg nitizinont tartalmaz kemény kapszulanként. @

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula @

10 mg nitizinont tartalmaz kemény kapszulanként. 66

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula Q@
20 mg nitizinont tartalmaz kemény kapszulanként. \\

A segédanyagok teljes listajat lasd a 6.1 pontban. (5\'

3.  GYOGYSZERFORMA \Q
Kemény kapszula. @so

A kapszulak fehér-tortfehér port %tq aznak.

Nitisinone MDK 2 mg kegx\%&%pszula

Fehér, atlatszatlan, 1 -es kapszulék, a kupakon a fekete szinti ,,2 mg” nyomattal, a kapszula
testén pedig a ,,Niti e” felirattal ellatva.

Nitisinone ‘J\/]@f mg kemény kapszula

Fehér, @zaﬂan, 15,7 mm-es kapszulak, a kupakon a fekete szinii ,,5 mg” nyomattal, a kapszula
tes$~p g a ,,Nitisinone” felirattal ellatva.

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula

Fehér, atlatszatlan, 15,7 mm-es kapszulak, a kupakon a fekete szinti ,,10 mg” nyomattal, a kapszula
testén pedig a ,,Nitisinone” felirattal ellatva.

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula

Fehér, atlatszatlan, 15,7 mm-es kapszulak, a kupakon a fekete szinti ,,20 mg” nyomattal, a kapszula
testén pedig a ,,Nitisinone” felirattal ellatva.



4. KLINIKAI JELLEMZOK
4.1 Terapias javallatok

Orokletes, 1-es tipust tyrosinaemiaban (HT-1) szenvedd felnétt és (barmilyen életkortartomanyt)
gyermekgyogyaszati betegek kezelése igazolt diagnodzis esetén, korlatozott tirozin- és fenilalanin
bevitel mellett.

4.2  Adagolas és alkalmazas

A nitizinon-kezelést a HT-1 ben szenvedd betegek kezelésében tapasztalt orvosnak kell elkezdenie és

feliigyelnie. \
“OQ

Adagolas /\/

A betegség minden genotipusanak terapiajat a lehet6 legkorabban meg kell kezdeni a @tﬁlélési

1d6 novelése és az olyan komplikaciok elkeriilése érdekében, mint majelégtelensé jdaganat és

vesebetegség. A nitizinon-kezeléssel egyiitt sziikséges a csokkentett fenilalanin- é%:zin-tartalmﬁ

diéta alkalmazésa, valamint a plazma aminosavszintjének monitorozasa (lasd ¢s 4.8 pont).
AN

Az ajanlott kezdd napi adag a gyermek és felndtt populacioban 1 mg/ttl@@éj on at alkalmazva. A

nitizinon adagjat egyénileg kell beallitani. Az adagot naponta egysze@ solt alkalmazni.

Ugyanakkor a 20 kg alatti testtomegl betegekre vonatkozo, korla mennyiségl adat miatt ebben a
betegpopulacidban a napi teljes adag napi két részletre térténd tasa ajanlott.
A dozis modositasa \\

inil-aceton szintjét, a majfunkciot és az

a szukcinil-aceton a kezelés megkezdése utan
agjat napi 1,5 mg/ttkg-ra kell emelni. A

es lehet a napi 2 mg/ttkg-os adag. Ez a maximalis

A rendszeres monitorozas alatt figyelni kell a vizelet
alfa-foetoprotein-szintet (lasd 4.4 pont). Ha a vizel
egy honappal még mindig kimutathato, a nitizi
biokémiai paraméterek vizsgélata alapjan sz%f
dézis minden beteg esetében. \Q

Ha a biokémiai valasz megfeleld, a@sak a sulygyarapodasnak megfelelen kell modositani.

Azonban a fenti vizsgalatok m%? a terapia elején, a napi kétszeri adagolasrol napi egyszeri
adagolasra torténd attérés ‘l e az egészségi allapot romléasa esetén tandcsos minden mérhetd
biokémiai paramétert (%@ma szukcinilaceton-szint, a vizelet 5-aminolevulinsav (ALA) szintje,
illetve az erythrocyté]@ fobilinogén-szintaz aktivitisa) szigorabban ellendrizni.

Kiilonleges bete @portok
Nincsenek ‘sp@ms dozis javallatok az idds, illetve vese- vagy majkarosodasban szenvedd betegekre
vonatkozd

G m%( és serdiilok

A nig/ttkg-ban megadott dozisajanlasok gyermekek és felndttek esetén azonosak.
Ugyanakkor a 20 kg alatti testtomegli betegekre vonatkozo, korlatozott mennyiségii adat miatt ebben a
betegpopulacidban a napi teljes adag napi két részletre torténd elosztasa ajanlott.

Az alkalmazis mddja

Szajon 4t torténd alkalmazasra.

A kapszulat sz¢t lehet nyitni, és tartalmat kdzvetleniil a bevétele el6tt kis mennyiségli vizben vagy
tapszerben kell elkeverni.



Egyéb gyogyszerformak is kaphatok olyan gyermekbetegek szamara, akiknek a kapszula lenyelése
nehézséget okoz.

Amennyiben az Nitisinone MDK szedését étkezés kozben kezdik el, akkor javasolt, hogy ez
rutinszertien igy folytatddjon, lasd 4.5 pont.

4.3 Ellenjavallatok

A készitmény hatoanyagaval vagy a 6.1 pontban felsorolt barmely segédanyagéval szembeni
talérzékenység.

A szoptatés a nitizinonnal kezelt anyak esetén tilos (lasd 4.6 és 5.3 pont). \
¢ Q
4.4 Kiilonleges figyelmeztetések és az alkalmazassal kapcsolatos 6vintézkedések /\/0

Kontrollvizsgalatokat hathavonta kell végezni; nemkivanatos események jelentkezéseﬁn javasolt

a vizsgalatok ko6zotti idétartamot lerdviditeni. &
A plazma tirozinszintek monitorozasa @
'
A kezelés megkezdése el6tt majd azt kovetden rendszeresen, legalabb € egyszer ajanlott a szemet
réslampaval megvizsgélni. A nitizinon terapia sordn fellépd 1atasi za at haladék nélkiil meg kell

vizsgaltatni szemésszel. Meg kell bizonyosodni arrél, hogy a bete rtja a diétat és a plazma

164 éozinszintje 500 mikromol/liter
folé emelkedik, akkor szigortibb tirozin- és fenilalanin-diétdt ket bevezetni. A plazma
tirozinkoncentracidjanak csokkentése nem javasolt a niti adagjanak csokkentése vagy a kezelés
elhagyésa révén, mivel a metabolikus zavar a beteg egééﬁegi allapotanak romlasahoz vezethet.

A maj monitorozasa \QO

A majfunkciot rendszeresen ellendrizni ke
alfa-fétoprotein szérumkoncentraciojandkivieghatarozasa szintén ajanlott. Az alfa-fétoproteinszint
emelkedése a nem megfeleld kezelésgele lehet. Azokat a betegeket, akiknek magas az
alfa-fétoprotein-szintje, illetve a mayikban csomodk észlelhetok, mindig ki kell vizsgalni a
rosszindulati majbetegségek latie sége miatt.

Vérlemezke és fehérvérseﬁ@onitorozés

A vérlemezke és fi ersejtszam rendszeres ellendrzése javasolt, mivel a klinikai vizsgalatok soran
néhany esetben zibilis thrombocytopeniat €s leukopeniat észleltek.

'
Egyiittes al %Zés mas gydgyszerekkel

A nitizi mérsékelt CYP 2C9-gatlé. Ezért a nitizinon-kezelés eredményeként az egyiittesen
alkafmazott, els6dlegesen a CYP 2C9 segitségével metabolizalodo gydgyszerek plazmakoncentracidja
megemelkedhet. A nitizinonnal és egyidejlileg sziik terapias ablakkal rendelkez6, CYP 2C9 altal
metabolizal6do gydgyszerekkel (pl. warfarinnal és fenitoinnal) is kezelt betegeket gondosan
monitorozni kell. Ezen gydgyszerek esetében sziikség lehet az adagolas mddositasara. (lasd 4.5 pont).

4.5 Gydgyszerkolesonhatasok és egyéb interakcidok

A nitizinont in vitro a CYP 3A4 enzim metabolizalja, emiatt a dozis modositdsara lehet sziikség
enziminduktorokkal és enzimgatldkkal torténd egyiittadas soran.

Egy 80 mg nitizinont dinamikus egyensulyi allapotban alkalmazo klinikai kdlcsdnhatasi vizsgélat
adatai alapjan a nitizinon a CYP 2C9 enzim mérsékelt gatldja (tolbutamid AUC 2,3-szoros
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emelkedése), ezért a nitizinon-kezelés az elsddlegesen a CYP 2C9 altal metabolizalédo
gyogyszereknél plazmaszint-emelkedést okozhat (1asd 4.4 pont).

A nitizinon a CYP 2E1 gyenge induktora (a klorzoxazon AUC 30%-os csokkenése) és az OATI,
valamint OAT3 gyenge gatloja (a furoszemid AUC 1,7-szeres emelkedése), viszont a nitizinon nem
gatolja a CYP 2D6 enzimet (lasd 5.2 pont).

A Nitisinone MDK kemény kapszuléval az élelmiszerekkel val6 kolcsonhatasra irdnyuld
hagyomanyos vizsgalatokat nem végeztek. A hatékonysdggal és biztonsagossaggal kapcsolatos adatok

gylijtése sordn azonban a nitizinont étkezés kdzben adtak. Ezért, ha a Nitisinone MDK kemény
kapszulaval végzett nitizinon-terapia kezdetekor a gydgyszert étkezés kozben adtak, célszerii a kezelés

soran végig igy alkalmazni, l4sd 4.2 pont. Q\'
N

4.6 Termékenység, terhesség és szoptatas /\/
Terhesség @Q

A nitizinon terhes néknél torténd alkalmazasa tekintetében nem all rendelkezésre feleld
informacié. Allatkisérletek soran reproduktiv toxicitast igazoltak (lasd 5.3 po @mberben a
potencialis veszély nem ismert. A Nitisinone MDK alkalmazasa nem javal rhesség alatt, kivéve
ha a varandoés n6 klinikai allapota sziikségessé teszi a nitizinon-kezelés itizinon atjut a placentan.

Szoptatas Qg@

Nem ismert, hogy a nitizinon kivalasztdédik-e a human anyat: '@Allatkisérletes vizsgalatok soran
nem kivant postnatalis hatasok Iéptek fel olyan allatoknd elyeket nitizinon-tartalmu tejjel
taplaltak. Ezért a nitizinonnal kezelt anyak esetén a s as tilos, mivel a csecsemore gyakorolt
nemkivant hatds nem zarhato ki (lasd 4.3 és 5.3 pon()V

Termékenység \Q

&

Nem allnak rendelkezésre adatok a ter@ység tekintetében a nitizinon-kezelés soran.

4.7 A készitmény hatasai a gﬁ%@mﬁvezetéshez és a gépek kezeléséhez sziikséges

ké égek
épességekre \g

A nitizinon kismértékbe{:&%lyésolja a gépjarmuiivezetéshez €s a gépek kezeléséhez sziikséges
képességeket. A sze érintd mellékhatasok (1asd 4.8 pont) befolyasolhatjak a latast. Ha a latas
érintett, a beteg ne #@ssen gépjarmiivet, illetve ne kezeljen gépeket, amig ez a hatas el nem mulik.

4.8 Nen}k@tos hatasok, mellékhatasok

A bizt@osségi profil dsszefoglalasa

Ha%?nechanizmusénak kdszonhetden a nitizinon minden kezelt betegnél noveli a tirozinszintet. Ezért
gyakoriak az emelkedett tirozinszinttel 6sszefiiggd szemészeti mellékhatasok, mint példaul a
kotéhartya-gyulladas, szaruhdrtyahomaly, keratitis, fényérzékenység és szemfajdalom. Az egyéb
gyakori mellékhatasok a kovetkezok: thrombocytopenia, leukopenia és granulocytopenia. Exfoliativ
dermatitis nem gyakran fordulhat eld.

A mellékhatdsok tablazatos felsorolasa

A mellékhatasok alabbi, MedDRA szervrendszerenkénti és abszolut gyakorisag szerinti felsorolasa
egy klinikai vizsgalatbol és a forgalomba hozatalt kovetd alkalmazasbdl szarmazd adatokon alapul. A
gyakorisag meghatarozasa: nagyon gyakori (>1/10), gyakori (=1/100 — <1/10), nem gyakori (=1/1000
—<1/100), ritka (=1/10 000 —1/1000), nagyon ritka (<1/10 000), nem ismert (a gyakorisig a
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rendelkezésre allo adatokbol nem allapithatd meg). Az egyes gyakorisagi kategoridkon beliil a
mellékhatasok csokkend sulyossag szerint keriilnek megadasra.

MedDRA szervrendszeri Gyakorisag Mellékhatas

kategéria

Vérképzdszervi és Gyakori Thrombocytopenia,

nyirokrendszeri betegségek és leukopenia,

tiinetek granulocytopenia
Nem gyakori Leukocytosis

Szembetegségek és szemészeti Gyakori Kotéhartya-gyulladas,

tiinetek szaruhartyahomaly,

keratitis, fényérzékenysé

szemfdjdalom ¢ \’6

Nem gyakori Szemhéjgyulladés 4}1’
A bor és a bor alatti szovet Nem gyakori Exfoliativ dermatifi®)”
betegségei €s erythemas b6r®,
viszketés AN
Laboratériumi és egyéb Nagyon gyakori Emelkedetttirozinszint
vizsgalatok eredményei o\
R
Kivalasztott mellékhatasok leirdsa @b
A nitizinon-kezelés a tirozinszint emelkedéséhez vezet. Az emel tirozinszint a szemmel

Osszefiiggd mellékhatasokkal, pl. szemlencsehomallyal és hyp atikus léziokkal tarsult. A
tirozinban ¢€s fenilalaninban szegény taplalkozas a tirozinsZQ{csékkentésével korlatozza az ezzel a
tipusu tyrosinaemiaval jaro toxicitast (1asd 4.4 pont). ®'

Klinikai vizsgélatokban a granulocytopenia csak rit 'ﬁ&ﬂt sulyos (<0,5x10%/1) és nem jart egyiitt

fertdzeésekkel. A ,,Vérképzoszervi €s nyirokrends tegségek és tiinetek” MedDRA szervrendszeri
kategorian beliili mellékhatasok a nitizinon—kez(@olytatésa esetén elmuiltak.

Gyermekek és serdiilok \Q®

@

A biztonsagossagi profil foként a @ekeken alapul, mert a nitizinon-kezelést az HT-1

diagnosztizalasa utdn azonnal 11 kezdeni. A klinikai vizsgalatokbdl és a forgalomba hozatalt
koveto tapasztalatokbol sza datok alapjan semmi nem utal arra, hogy a biztonsagossagi profil
eltérd lenne a gyermekek i 0z0 alcsoportjaiban, vagy a felnétt betegeknél megfigyelt

biztonsagossagi proﬁlt(){

Feltételezett mell\'o asok bejelentése

fontos e annak, hogy a gyogyszer elony/kockazat profiljat folyamatosan figyelemmel lehessen
kisérni geészségiigyi szakembereket kérjlik, hogy jelentsék be a feltételezett mellékhatasokat a
ha?ég szére az V. fiiggelékben talalhato elérhetdségek valamelyikén keresztiil.

A gyégyszes ¢lyezését kdvetden 1ényeges a feltételezett mellékhatasok bejelentése, mert ez

4.9 Tualadagolas

A nitizinon véletlen lenyelése tirozinban és fenilalaninban nem korlatozott taplalkozasti embereknél
emelheti a tirozinszintet. A megemelkedett tirozinszint a szemre, a borre €s az idegrendszerre toxikus
hatasu. Az ilyen jellegli tyrosinaemia toxikus hatasa a tirozin- és fenilalaninbevitel étrendi
megszoritasaval csokkenthetd. A tiladagolas specialis kezelésérdl nincsenek informaciok.


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

5.  FARMAKOLOGIAI TULAJDONSAGOK
5.1 Farmakodinamias tulajdonsagok

Farmakoterapids csoport: A tapcsatorna €s anyagcsere egyeb gyodgyszerei, a tdpcsatornara és az
anyagcserére hatd, kiilonb6z6 gyogyszerek, ATC kod: A16AX04.

Hatasmechanizmus

Az HT-1 a fumaril-aceto-acetat-hidroldz enzim hianyaval jar, amely a tirozinbont6 folyamatok végsé
1épésének enzime. A nitizinon a 4-hidroxifenil-piruvat-dioxigenaz kompetitiv antagonistaja, egy olyan
enzimé, mely megeldzi a fumaril-aceto-acetat-hidroldzt a tirozinlebontd folyamatban. A HT-l-ben\'
szenvedd betegekben a normalis tirozinlebontas gatlasaval a nitizinon megeldzi a toxikus
intermedierek, maleil-aceto-acetat, valamint fumaril-aceto-acetat felhalmozddasat. A HTl-b@
szenvedo betegekben ezek az intermedierek toxikus metabolitokkd, szukcinil-acetonnd é OJ
szukcinil-aceto-acetatta alakulnak at. A szukcinil-aceton gatolja a porfirinszintézist,
5-aminolevulinsav felhalmozddasahoz vezet. @

Farmakodinamias hatdsok @
AN

A nitizinon-kezelés normalis porfirinszintézist, ezaltal pedig normalis ¢ ocita

porfobilinogén-szintaz aktivitast és a vizelet megfeleld S-aminolevuli oncentraciojat eredményezi.
Emellett csokkenti a szukcinil-aceton vizelettel torténo kivalasztd , noveli a plazma tirozin
koncentraciojat, valamint a fenolsavak vizelettel torténd kivalasgtddasat. A klinikai vizsgalatok adatai

azt mutatjak, hogy a betegek tobb mint 90%-anéal normali K a vizelet szukcinil-aceton tartalma a
kezelés els6 hetében. A dozis megfeleld beallitasa eset'n%ukcinil-aceton nem mutathatd ki a

vizeletben vagy a plazmaban. %
SV

Klinikai hatasossag és biztonsdgossa \Q

A klinikai vizsgalat nyilt elrendezésti, n
gyakorisag napi kétszeri adagolés volt.

rollos volt. A vizsgalat soran alkalmazott adagolasi

valoszintiségeket az alabbi tablazat ja Ossze
2.\
NTBC-vizsgalat (N=250) _(\“
Eletkor a kezelés kezdetén~N 4 2év [ 4év [ 6év
< 2 hénap , g\V 93% |93% | 93%
< 6 hénap oD 93% | 93% | 93%
> 6 honap R4 ) 96% | 95% | 95%
Osszesitve \%‘O' 94% | 94% | 94%
'
Egy téné@i ontrollként alkalmazott vizsgalatbol (van Spronsen et al., 1994.) szarmazo6 adatok a
kovetkezg talélési valdszintiségeket mutattak.
O
Eldtkor a tiinetek kezdetén 1év 2 év
< 2 hénap 38% | 29%
2-6 honap 74% | 74%
> 6 honap 96% | 96%

Az adatok szerint a nitizinon-kezelés a majsejt daganat kifejlédésének kockazatat is csdkkenti a
csupan diétaval kezelt betegekhez képest. Kidertilt, hogy a kezelés korai elkezdése a méajsejt
carcinoma kialakuldsanak kockazatét tovabb csokkenti.

A kovetkezd tablazat mutatja be annak valdszintiségét, hogy a nitizon-kezelés alatt 2 évig, 4 évig,
illetve 6 évig nem alakul ki m4jsejt carcinoma (hepatocellularis carcinoma, HCC) a kezelés



megkezdésekor 24 honapos vagy fiatalabb, illetve a kezelés megkezdésekor 24 honaposnal idésebb

betegeknél:

NTBC-vizsgalat (N=250)

A betegek szama

Annak valdszintisége, hogy nem alakul ki
HCC (95%-o0s konfidenciaintervallum)

A 2 év 4 év 6 ¢év 2 év 4 év 6 év
vizsga- | eltelté- | eltelté- | eltelté- elteltével elteltével elteltével
lat vel vel vel
kezde-
tén
Osszes 250 155 86 15 98% 94% 9N%X,
beteg (95; 100) (90; 98) (81¢ {@
Eletkor a 193 114 61 8 99% 99% 9%
vizsgalat (98; 100) (97; 100) é;/l 00)
kezdetén Q,
<24 (Q)
hoénap .
Eletkor a 57 41 25 8 92% g?@ 75%
vizsgalat (84; 100) @O; 95) (56;95)
kezdetén b
> 24 @
hénap {\g

Egy HT-1-ben szenvedd, kizarélag étrendi megszoritassal exelt betegek bevonasaval végzett
éves ¢és idGsebb beteg 18%-anal

nemzetkozi felmérésben azt allapitottak meg, hogy az &
diagnosztizaltak HCC-t.

Végeztek egy vizsgalatot a napi egyszeri adag
biztonsdgossaganak értékelésére a napi kéts
beteg bevonasaval. A napi egyszeri és n

klinikailag jelentds kiilonbségek a ne

eredményeiben. A napi egyszer
kimutathat6 szukcinil-aceton (S

1a

e

i

Qrmakokinetikéj anak, hatdsossaganak és
dagolassal 6sszehasonlitva 19, HT-1-ben szenvedd

szeri adagolas 6sszehasonlitdsakor nem voltak

atos események vagy egyeb biztonsadgossagi értékelések
ssal végzett kezelési szakasz végén egy betegnél sem volt
int. A vizsgalat azt mutatja, hogy a napi egyszeri alkalmazas a

betegek valamennyi korcsoporfiahan biztonsagos és hatasos. A 20 kg alatti testtomegii betegek

esetében ugyanakkor az @’ mennyisége korlatozott.

5.2 Farmakokinel@}i tulajdonsagok

Hagyomanyos %Védési, megoszlasi, metabolizacios és kivalasztodasi vizsgalatokat nem végeztek

a nitizinongp

bevétele %
populé%
é

.

Vév&’ A clearance 0,0956 1/ttkg/nap, a felezési id6 52,1 6ra volt.

gészséges férfi Onkéntesben a nitizinon kapszula egyszeri dozisanak (1 mg/ttkg)
toanyag termindlis felezési ideje (median) 54 ora (tartomany: 39-86 6ra) volt. A
armakokinetikai vizsgalatokat 207 f6bdl allo, HT-1-ben szenvedd betegcsoporton

Azokban az in vitro vizsgéalatokban, ahol emberi majmikroszémat és cDNS-expresszalt P450 enzimet
hasznaltak, korlatozott CYP 3A4 medialt metabolizmust észleltek.

Egy 80 mg nitizinont dinamikus egyensulyi dllapotban alkalmaz6 klinikai kdlcsonhatési vizsgalat

adatai alapjan a nitizinon a CYP 2C9 enzim segitségével metabolizal6dé tolbutamid AUCeo értékének

2,3-szoros emelkedését eredményezte, ami a CYP 2C9 enzim kozepes gatlasat jelenti. A nitizinon
klorzoxazon AUCw értékének kb. 30%-o0s csokkenését eredményezte, ami a CYP 2E1 enzim gyenge

srcr

nem befolydsolta a nitizinon adasa. A furoszemid AUCeo értéke 1,7-szeresére emelkedett, ami az
OAT1/OAT3 gyenge gatlasat jelenti (lasd 4.4 és 4.5 pontok).




Az in vitro vizsgalatok alapjan feltételezhetd, hogy a nitizinon nem gatolja a CYP 1A2, 2C19 vagy
3A4 enzimek altal medialt metabolizmust, és nem indukalja a CYP 1A2, 2B6 vagy 3A4/5 enzimeket.
Nem varhato, hogy a nitizinon gatolna a P-gp, BCRP vagy OCT2 mediéalt transzportot. A nitizinon
klinikai kérnyezetben el6forduld plazmakoncentracioi mellett nem varhaté az OATP1B1, OATP1B3
medialt transzport gatlasa.

5.3 A preklinikai biztonsagossagi vizsgalatok eredményei

A nitizinon a klinikai dézistartomanyban egérben és nyulban embrionalis ill. magzati karosodést
eredményezett. Nyulban a nitizinon az ajanlott maximalis emberi adagnal (2 mg/ttkg/nap) 2,5-szer
magasabb adag felett a dozis emelkedésével parhuzamosan fokozta a malformaciok szamat

(koldoksérv, gastroschisis). “06\'

Az egéren végzett pre- €s postnatalis vizsgalatok soran az utédok életben maradasanak é @/\/

novekedésének statisztikailag szignifikans csokkenését észlelték az elvalasztasi szakb ajanlott
maximalis emberi adagnal 125-szdr, ill. 25-sz6r nagyobb expozicio esetén. Ez az e {
5 mg/kg/nap adag felett az utodd életben maraddsat negativ hatas iranyaba mutatd t

megfelel6en befolyasolta. Patkanyokban az anyatejen keresztiili expozicio az oknal atlagos
testtomegcsokkenést és szaruhartya sériiléseket eredményezett. @
Az in vitro vizsgalatok sordn mutagén hatast nem, de gyenge klaszto tivitast észleltek. /n vivo

DNA synthesis assay — nem tervezett DNS-szintézis assay]). E, nszgénikus egerekkel (TgrasH2)
végzett 26 hetes karcinogenitési vizsgalatban a nitizinon ne% tatott karcinogén potencialt.

X

6. GYOGYSZERESZETI JELLEMZOK O/\,(b

genotoxicitasra nincs bizonyiték (egér mikronukleusz vizsgalat é’t@ maj UDS assay [unscheduled

6.1 Segédanyagok felsorolasa ®t0
Kapszulatoltet @\Q

Hidegen duzzado kukoricakemén%
Kapszula héj Oﬁg
Z;elatiq . Q}
Titan-dioxid (E 17%11/
J eléléfesté}go®

%) .
1;21%‘[1;@ xid (E 172)
6.2 Inkompatibilitasok
Nem értelmezhetd.
6.3 Felhasznalhat6sagi idétartam

Nitisinone MDK 2 mg, 5 mg és 10 mg kemény kapszula

2 év.

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula




3 év.

Elsé felbontast kovetden

Hitészekrényben (2 °C — 8 °C) tarolando.
A tartaly elso kinyitasat kovetden a gyogyszert egyszeri, 2 honapos idészakon keresztiil tarolhatja
legfeljebb 25 °C-os homérsékleten, ezutan a gydgyszert meg kell semmisiteni.

Ha a kapszulat kinyitjak
Ha a kapszulat kinyitjak és tartalmat kozvetleniil a bevétele el6tt kis mennyiségii vizben vagy
tapszerben szuszpendaljak (lasd 4.2 pont), a szuszpendalt port azonnal el kell fogyasztani. \

Kl
6.4 Kiilonleges tarolasi elirasok /\/0

Hiitészekrényben (2°C — 8°C) taroland6. A fénytdl vald védelem érdekében az eredet@@yban

tarolando. @

A gybgyszert tartalmazoé tartaly elsé felbontés utani tarolasara vonatkozo elb@at lasd a 6.3
pontban. '

66

6.5 Csomagolas tipusa és kiszerelése @

60 darab kemény kapszulat tartalmazo, kis stirtiségii polietilénbdlkesziilt miianyag kupakkal ellatott
milanyag, nagy stiriségii polietilén tartaly. Egy kartondobo{aqg tartalyt tartalmaz.

6.6 A megsemmisitésre vonatkozo kiilonleges 6v®%dések

Barmilyen fel nem hasznalt gyodgyszer, illetve %@ékanyag megsemmisitését a gyogyszerekre
vonatkozo eldirdsok szerint kell végrehaj tanjb.

A\S

7. A FORGALOMBA HOZ I ENGEDELY JOGOSULTJA

MendeliKABS Europe Limit@Q'
Unit 3D, North Point Ho

North Point Business P%&

New Mallow Road

Cork, T23 AT2P, ’g{%ﬁg

o s
8. A ALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I)
EUA/172217/001
EUN/17/1217/002

EU/1/17/1217/003
EU/1/17/1217/004

9. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY ELSO KIADASANAK/
MEGUJITASANAK DATUMA

A forgalomba hozatali engedély els6 kiadasanak datuma: 2017. augusztus 24.
A forgalomba hozatali engedély legutobbi meghjitas datuma:

10



10. A SZOVEG ELLENORZESENEK DATUMA

A gyogyszerrdl részletes informacié az Eurdpai Gyogyszeriigynokség internetes honlapjan
(http://www.ema.europa.eu) talalhato.

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

&
II. MELLEKLET @Q

A GYARTASI TETELEK VEGFE@ADI’TASAERT
FELELOS GYARTO (0

FELTETELEK VAGY K@ZASOK AZ ELLATAS ES
HASZNALAT KAPCSA

A FORGALOMBA ATALI ENGEDELY EGYEB
FELTETELEI F\ ETELMENYEI

FELTETE AGY KORLATOZASOK A GYOGYSZER
BIZTO ES HATEKONY ALKALMAZASARA
VONi ZOAN

2
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A. A GYARTASI TETELEK VEGFELSZABADITASAERT FELELOS GYARTO

A gvartasi tételek végfelszabaditasaért felelds gyartd neve és cime

Elara Pharmaservices Europe Limited
239 Blanchardstown Corporate Park
Ballycoolin, Dublin

D15 KV21, frorszag

B. FELTETELEK VAGY KORLATOZASOK AZ ELLATAS ES HASZNALAT KAPCSAN
Korlatozott érvényli orvosi rendelvényhez kotott gyogyszer (lasd 1. Melléklet: Alkalmazasi el@iras,

4.2 pont). %/\/

C. AFORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY EGYEB FELTETELEI F %)
KOVETELMENYEI 2

o Idészakos gyégyszerbiztonsagi jelentések (Periodic safety upd \e ort, PSUR)

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

megallapitott és az eurdpai internetes gydgyszerportalon nyilvén’&T a hozott unios referencia
1

id6pontok listdja (EURD lista), illetve annak barmely késébbi % ett valtozata szerinti
kovetelményeknek megfelelden kell benyujtani. ‘\\

D. FELTETELEK VAGY KORLATOZASOQ?GY()GYSZER BIZTONSAGOS ES
K

HATEKONY ALKALMAZASARA OZOAN
o Kockazatkezelési terv \Q®'
A forgalomba hozatali engedély j & (MAH) koételezi magat, hogy a forgalomba hozatali
engedély 1.8.2 moduljaban leirt, jgvahagyott kockazatkezelési tervben, illetve annak jovahagyott
frissitett verzidiban részleteze elez6 farmakovigilanciai tevékenységeket és beavatkozasokat

elvégzi.

«O

A frissitett kockézatk@ési terv benyujtandoé a kovetkezo esetekben:

e haaz Eurdpai gyszeriigyndkség ezt inditvanyozza;

e haa kockéﬁ elési rendszerben valtozas torténik, féként azt kovetden, hogy olyan uj
informéc%r ezik, amely az el6ny/kockazat profil jelentds valtozasdhoz vezethet, illetve (a
bizto gyogyszeralkalmazasra vagy kockazat-minimalizaldsra iranyulo) ujabb, meghatarozé
er yek sziiletnek.

?\
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III. MELLEKLET

%)
O
* @
CIMKESZOVEG ES BET@EKOZTAT()

>
3V

14



15



A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

DOBOZ

1. A GYOGYSZER NEVE

Nitisinone MDK 2 mg kemény kapszula
nitizinon

o
2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE SO\
U V'
2 mg nitizinon kapszulanként. q%
, , <&
| 3. SEGEDANYAGOK FELSOROLASA AN
, , &
|4 GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM A
N
Kemény kapszula ’\\®
60 darab kemény kapszula /\:5\'%
5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSO]#TOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

v

Hasznalat el6tt olvassa el a mellek\@ egtajékoztatot!
Szajon at torténo alkalmazasra. (b.

O

6. KULON FIGYE%) EZTETES MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKE@‘ L ELZARVA KELL TARTANI

A gy(’)gyszer @?ekektol elzarva tartando!

AO

| 7. _ fOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

| 8. LEJARATIIDO

EXP

| 9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Hiitészekrényben tarolando.
A fénytdl vald védelem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.

16



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

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House

North Point Business Park \

New Mallow Road “00

Cork, T23 AT2P, irorszég %’1/

I D
12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I) TN
EU/1/17/1217/001 ®
r r Id r nb
13. A GYARTASI TETEL SZAMA e
N/
Lot * @
>
| 14. A GYOGYSZER RENDELHETOSEG A/]ia‘
N
| 15. AZ ALKALMAZASRA VONATRK®ZO UTASITASOK
Nl
NO)

| 16.  BRAILLE IRASSAL FEIZFUNTETETT INFORMACIOK

Nitisinone MDK 2 mg 5\0

o

| 17. EGYEDI AZONOSITO — 2D VONALKOD

Egyedi azo@jﬁ 2D vonalkoddal ellatva.

)

| 18.\"EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KIS KOZVETLEN CSOMAGOLASI EGYSEGEKEN MINIMALISAN FELTUNTETENDO
ADATOK

TARTALYCIMKE

1. A GYOGYSZER NEVE ES AZ ALKALMAZAS MODJA(I)

Nitisinone MDK 2 mg kemény kapszula
nitizinon

Szajon 4t torténd alkalmazasra. \
S
| 2. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK A2
@~
| 3. LEJARATIIDO O
ON)
EXP 6@
A tartaly elso kinyitasat kovetoen egyszeri, 2 honapos idoszakon kérésztiil tarolhato legfeljebb 25 °C-
y y 2y P giel)
os homérsékleten, ezutan meg kell semmisiteni. @
A
4. A GYARTASI TETEL SZAMA A\

Lot Q

5. A TARTALOM SULYRA, TE GATRA, VAGY EGYSEGRE VONATKOZTATVA
O\
60 darab kemény kapszula (b.\
O&

| 6. EGYEB INFORMsXEI()K

-

Hiitészekrénybengarelando.
A fénytdl vald elem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
'

A hﬁt(’ibé’.}@éné kivétel datuma:

M%%ABS Europe Limited

18



A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

DOBOZ

1. A GYOGYSZER NEVE

Nitisinone MDK 5 mg kemény kapszula
nitizinon

o
2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE SO\
U V'
5 mg nitizinon kapszuldnként. q%
, , <&
| 3. SEGEDANYAGOK FELSOROLASA AN
, , &
|4 GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM A
N
Kemény kapszula ’\\Q
60 darab kemény kapszula /1:5\'%
5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOI#TOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

v

Hasznalat el6tt olvassa el a mellek\@ egtajékoztatot!
Szajon 4t torténd alkalmazasra. (b.

O

6. KULON FIGYE%) EZTETES MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKE@‘ L ELZARVA KELL TARTANI

A gy(’)gyszer @?ekektol elzarva tartando!

AO

| 7. _ fOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

| 8. LEJARATIIDO

EXP

| 9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Hiitészekrényben tarolando.
A fénytdl vald védelem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
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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

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House

North Point Business Park \

New Mallow Road “OQ

Cork, T23 AT2P, irorszég @/1/

I D
12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I) TN
EU/1/17/1217/002 ®
r r Id r nb
13. A GYARTASI TETEL SZAMA e
N/
Lot * @
>
| 14. A GYOGYSZER RENDELHETOSEG A/]ia'
N
| 15. AZ ALKALMAZASRA VONATRK®ZO UTASITASOK
Nl
NO)

| 16.  BRAILLE IRASSAL FEIZFUNTETETT INFORMACIOK

Nitisinone MDK 5 mg 5\0

o

| 17. EGYEDI AZONOSITO — 2D VONALKOD

Egyedi azo@jﬁ 2D vonalkoddal ellatva.

)

| 18.\"EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KIS KOZVETLEN CSOMAGOLASI EGYSEGEKEN MINIMALISAN FELTUNTETENDO
ADATOK

TARTALYCIMKE

1. A GYOGYSZER NEVE ES AZ ALKALMAZAS MODJA(I)

Nitisinone MDK 5 mg kemény kapszula
nitizinon

Szajon 4t torténd alkalmazasra. \
S
| 2. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK A2
@~
| 3. LEJARATIIDO O
ON)
EXP 6@
A tartaly elso kinyitasat kovetoen egyszeri, 2 honapos idoszakon kérésztiil tarolhato legfeljebb 25 °C-
y y 2y P giel)
os homérsékleten, ezutan meg kell semmisiteni. @
A
4. A GYARTASI TETEL SZAMA A\

Lot Q

5. A TARTALOM SULYRA, TE GATRA, VAGY EGYSEGRE VONATKOZTATVA
O\
60 darab kemény kapszula (b.\
O&

| 6. EGYEB INFORMsXEI()K

-

Hiitészekrénybengarelando.
A fénytdl vald elem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
'

A hﬁt(’ibé’.}@éné kivétel datuma:

M%%ABS Europe Limited
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A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

DOBOZ

1. A GYOGYSZER NEVE

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula
nitizinon

o
2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE SO\
U V'
10 mg nitizinon kapszulanként. q%
, , <&
| 3. SEGEDANYAGOK FELSOROLASA AN
, , &
|4 GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM A
N
Kemény kapszula ’\\Q
60 darab kemény kapszula /1:5\'%
5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOI#TOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

v

Hasznalat el6tt olvassa el a mellek\@ egtajékoztatot!
Szajon 4t torténd alkalmazasra. (b.

O

6. KULON FIGYE%) EZTETES MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKE@‘ L ELZARVA KELL TARTANI

A gy(’)gyszer @?ekektol elzarva tartando!

AO

| 7. _ fOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

| 8. LEJARATIIDO

EXP

| 9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Hiitészekrényben tarolando.
A fénytdl vald védelem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
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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

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House

North Point Business Park \

New Mallow Road “OQ

Cork, T23 AT2P, irorszég @/1/

I D
12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I) TN
EU/1/17/1217/003 ®
r r Id r nb
13. A GYARTASI TETEL SZAMA e
N/
Lot * @
>
| 14. A GYOGYSZER RENDELHETOSEG A/]ia'
N
| 15. AZ ALKALMAZASRA VONATRK®ZO UTASITASOK
Nl
NO)

| 16.  BRAILLE IRASSAL FEIZFUNTETETT INFORMACIOK

Nitisinone MDK 10 mg 5\0

o

| 17. EGYEDI AZONOSITO — 2D VONALKOD

Egyedi azo@jﬁ 2D vonalkoddal ellatva.

)

| 18.\"EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KIS KOZVETLEN CSOMAGOLASI EGYSEGEKEN MINIMALISAN FELTUNTETENDO
ADATOK

TARTALYCIMKE

1. A GYOGYSZER NEVE ES AZ ALKALMAZAS MODJA(I)

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula
nitizinon

Szajon 4t torténd alkalmazasra. \
S
| 2. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK A2
@~
| 3. LEJARATIIDO O
ON)
EXP 6@
A tartaly elso kinyitasat kovetoen egyszeri, 2 honapos idoszakon kérésztiil tarolhato legfeljebb 25 °C-
y y 2y P giel)
os homérsékleten, ezutan meg kell semmisiteni. @
A
4. A GYARTASI TETEL SZAMA A\

Lot Q

5. A TARTALOM SULYRA, TE GATRA, VAGY EGYSEGRE VONATKOZTATVA
O\
60 darab kemény kapszula (b.\
O&

| 6. EGYEB INFORMsXEI()K

-

Hiitészekrénybengarelando.
A fénytdl vald ¢lem érdekében az eredeti tartalyban tarolandé.
'

A hﬁt(’ibé’.}@éné kivétel datuma:

M%%ABS Europe Limited
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A KULSO CSOMAGOLASON FELTUNTETENDO ADATOK

DOBOZ

1. A GYOGYSZER NEVE

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula
nitizinon

o
2.  HATOANYAG(OK) MEGNEVEZESE SO\
U V'
20 mg nitizinon kapszulanként. q%
, , <&
| 3. SEGEDANYAGOK FELSOROLASA AN
, , &
|4 GYOGYSZERFORMA ES TARTALOM A
N
Kemény kapszula ’\\Q
60 darab kemény kapszula /1:5\'%
5. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOI#TOS TUDNIVALOK ES AZ ALKALMAZAS
MODJA(I)

v

Hasznalat el6tt olvassa el a mellek\@ egtajékoztatot!
Szajon 4t torténd alkalmazasra. (b.

O

6. KULON FIGYE%) EZTETES MELY SZERINT A GYOGYSZERT
GYERMEKE@‘ L ELZARVA KELL TARTANI

A gy(’)gyszer @?ekektol elzarva tartando!

AO

| 7. _ fOVABBI FIGYELMEZTETES(EK), AMENNYIBEN SZUKSEGES

| 8. LEJARATIIDO

EXP

| 9. KULONLEGES TAROLASI ELOIRASOK

Hiitészekrényben tarolando.
A fénytdl vald védelem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
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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

MendeliK ABS Europe Limited
Unit 3D, North Point House

North Point Business Park \

New Mallow Road “OQ

Cork, T23 AT2P, irorszég @/1/

— D
12. A FORGALOMBA HOZATALI ENGEDELY SZAMA(I) TN
EU/1/17/1217/004 ®
r r Id r nb
13. A GYARTASI TETEL SZAMA e
N/
Lot * @
>
| 14. A GYOGYSZER RENDELHETOSEG A/]ia'
N
| 15. AZ ALKALMAZASRA VONATRK®ZO UTASITASOK
Nl
NO)

| 16.  BRAILLE IRASSAL FEIZFUNTETETT INFORMACIOK

Nitisinone MDK 20 mg 5\0

o

| 17. EGYEDI AZONOSITO — 2D VONALKOD

Egyedi azo@jﬁ 2D vonalkoddal ellatva.

)

| 18.\"EGYEDI AZONOSITO OLVASHATO FORMATUMA

PC
SN
NN
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A KIS KOZVETLEN CSOMAGOLASI EGYSEGEKEN MINIMALISAN FELTUNTETENDO
ADATOK

TARTALYCIMKE

1. A GYOGYSZER NEVE ES AZ ALKALMAZAS MODJA(I)

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula
nitizinon

Szajon 4t torténd alkalmazasra. \
S
| 2. AZ ALKALMAZASSAL KAPCSOLATOS TUDNIVALOK A2
@~
| 3. LEJARATIIDO O
ON)
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A tartaly elso kinyitasat kovetoen egyszeri, 2 honapos idoszakon kérésztiil tarolhato legfeljebb 25 °C-
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os homérsékleten, ezutan meg kell semmisiteni. @
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4. A GYARTASI TETEL SZAMA A\
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5. A TARTALOM SULYRA, TE GATRA, VAGY EGYSEGRE VONATKOZTATVA
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60 darab kemény kapszula (b.\
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| 6. EGYEB INFORMsXEI()K

-

Hiitészekrénybengarelando.
A fénytdl vald elem érdekében az eredeti tartalyban tarolando.
'

A hﬁt(’ibé’.}@éné kivétel datuma:

M%%ABS Europe Limited
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Betegtajékoztaté: Informaciok a felhasznalé szimara

Nitisinone MDK 2 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 5 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 10 mg kemény kapszula

Nitisinone MDK 20 mg kemény kapszula
nitizinon

Mielétt elkezdi szedni ezt a gyogyszert, olvassa el figyelmesen az alabbi betegtajékoztatot, mert

az On szaimara fontos informaciékat tartalmaz.

- Tartsa meg a betegtdjékoztatot, mert a benne szerepld informacidkra a késébbiekben is
sziiksége lehet.

- Tovabbi kérdéseivel forduljon kezeldorvosidhoz, gyogyszerészéhez vagy a gondozasat yé
egészségligyi szakemberhez.

- Ezt a gyogyszert az orvos kizarolag Onnek irta fel. Ne adja 4t a készitményt masn
szamara artalmas lehet még abban az esetben is, ha a betegsége tiinetei az Oné

- Ha Onnél barmilyen mellékhatas jelentkezik, tajékoztassa errdl kezelorvoss
gyogyszerészét. Ez a betegtijékoztatoban fel nem sorolt barmilyen lehetség

vonatkozik. Lasd 4. pont. \AQ
%)

ellékhatasra is

‘
A betegtajékoztato tartalma: b

)

1. Milyen tipusu gydgyszer a Nitisinone MDK és milyen bete k esetén alkalmazhat6?
2. Tudnivalok a Nitisinone MDK szedése el6tt @é

3. Hogyan kell szedni a Nitisinone MDK-ot? ’\

4. Lehetséges mellékhatasok @,

5. Hogyan kell a Nitisinone MDK-ot tarolni? é\'

6. A csomagolds tartalma és egyéb informéciék/\/

e

1. Milyen tipusd gyogyszer a Nitisia@@wDK és milyen betegségek esetén alkalmazhat?

n. A gyogyszer egy ritka betegség, az igynevezett drokletes
solt felnéttek, serdiilok és (barmilyen életkortartomanytt)

A Nitisinone MDK hatbanyaga a nitj
1-es tipusu tirozinémia kezelésére
gyermekek esetében. \g

A betegség kovetkeztéb rvezete nem képes teljes mértékben lebontani a tirozin nevii aminosavat
(az aminosavak a fehérydink épitdkdvei), és karos anyagokat képez. Ezek az anyagok felhalmozodnak
a szervezetében. A NifiSinone MDK gatolja a tirozin lebomlésat és a karos vegyiiletek keletkezését.

Specialis d‘ié@ll alkalmaznia a gyogyszer szedése alatt, mert a tirozin bentmarad a szervezetében.
Ennek a s @a diétanak az alapja az alacsony tirozin- és fenilalanin (egy masik aminosav) -
tartalo

?\

2. Tudnivalok a Nitisinone MDK szedése elott

Ne szedje a Nitisinone MDK-ot
- ha allergias a nitizinonra vagy a gyodgyszer (6. pontban felsorolt) egyéb Osszetevijére.

A gybgyszer szedése alatt ne szoptasson, lasd a ,, Terhesség és szoptatas™ cimil pontot.

Figyelmeztetések és ovintézkedések

A Nitisinone MDK szedése el6tt beszéljen kezelorvosaval vagy gyodgyszerészével,

- A nitizinon-kezelés el6tt és a kezelés alatt rendszeresen ellendrizni fogja a szemét egy
szemészorvos. Ha bepirosodik a szeme, vagy egy¢éb tiineteket észlel a szemén, azonnal
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vizsgaltassa meg orvosaval. A szemen észlelt tiinetek (lasd 4. pont) a nem megfeleléen betartott
diéta jelei lehetnek.

A kezelés alatt a vérkép ellendrzése sziikséges annak érdekében, hogy az orvosa ellendrizni tudja,
hogy megfelel6-¢ a terapia és megbizonyosodjon arrdl, hogy nem Iéptek fel olyan mellékhatasok,
melyek vérképzdszervi zavarokat okozhatnak.

M34jat rendszeres idokozonként ellendrizni fogjak, mert a betegség hatassal van ra.

Orvosa 6 havonta kell, hogy ellendrizze az On allapotat. Amennyiben barmilyen mellékhatast
tapasztal, rovidebb id6tartamok javasoltak.

Egyéb gydgyszerek és a Nitisinone MDK o Qs\'
Feltétleniil tajékoztassa kezelGorvosat vagy gydgyszerészét a jelenleg vagy nemrégiben sze%&)
valamint szedni tervezett egyéb gyogyszereirdl. QOJ
A nitizinon befolyéasolhatja mas gyogyszerek hatasat, mint példaul: @
- epilepszia elleni szerek (példaul fenitoin) @
- véralvadast gatlo szerek (példaul warfarin) \*Q

‘

%,

A Nitisinone MDK egyidejii bevétele étellel

Amennyiben a nitizinon-kezelést étkezés kdzben kezdi el, akkor javagolf; hogy a kezelés teljes ideje
alatt az étkezés kozbeni bevételt folytassa. Q

Terhesség és szoptatas \Q

A gybgyszer biztonsagossagat nem vizsgaltak terhes nb’k{%zoptatés anyak esetében. Ha gyermeket
szeretne, kérjiik, ezt kozolje kezeldorvosaval. Ha tehe% sik, kérjiik, azonnal forduljon

kezelGorvosahoz. /‘/
Ennek a gydgyszernek a szedése alatt ne szoptqt@ asd a ,,Ne szedje a Nitisinone MDK-ot” cimii

pontot.
o

ez és a gépek kezeléséhez sziikséges képességekre
ja a gépjarmiivezetéshez és a gépek kezeléséhez sziikséges
n On a latasat érintd mellékhatdsokat tapasztal, akkor ne
eljen gépeket addig, amig a normal latasa vissza nem tér (1asd

’7)'

*

A készitmény hatdsai a gépjarmiive
Ez a gyogyszer kismértékben befolya
képességeket. Ugyanakkor, ame
vezessen gépjarmiivet, illetve
4. pont ,.Lehetséges mellé

3. Hogyan kell/%ni a Nitisinone MDK-ot?

A gyégyszg:r@ig a kezel6orvos altal elmondottaknak megfelel6en szedje. Amennyiben nem biztos
az adagola Oen, kérdezze meg kezelGorvosat vagy gyogyszerészét.

A ég%eres kezelést a betegség (6rdkletes 1-es tipusu tirozinémia) kezelésében jartas orvosnak kell
elkeézdenie és feliigyelnie.

A készitmény ajanlott teljes napi adagja: 1 mg/testtomegkilogramm, szajon at alkalmazva.
Kezel6orvosa egyénileg fogja az adagjat beallitani. Az adagot naponta egyszer javasolt alkalmazni.
Ugyanakkor a 20 kg alatti testtomegli betegekre vonatkozo, korlatozott mennyiségii adat miatt ilyen
betegeknél a napi teljes adag napi két részletre torténd elosztasa ajanlott.

Ha a kapszula lenyelése problémat okoz Onnek, akkor kozvetleniil a bevétel eldtt szétnyithatja a
kapszulat, és a tartalmat kis mennyiségii vizben vagy tapszerben elkeverheti.
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Ha az eldirtnal tobb Nitisinone MDK-ot vett be
Ha az elGirtnal tobbet vett be ebbdl a gyogyszerbdl, azonnal forduljon kezeldorvosahoz vagy
gyogyszerészéhez.

Ha elfelejtette bevenni a Nitisinone MDK-ot
Ne vegyen be kétszeres adagot a kihagyott adag potlasara. Amennyiben elfelejtett bevenni egy adagot,
kérjik forduljon kezeléorvosadhoz vagy gydgyszerészéhez.

Ha idé elétt abbahagyja a Nitisinone MDK-kezelést
Ha az az érzése, hogy a gyogyszer nem hat megfelelden, forduljon kezel6orvosdhoz. Az adagon ne
valtoztasson, és ne hagyja abba a kezelést, csak ha azt kezeldorvosdval mar megbeszélte.

Ha barmilyen tovabbi kérdése van a gyogyszer alkalmazasaval kapcsolatban, kérdezze meg ¢ Qs\'
kezel6orvosat, gyogyszerészét vagy a gondozasat végzo egészségiigyi szakembert. /\/0

oS

4. Lehetséges mellékhatasok @

Mint minden gyogyszer, igy ez a gydgyszer is okozhat mellékhatasokat, amel @ﬁzonban nem
mindenkinél jelentkeznek. 1®\§

Amennyiben barmilyen, a szemét érintd mellékhatast észlel, haladék 1 forduljon
kezeldorvosahoz szemészeti vizsgalat céljabol. A nitizinon-kezelé rozin vérszintjének
megemelkedéséhez vezet, ami a szemmel 6sszefiiggd tﬁneteke@ at. A magasabb tirozinszint
okozta gyakori szemészeti tlinetek (10 beteg koziil tobb migt, 1 beteget érinthetnek) a kdvetkezok:
szemgyulladas (kot6hartya-gyulladas), a szaruhartyaba 16 homaly vagy gyulladas (keratitisz),
fényérzékenység (fotofobia) és szemfajdalom. A sze lladasa (blefaritisz) nem gyakori
mellékhatas (100 beteg koziil legfeljebb 1 beteget ¢ etnek).

Egyéb gyakori mellékhatasok \Q
- csokkent vérlemezke- és fehérvérsgj (trombocitopénia és leukopénia), bizonyos tipusi
fehérvérsejtek hianya (granuloc@e 1a).

Egyéb nem gyakori mellékhataso \O
- emelkedett fehérvérsejt, (leukocitozis),
- viszketés (pruritusw lladas (exfoliativ dermatitisz), kitités.

Mellékhatasok bej el@ése
Ha Onnél barmily ﬂbellékhatés jelentkezik, tajékoztassa kezeldorvosat, gyogyszerészét vagy a
gondozasat vé %észségﬁgyi szakembert. Ez a betegtajékoztatoban fel nem sorolt barmilyen
lehetséges m@atésra is vonatkozik. A mellékhatdsokat kozvetleniil a hatdésag részére is

. figgelékben talalhato elérhetéségeken keresztiil. A mellékhatasok bejelentésével
jarulhat ahhoz, hogy minél tobb informacié alljon rendelkezésre a gyogyszer biztonsagos
gsaval kapcsolatban.

5. Hogyan Kell a Nitisinone MDK-ot tarolni?
A gyogyszer gyermekektdl elzarva tartando!

A kartondobozon és a tartalyon feltiintetett lejarati id6 ,,EXP” utan ne szedje ezt a gydgyszert. A
lejarati id6 az adott hdnap utolsé napjara vonatkozik.

Hiitészekrényben (2 °C — 8 °C) tarolandd. A fénytdl valo védelem érdekében az eredeti tartdlyban
tarolandd.
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A tartaly elso kinyitasat kovetden a gyogyszert egyszeri, 2 honapos idészakon keresztiil tarolhatja
legfeljebb 25 °C-os homérsékleten, ezutan meg kell semmisiteni.
Ne felejtse el rairni a tartaly cimkéjére a htit6bol torténd kivétel datumat!

Semmilyen gydgyszert ne dobjon a szennyvizbe vagy a hdztartasi hulladékba. Kérdezze meg
gyogyszerészét, hogy mit tegyen a mar nem hasznalt gydgyszereivel. Ezek az intézkedések eldsegitik
a kérnyezet védelmét.

6. A csomagolas tipusa és egyéb informaciék

Mit tartalmaz a Nitisinone MDK? \

- A készitmény hatéanyaga a nitizinon. o Q
Nitisinone MDK 2 mg: 2 mg nitizinont tartalmaz kapszulanként. /\/0
Nitisinone MDK 5 mg: 5 mg nitizinont tartalmaz kapszulanként. @
Nitisinone MDK 10 mg: 10 mg nitizinont tartalmaz kapszulanként. @Q
Nitisinone MDK 20 mg: 20 mg nitizinont tartalmaz kapszulanként. @

- Egyéb 6sszetevok: @
Kapszulatdltet: hidegen duzzadoé kukoricakeményitd ®
Kapszula héj: zselatin, titan-dioxid (E 171). b
Jelolo festék: fekete vas-oxid (E 172), sellak bevonat

Milyen a Nitisinone MDK kiilleme és mit tartalmaz a CSOI’I’@S?

A Nitisinone MDK kemény kapszula 15,7 mm hosszt, feh€r,atlatszatlan, kemény zselatinkapszula,
amelynek testére a ,,Nitisinone” felirat és kupakjara a 16 hataserdsség, ,,2 mg”, ,,5 mg”,
,10 mg” vagy ,,20 mg” feketével van ranyomtatva. A %‘zulék fehér vagy tortfehér port
tartalmaznak. 0/1/
A kapszulak miianyag tartdlyba vannak csor?gzga. Egy tartaly 60 darab kemény kapszulat tartalmaz.
Egy kartondoboz egy tartalyt tartalmaz. \Q

Itja

A forgalomba hozatali engedély &

MendeliKABS Europe Limited @
Unit 3D, North Point House
North Point Business Park\o‘

New Mallow Road
Cork, T23 AT2P, I'rmég

A gyarto *@
Elara Pharm ces Europe Limited
239 Blan own Corporate Park
Ballycgdlin, Dublin

Dl% , frorszag

A betegtajékoztatd legutobbi feliilvizsgalatanak datuma:

Egyéb informaciéforrasok
A gyogyszerrdl részletes informacié az Eurdpai Gyogyszerligynokség internetes honlapjan
(http://www.ema.europa.cu/) talalhato.
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