I PRIEDAS

PREPARATO CHARAKTERISTIKU SANTRAUKA



1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Cystadane 1 g geriamieji milteliai

2. KOKYBINE IR KIEKYBINE SUDETIS
1 g milteliy yra 1 g bevandenio betaino.

Visos pagalbinés medziagos i§vardytos 6.1 skyriuje.

3. FARMACINE FORMA

Geriamieji milteliai
Laisvai byrantys balti kristaliniai milteliai.

4. KLINIKINE INFORMACIJA
4.1 Terapinés indikacijos

Papildomas homocistinurijos su toliau nurodytais tritkumais ar defektais gydymas:
. cistationino beta sintazés (CBS),

. 5,10-metileno tetrahidrofolato reduktazés (MTHFR),

. kobalamino kofaktoriaus metabolizmo (cbl).

Cystadane vartojimas turi papildyti kita gydymg, pavyzdziui, gydyma vitaminu B6 (piridoksing),
vitaminu B12 (kobalaminu), folatu ir specialia dieta.

4.2 Dozavimas ir vartojimo metodas

Cystadane vartojima turi prizitréti gydytojas, turintis homocistinurija serganciy pacienty gydymo
patirties.

Dozavimas

Vaikai ir suaugusieji

Rekomenduojama bendra paros dozé yra 100 mg/kg/per para, geriant po 2 dozes per parg. Ta¢iau doze
reikia individualiai titruoti atsizvelgiant j homocisteino ir metionino koncentracijg plazmoje. Norint
pasiekti terapinius tikslus, kai kuriems pacientams gali reikéti vartoti didesnes nei 200 mg/kg/parg
dozes. Dél hipermetioninemijos rizikos pacientams, turintiems CBS triikuma, doze¢ didinti reikia
atsargiai. Reikia atidziai stebéti tokiy pacienty metionino koncentracija.

Tam tikry grupiy pacientai

Pacientai, kuriy pakenktos kepenys ar inkstai

Pacienty, serganciy inksty nepakankamumu arba nealkoholine kepeny steatoze, gydymo bevandeniu
betainu patirtis parodé, kad Cystadane dozés koreguoti nereikia.

Vartojimo metodas

Pries atidarant butelj jj reikia nesmarkiai pakratyti. Pateikiami trys matavimo Sauksteliai, kuriais
galima atmatuoti 100 mg, 150 mg ir 1 g bevandenio betaino dozes. Rekomenduojama i§ buteliuko
pasemti kuping matavimo Saukstelj ir lygiu pavirSiumi, pvz., bukaja peilio aSmeny puse, perbraukti
Saukstelio virsy. Sauksteliai atitinka Sias dozes: mazas matavimo $aukstelis — 100 mg, vidutinio dydZio
Saukstelis — 150 mg, didelis — 1 g bevandenio betaino.

Miltelius reikia maiSyti su vandeniu, sultimis, pienu, pieno miSiniu ar maistu, kol visiSkai iStirps;
sumaisius reikia nedelsiant iSgerti.




Gydymo stebéjimas
Gydymo tikslas — i§laikyti mazesne kaip 15 uM arba kaip galima mazesn¢ bendrag homocisteino
koncentracija plazmoje. Paprastai pastovios koncentracijos sulaukiama per ménes;.

4.3 Kontraindikacijos
Padidéjes jautrumas veikliajai arba bet kuriai 6.1 skyriuje nurodytai pagalbinei medziagai.
4.4 Specialas jspéjimai ir atsargumo priemonés

Pacientams, turintiems CBS triikuma, dél bevandenio betaino vartojimo nustatyta nedazny sunkios
smegeny edemos, susijusios su hipermetioninemija, atvejy (zr. 4.8 skyriy). Nutraukus vartojima,
pastebétas visiskas pasveikimas:

- Reikia palaikyti mazesne kaip 1 000 uM metionino koncentracijq plazmoje. Rekomenduojama
matuoti metionino koncentracijq plazmoje pradedant gydymgq ir mazdaug kartq arba du kartus
per metus po to. Metionino koncentracijai stipriai pakilus virs pirmosios 700 umol/l saugumo
slenkstinés vertés, pacientq reikia stebéti dazniau ir patikrinti, ar jis tinkamai maitinasi. Siekiant
sumazinti metionino koncentracijq, gali reikéti pakeisti mitybq bei sumazinti Cystadane doze
arba laikinai nutraukti Cystadane vartojimg.

- Atsiradus bet kokiems smegeny edemos simptomams, pvz., rytiniams galvos skausmams su
vémimu ir (arba) regéjimo pokyciais, reikia patikrinti metionino koncentracijg plazmoje bei
dietos laikymasi ir nutraukti Cystadane vartojima.

- Jei pakartotinai pradéjus vartoti smegeny edemos simptomai kartojasi, bevandenio betaino
vartojimg reikia nutraukti neribotam laikui.

Galimos vaisty sgveikos tikimybei sumazinti patartina tarp bevandenio betaino bei aminortigséiy
misiniy ir (arba) vaistiniy preparaty, kuriy sudétyje yra vigabatrino ir GABA analogy, vartojimo daryti
30 minuciy pertraukg (Zr. 4.5 skyriy).

4.5 Saveika su Kitais vaistiniais preparatais ir kitokia saveika

Saveika netirta.
Remiantis in vitro tyrimy duomenimis, bevandenis betainas gali sgveikauti su aminoriig§¢iy misiniais
ir vaistiniais preparatais, kuriy sudétyje yra vigabatrino ir GABA analogy.

4.6 Vaisingumas, néStumo ir Zindymo laikotarpis

Néstumas

Nedaugelio néstumy atvejy stebéjimo duomenys nepageidaujamy bevandenio betaino reiskiniy
néstumo eigai arba vaisiaus ar naujagimio sveikatos biiklei nerodo. Daugiau svarbiy epidemiologiniy
duomeny kol kas néra. Gyviny reprodukcijos tyrimy neatlikta. NéStumo metu bevandenio betaino
skyrimas kartu su piridoksinu, folatu, antikoaguliantu ir dieta, atidziai stebint homocisteino
koncentracija plazmoje nepageidaujamo poveikio motinai ir vaisiui neturéty. Taciau Cystadane
nésStumo metu vartoti negalima, i§skyrus neabejotinai buitinus atvejus.

Zindymo laikotarpis
Ar bevandenis betainas patenka | motinos pieng, nezinoma (nors motinos piene aptinkamos didelés jo
metabolinio pirmtako cholino koncentracijos). Dél duomeny trikumo zindan¢ioms motinoms

Cystadane skiriamas atsargiai.

Vaisingumas
Duomeny néra.

4.7 Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti mechanizmus

Cystadane geb¢jimo vairuoti ir valdyti mechanizmus neveikia arba veikia nereikSmingai.



4.8 Nepageidaujamas poveikis

Saugumo charakteristiky santrauka

Dazniausiai vartojant bevandenio betaino neapgeidaujamos reakcijos biina nesunkios ir daugiausia
susije su virskinimo sistema. Nedaznai gali pasireiksti toliau i§vardyti vir§kinimo sistemos sutrikimai:
viduriavimas, glositas, pykinimas, nemalonus pojitis skrandyje, vémimas ir odontologiniai sutrikimai.
Nepageidaujama reakcija, apie kurig gydymo metu pranesta dazniausiai, yra padidéjes metionino
kiekis kraujyje. Nutraukus gydyma buvo pastebétas visiskas pasveikimas (Zr. 4.4 skyriy).

Lentelés forma pateiktas nepageidaujamy reakcijy saraSas

Pastebétos nepageidaujamos reakcijos toliau iSvardytos pagal organy sistemy klases ir daznj.
Atvejy daznis apibtidinamas taip: labai dazni (> 1/10), dazni (nuo > 1/100 iki < 1/10), nedazni (nuo
> 1/1000 iki < 1/100), reti (nuo > 1/10 000 iki < 1/1000), labai reti (< 1/10 000). Kiekvienoje daznio
grupéje nepageidaujamas poveikis pateikiamas mazéjanc¢io sunkumo tvarka.

Metabolizmo ir mitybos sutrikimai

Nedazni: anoreksija

Psichikos sutrikimai

Nedazni: jaudinimasis, dirglumas

Nervy sistemos sutrikimai

Nedazni: smegeny edema™

Virskinimo trakto sutrikimai

Nedazni: diaréja, lieZuvio uZdegimas,
skrandZio diskomfortas, vémimas

pykinimas,

Odos ir poodinio audinio sutrikimai

Nedazni: plauky slinkimas, dilgéliné, nejprastas odos
kvapas

Inksty ir Slapimo taky sutrikimai

Nedazni: $lapimo nelaikymas

Tyrimai

Labai dazni: padidéjusi
kraujyje*

metionino  koncentracija

Tam tikry nepageidaujamy reakeijy apibiidinimas

* Pacientams, turintiems CBS triikuma,, praé¢jus nuo 2 savaiciy iki 6 ménesiy nuo bevandenio betaino
vartojimo pradzios; nustatyta nedazny sunkios smegeny edemos ir hipermetioninemijos atvejy, kurie

visi$kai iSnyko nutraukus gydyma.

Smegeny edemos simptomai apima rytinj galvos skausma su vémimu ir (arba) regos poky¢ius. Siems
pacientams pastebétas Zymus, nuo 1000 iki 3000 pM, metionino koncentracijos plazmoje padidéjimas.
Kadangi smegeny edema taip pat buvo nustatyta hipermetioninemija sergantiems pacientams,
bevandenio betaino vartojimo sukeliama antriné hipermetioninemija yra laikoma galimu veikimo

mechanizmu.
Konkrecias rekomendacijas zr. 4.4 skyriuje.

PraneSimas apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas

Svarbu pranesti apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas po vaistinio preparato registracijos, nes tai
leidzia nuolat stebéti vaistinio preparato naudos ir rizikos santykj. Sveikatos prieziiiros specialistai turi
pranesti apie bet kokias jtariamas nepageidaujamas reakcijas naudodamiesi V_priede nurodyta

nacionaline prane$imo sistema.
4.9 Perdozavimas

Perdozavimo atvejy nepastebéta.

5.  FARMAKOLOGINES SAVYBES

5.1 Farmakodinaminés savybés

Farmakoterapiné grupé — kiti virskinimo traktg ir metabolizma veikiantys vaistai, ATC kodas — A16A

A06.

Veikimo mechanizmas



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

Nustatyta, kad bevandenis betainas mazina homocisteino koncentracijg plazmoje esant trijy tipy
homocistinurijai: CBS tritkumui, MTHFR trikumui ir cbl metabolizmo defektui. Sio poveikio apréptis
priklausé nuo absoliutaus hiperhomocisteinemijos laipsnio, kuris sunkios hiperhomocisteinemijos
atveju buvo aukstesnis.

Farmakodinaminis poveikis

Homocistinurija sergantiems pacientams homocisteino pakartotinio metilinimo j metioning metu
bevandenis betainas veikia kaip metilo grupiy donoras. Todél Siems pacientams homocisteino
koncentracija plazmoje turi sumazeéti iki 20-30%, palyginti su koncentracija pries pradedant vartoti.

Taip pat nustatyta, kad bevandenis betainas MTHFR stokg patiriantiems ir cbl defekty turintiems
pacientams padidina metionino ir S-adenozil-metionino (SAM) kiekj plazmoje. Pacientams,
patiriantiems CBS stoka, kuriems netaikoma metionino kiekj ribojanti dieta, nustatytas pernelyg
didelis metionino kaupimasis. Jrodyta, kad papildomas bevandenio betaino vartojimas pacientams,
kuriems yra homocistinurija, palengvina metaboliniius sutrikimusi smegeny skystyje.

Klinikinis veiksmingumas ir saugumas

Padidéjusi homocisteino koncentracija plazmoje yra susijusi su Sirdies ir kraujagysliy sutrikimais,
pvz., tromboze, osteoporoze, skeleto anomalijomis ir akies leSiuko dislokacija. Stebimyjy tyrimy metu
klinikinj pageréjimg (Sirdies ir kraujagysliy bei nervy sistemos vystymasis) gydantis gydytojas nustaté
mazdaug 75% bevanden] betaing vartojusiy pacienty. Daugumai §iy pacienty taip pat buvo taikomas
kitas gydymas, pvz., vitaminu B6 (piridoksinas), vitaminu B12 (kobalaminas) ir folatais, kurio
biocheminis atsakas buvo jvairus. Daugumoje atvejy pradéjus vartoti ir bevandenj betaing,
homocisteino koncentracija plazmoje dar sumazéjo. Gali biiti, kad dél jvairaus Siems pacientams
taikomo gydymo (dieta, vaistai, palaikomasis gydymas) bevandenio betaino vartojimo klinikinis
poveikis gali buti Siek tiek pervertinamas. Vélyvas homocistinurijos aptikimas simptominéje ligos
faz¢je salygoja liekamajj sergamumga dél negriZtamojo jungiamojo audinio pazeidimo (akiy, skeleto),

dozavima ir klinikinj veiksminguma. Duomeny, kad atsiranda toleravimas, néra.

Keliais atvejais padidéjusi metionino koncentracija plazmoje buvo susijusi su smegeny edema (Zr. 4.4
ir 4.8 skyrius).

Stebint homocisteino koncentracijg plazmoje, nustatyta, kad bevandenis betainas pradéjo veikti per
kelias dienas ir kad pastovi koncentracija buvo pasiekta per vieng ménesj.

Vaiky populiacija

Mazesniems kaip 10 mety vaikams jprastas veiksmingas dozavimo rezimas — 100 mg/kg per para,
kasdien vartojant po 2 dozes; daznio didinimas iki daugiau kaip dviejy karty per parg ir (arba) daugiau
kaip 150 mg/kg per para homocisteino koncentracija mazinancio poveikio nesustiprina.

Betaino koncentracijy plazmoje stebéjimas nepadeda apibrézti gydymo veiksmingumo, nes $ios

koncentracijos tiesiogiai neatitinka srauto intensyvumo citozoliniame betaino homocisteino metilo
transferazés kelyje.

5.2 Farmakokinetinés savybés

Ilga laika bevandenio betaino vartojusiy homocistinurija serganciy pacienty farmakokinetiniy tyrimy
duomenys yra labai panasis j duomenis, gautus tiriant sveikus savanorius. Tai rodo, kad bevandenio



betaino kinetikos skirtumai tikriausiai atsiranda dél bevandenio betaino suirimo negydytos
homocistinurijos atveju ir yra reikSmingi tik gydymo pradzioje.

Absorbcija
Absoliutus bevandenio betaino biologinis prieinamumas nenustatytas. Sveikiems suaugusiesiems

savanoriams (nuo 21 iki 49 mety) po vienos geriamosios bevandenio betaino dozés (50 mg/kg)
pastebéta greita absorbeija (tmax = 0,9 + 0,3 val. ir Coax= 0,9 + 0,2 mM).
Pakartotinai preparato vartojant 5 dienas po 100 mg/kg/per dieng absorbcijos kinetika nekito.

Pasiskirstymas

Bevandenis betainas greitai pasiskirsté santykinai dideliame taryje (V/F = 1,3 1/kg).
Pakartotinai preparato vartojant 5 dienas po 100 mg/kg/per dieng pasiskirstymo pusperiodis
reikSmingai pailgéjo (iki 36 val.), o tai rodo pernasos jsotinimo ir persiskirstymo procesus.

Biotransformacija
Bevandenis betainas yra metilo grupés donoras.

ISskyrimas

Kai eliminacija léta (vidutinis pusperiodis = 14 h, vidutinis bendras pasalinimas i§ organizmo, CL/F,
= 84 ml/h/kg), pasalinimas per inkstus nezymus (5% bendro pasalinimo i§ organizmo), jei tariamas
biologinis prieinamumas — 100%.

5.3 Ikiklinikiniy saugumo tyrimuy duomenys

Duodant dideles dozes Ziurkéms, pastebétas CNS slopinantis poveikis ir virskinimo trakto dirginimas.
Ilgalaikiy kancerogeninio poveikio ir toksinio poveikio reprodukcijai tyrimy su bevandeniu betainu
neatlikta. Naudojant standartinj genotoksinio poveikio testy rinkinj, specifinio nepageidaujamo
poveikio nepastebéta.

6. FARMACINE INFORMACIJA

6.1 Pagalbiniy medZiagy saraSas

Neéra.

6.2 Nesuderinamumas

Duomenys nebiitini.

6.3 Tinkamumo laikas

Neatidarytas buteliukas: 3 metai
Po pirmojo atidarymo: 3 ménesiai.

6.4 Specialios laikymo salygos

Laikyti ne aukstesn¢je kaip 25 °C temperatiiroje.

Buteliukg laikyti sandary, kad preparatas biity apsaugotas nuo drégmés.
Laikymo salygos pirmg kartg atidarius buteliukg nurodytos 6.3 skyriuje.
6.5 Talpyklés pobudis ir jos turinys

DTPE buteliukai su vaiky sunkiai atidaromu uzdoriu.
Kiekvienoje pakuotéje yra 1 buteliukas, kuriame yra 180 g milteliy ir trys matavimo Saukstai.



6.6  Specialiis reikalavimai atliekoms tvarkyti

Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikia tvarkyti laikantis vietiniy reikalavimy.

7. REGISTRUOTOJAS
Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Pranciizija

8. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS
EU/1/06/379/001

9. REGISTRAVIMO / PERREGISTRAVIMO DATA
Registravimo data 2007 m. vasario mén. 15 d.

Paskutinio perregistravimo data 2016 m. Lapkritis mén. 21 d.

10. TEKSTO PERZIUROS DATA

ISsamios informacija apie §] vaistinj preparata pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje
http://www.ema.europa.cu
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I PRIEDAS
REGISTRACIJOS SALYGOS
GAMINTOJAS, ATSAKINGAS UZ SERIJU ISLEIDIMA
TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR RIBOJIMAI
KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI
SALYGOS AR APRIBOJIMAI SAUGIAM IR

VEIKSMINGAM VAISTINIO PREPARATO VARTOJIMUI
UZTIKRINTI



A.  GAMINTOJAI, ATSAKINGI UZ SERIJOS ISLEIDIMA

Gamintoju, atsakingy uz seriju iSleidima, pavadinimas ir adresas

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F - 92800 Puteaux

Prancuzija

arba

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Prancuzija

Su pakuote pateikiamame lapelyje nurodomas gamintojo, atsakingo uz konkrecios serijos i$leidimag,
pavadinimas ir adresas.

B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

Riboto iSraSymo receptinis vaistinis preparatas (zr. I priedo [preparato charakteristiky santraukos] 4.2
skyriy).

C. KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI RINKODAROS TEISES TURETOJUI
. Periodiskai atnaujinami saugumo protokolai

Sio vaistinio preparato periodiskai atnaujinamo saugumo protokolo pateikimo reikalavimai iddéstyti
Direktyvos 2001/83/EB 107c¢ straipsnio 7 dalyje numatytame Sajungos referenciniy daty sarase
(EURD sarase) ir bet kokie vélesni atnaujinimai, kurie skelbiami Europos vaisty tinklalapyje.

D. SALYGOS AR APRIBOJIMALI, SKIRTI SAUGIAM IR VEIKSMINGAM VAISTINIO
PREPARATO VARTOJIMUI UZTIKRINTI

. Rizikos valdymo planas (RVP)

Rinkodaros teisés turétojas atlieka reikalaujama farmakologinio budrumo veiklg ir veiksmus, kurie
iSsamiai apra$yti rinkodaros teisés bylos 1.8.2 modulyje pateiktame RVP ir suderintose tolesnése jo
versijose.

Atnaujintas rizikos valdymo planas turi biiti pateiktas:
e pareikalavus Europos vaisty agentiirai,
o kai kei¢iama rizikos valdymo sistema, ypac¢ gavus naujos informacijos, kuri gali lemti didelj
naudos ir rizikos santykio pokytj arba pasiekus svarby (farmakologinio budrumo ar rizikos
mazinimo) etapa.



III PRIEDAS

ZENKLINIMAS IR PAKUOTES LAPELIS
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A. ZENKLINIMAS
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

ISORINE DEZUTE

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Cystadane 1 g geriamieji milteliai
Bevandenis betainas

2. VEIKLIOJI MEDZIAGA IR JOS KIEKIS

1 g milteliy yra 1 g bevandenio betaino.

| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

‘ 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE

180 g geriamyjy milteliy ir trys matavimo Saukstai.
Trimis matavimo Saukstais (zaliu, mélynu, rausvu) atmatuojama 100 mg, 150 mg arba 1 g bevandenio
betaino.

5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS

Pries atidarydami buteliukg nesmarkiai jj pakratykite.
Pries vartojimg perskaityti pakuotés lapel;].
Vartoti per burng.

6. SPECIALUS JSPEJIMAS, KAD VAISTIN] PREPARATA BUTINA LAIKYTI
VAIKAMS NEPASTEBIMOJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

‘ 7. KITAS SPECIALUS ISPEJIMAS (JEI REIKIA)

‘ 8. TINKAMUMO LAIKAS

Tinka iki
Tinkamumo laikas po pirmojo atidarymo: 3 ménesiai.

‘ 9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti ne aukstesnéje kaip 25 °C temperatiiroje.
Buteliuka laikyti sandary, kad preparatas biity apsaugotas nuo drégmés.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prancizija

12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS

EU/1/06/379/001

13. SERIJOS NUMERIS

Serija

14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

Receptinis vaistinis preparatas.

‘ 15. VARTOJIMO INSTRUKCIJA

‘ 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU

Cystadane 1 g geriamieji milteliai

17. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — 2D BRUKSNINIS KODAS

2D briik$ninis kodas su nurodytu unikaliu identifikatoriumi.

18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS

PC:
SN:
NN:

13



INFORMACIJA ANT VIDINES PAKUOTES

BUTELIUKO ETIKETE

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Cystadane 1 g geriamieji milteliai
Bevandenis betainas

2. VEIKLIOJI MEDZIAGA IR JOS KIEKIS

1 g milteliy yra 1 g bevandenio betaino.
Trimis matavimo Saukstais (zaliu, mélynu, rausvu) atmatuojama 100 mg, 150 mg arba 1 g bevandenio
betaino.

| 3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

‘ 4. FARMACINE FORMA IR KIEKIS PAKUOTEJE

180 g geriamyjy milteliy.

5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS

Prie§ atidarydami buteliukg nesmarkiai jj pakratykite.
Prie§ vartojima perskaityti pakuotés lapel;.
Vartoti per burng.

6. SPECIALUS ISPEJIMAS, KAD VAISTIN] PREPARATA BUTINA LAIKYTI
VAIKAMS NEPASTEBIMOJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

‘ 7. KITAS SPECIALUS JSPEJIMAS (JEI REIKIA)

‘ 8. TINKAMUMO LAIKAS

Tinka iki
Tinkamumo laikas po pirmojo atidarymo: 3 ménesiai.
Atidarius:

‘ 9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti ne aukstesn¢je kaip 25 °C temperatiiroje.
Buteliukg laikyti sandary, kad preparatas bity apsaugotas nuo drégmes.
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10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Prancizija

12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS

EU/1/06/379/001

13. SERIJOS NUMERIS

Serija

14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

Receptinis vaistinis preparatas.

‘ 15. VARTOJIMO INSTRUKCIJA

‘ 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU

Cystadane 1 g geriamieji milteliai

17. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — 2D BRUKSNINIS KODAS

2D bruksninis kodas su nurodytu unikaliu identifikatoriumi.

18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS

PC:
SN:
NN:
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B. PAKUOTES L LAPELIS
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Pakuotés lapelis: informacija pacientui

Cystadane 1 g geriamieji milteliai
Bevandenis betainas

Atidziai perskaitykite visa §j lapelj, prie§ pradédami vartoti vaista, nes jame pateikiama Jums

svarbi informacija.

- Neismeskite Sio lapelio, nes vél gali prireikti jj perskaityti.

- Jeigu kilty bet kokiy klausimy, kreipkités j gydytoja arba vaistininka.

- Sis vaistas skirtas tik Jums, todél kitiems Zzmonéms jo duoti negalima. Vaistas gali jiems
pakenkti (net tiems, kuriy ligos pozymiai yra tokie patys kaip Jisy).

- Jeigu pasireiské Salutinis poveikis (net jeigu jis Siame lapelyje nenurodytas), kreipkités j
gydytoja arba vaistininkg. Zr. 4 skyriy.

Apie ka raSoma Siame lapelyje?

Kas yra Cystadane ir kam jis vartojamas
Kas zinotina prie§ vartojant Cystadane
Kaip vartoti Cystadane

Galimas $alutinis poveikis

Kaip laikyti Cystadane

Pakuotés turinys ir kita informacija

R N

1. Kas yra Cystadane ir kam jis vartojamas

Cystadane sudétyje yra bevandenio betaino, kuris skirtas homocistinurijai, jgimtam (genetiniam)
metabolizmo sutrikimui, kai organizmas nesugeba visiSkai suardyti aminoriig§ties metionino, gydyti.

Metionino yra jprastuose maistiniuose baltymuose (pvz., mésoje, zuvyje, piene, siiryje, kiauSiniuose).
Metioninas virsta homocisteinu, kuris virS§kinant paprastai virsta cisteinu. Homocistinurija — tai liga,
kurig sukelia cisteinu nevirstancio homocisteino kaupimasis ir kuriai yra biidingas kresuliy venose
susidarymas, kauly silpnumas ir skeleto bei akies leSiuko anomalijos. Cystadane vartojimo kartu su
kitu gydymu, pvz., vitaminu B6, vitaminu B12, folatu ir specialia dieta, tikslas — sumazinti padidéjusia
homocisteino koncentracijg jisy organizme.

2. Kas Zinotina prie§ vartojant Cystadane

Cystadane vartoti draudZiama
Jeigu yra alergija bevandeniam betainui arba bet kuriai pagalbinei §io vaisto medziagai (jos iSvardytos
6 skyriuje).

Ispéjimai ir atsargumo priemonés

Pasitarkite su gydytoju arba vaistininku, prie§ pradédami vartoti Cystadane.

Jeigu atsiranda Salutinis poveikis, pvz., galvos skausmas, vémimas ar regé¢jimo pokyciai, o Jums
nustatytas homocistinurijos poriisis, vadinamas CBS (cistationino beta sintazes) trikumu, nedelsdami
kreipkités j savo gydytoja, nes tai gali biiti smegeny pabrinkimo (edemos) pozymiai. Tokiu atveju
gydytojas stebés metionino koncentracijg jisy organizme ir gali perziiréti jusy dietg. Cystadane
vartojimg gali tekti nutraukti.

Jeigu vartojate Cystadane ir aminorig§¢iy misinj ir tuo pat metu turite vartoti kitus vaistus, tarp
skirtingy preparaty vartojimo darykite 30 minuciy pertrauka (Zr. skyriy ,,Kiti vaistai ir Cystadane®).

Kiti vaistai ir Cystadane
Jeigu vartojate arba neseniai vartojote kity vaisty arba dél to nesate tikri, apie tai pasakykite

gydytojui.
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Jeigu vartojate aminortigs¢iy miSinj ar vaistus, kaip antai vigabatring ar Gaba analogus (epilepsijai
gydyti vartojami vaistai), pasakykite gydytojui, nes jie gali sgveikauti su jusy vartojamu Cystadane.

Néstumas ir Zindymo laikotarpis

Jeigu esate néscia, zindote kudikj, manote, kad galbiit esate néscia arba planuojate pastoti, tai pries
vartodama §j vaistg pasitarkite su gydytoju. Gydytojas nuspres, ar galite Sio vaisto vartoti néStumo ir
zindymo laikotarpiu.

Vairavimas ir mechanizmy valdymas
Cystadane gebéjimo vairuoti ir valdyti mechanizmus neveikia arba veikia nereikSmingai.

3. Kaip vartoti Cystadane

Cystadane vartojima turi prizitiréti gydytojas, turintis homocistinurija sergan¢iy pacienty gydymo
patirties.

Si vaistg visada vartokite tiksliai taip, kaip nurodé gydytojas ar vaistininkas. Jeigu abejojate, biitinai
kreipkités  gydytoja arba vaistininka.

Rekomenduojama doz¢ vaikams ir suaugusiems — 100 mg/kg/per para, padalytaj 2 dozes per para.
Norint pasiekti terapinius tikslus kai kuriems pacientams gali reikéti didesnés nei 200 mg/kg/per para
dozés. Jusy gydytojas gali pritaikyti doze atsizvelgdamas j jusy laboratoriniy tyrimy rezultatus.

Todél teisingai paros dozei nustatyti jums reikés atlikti jprastinius kraujo tyrimus.

Cystadane reikia gerti (per burng).

Dozé matuojama taip:

o pries atidarydami butelj nesmarkiai jj pakratykite;

. paimkite tinkama matavimo Saukstel;:

. mazg matavimo Saukstelj — 100 mg bevandenio betaino dozei;
. vidutinio dydzio matavimo Saukstelj — 150 mg bevandenio betaino dozei;
. didelj matavimo Saukstelj — 1 g bevandenio betaino dozei.
pasemkite i$ butelio kuping Sauksta milteliy;

bukaja peilio aSmeny puse perbraukite Saukstelio virSy;

Saukstelyje like milteliai sudaro viena pilng Saukstelj;

pasemkite i§ butelio reikiama Sauksty milteliy skaiciy.

Maisykite atmatuota milteliy dozg su vandeniu, sultimis, pienu, pieno misiniu ar maistu, kol visiskai
i8tirps; sumaise nedelsdami iSgerkite.

Jeigu suvartojote didesn¢ Cystadane doze
Jeigu netycia suvartojote didesne Cystadane dozeg, nedelsdami kreipkités j gydytoja ar vaistininka.

Pamirsus pavartoti Cystadane

Praleidus dozg, véliau vietoj jos dvigubos dozés vartoti negalima. Jeigu pamirSote iSgerti vaisto dozg,
iSgerkite jg tuoj pat, kai prisiminéte, ir tolesn¢ vaisto doze¢ vartokite kaip nurodyta.

Nutraukus Cystadane vartojima

Nenutraukite gydymo nepasitare su gydytoju. Prie§ nutraukdami vaisto vartojima kreipkites j gydytoja

ar vaistininkg.

Jeigu kilty bet kokiy klausimy dél Sio vaisto vartojimo, kreipkités j gydytoja arba vaistininkg.
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4. Galimas $alutinis poveikis
Sis vaistas, kaip ir kiti, gali sukelti $alutinj poveikj, nors jis pasireidkia ne visiems.

Dazniausias $alutinis poveikis vartojant Cystadane, galintis pasireiksti daugiau kaip 1 asmeniui i§ 10
(labai daznas), yra padidéjes metionino kiekis kraujyje.

Metionino kiekis gali biiti susijes su smegeny pabrinkimu (edema), kuri gali vystytis ne daugiau kaip 1
pacientui i§ 100 (nedaznas poveikis). Jeigu rytais patirtuméte galvos skausmag su vémimu ir (arba)
regos sutrikimg, nedelsdami kreipkités j gydytoja (tai gali biiti smegeny pabrinkimo pozymiai).

Virskinimo sistemos sutrikimai, pavyzdziui, viduriavimas, pykinimas, vémimas, nemalonus pojiitis
skrandyje ir liezuvio uzdegimas vystosi nedaznai (gali pasireiksti ne daugiau kaip 1 pacientui i§ 100).
Kiti nedazni Salutinio poveikio atvejai (pasireiskiantys ne daugiau kaip 1 pacientui i§ 100) yra
sumazgjes apetitas (anoreksija), sujaudinimas, dirglumas, plauky slinkimas, dilgélin¢, nenormalus odos
kvapas, Slapimo nelaikymas.

PraneSimas apie Salutinj poveiki

Jeigu pasireiské Salutinis poveikis, jskaitant Siame lapelyje nenurodyta, pasakykite gydytojui arba
vaistininkui. Apie Salutinj poveikj taip pat galite pranesti tiesiogiai naudodamiesi V_priede nurodyta
nacionaline praneSimo sistema. PraneSdami apie Salutinj poveikj galite mums padéti gauti daugiau
informacijos apie $io vaisto sauguma.

5. Kaip laikyti Cystadane
Si vaistg laikykite vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

Ant buteliuko etiketés ir dézutés po ,,Tinka iki“ nurodytam tinkamumo laikui pasibaigus, $io vaisto
vartoti negalima. Vaistas tinkamas vartoti iki paskutinés nurodyto ménesio dienos.

Laikyti ne aukstesnéje kaip 25 °C temperatiiroje.
Buteliukg laikyti sandary, kad preparatas biity apsaugotas nuo drégmes.
Po pirmojo buteliuko atidarymo, vaistg reikia suvartoti per 3 ménesius.

Vaisty negalima iSmesti j kanalizacijg arba su buitinémis atlickomis. Kaip iSmesti nereikalingus
vaistus, klauskite vaistininko. Sios priemonés padés apsaugoti aplinka.

6. Pakuotés turinys ir kita informacija

Cystadane sudétis
- Veiklioji medziaga yra bevandenis betainas. 1 g geriamyjy milteliy yra 1 g bevandenio betaino.
- Pagalbiniy medziagy néra.

Cystadane iSvaizda ir kiekis pakuotéje

Cystadane yra balti, kristaliniai, laisvai byrantys milteliai. Jie pateikiami buteliukuose su vaiky sunkiai
atidaromu uzdoriu. Viename buteliuke yra 180 g milteliy. Kiekvienoje dézutéje yra vienas buteliukas
ir trys matavimo Saukstai.

Registruotojas

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Pranciizija
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Gamintojas

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92800 Puteaux

Prancuzija

arba

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Prancuzija

Jeigu apie §j vaistg norite suzinoti daugiau, kreipkités j vietinj registruotoja.

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

Bbuarapus

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

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

Danmark

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

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

Eesti

Recordati AB.

Tel: +46 8 545 80 230
Rootsi

E)Lada

Recordati Rare Diseases
TnA: +33 (0)1 47 73 64 58
ToAria

Espaiia

Recordati Rare Diseases Spain S.L.U.
Tel: +34 91 659 28 90

France
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Lietuva

Recordati AB.

Tel: +46 8 545 80 230
Svedija

Luxembourg/Luxemburg
Recordati

Tél/Tel: +32 2 46101 36
Belgique/Belgien
Magyarorszag
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franciaorszag

Malta

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

Nederland
Recordati

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge
Recordati AB.
TIf : +46 8 545 80 230

Sverige

Osterreich

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

Deutschland

Polska

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

Portugal



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
Svipj6d

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

Kvbmpog

Recordati Rare Diseases
TnA: 433147 73 64 58
ToAMia

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

Zviedrija

Sis pakuotés lapelis paskutinj karta perZiirétas

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

Romania

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

Slovenija

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

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

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel : +46 8 545 80 230
Sverige

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

ISsamig informacija apie §j vaistg pateikiama Europos vaisty agenttiros tinklalapyje:

http://www.emea.europa.cu. Internete rasite daugiau informacijos apie retas ligas ir jy gydyma.
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