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Ammonaps
natrija fenilbutirats

EPAR kopsavilkums plasakai sabiedribai

Sis dokuments ir Eiropas Publiskd novéertéjuma zinojuma (EPAR) kopsavilkums. Taja ir
paskaidrots, ka Cilvékiem paredzéto zaju komiteja (CHMP) novértéja veiktos pétijumus, pirms
sniegt ieteikumus par So zaju lietoSanu.

Ja Jums ir vajadzigas sikakas zinas par savu veselibas stavokli vai arstesanu, izlasiet zaju
lietosanas pamdcibu (kas art ir daJa no EPAR) vai sazinieties ar savu arstu vai farmaceitu. Ja
Jums ir vajadzigas sikakas zinas, kas pamato CHMP ieteikumus, izlasiet zindtnisko iztirzajumu
(kas ari ir daja no EPAR).

Kas ir Ammonaps?
Ammonaps ir zales, kas satur aktivo vielu fenilbutiratu. Tas ir pieejamas ka baltas, ovalas tabletes
(500 mg) un ka granulas (940 mg/g).

Kapéc lieto Ammonaps?

Ammonaps lieto, lai pacientiem arstétu urinvielas cikla trauc€jumus. Noteikta aknu fermenta trikuma

del sie pacienti nespgj no organisma izdalit slapekla atlikumu. Organisma slapekla atlikums ir

amonjaka forma, kas ir toksisks, jo Tpasi — smadzeném.

Ammonaps lieto pacientiem, kuriem trukst viens vai vairaki no Siem fermentiem:

karbamilfosfatsintetaze, ornitintranskarbamilaze vai argininsukcinatsintetaze. Sis zales var lietot

pacientiem ar $adam slimibas formam:

e ,agra sakuma” slimiba mazuliem, kuriem novéro pilnigu viena vai vairaku $o fermentu trikumu
pirma dzives ménesa laika;

e vela sakuma” slimiba pacientiem, kuriem novéro dalgju fermenta trilkumu vecuma virs viena
ménesa un kuriem ir bijis smadzenu bojajums, ko radijis augsts amonjaka Itmenis.

Sis zales var iegadaties tikai pret recepti.

Ka lieto Ammonaps?

ArsteSanu ar Ammonaps jauzrauga arstam, kam ir pieredze urinvielas cikla traucgjumu arstéSana.
Ammonaps lieto ka papildzales citam terapijam un, ieveérojot Tpasu mazproteinu dietu, lai mazinatu
slapekla uznemsanu. Ammonaps dienas devu pielago katram pacientam individuali, un ta ir atkariga no
pacienta uztura, garuma un svara. Lai noteiktu pareizo dienas devu, ir javeic regularas asins analizes.
Ammonaps devu sadala vienadas dalas, un tas lieto katra dienreize.

Tabletes ir paredz&tas pieaugusajiem un beérniem, savukart granulas domatas mazuliem un pacientiem,
kas tabletes nevar norit. Granulas iejauc €diena vai dz€riena 1si pirms to ienemsanas vai atSkaida tident
pirms tas ievada ar cauruli, kas caur védera dobumu vai caur degunu tiek virzita kungf.

Ammonaps ir ilgstosi lietojamas zales, un tas jalieto Iidz pacientam ir veikta sekmiga aknu
transplantacija.

Ka Ammonaps darbojas?
Edot proteinus, organisma nonak slapeklis, kas tad parveidojas par amonjaku. Pacienti ar urinvielas
cikla traucgjumiem nesp€j no organisma izvadit amonjaku. Rezultata tas var sasniegt paaugstinatu

7 Westferry Circus, Canary Wharf, London E14 4HB, UK
Tel. (44-20) 74 18 84 00 Fax (44-20) 74 18 84 16
E-mail: mail@emea.europa.eu  http://www.emea.europa.eu

© European Medicines Agency, 2009. Reproduction is authorised provided the source is acknowledged.



limeni, kas rada smagus traucgjumus, tai skaita invaliditati, smadzenu bojajumus un naves iestasanos.
Ammonaps aktiva viela natrija fenilbutirats organisma tiek parveidota par citu vielu, ko déve par
fenilacetatu. Fenilacetats savienojas ar aminoskabes glutaminu, kas satur slapekli. Ta rezultata
veidojas viela, ko no organisma var izvadit nieres. Pateicoties §im procesam, slapekla koncentracija
organisma kritas, mazinot sarazota amonjaka daudzumu.

Ka noritéja Ammonaps izpéte?

Ammonaps iedarbibu pétija 82 pacientiem ar urinvielas cikla traucgjumiem, kuriem indicgja
Ammonaps un kuri ieprieks nebija san€musi citas zales §1s slimibas arst€Sanai. Ammonaps netika
salidzinatas ar citam zalém. Galvenais efektivitates raditajs bija dzivildze, tacu pétijuma noskaidroja
arT hiperamoni€mijas epizozu skaitu (Joti augsta amonjaka ITmena asinis gadijumus), kognitivo
(domasanas, macisanas un atminas sp&ju) attistibu, augSanu, ka arT amonjaka un glutamina Iimeni
asinis.

Kads ir Ammonaps iedarbigums $ajos pétijumos?

Kopégjais dzivildzes Tpatsvars bija aptuveni 80 % jaundzimusajiem, kas sanéma Ammonaps. Turpretim
nearstétiem jaundzimus$ajiem nave parasti iestajas pirmaja dzives gada. Dzivildzes Tpatsvars bija
augstaks tiem pacientiem, kuriem slimiba bija attistijusies velaka dzives posma. Invaliditates riska
samazinasanai ir svarigi slimibu agri diagnosticét un nekavgjoties arstet.

Kads pastav risks, lietojot Ammonaps?

Visbiezak novérotas nevélamas Ammonaps blakusparadibas (vairak neka vienam pacientam no desmit)
ir amenoreja (menstruaciju trikums) un neregularas menstruacijas (neregularas ménesreizes), tacu $is
blakusparadibas rodas tikai sievietém reproduktiva vecuma. Citas biezi noverojamas blakusparadibas

ir traucéta nieru darbiba un asins ainas (sarkano asinskermeniSu, balto asinskermeni$u un trombocitu)
neatbilstiba normas robeZzam. Pilns visu Ammonaps izraisito blakusparadibu apraksts ir atrodams zalu
lietoSanas pamaciba.

Ammonaps nedrikst lietot cilvéki ar paaugstinatu jutibu (alergiju) pret natrija fenilbutiratu vai kadu

citu So zalu sastavdalu. Tas nedrikst lietot pacientes, kam ir iestajusies griitnieciba vai kas baro b&rnu
ar kriiti.

Kapéc Ammonaps tika apstiprinatas?

Cilvekiem paredzeto zalu komiteja (CHMP) secingja, ka urtvielas cikla trauc€jumi ir smaga slimiba,
kuras arst€Sanai ir pieejams maz zalu, un ka ir pieradita Ammonaps iedarbiba parak augsta amonjaka
limena novér§ana. Tapéc, neskatoties uz ierobeZoto informacijas apjomu, CHMP noléma, ka pacienta
ieguvums, lietojot Ammonaps ka papildzales hronisku urinvielas cikla trauc&jumu kontrol€sana,
parsniedz $o zalu radito risku. Komiteja ieteica izsniegt Ammonaps registracijas apliecibu.
Ammonaps tika atlautas “izn@muma karta” tapeéc, ka slimibas retuma del, apstiprinasanas bridi bija
pieejama visai ierobezota informacija. Ta ka attiecigais uzn€mums iesniedza prasito papildu
informaciju, 2004. gada 6. julija ,,iznémuma karta” tika atcelta.

Cita informacija par Ammonaps.

Eiropas Komisija 1999. gada 8. decembri izsniedza Ammonaps registracijas apliecibu, kas deriga visa
Eiropas Savieniba. Registracijas apliecibu atjaunoja 2004. gada 8. decembr un 2009. gada

8. decembri. Registracijas apliecibas ipasnieks ir Swedish Orphan International AB.

Pilns Ammonaps EPAR teksts ir atrodams $eit.

So kopsavilkumu pédéjo reizi atjauninaja 12./2009.
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