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Agneursa (levacetilleicins)
Agneursa parskats un kapéc tas ir registrétas ES

Kas ir Agneursa un kapec tas lieto?

Agneursa ir zales, ko lieto, lai arstétu C tipa Nimana-Pika (NPC) slimibas neirologiskus simptomus (kas
ietekmé smadzenes un nervus) pieaugusajiem un bérniem no seSu gadu vecuma, kuri sver vismaz
20 kg.

NPC ir iedzimta slimiba, kas ietekmé organisma spé&ju vadit taukus Stinas. Laika gaita Sie tauki uzkrajas
smadzenu S$tnas un citas nervu sistémas dalas, ka rezultata stnas vairs nedarbojas pareizi un galu
gala iet boja. Tas izraisa tadus simptomus ka lidzsvara, kustibu un riSanas traucéjumus, neskaidru
runu un nekontrolé&jamu trici.

Agneursa tiek lietotas kombinacija ar miglustatu - citam zalém NPC neirologisko simptomu arstésanai.
Tas var lietot ari vienas pasas, ja arstésana ar miglustatu ir izraisijusi blakusparadibas, kas padara tas
nepiemérotas pacientam.

NPC ir “reta”, un 2017. gada 20. marta Agneursa tika pieskirts reti sastopamu slimibu arstésanai
paredzetu zalu statuss. Sikaka informacija par retu slimibu arstéSanai paredzéto zalu statusa
pieskirSanu ir atrodama EMA timekla vietné.

Agneursa satur aktivo vielu levacetilleicinu.

Ka lieto Agneursa?

Agneursa var iegadaties tikai pret recepti. Zales ir pieejamas ka maisini, kas satur granulas, kuras tiek
sajauktas ar Gdeni, lai pagatavotu suspensiju, kas jalieto iekskigi 2 lidz 3 reizes diena. Suspensiju var
ievadit ari ar barosanas cauruli.

Deva ir atkariga no pacienta kermena masas. Papildu informaciju par Agneursa lietoSanu skatit zalu
lietosanas instrukcija vai jautat arstam vai farmaceitam.

Ka Agneursa darbojas?

NPC izraisa izmainas (mutacijas) génos, kas sniedz noradijumus par proteinu, ko dévé par NPC1 un
NPC2, sintézi. Sie proteini parasti ir iesaistiti tauku vadi$ana no lizosomam (nelieli maisini $tnas, kas
noarda lielas molekulas, pieméram, taukus) uz citam Stnu dalam. Cilvékiem ar NPC, NPC1 vai NPC2
nedarbojas pareizi, ka rezultata lizosomas uzkrajas tauki, kas ir kaitigi Stinam.
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Nav precizi zinams, ka darbojas Agneursa aktiva viela levacetilleicins. Tomér pétijumi ar dzivniekiem
liecina, ka tas var palidzét korigét Stnu spé&ju razot enerdiju. Tas ietver Slnu spé&ju veidot adenozina
trifosfatu, kas ir galvenais energijas avots smadzenu stinam, kuras kontrolé kustibu un lidzsvaru.

Kadi Agneursa ieguvumi atklati petijumos?

Pamatpétijuma, kura piedalijas 60 pieaugusie un bérni no 6 gadu vecuma, kuri svéra vismaz 20 kg,
arstésana ar Agneursa uzlaboja vinu kustibas, koordinaciju un spé&ju veikt ikdienas uzdevumus
salidzindjuma ar placebo (fiktivu arstésanu).

P&tijuma pacienti pirmo 12 nedélu laika sanéma vai nu Agneursa, vai placebo, un 51 no

60 dalibniekiem sanéma ari arstésanu ar miglustatu. P&c $a perioda grupas mainijas; pacientiem,
kurus arst€ja ar Agneursa, sanéma placebo, un pacientiem, kuri lietoja placebo, deva Agneursa vél 12
nedélas. Galvenais efektivitates raditajs bija izmainas ataksijas (SARA) vértéSanas un klasifikacijas
skala. SARA raditajs méra, cik liela méra cilvéka kustibu, koordinaciju un spé&ju veikt ikdienas darbibas
ietekmé ataksija (stavoklis, kas izraisa muskulu koordinacijas zudumu). Skalas diapazons ir no 0 (nav
ataksijas) lidz 40 (smaga ataksija); personas raditdja samazinasanas nozimé, ka simptomi mazinas.

Kopuma arstésana ar Agneursa nodrosinaja vidéjo SARA raditaja samazinajumu par aptuveni

2 punktiem, salidzinot ar samazinajumu par 0,6 punktiem, lietojot placebo. Turklat tiem, kuri sanéma
Agneursa un péc tam pargaja uz placebo, péc arstéSanas ar Sim zalém partrauksanas SARA raditajs
pasliktinajas.

Kads risks pastav, lietojot Agneursa?

Pilnu visu zinoto blakusparadibu un ierobezojumu sarakstu, lietojot Agneursa, skatit zalu lietoSanas
instrukcija.

Visbiezakas Agneursa blakusparadibas (kas var rasties Iidz 1 no 10 cilvékiem) ir lildzenums (gaze).
Kapéc Agneursa ir registrétas ES?

NPC ir reta, dzivibai bistama slimiba ar ierobezotam arstéSanas iesp&jam. Agneursa apstiprinasanas
laika vienigas zales, kas tika registrétas NPC neirologisko simptomu arstésanai, bija miglustats.

Neskatoties uz dazam neskaidribam galvenaja pétijuma, pieméram, relativi 1so ilgtermina lietoSanai
paredzétu zalu terapijas ilgumu, Agneursa izraisija NPC neirologisko simptomu uzlaboSanos, tostarp to
simptomu uzlabosanos, kas ietekmé kustibu un koordinaciju. Turklat pacientiem, kuri partrauca
arstésanu, simptomi ievérojami pasliktinajas. Apstiprinasanas laika vieniga Agneursa blakusparadiba
bija gazu uzkrasanas.

Tadél Eiropas Zalu adentlira noléma, ka ieguvums, lietojot Agneursa, parsniedz So zalu radito risku un
zales var redistrét lietoSanai ES.

Kas tiek darits, lai garantéetu drosu un efektivu Agneursa lietosanu?

Zalu apraksta un lietoSanas instrukcija tika ietverti ieteikumi un piesardzibas pasakumi, kas jaievéro
veselibas apriipes specialistiem un pacientiem, lai garantétu drosu un efektivu Agneursa lietoSanu.

Tapat ka par visam zalém, dati par Agneursa lietosanu tiek pastavigi uzraudziti. Zinotas ar
AgneursalietoSanu saistitas iespéjamas blakusparadibas tiek rlpigi izvértétas, un tiek veikti visi
pacientu aizsardzibai nepiecieSamie pasakumi.
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Cita informacija par Agneursa

Agneursa sanéma registracijas apliecibu, kas deriga visa ES

Sikaka informacija par Agneursa ir atrodama adentiras timekla vietné:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/agneursa.
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