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EPAR kopsavilkums plasakai sabiedribai

Kuvan
sapropterina dihidrohlorids

Sis ir Eiropas Publiska novértéjuma zinojuma (EPAR) kopsavilkums par Kuvan. Taja ir paskaidrots, ka
agentdra ir vértéjusi Sis zales, lai ieteiktu to registraciju Eiropas Savieniba un sniegtu lietoSanas
nosacijumus. Tas nav paredzéts ka praktiski ieteikumi par Kuvan lietoSanu.

Lai sanemtu praktisku informaciju par Kuvan lietoSanu, pacientiem jaizlasa zalu lietoSanas instrukcija
vai jasazinas ar arstu vai farmaceitu.

Kas ir Kuvan un kapeéc tas lieto?

Kuvan ir zales, ko lieto paaugstinata fenilalanina limena asinis arstésanai visu vecumu pieaugusajiem
un bérniem ar genétiskiem trauc&jumiem — fenilketondrija (PKU) vai tetrahidrobiopterina (BH4)
deficitu.

Pacienti ar Siem trauc&jumiem nevar parstradat aminoskabi fenilalaninu no uztura olbaltumvielas un
rezultata aminoskabe asinis uzkrajas lidz parak augstam limenim, radot nervu sistémas traucéjumus.

Ta ka pacientu skaits ar paaugstinatu fenilalanina limeni asinis ir mazs, slimibas uzskata par retam, un

Kuvan satur aktivo vielu sapropterina dihidrohloridu.
Ka lieto Kuvan?

Kuvan ir pieejamas Skistosu tablesu veida (100 mg) vai ka pulveris (100 vai 500 mg), kas jaizskidina
Gdeni un jaizdzer. Kuvan var iegadaties tikai pret recepti, un arstésana jasak un jauzrauga arstam,
kuram ir pieredze PKU un BH4 deficita arstésana. Svarigi, lai pacienti, lietojot Kuvan turpinatu ievérot
diétu ar zemu fenilalanina un olbaltumvielu saturu, turklat jauzrauga un japielago fanilalanina un
olbaltumvielu uznemsana, lai nodrosinatu, ka tiek kontroléts fenilalanina limenis asinis un uztura
lidzsvars. Kuvan ir paredzétas ilgstosai lietosanai.
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Kuvan sakumdevu aprékina péc pacienta svara. Devu péc tam pielago, nemot véra aminoskabes,
tostarp fenilalanina, limeni asinis. Kuvan lieto édienreizés viena un taja pasa laika katru dienu un,
vélams, no rita. Lai panaktu vislielako iedarbibu, daziem pacientiem ar BH4 deficitu deva, iesp&jams,
jasadala divas vai tris dalas un jaienem dienas gaita.

Apmierinosa reakcija tiek definéta ka fenilalanina limena samazinasanas asinis par vismaz 30 % vai
Iidz arsta noteiktam limenim. Ja tas sasniegts péc ménesa, tiek uzskatits, ka pacientam ir atbildes
reakcija, un vins var turpinat lietot Kuvan.

Ka Kuvan darbojas?

Augsts fenilalanina lTmenis asinis rodas, ja ir traucéta fenilalanina noardisana, ko veic ferments
fenilalanina hidroksilaze. PKU pacientiem ir defektivi $a fermenta varianti, bet pacientiem ar BH4
deficitu ir zems BH4 — kofaktora, kas nepiecieSams $a fermenta pilnvértigai darbibai, — limenis.

Kuvan aktiva viela sapropterina dihidrohlorids ir BH4 sintetiska kopija. PKU gadijuma tas darbojas,
palielinot defektiva fermenta aktivitati, bet BH4 deficita gadijuma tas aizvieto triikstoSo kofaktoru.
Sada riciba palidz atjaunot fermenta sp&ju parveidot fenilalaninu par tirozinu, tad&jadi pazeminot
fenilalanina limeni asinis.

Kadas bija Kuvan prieksrocibas petijumos?

Attieciba uz PKU pamatpétijuma salidzinaja fenilalanina limena pazeminasanos asinis 88 pacientiem,
kurus arstéja ar Kuvan vai placebo (fiktivu arstéSanu). Divos citos pétijumos, iesaistot 101 pacientu,
pétlja Kuvan efektivitati, ja pacienti uztura lietoja fenilalaninu saturosu partiku taja pasa laika
saglabajot fenilalanina limeni asinis noteiktajas robezas (t. i., fenililalanina tolerance).

Kuvan bija iedarbigakas par placebo fenililalanina limena asinis samazinaSana pacientiem ar PKU,
panakot samazinajumu par 236 mikromoliem litra péc 6 ned€lam, salidzinot ar pieaugumu par

3 mikromoliem litra, lietojot placebo. Turklat Kuvan |ava pacientiem ar PKU, kuriem nepieméroja diétas
ierobezojumus, palielinat ikdienas fenililalanina uzpemsanu par 17,5 mg uz kermena svara kilogramu
péc 10 nedélam salidzinajuma ar 3,3 mg/kg, lietojot placebo. Kad Kuvan lietoSana un diétas
ierobeZojumi tika salidzinati ar diétu vienu pasu, vidgjais uznemtais fenililalanina dienas daudzums, kas
bija panesams péc 26 nedélam, bija 81 mg/kg Kuvan lietotaju grupa un 50 mg/kg grupa, kura ieveroja
tikai dietu.

Attieciba uz BH4 deficitu, kas ir Joti reta saslim$ana, uznémums iesniedza triju publicétu pétijumu
rezultatus par pacientu arsté$anu ar sapropterina dihidrohloridu vid&ji 15,5 ménesus. Sajos p&tijumos
pacientiem tika konstatéta fenilalanina [Tmena asinis un citu slimibas pazimju uzlabosanas, lietojot
zales.

Kuvan pétljumos tika iesaistiti visu vecumu pieaugusie un bérni.
Kads risks pastav, lietojot Kuvan?

Visbiezakas Kuvan blakusparadibas (kas var rasties vairak neka 1 no 10 pacientiem) ir galvassapes un
rinoreja (iesnas).

Pilnu visu blakusparadibu un ierobeZojumu sarakstu, lietojot Kuvan, skatit zalu lietoSanas instrukcija.
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Kapec Kuvan tika apstiprinatas?

Adgentlira noléma, ka pacientu ieguvums, lietojot Kuvan, parsniedz So zaju radito risku, un ieteica
izsniegt So zalu redistracijas apliecibu.

Kas tiek darits, lai nodrosinatu drosu un efektivu Kuvan lietoSanu?

Zalu apraksta un lietoSanas instrukcija tika ietverti ieteikumi un piesardzibas pasakumi, kas jaievéro
veselibas apripes specialistiem un pacientiem, lai garantétu droSu un efektivu Kuvan lieto3anu.

Cita informacija par Kuvan

Eiropas Komisija 2008. gada 2. decembri izsniedza Kuvan redistracijas apliecibu, kas deriga visa
Eiropas Savieniba.

Retu slimibu arstéSanai paredzéto zalu komitejas atzinuma kopsavilkums par Kuvan ir atrodams
adgentiras timekla vietné: ema.europa.eu/Find medicine/Human medicines/Rare disease designation.

Pilns Kuvan EPAR teksts ir atrodams agentiras timekla vietné: ema.europa.eu/Find medicine/Human
medicines/European Public Assessment Reports. Plasaka informacija par arstéSanu ar Kuvan pieejama
zalu lietoSanas instrukcija (kas ari ir EPAR dala) vai sazinoties ar arstu vai farmaceitu.

So kopsavilkumu pé&déjo reizi atjaunindja 7.2017.
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