I PIELIKUMS

ZALU APRAKSTS



vgim zaleém tiek piemerota papildu uzraudziba. Tadgjadi bils iesp&jams atri identificgt jaunako
informaciju par $o zalu droSumu. Veselibas apripes specialisti tiek lfigti zinot par jebkadam
iespgjamam nevelamam blakusparadibam. Skatit 4.8. apakSpunktu par to, ka zinot par nevélamam
blakusparadibam.

1. ZALUNOSAUKUMS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg cietas kapsulas

2. KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS
Katra cieta kapsula satur 250 mg henodezoksiholskabes (chenodeoxycholic acid).

Pilnu paligvielu sarakstu skatit 6.1. apakSpunkta.

3. ZALU FORMA
Cieta kapsula

0. izméra, 21,7 mm gara kapsula ar dzeltenu korpusu un oranzu vacinu. Kapsula satur baltu, pres€tu
pulveri.

4. KLINISKA INFORMACIJA
4.1. Terapeitiskas indikacijas

Henodezoksiholskabe ir indic&ta, lai arsteétu iedzimtus primaro zultsskabju sintézes traucgjumus, ko ir
izraisijis sterina 27-hidroksilazes deficits (izpauzas ka cerebrotendinoza ksantomatoze
(cerebrotendinous xanthomatosis — CTX)) zidainiem, bérniem un pusaudziem vecuma no 1 ménesa
lidz 18 gadiem, ka arT pieaugusajiem.

4.2. Devas un lietoSanas veids

Arste3ana ir jauzsak un jakontrol€ arstiem ar pieredzi cerebrotendinozas ksantomatozes vai iedzimtu
primaro zultsskabju sintézes trauc&jumu kontrol€sana.

Terapijas uzsakSanas un devu pielagoSanas laika holestanola [imeni seruma un/vai Zults spirtu [imeni
urina ir japarbauda reizi 3 meénesos lidz metabolajai kontrolei un tad reizi gada. Ir jaizvelas
henodezoksiholskabes zemaka deva, kas efektivi pazemina holestanola l[imenus seruma un/vai zults
spirtu limenus urma lidz normaliem diapazoniem. Ir arT jakontrolg aknu darbiba. Aknu enzimu
lidztekus paaugstinasanas virs normaliem Itmeniem var liecinat par pardozesanu. P&c terapijas
uzsaksSanas perioda holestanola, zults spirtu Iimenu urina un aknu darbibas novértésana ir javeic ne
retak ka reizi gada, un deva ir atbilstosi jakorigé (skatit 4.4. apak$punktu). Lai kontrolétu arstéSanu
straujas augSanas, blakusslimibas un griitniecibas laika, iespgjams, biis nepiecieSami papildu
izmeklgjumi vai tie bils javeic biezak (skatit 4.6. apakSpunktu).

Ja veérojams stabils terapeitiskas reakcijas triikums uz henodezoksiholskabes monoterapiju, ir jalemj
par citam arstéSanas iesp&jam.



Devas

Pieaugusie

Sakuma deva pieaugusajiem ir 750 mg/diena, sadaliti trijas devas, ar nosacijumu, ka tas ir pietickami,
lai normaliz&tu holestanola ITmeni seruma un/vai Zults spirtu Itmeni urina. P&c tam, ja holestanola
Iimenis seruma un/vai zults spirtu [imenis urina saglabajas paaugstinats, ikdienas devu var pa 250 mg
solim palielinat Iidz maksimalajai devai 1 000 mg/diena.

Pediatriska populacija (1 ménesis—18 gadi)

Sakuma deva bérniem ir 5 mg/kg/diena, sadaliti trijas devas. Ja aprékinata deva nedalas ar 250 mg, ir
jaizvelas tuvaka deva, kas mazaka par maksimalo devu 15 mg/kg/diena ar nosacijumu, ka ta ir
pietiekama, lai normaliz€tu holestanola Iimeni seruma un/vai zults spirtu [imeni urina.

Jaundzimusie, kuru vecums ir mazaks par vienu ménesi
Drosums un efektivitate jaundzimusajiem, kuri ir jaunaki par vienu ménesi, nav pieradita. Ir pieejami
ierobezoti droSuma dati (skatit 4.8. apakSpunktu).

Izlaista deva
Ja deva ir izlaista, nakama deva pacientam jalieto ieplanotaja laika. Nedrikst lietot dubultu devu, lai
aizvietotu izlaisto devu.

Ipasas populacijas
Gados vecaki pacienti (> 65 gadi)
Devu pielagosana nav nepiecieSama.

Nieru darbibas traucejumi
Dati par pacientiem ar nieru darbibas trauc€jumiem nav pieejami. Tomer §ie pacienti ir rupigi
janovero, un deva ir jatitré individuali.

Aknu darbibas traucéjumi
Dati par pacientiem ar aknu darbibas traucgjumiem nav pieejami. Tomer §ie pacienti ir ripigi
janovero, un deva ir jatitr€ individuali.

LietoSanas veids

Iekskigai lietoSanai. Henodezoksiholskabes kapsulas var lietot kopa ar uzturu vai bez ta. Cietas
kapsulas ir jalieto veselas, kopa ar pietiekamu daudzumu tidens, apméram viena un taja pasa laika
katru dienu.

Zidainiem un beérniem, kuri nevar norit kapsulas, kapsulas var riipigi atvert un saturu pievienot 8,4%
natrija hidrogénkarbonata skidumam: skatit 6.6. apakspunktu.

4.3. Kontrindikacijas

Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apakSpunkta uzskaititajam paligvielam.

4.4. Ipasibridinajumi un piesardziba lieto§ana

Kontrole

P&c terapijas uzsaksanas perioda holestanola, zults spirtu [imenu urina un aknu darbibas noveértésana ir
javeic ne retak ka reizi gada, un deva ir atbilstosi jakorige (skatit 4.2. apakSpunktu). Lai kontrolétu

arst€Sanu straujas augSanas, blakusslimibas un griitniecibas laika, iesp&jams, biis nepiecieSami papildu
izmeklI&jumi vai tie bis javeic biezak (skatit 4.6. apakSpunktu).



Henodezoksiholskabes lidztekus lietoSana ar citam zalém

Vienlaiciga lietoSana ar ciklosporinu, sirolimu un fenobarbitalu nav ieteicama; skatit 4.5. apakSpunktu,
lai uzzinatu vairak.

Kolestipols un antacidu grupas zales, kas satur aluminija hidroksidu un/vai smektitu, ir jalieto
2 stundas pirms vai p&c henodezoksiholskabes lietoSanas, skatit 4.5. apakSpunktu, lai uzzinatu vairak.

Henodezoksiholskabe ir jalieto vai nu vienu stundu pirms holestiramina, vai 4—6 stundas p&c ta
lietoSanas; skatit 4.5. apak$punktu, lai uzzinatu vairak.

Vienlaiciga lietoSana ar peroraliem kontracepcijas lidzekliem nav ieteicama; sikaku informaciju skatit
4.5. apakspunkta. Sieviet€ém reproduktiva vecuma jalieto efektiva kontracepcijas metode; sikaku
informaciju skattt 4.6. apakSpunkta.

4.5. Mijiedarbiba ar citam zalem un citi mijiedarbibas veidi

Pacientiem ar cerebrotendinozo ksantomatozi mijiedarbibas pétijumi par henodezoksiholskabi un
vienlaikus lietotam zalém nav veikti.

Kolestipols un antacidu grupas zales

Henodezoksiholskabi nevajadz&tu lietot vienlaikus ar kolestipolu vai antacidu grupas zalem, kas satur
aluminija hidroksidu un/vai smektitu (aluminija oksidu), jo §is zales henodezoksiholskabe aktivo vielu
saista zarnas un $adi nepielauj tas reabsorbciju un efektivitati. Ja nepiecieSams lietot zales, kas satur
kadu no §Tm aktivajam vielam, tas ir jalieto 2 stundas pirms vai p&c henodezoksiholskabes lietoSanas.

Holestiramins
Henodezoksiholskabi nevajadzetu lietot vienlaikus ar holestiraminu, jo tas saista henodezoksiholskabi
zarnas, un $adi nepielauj tas reabsorbciju un efektivitati. Ja nepiecieSams lietot holestiraminu, tad

henodezoksiholskabe ir jalieto vai nu vienu stundu pirms holesteramina, vai 4—6 stundas p&c tas.

Ciklosporins un sirolims

Ir pieradits, ka ciklosporins samazina henodezoksiholskabes sintézi, inhibg&jot CYP27A1 un palielinot
HMG CoA reduktazes aktivitati. Lidziga iedarbiba uz CYP27A1, tikai lielakas devas, ir novérota
sirolimam. Ir jaizvairas no henodezoksiholskabes vienlaicigas lietoSanas ar ciklosporinu vai sirolimu.
Ja ciklosporina vai sirolima lietoSana tiek atzita par nepiecieSamu, ir ripigi jakontrole Zults spirtu
Iimenis seruma un urina, un atbilstosi japielago henodezoksiholskabes deva.

Fenobarbitals

Henodezoksiholskabes vienlaiciga lietoSana ar fenobarbitalu palielina HMH CoA reduktazi un sadi
nomac vienu no henodezoksiholskabes farmakodinamiskajiem efektiem cerebrotendinozas
ksantomatozes gadijuma. Ja fenobarbitala lietoSana tiek atzita par nepiecieSamu, ir riipigi jakontrole

zults spirtu ITmenis seruma un urina, un atbilstosi japielago henodezoksiholskabes deva.

Perorali kontracepcijas Iidzekli

Peroralu kontracepcijas Iidzeklu lietoSana samazina pieejamo henodezoksiholskabes daudzumu. Tadg]
perorali kontracepcijas Iidzekli var pasliktinat pamata esoSo deficttu un nomakt henodezoksiholskabes
efektivitati cerebrotendinozas ksantomatozes gadijuma. Vienlaiciga lietoSana ar peroraliem
kontracepcijas lidzekliem nav ieteicama.



4.6. Fertilitate, grutnieciba un baroSana ar kriti

Sievietes ar reproduktivo potencialu

Sievietem reproduktiva vecuma jalieto efektiva kontracepcijas metode. Peroralu kontracepcijas
lidzeklu lietoSana pacientem, kuras lieto henodezoksiholskabi, nav ieteicama; stkaku informaciju skatit
4.5. apaksSpunkta.

Griitnieciba

Pacientém ar cerebrotendinozo ksantomatozi un augstu holestanola Itmeni ir novérots nelabvéligs
iznakums grutniecibas laika. Publikacijas ir zinots par diviem intrauterinas naves gadijjumiem mateém
ar cerebrotendinozo ksantomatozi. Publikacijas ir zinots par divam sievieSu ar cerebrotendinozo
ksantomatozi gritniecibam, kuru rezultats bija priekslaicigi dzimusi bérni ar aizkavétas intrauterinas
augSanas pazimeém. Datu par henodezoksiholskabes lietoSanu griitniec€m nav, vai tie ir ierobezoti.
Pétijumi ar dzivniekiem pierada reproduktivo toksicitati (skatit 5.3. apakSpunktu).

Henodezoksiholskabi griitniecibas laika un reproduktiva vecuma sieviet€ém, neizmantojot
kontracepcijas Iidzeklus, lietot nav ieteicams.

BaroSana ar kruiti

Nav zinams, vai henodezoksiholskabe/metaboliti izdalas cilveka piena.
Nav iespg€jams izslegt risku jaundzimusajiem/zidainiem.

Lémums partraukt baro$anu ar kriiti vai partraukt/atturéties no terapijas ar henodezoksiholskabi
japienem, izvertgjot kriits barosanas ieguvumu bérnam un ieguvumu no terapijas sievietei.

Fertilitate

Henodezoksiholskabe ir endogéna zultsskabe, ko lieto aizvietotajterapija, un nav sagaidams, ka
terapeitiskas devas ta ietekmes fertilitati.

4.7. Ietekme uz speju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus

Henodezoksiholskabe neietekmé vai nenozimigi ietekme sp&ju vadit transportlidzek]us un apkalpot
mehanismus.

4.8. Nevelamas blakusparadibas

DroSuma profila kopsavilkums

Nevelamas blakusparadibas henodezoksiholskabi sanemosajiem pacientiem (gan pieaugusajiem, gan
b&rniem) parasti ir vieglas vai m&renas; galvenas noverotas reakcijas ir apkopotas tabula talak teksta.

Nevélamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Nevelamas reakcijas ir sagrupétas atbilstosSi MedDRA organu sisteému klasifikacijai, izmantojot
sekojosubiezuma iedaltjumu: loti biezi (= 1/10), biezi (= 1/100 Iidz < 1/10), retak (= 1/1 000 lidz
< 1/100), reti (= 1/10 000 Iidz < 1/1 000), loti reti (< 1/10 000), nav zinami (nevar noteikt p&c
pieejamiem datiem).



MedDRA organu sisteému klasifikacija leteicamais termins Biezums
Kunga-zarnu trakta traucjumi Aizcietgjums nav zinams
Aknu un/vai zults izvades sistémas trauc&jumi Paaugstinats transaminazu | nav zinams
Itmenis
Dzelte nav zinams

AtseviSsku nevélamo blakusparadibu apraksts

Divos novérojuma pétijumos ar henodezoksiholskabi tika zinots kopa par trim nevélamam
blakusparadibam trim no 63 pacientiem (droSuma populacija). Neviena no trim nevélamajam
blakusparadibam nebija nopietna. Viens viegla intermitgjosa aizciet€juma gadijums bija pieaugusajam,
bet vél viens gadijums bija b&rnam. Viens nevélamas aknu reakcijas gadijums bija divas ned€las
vecam zidainim, kuram bija diagnostic€ta cerebrotendinoza ksantomatoze, un tas ir apspriests sadala
talak teksta.

Pediatriska populacija

Divos novérojuma pétijumos ar henodezoksiholskabi kopuma 14 pediatriskie cerebrotendinozas
ksantomatozes pacienti tika arstéti ar henodezoksiholskabi: 1 zidainis (no 0 1idz < 2 gadiem), 6 b&rni
(no 2 Iidz < 12 gadiem) un 7 pusaudzi (no 12 Iidz < 18 gadiem). Visi pediatriskie pacienti ka sakuma
devu san€ma 15 mg/kg/diena.

Vienigajam pétijuma icklautajam zidainim seSas ned€las pec p&tjjuma sakuma bija palielinati aknu
funkecijas testu raditaji. Zidaina aknu darbiba normalizgjas, uz laiku partraucot arstéSanu ar
henodezoksiholskabi. Henodezoksiholskabes aizvietotajterapija tika atsakta un turpinata, izmantojot
mazaku devu, tas ir, 5 mg/kg/diena, un turpmak komplikaciju nebija.

So nevélamas aknu reakcijas gadijumu zidainim pavadija vairaki jaucgjfaktori, tadi ka vienlaicigi
ritosa parchovirusu infekcija, Iidztekus ievaditas zales, par kuram ir zinams, ka tas ietekmeé aknu
darbibu (aciklovirs un fenobarbitals), un hiperbilirubin€mija dzimSanas bridi.

Ta ka cerebrotendinoza ksantomatoze ir reta, pieejamas publikacijas nav pietickamas, lai noteiktu, ka
henodezoksiholskabes droSums atSkiras dazadas pediatriskd vecuma grupas vai starp pediatriskiem

pacientiem un piecaugusajiem.

ZinoS$ana par iespéjamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tad¢jadi zalu
ieguvuma/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek ltigti zinot par
jebkadam iespgjamam neveélamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma minéto nacionalo
zinoSanas sisteému.

4.9. Pardozesana

Tiek uzskatits, ka kait€juma iesp&ja pardozesanas rezultata ir Joti neliela, jo henodezoksiholskabes
uzkrasanas ir maz ticama tapeéc, ka eksiste efektivs endogens eliminacijas un izvadiSanas mehanisms.
5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1. Farmakodinamiskas ipasibas

Farmakoterapeitiska grupa: lidzekli zults sist€mas un aknu slimibu arsté$anai, zultsskabes un to
atvasinajumi, ATK kods: AOSAA01




Darbibas mehanisms

Eksogénu henodezoksiholskabi izmanto ka aizvietojo$o terapiju, lai atjaunotu endogénas
henodezoksiholskabes deficita/trikuma izraisitu atgriezenisko inhibiciju. CTX gadijuma CYP27A1
géna defekts izraisa mitohondriala sterina 27-hidroksilazes enzima deficitu. Sis deficits bloké primaro
zultsskabju sintézi gan klasiskaja (neiralais cel$), gan alternativaja (skabju) cela. Tomer holskabe tiek
sintez€ta, izmantojot alternativu mikrosomu celu. Gala rezultata kopgjas zultsskabes satura ir izteikts
henodezoksiholskabes deficits, bet relativi daudz holskabes.

CTX gadijuma henodezoksiholskabes deficits izraisa holesterina 7a-hidroksilazes (CYP7A1) un HMG
Co A reduktazes atgriezenisko reakciju, izraisot palielinatu atipisku Zultsskabju, zults spirtu un
holestanola razo$anu, kas izraisa slimibas patologiskas sekas. Eksogéna aizvietoSana ar
henodezoksiholskabi inhibé CYP7A1 (izmantojot kodola receptoru FXR) un HMG CoA reduktazi,
tada veida atjaunojot atgriezenisko inhibiciju.

Henodezoksiholskabes primara farmakodinamiska iedarbiba ir $ada:

1. samazinata holesterina razoSana — pazemina holestanola [imeni seruma (iedarbojoties uz HMG
CoA reduktazi);

2. samazinata holestanola razoSana — pazemina holestanola ltmeni seruma (iedarbojoties uz HMG
CoA reduktazi un CYP7A1);

3. samazinata patologisku Zults spirtu un Zults skabju raZoSana — atjaunojot primaras zultsskabju

sintézes atgriezenisko inhibiciju (iedarbojoties uz CYP7A1).

Kliniska efektivitate un droSums

Efektivitate un droSums tika péetiti divos retrospektivos pétijumos divos centros Eiropa. Galvena
pétijuma pacientu populacijas vidgjais vecums bija mazaks (25,8 gadi) neka paligp&tijuma (35 gadi),
kas arT atspoguloja funkciju zuduma Iimeni abas kohortas pirms arst€Sanas sakuma: paligp&tijuma
funkciju zuduma vertgjums atskaites punkta bija lielaks.

Pivotalaja petjjuma CDCA-STUK-15-001 cerebrotendinozas ksantomatozes pacientu arstéSana ar
750-1 000 mg henodezoksiholskabes/diena pieaugusajiem vai 5—15 mg
henodezoksiholskabes/kg/diena zidainiem un b&rniem bija saistita ar statistiski nozimigu vid&jo
holestanola [imenu seruma pazeminasanos no atskaites punkta Iidz laikam p&c atskaites punkta
vispargja populacija un divas pacientu apaksgrupas: <21 gads un > 21 gads pirmaja arstésana.
Pazeminajas Zults spirtu [imenis urina. Neirologisko funkciju zuduma skalu (Rankina un EDSS)
vertejumi stabilizgjas vai uzlabojas Iidz pedejai kliniskajai vizitei attiecigi 84,6% un 76,9% pacientu.
Vidgjie Rankina un EDSS (Expanded Disability Status Scale — paplasinata invaliditates statusa skala)
vertejumi uzradija nelielu pieaugumu (pasliktinasanos) no atskaites punkta lidz pedgjai kliniskajai
vizitei — 0,08 £ 0,74 un 0,27 + 1,24 vispargja populacija, bet Sis pieaugums nebija statistiski nozimigs.
Bija statistiski butiska (p = 0,04) Rankina skalas vidgja vertgjuma uzlaboSanas (mazinasanas) —

0,31 £ 0,48 <21 gada vecuma apakSgrupa.

Slimibas pazimes un simptomi izzuda, mazinajas vai stabilizgjas lielakajai dalai pacientu pétijuma
gaita. Caureja izzuda 100% (23/23) pacientu, kuriem S§is simptoms bija atskaites punkta. Simptomu
izzusana, stavokla uzlabosanas vai stabilizéSanas notika 88,9% (16/18) pacientu ar kognitivajiem
traucgjumiem. Epilepsija beidzas 100% (3/3 pacientiem), bet polineiropatija stabiliz€jas vai mazinajas
100% (11/11). Piramidala disfunkcija mazinajas vai stabiliz&jas 60% (10/15), bet cerebrala disfunkcija
88,7% (12/14). Psihiskie traucgjumi izzuda, mazinajas vai stabilizgjas 85,7% (6/7) pacientu. Tomer
parkinsonisma simptomi, reta slimibas izpausme/asociacija, kas pétijuma laika attistijas tikai

2 pacientiem, uz zalém nereaggja.

Paligpetijuma CDCA-STRCH-CR-14-001 cerebrotendinozas ksantomatozes pacientu arst€sana ar
750 mg/henodezoksiholskabes/diena, ar arstésanas ilguma medianu 5,75 gadi, bija saistita ar statistiski
nozimigu vidgjo holestanola ITmenu seruma pazeminasanos no atskaites punkta lidz jebkurai vizitei
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pec atskaites punkta. 7a-hidroksi-4-holestén-3ona vidgjie [imeni biitiski pazeminajas no atskaites
punkta lidz 1. un 2. vizitei p&c atskaites punkta. D vitamina un PTH [imeni pazeminajas no atskaites
punkta Iidz abam viziteém pec arstéSanas, bet vidgjie piruvata [imeni pazeminajas no atskaites punkta
lidz pirmajai vizitei pec arsté€Sanas. Rankina un EDSS vertgjumi saglabajas stabili attiecigi 61,5% un
50% pacientu, tomé&r bija vérojama vispargja videja vertejuma pasliktinasanas, salidzinot ar atskaites
punktu. Kaulu minerala blivuma palielina$anas (Z-vért€jums) mugurkaula jostas dala tika noverota
abas vizites pec arsteSanas, ka arT visa gurna — 2. vizite péc arstéSanas. Slimibas pazimes un simptomi
palika stabili lielakajai dalai pacientu. Caureja mazinajas vai izzuda 64,3% pacientu, kuriem Sis
simptoms bija atskaites punkta.

Nevienam no pacientiem nebija ar arst€Sanu saistttu nevélamu notikumu, un henodezoksiholskabe
uzradija apmierino$u droSuma profilu parastajos laboratorajos droSuma parametros (hematologija un
kliniska kimija).

5.2. Farmakokinétiskas ipasibas

Eksist€ dati tikai par picauguSo populaciju.

Henodezoksiholskabe ir cilveku endogéna zultsskabe, kuras [imeni riipigi regulé sekrécija zultt caur
eksporta siikniem un detoksifikacija sulfatacijas cela. Papildus sulfatacijai Zultsskabe var tikt
detoksificeta ar1 glikuronidacijas cela.

Perorali ievadita henodezoksiholskabe tick absorbéta tievaja zarna. Reabsorbcija nav pilniga. Neliela
dala henodezoksiholskabes tiek izvadita ar izkarnjjumiem.

P&c reabsorbcijas zarnas zultsskabe tiek gandriz pilniba konjugéta ar aminoskab&m glicinu un taurinu
un p&c tam no jauna izdalita zulti.

Zarnas henodezoksiholskabi un tas glicina un taurina konjugatus sadala baktérijas. Dekonjugacijas
rezultats ir briva zultsskabe, oksidacija par 7-keto-litoholskabi un litoholskabi (3a-hidroksiholanskabi)
veidojas, elimingjot 7-hidroksigrupu. Nemot vera, ka 7-keto-litoholskabe var tikt dalgji parveidota
resnaja zarna un ar1 aknas par henodezoksiholskabi un ursodezoksiholskabi (3a-, 7p-di-
hidroksiholanskabi), litoholskabe tiek absorbéta tikai nelielos daudzumos un pec tam tiek liela
daudzuma zaudgeta ar izkarntjumiem.

Henodezoksiholskabes eliminacijas pusperiods ir apméram 4 dienas.

Henodezoksiholskabes reabsorbcija ir dazada (29%—-84%). P&c arsteéSanas ar henodezoksiholskabi
primaro zultsskabju, holskabes un henodezoksiholskabes endoggna sintéze tiek inhibéta.

5.3. Preklmiskie dati par droSumu

Oficiali preklmiskie droSuma petijumi nav veikti, tomer publikaciju dati, balstoties uz standarta vienas
devas toksicitates, atkartotu devu toksicitates, genotoksicitates un iesp&jamas kancerogenitates
petijumiem, neliecina par 1pasu risku cilvékam.

Pétito graudz&ju un primatu sugam trukst efektivas sulfat€josas kapacitates litoholskabes konjugacijai,
tade] tas ir uzradijusas hepatotoksicitati. Pretgji tam litoholskabes sulfata konjugacija cilvekiem novers
actmredzamu hepatotoksicitati, kas ir redzama toksicitates p&tijumos izmantotajam dzivnieku sugam
pec atkartotas devu ievadisanas.

Reproduktiva toksicitate

Attistibas p&tijumi ar Zurkam, kamjiem un primatiem uzradija, ka teratogénu efektu nav. Petijjumos ar
rézus makakakiem un pavianiem tika demonstréts, ka grisniem dzivniekiem ievadita
henodezoksiholskabes deva (5-120 mg/kg/diena rézus makakiem; 18-38 mg/kg/diena pavianiem)
augoSajam auglim izraisija aknu bojajumus. Rézus makaku augliem tika novérota patologiska ietekme
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uz virsnieru dziedzeriem un nieré€m. letekme uz rézus makaku, bet ne pavianu matitém, izpaudas ka
caureja, vems$ana, kermena masas zudums un baribas uznemsanas mazinaSanas.

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA
6.1. Paligvielu saraksts

Kapsulas saturs

Kukuriizas ciete
Magnija stearats
Silicija dioksids, koloidalais, beztidens

Kapsulas apvalks

Zelatins

Titana dioksids (E 171)

Hinolina dzeltenais (E 104)

Eritrozins (E 127)

6.2. Nesaderiba

Nav piemérojama.

6.3. UzglabaSanas laiks

3 gadi

6.4. Ipasi uzglabasanas nosacijumi

Sim zalém nav nepiecie$ami Tpasi uzglabasanas apstakli.
6.5. Iepakojuma veids un saturs

Kapsulas ir iepakotas polivinilhlorida (PVH) blisteros, kas ir noslégti ar aluminija foliju un iepakoti
kartona karbinas.

Iepakojuma lielums: 100 cietas kapsulas

6.6. Ipasi noradijumi atkritumu likvidéSanai un citi noradijumi par rikoSanos

Pacientiem, kas nesp€j norit kapsulas

Bérniem (no 1 gada lidz 11 gadiem), pusaudziem (no 12 gadiem lidz 18 gadiem) un pieaugusajiem,
kas nevar norit kapsulu un/vai kuriem ir jalieto devas, kas ir mazakas par 250 mg, kapsulas var atvert
un saturu pievienot 25 ml 8,4% natrija hidrogénkarbonata Skidumam (1 mmol/l), un sajaukt, lai iegiitu
10 mg/ml henodezoksiholskabes suspensiju.

Zidainiem (no 1 meénesa Iidz 11 méneSiem) kapsulu var atvért un saturu pievienot 50 ml 8,4% natrija
hidrogénkarbonata skidumam (1 mmol/l), un sajaukt, lai iegiitu 5 mg/ml henodezoksiholskabes
suspensiju.

Pati aktiva viela iz8kidis natrija hidrogénkarbonata skiduma un tas izskatisies ka suspensija, jo visas
kapsulas sastavdalas nebts izSkidusas. Suspensija veidojas viegli un ir gatava, kad taja nav palikusi
redzami kunkuli vai pulveris.



legtita suspensija satur 22,9 mg natrija katra ml, kas jaievéro pacientiem ar kontrol&tu natrija ditu.

So suspensiju ir ieteicams sagatavot aptieka, vecakiem sniedzot noradijumus par to, ka lietot
suspensiju.

Suspensija jaglaba stikla pudel€. To nedrikst glabat ledusskapi vai sasaldét. Suspensija ir stabila Iidz
7 dienam.

Aptiekai ir janodroSina atbilsto$a izmera graduétas peroralas dozgjosas Slirces suspensijas ievadiSanai.
Pareizos tilpumus ir ieteicams iezZim&t uz peroralas §lirces.

Arstam ir jasniedz informacija par ievadamo devu atkariba no bérna kermena masas. Devu diapazons
pediatriskajiem pacientiem (no 1 ménesa lidz 18 gadiem) ir 5-15 mg/kg diena (skatit

4.2. apakSpunktu).

Papildu informacija ir sniegta lietoSanas instrukcijas beigas sadala ,,Informacija tikai veselibas apriipes
specialistiem”.

Atkritumu likvidéSana

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi valsts prasibam.

7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS
Leadiant Biosciences Ireland Limited

127 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 F634

Irija

8. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/16/1110/001

9. PIRMAS REGISTRACIJAS/PARREGISTRACIJAS DATUMS

Registracijas datums: 2017. gada 10. aprilis.
P&dgjas parregistracijas datums: 2021. gada 9. decembris.

10. TEKSTA PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par §Tm zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiiras timekla vietné
http://www.ema.europa.eu.
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II PIELIKUMS
RAZOTAJS(-I), KAS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS
NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS

NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ
DROSU UN EFEKTIVU ZALU LIETOSANU

IPASAS SAISTIBAS, LAI VEIKTU PECREGISTRACIJAS

PASAKUMUS ZALEM, KAS REGISTRETAS ,JZNEMUMA
KARTA”
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A.  RAZOTAJS(-I), KAS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

RaZotaja(-u), kas atbild par sérijas izlaidi, nosaukums un adrese

Pharmaloop S.L.
C/Bolivia, no 15
Poligono Industrial Azque
Alcala de Henares
Madrid 28806

Spanija

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

Zales ar parakstiSanas ierobezojumiem (skatit I pielikumu: ,,Zalu apraksts”, 4.2. apaksSpunkts).

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS
. Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums (PSUR)

So zalu periodiski atjaunojamo dro§uma zinojumu iesniegianas prasibas ir noraditas Eiropas
Savienibas atsauces datumu un periodisko zinojumu iesniegSanas biezuma saraksta (EURD
saraksta), kas sagatavots saskana ar Direktivas 2001/83/EK 107.c panta 7. punktu, un visos
turpmakajos saraksta atjauninajumos, kas publicéti Eiropas Zalu agentiiras timekla vietng.

D. NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI ATTIECIBA UZ DROSU UN EFEKTIVU ZALU
LIETOSANU

. Riska parvaldibas plans (RPP)

Registracijas apliecibas ipasniekam javeic nepieciesamas farmakovigilances darbibas un
pasakumi, kas sikak aprakstiti registracijas pieteikuma 1.8.2. moduli ieklautaja apstiprinataja
RPP un visos turpmakajos atjauninatajos apstiprinatajos RPP.

Atjauninats RPP jaiesniedz:
e péc Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;
e jaieviesti grozijumi riska parvaldibas sisteéma, jo Tpasi gadijumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekm@&t ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu (farmakovigilances
vai riska mazinaSanas) rezultatu sasniegSanas gadijuma.

E. TPASAS SAISTIBAS, LAI VEIKTU PECREGISTRACIJAS PASAKUMUS ZALEM,
KAS REGISTRETAS ,, JZNEMUMA KARTA”

Ta ka §T ir registracija ,,iznémuma karta” un saskana ar EK Regulas Nr. 726/2004 14. panta 8. punktu,
RAI noteiktaja laika posma javeic $adi pasakumi:

Apraksts Izpildes
termins
Lai iegtitu ilgtermina droSuma un efektivitates datus par pacientiem, kas arstéti | Petijuma
ar henodezoksiholskabi, RAT iesniegs p&tijuma rezultatus, kas iegiiti no rezultati —
pacientu registra, kura apkopoti dati par zidainiem, bérniem un pusaudziemno | PADZ un
1 ménesa lidz 18 gadu vecumam un piecaugusajiem ar iedzimtiem primaras ikgadgjie
zultsskabes sint€zes traucgjumiem, kas radusies sterina 27-hidroksilazes deficita | atkartotie
del. izvert&jumi
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III PIELIKUMS

MARKEJUMA TEKSTS UN LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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A. MARKEJUMA TEKSTS
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INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ AREJA IEPAKOJUMA

AREJA KASTITE

1. ZALUNOSAUKUMS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg cietas kapsulas
chenodeoxycholic acid

2. AKTIVAS(-0) VIELAS(-U) NOSAUKUMS(-I) UN DAUDZUMS(-I)

Katra kapsula satur 250 mg henodezoksiholskabes.

| 3.  PALIGVIELU SARAKSTS

‘ 4. ZALU FORMA UN SATURS

100 cietas kapsulas

5. LIETOSANAS UN IEVADISANAS VEIDS(-I)

Pirms lietosanas izlasiet lietosanas instrukciju.
Iekskigai lietoSanai

6. IPASI BRIDINAJUMI PAR ZALU UZGLABASANU BERNIEM NEREDZAMA UN
NEPIEEJAMA VIETA

Uzglabat bérniem neredzama un nepieejama vieta.

‘ 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Der.l1dz

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTAS ZALES VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SIM ZALEM, JA
PIEMEROJAMS
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11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Leadiant Biosciences Ireland Limited
127 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 F634

Irija

12. REGISTRACIJAS APLIECIBAS NUMURS(-I)

EU/1/16/1110/001

13. SERIJAS NUMURS

Ser.

| 14.  1ZSNIEGSANAS KARTIBA

‘ 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Chenodeoxycholic acid Leadiant

17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC
SN
NN
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MINIMALA INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ BLISTERA VAI PLAKSNITES

BLISTERIEPAKOJUMI

1. ZALUNOSAUKUMS

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg cietas kapsulas
chenodeoxycholic acid

2. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS

Leadiant Biosciences Ireland Limited

3. DERIGUMA TERMINS

EXP

4. SERIJAS NUMURS

Lot

5. CITA
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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija lietotajam

Chenodeoxycholic acid Leadiant 250 mg cietas kapsulas
chenodeoxycholic acid

vgim zalém tiek piemerota papildu uzraudziba. Tadgjadi bils iesp&jams atri identific€t jaunako
informaciju par $o zalu droSumu. Jis varat palidzet, zinojot par jebkadam noverotajam
blakusparadibam. Par to, ka zinot par blakusparadibam, skatit 4. punkta beigas.

Pirms zalu lietoSanas uzmanigi izlasiet visu instrukciju, jo ta satur Jums svarigu informaciju.

- Saglabajiet $o instrukciju! Iesp&jams, ka velak to vajadzgs parlasit.

- Ja Jums rodas jebkadi jautajumi, vaicajiet arstam vai farmaceitam.

- Sis zales ir parakstitas tikai Jums. Nedodiet tas citiem. Tas var nodarit launumu pat tad, ja §iem
cilvékiem ir lidzigas slimibas pazimes.

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu. Tas attiecas arT
uz iespg&jamam blakusparadibam, kas nav minétas $aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

Saja instrukcija varat uzzinat:

Kas ir Chenodeoxycholic acid Leadiant un kadam noliikam tas lieto
Kas Jums jazina pirms Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSanas
Ka lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant

Iespgjamas blakusparadibas

Ka uzglabat Chenodeoxycholic acid Leadiant

Iepakojuma saturs un cita informacija

I e

1. Kas ir Chenodeoxycholic acid Leadiant un kadam noliikam tas lieto

Chenodeoxycholic acid Leadiant kapsulas satur vielu, ko sauc par henodezoksiholskabi. So vielu
normala situacija aknas razo no holesterina. Ta ir dala no zults, $kidruma, kas palidz sagremot €diena
esoSos lipidus un vitaminus. Pacienti ar retu slimibu, ta saukto cerebrotendinozo ksantomatozi
(cerebrotendinous xanthomatosis — CTX), nespgj sarazot henodezoksiholskabi, un tas izraisa lipidu
uzkrajumu veidoSanos dazadas kermena vietas. Tas var izraisit bojajumus skartajas vietas.

Chenodeoxycholic acid Leadiant kapsulas cerebrotendinozo ksantomatozi arste, aizvietojot
henodezoksiholskabi, un tas novers lipidu uzkrajumu veidosanos.

Chenodeoxycholic acid Leadiant kapsulas var lietot no viena ménesa vecuma, un pacientiem ar
cerebrotendinozo ksantomatozi bils nepiecieSama arst€Sana visu atlikuso dzivi.

2. Kas Jums jazina pirms Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSanas

Nelietojiet Chenodeoxycholic acid Leadiant sados gadijumos
- ja Jums ir alergija pret henodeoksiholskabi vai kadu citu (6. punkta min&to) So zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietoSana

Chenodeoxycholic acid Leadiant ir jalieto mediku uzraudziba. Arsté3anas laika arsts veiks asins un
urina analizes, lai kontrol&tu Jiisu reakciju uz $im zalém un pielagotu devu, ja nepiecieSams. Var biit
nepiecieSamas biezakas analizes, ja Jus atri augat, ja Jus esat slims (ja Jums ir, pieméram, aknu
darbibas trauc&jumi) vai ja esat griitniece. Arsts sniegs Jums ieteikumu, ja Jums jebkada iemesla dél
bis japartrauc arst€Sana ar Chenodeoxycholic acid Leadiant.

Zidaini (jaunaki par vienu ménesi)
Chenodeoxycholic acid Leadiant drosSums un efektivitate zidainiem, kuri ir jaunaki par vienu ménesi,
nav pétita.
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Citas zales un Chenodeoxycholic acid Leadiant
Pastastiet arstam vai farmaceitam par visam zalém, kuras lietojat, pedgja laika esat lietojis vai varétu
lietot.

Sekojosas zales var ietekmet Chenodeoxycholic acid Leadiant [imenus:

. ciklosporins un sirolims (zales imiinsist€émas nomaksanai);

. fenobarbitals (zales, ko lieto epilepsijas arstéSanai).

kontrol@s asins un urina testu rezultatus un pielagos Chenodeoxycholic acid Leadiant devu, ja
nepiecieSams.

Peroralie kontracepcijas lidzekli var ietekmét to, ka Chenodeoxycholic acid Leadiant darbosies,
padarot to mazak efektivu. Peroralos kontracepcijas lidzeklus lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant

lietosanas laika nav ieteicams. Apspriediet piemeérotas kontracepcijas metodes ar arstu.

Sekojosas zales var samazinat Chenodeoxycholic acid Leadiant efektu:

o holestiramins, kolestipols (ta sauktie Zultsskabju sekvestranti);
o zales grému arstésanai (antacidi), kas satur aluminija hidroksidu un/vai smektitu (aluminija
oksidu).

Ja Jums ir jalieto holestiramins, tad Chenodeoxycholic acid Leadiant ir jalieto vai nu vienu stundu
pirms holesteramina, vai 4—6 stundas p&c tas.

Holestipolu un zales pret grémam lietojiet 2 stundas pirms vai 2 stundas péc Chenodeoxycholic acid
Leadiant lietoSanas.

Pastastiet arstam, ja lietojat kadas no §Tm zalem.

Gritnieciba

Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSana griitniecibas laika nav ieteicama. Var€tu bt risks Jisu
nedzimusajam bérnam. Ja domajat, ka Jums varétu bit griitnieciba, vai planojat griitniecibu, pirms $o
zalu lietoSanas konsultgjieties ar arstu.

BaroS$ana ar kriiti

Nav zinams, vai Chenodeoxycholic acid Leadiant izdalas cilvéka piena. Pastastiet arstam, ja barojat
bérnu ar kriiti vai planojat to darit. Tad arsts Jums palidzes izlemt, vai partraukt be&ma baroSanu ar
kriiti vai partraukt Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSanu, nemot véra kriits barosanas ieguvumu
bérnam un ieguvumu no Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSanas matei.

Kontracepcija sievietém

Sievietem, kuram var€tu iestaties griitnieciba, Chenodeoxycholic acid Leadiant lietoSanas laika ir
jalieto efektiva kontracepcijas metode. Perorali kontracepcijas lidzekli nav ieteicami (skatit sadalu
,»Citas zales un Chenodeoxycholic acid Leadiant”). Apspriediet piemérotas kontracepcijas metodes ar
arstu.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpoSana

Nav sagaidams, ka Chenodeoxycholic acid Leadiant acid ietekmés Jusu sp&ju vadit transportlidzeklus
un apkalpot mehanismus.

3. Ka lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant

Vienmer lietojiet STs zales tiesi ta, ka arsts Jums teicis. Neskaidribu gadijuma vaicajiet arstam.

Parasta sakuma deva pieaugusajiem ir viena 250 mg kapsula tr1s reizes diena. Maksimala deva ir viena

250 mg kapsula Cetras reizes diena. Kapsulas ir janorij veselas, kopa ar tideni, apm&ram viena un taja
pasa laika katru dienu. Kapsulas var lietot kopa ar €dienu vai bez ta. Arsts var pienemt lémumu
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palielinat Jusu devu atkariba no ta, ka Jiisu kermenis reagg uz arstéSanu. Arsts Jums izstastis, cik
daudz kapsulu Jums bts jalieto un kad Jums bts jalieto kapsulas.

LietoSana bérniem un pusaudZiem (vecuma no viena ménesa lidz 18 gadiem)

Zidainu, bernu un pusaudzu devas tiks aprékinatas atbilstosi bérna kermena masai. Sakuma deva tiks
aprékinata ka 5 mg uz kg diena. Maksimala deva bérniem ir 15 mg uz kg diena. Arsts nolems, cik
biezi un kad Jisu bérnam ir jasanem deva(-as), lai iegiitu kop&jo dienas devu. Arsts var mainit devu
atkariba no ta, ka Jiisu bérns reagé uz arstésanu.

Zidainiem, berniem un tiem, kas nevar norit kapsulas un/vai kuriem ir jalieto devas, kas ir mazakas par
250 mg, kapsulu var atvert un saturu sajaukt ar 8,4% natrija hidrogénkarbonata Skidumu. Aktiva viela
tiks iz8kidinata natrija hidrogénkarbonata skiduma, un ne viss kapsulas saturs izskidis, tadel skidums
izskatisies p&c suspensijas. So suspensiju Jums var sagatavot un nodroginat aptieka. Suspensijai
jaatrodas stikla pudelg, un to var glabat Iidz 7 dienam. Suspensiju neatdzesét vai nesasaldét. Arsts vai
farmaceits Jums sniegs noradijumus par to, kads suspensijas daudzums Jisu bérnam ir jalieto un cik
biezi tas ir jadara. Suspensija satur natriju, pastastiet arstam, ja Jis ieverojat kontroletu natrija di€tu.

Ja esat lietojis Chenodeoxycholic acid Leadiant vairak neka noteikts

Maz ticams, ka Chenodeoxycholic acid Leadiant izraisis smagas blakusparadibas. V&rsieties pie arsta,
ja Jus vai Jusu bérns esat lietojusi vairak par noteikto daudzumu.

Ja esat aizmirsis lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant

Izlaidiet aizmirsto devu un lietojiet nakamo devu, kad parasti biitu to lietojis. Nelietojiet dubultu devu,
lai aizvietotu aizmirsto devu.

Ja partraucat lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant

Sis zales ir paredzetas ilgstosai lietosanai. Nepartrauciet lietot Chenodeoxycholic acid Leadiant,

ieprieks nekonsultgjoties ar arstu. Ja partrauksiet lietot §1s zales, Jiisu simptomi var pasliktinaties.

Ja Jums ir kadi jautajumi par So zalu lietoSanu, jautajiet arstam vai farmaceitam.

4. Iespéjamas blakusparadibas
Tapat ka visas zales, $1s zales var izraisit blakusparadibas, kaut arT ne visiem tas izpauzas.

Blakusparadibas ar bieZumu ,,nav zinami” (nav iespéjams noteikt péc pieejamajiem datiem):

° aizcietgjums,
. normai neatbilsto$i aknu darbibas izmeklgjumu raditaji (paaugstinats transaminazu [imenis),
. adas un acu baltumu iekrasoSanas dzeltena krasa (dzelte).

ZinoSana par blakusparadibam

Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu. Tas attiecas ar1 uz
iesp&jamajam blakusparadibam, kas nav miné&tas Saja instrukcija. Jiis varat zinot par blakusparadibam
arT tiesi, izmantojot V_pielikuma min€to nacionalas zinosanas sistémas kontaktinformaciju. Zinojot par
blakusparadibam, Jiis varat palidz&t nodrosinat daudz plasaku informaciju par So zalu drosumu.

5. Ka uzglabat Chenodeoxycholic acid Leadiant

Uzglabat §ts zales bérniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot $1s zales pec deriguma termina beigam, kas noradits uz kastites un blisteriepakojuma péc
,Der.l1dz”/,,EXP”. Deriguma termins$ attiecas uz noradita meénesa pédgjo dienu.

Neizmetiet zales kanalizacija vai sadzives atkritumos. Vaicajiet farmaceitam, ka izmest zales, kuras
vairs nelietojat. Sie pasakumi palidz€s aizsargat apkartéjo vidi.
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6. Iepakojuma saturs un cita informacija

Ko Chenodeoxycholic acid Leadiant satur

- Aktiva viela ir henodezoksiholskabe. Katra kapsula satur 250 mg henodezoksiholskabes.

- Citas sastavdalas ir:
Kapsulas saturs: kukuriizas ciete, magnija stearats, beztidens koloidalais silicija dioksids,
Kapsulas apvalks: Zelatins, titana dioksids (E 171), hinolina dzeltenais (E 104), eritrozins
(E 127)

Chenodeoxycholic acid Leadiant arejais izskats un iepakojums
Chenodeoxycholic acid Leadiant tiek piegadatas 0. izméra cieto kapsulu forma, kuru garums ir
21,7 mm. Kapsulas sastav no dzeltena korpusa un oranza vacina. Kapsula satur baltu, pres€tu pulveri.

Chenodeoxycholic acid Leadiant ir pieejama blisteriepakojumos, kas satur 100 cietas kapsulas.
Registracijas apliecibas TpaSnieks

Leadiant Biosciences Ireland Limited
127 Baggot Street Lower

Dublin 2

D02 F634

Irija

Razotajs

Pharmaloop S.L.

C/Bolivia, no 15 Poligono Industrial Azque
Alcala de Henares

Madrid 28806

Spanija

Si lieto$anas instrukcija pedéjo reizi parskatita

Citi informacijas avoti

Sikaka informacija par §Tm zalém ir pieejama Eiropas Zalu agentiiras timekla vietng:
http://www.ema.europa.eu. Tur ir arT saites uz citam timekla vietném par retam slimibam un to
arsté€Sanu.
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Informacija tikai veselibas apriipes specialistiem
Henodezoksiholskabes suspensijas sagatavosana

Bérniem un pusaudziem (no 1 gada Iidz 18 gadiem), ka ar1 pieaugusajiem, kas nevar norit kapsulas
un/vai kuriem ir jalieto deva, kas ir mazaka par 250 mg, kapsulu var atveért un saturu pievienot 25 ml
8,4% natrija hidrogénkarbonata Skidumam (1 mmol/ml), lai iegitu 10 mg/ml henodezoksiholskabes
suspensiju.

Zidainiem (no 1 ménesa [idz 11 menesiem) kapsulu var atveért un saturu pievienot 50 ml 8,4% natrija
hidrogeénkarbonata skidumam (1 mmol/ml), lai iegiitu 5 mg/ml henodezoksiholskabes suspensiju.

Maisiet suspensiju, 1idz viss pulveris ir suspendgjies. Nokasiet traucina malam pielipuso pulveri,
iejauciet suspensija un maisiet (apméram 5 mindtes), lai parliecinatos, ka nav kunkulu. Suspensija ir
gatava, kad nav redzamu kunkulu vai pulvera.

Iegiita suspensija satur 22,9 mg natrija katra ml, kas jaievero pacientiem ar kontroletu natrija digtu.

So suspensiju ir ieteicams sagatavot aptieka, vecakiem sniedzot noradijumus par to, ka lietot
suspensiju.

Suspensija jaglaba stikla pudel€. To nedrikst glabat ledusskapi vai sasaldét. Tad suspensija biis stabila
lidz 7 dienam.

Aptiekai ir janodrosina atbilstosa izmera graduétas peroralas dozgjosas Slirces suspensijas ievadiSanai.
Pareizos tilpumus ir ieteicams iezimét uz peroralas §lirces.

Uz pudeles ir japielimé aptiekas etikete, kura janorada pacienta vards, noradijumi par devam, datums,
11dz kuram jaizlieto zales, zalu nosaukums un cita pieprasita informacija saskana ar vietgjo aptieku

noteikumiem.

Arstam ir jasniedz informacija par ievadamo devu atkariba no bérna kermena masas. Devu diapazons
pediatriskajiem pacientiem (no 1 ménesa lidz 18 gadiem) ir 5—-15 mg/kg diena.
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Devas aprekins (bérniem no 1 lidz 11 gadiem, pusaudziem no 12 lidz 18 gadiem un pieaugusajiem)
henodezoksiholskabes 10 mg/ml suspensijai

Dienas deva: (Kermena masa kg) x (deva mg/kg) = dienas deva mg
Dalita deva* (Dienas deva mg) = dalita deva mg

(Devu biezums)

Lietojamais tilpums: [(Dalita deva mg x1 ml) = lietojamais suspensijas daudzums
10 mg

Piemérs: 10 kg pacients, kura deva ir 15 mg/kg henodezoksiholskabes.

Kopgja dienas deva =
10 kg x 15 mg/kg = 150 mg

Dalita deva, ja lieto tris reizes diena =

150 mg = 50 mg
3

Atbilstosais lietojamas suspensijas daudzums ir =

(S0mgx 1 ml)=5ml
10 mg

* Dalito devu skaits atkariba no arsta ieteikuma.

Devas aprékins (berniem no 1 ménesa lidz 11 menesiem) henodezoksiholskabes 5 mg/ml suspensijai

Dienas deva: (Kermena masa kg x deva mg/kg) = dienas deva mg
Dalita deva* (Dienas deva mg) = dalita deva mg

(Devu biezums)

Lietojamais tilpums: [(Dalitd deva mg x1 ml) = lietojamais suspensijas daudzums
5 mg

Piemeérs: 3 kg pacients, kura deva ir 5 mg/kg henodezoksiholskabes.

Kopégja dienas deva =
3 kgx 5 mgkg=15mg

Dalita deva, ja lieto tris reizes diena =

15 mg=35mg
3

Atbilstosais lietojamas suspensijas daudzums ir =

G mgx1mh=1ml
5 mg

* Dalito devu skaits atkariba no arsta ieteikuma.
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