PIELIKUMS I

ZALU APRAKSTS



1. ZALU NOSAUKUMS

Cystadane 1 g pulveris iekskigai lietoSanai

2.  KVALITATIVAIS UN KVANTITATIVAIS SASTAVS
1 g pulvera satur 1 g beztidens betaina (betaine anhydrous).

Pilnu paligvielu sarakstu skatit apakSpunkta 6.1.

3. ZALU FORMA

Pulveris iekskigai lietosanai.

Balts, kristalisks, birstoss pulveris.

4. KLINISKA INFORMACIJA
4.1. Terapeitiskas indikacijas

Homocistiniirijas papildterapija, ja ir:

. cistationina béta-sintazes (CBS),
. 5,10-metilén-tetrahidrofolata reduktazes (MTHFR),
. kobalamina kofaktora metabolisma (cbl)

trukums vai defekts.

Cystadane jalieto papildus citam terapijam, piem&ram, B6 vitaminam (piridoksins), B12 vitaminam
(kobalamins), folatam un specialai ditai.

4.2. Devas un lietoSanas veids
Cystadane terapija jauzrauga arstam, kam ir pieredze homocistiniirijas pacientu arsté$ana.

Devas

Bérni un pieaugusie

Kopgja ieteicama dienas deva ir 100 mg/kg/diena, sadalot to 2 reizes devas. Tacu deva ir individuali
jatitre atbilstosi homocisteina un metionina Iimenim plazma. Daziem pacientiem terapeitisko mérku
sasnieg8anai bija nepiecieSamas devas, kas parsniedza 200 mg/kg/diena. Paliclinot devas pacientiem ar
CBS deficitu, jaievéro piesardziba hipermetioningmijas riska dgl. So pacientu metionina Ilimeni ir
ripigijauzrauga.

Ipasas pacientu grupas

Aknu vai nieru darbibas traucéjumi

Beziidens betaina terapijas pieredze ar pacientiem, kam ir nieru mazspé&ja vai ne-alkohola izraisita
aknu steatoze, uzradija, ka Cystadane devu pielago$ana nav nepiecieSama.

LietoSanas veids

Pirms atvérSanas pudele viegli jasakrata. Komplekta ir tris mérkarotes 100 mg, 150 mg vai 1 g
beziidens betaina dozesanai. No pudeles ieteicams nemt merkaroti pulvera ar kaudziti, péc tam par to
parvelkot ar plakanu virsmu, pieméram, naza pamatni. Tadejadi iegiis $adas devas: mazaja merkarote
100 mg, vidgja merkarote 150 mg un lielaja merkarote 1 g beziidens betaina.
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talit pec samaisiSanas.



Terapeitiska uzraudziba
Arstg€Sanas mérkis ir saglabat kopgja homocisteina Itmeni plazma zem 15 pmol vai iesp&jami zemaku.
Parasti lidzsvara koncentracija tiek sasniegta ménesa laika.

4.3. Kontrindikacijas
Paaugstinata jutiba pret aktivo vielu vai jebkuru no 6.1. apakSpunkta uzskaititajam paligvielam.
4.4. TIpaSi bridinajumi un piesardziba lietoSana

Zinots par retiem smagas smadzenu tiiskas gadijumiem, kas saistiti ar hipermetionin€miju, beziidens
betaina terapijas laika pacientiem ar CBS deficttu (skatit 4.8. apakSpunktu). Pilnigu atlabSanu
noveroja pec arsteSanas partraukSanas.

- Metionina koncentracija plazmd jasaglaba zem 1000 umol. leteicams mérit metionina limeni
plazma, sakot arstesanu, un apméram reizi gada vai reizi divos gados pec tam. Ja metionina
limenis palielinas, it ipasi ja tas parsniedz pirmo drosuma slieksna vertibu 700 umol/l, pacients
Jjauzrauga biezak un japarbauda diétas atbilstiba. Lai samazinatu metionina limeni, jaapsver
diétas izmainas un Cystadane devas samazinasana vai arstésanas ar Cystadane islaiciga
partrauksana.

- Japaradas smadzenu tuskas simptomi, piem&ram, galvassapes ar vemsanu no ritiem, un/vai
redzes parmainas, japarbauda metionina ITmenis plazma un di€tas atbilstiba, ka arT japartrauc
arst€Sana ar Cystadane.

- Jasmadzenu tiskas simptomi atkartojas pec arstésanas atsakSanas, beziidens betaina terapija
japartrauc uz nenoteiktu laiku.

Lai samazinatu zalu iespgjamo mijiedarbibas risku starp beziidens betaina un aminoskabju maisijumu
un/vai tadu zalu, kas satur vigabatrinu un GABA analogus, tas lietot ieteicams ievérojot 30 mintisu
starplaiku (skatit 4.5. apaksSpunktu).

4.5. Mijiedarbiba ar citam zalem un citi mijiedarbibas veidi

Nav veikti mijiedarbibas petfjumi.
Pamatojoties uz in vitro datiem, beztidens betains var mijiedarboties ar aminoskabju maisTjumiem un
tadam zalém, kas satur vigabatrinu un GABA analogus.

4.6. Fertilitate, grutnieciba un baroS$ana ar kruti

Griitnieciba

Dati par ierobezotu skaitu beziidens betaina iedarbibai paklautu griitnie¢u nevélamu ietekmi uz
gritniecibu vai augla/jaundzimusa veselibu neuzrada. Lidz S§im citi nozimigi plaSu p&tijumu dati nav
pieejami. Petijumi par dzivnieku reproduktivitati nav veikti. Griitniecibas laika, rupigi kontrol&jot
homocisteina [Tmeni plazma, beztidens betaina lietosanai papildus piridoksinam, folatam,
antikoagulantiem un ieverojot dietu, nebis ietekmes uz mati un augli. Tomér, Cystadane griitniecibas
laika nevajadzetu lietot, ja vien nav absoliitas nepiecieSamibas.

Barosana ar kriiti

Nav zinams, vai beziidens betains izdalas mates piena (kaut gan ta metaboliskais prekursors holins
mates piena nonak liela daudzuma). Datu trukuma del, nozimgjot Cystadane ar krtiti barojoSam
sievietém, jaievero piesardziba.

Fertilitate
Dati nav pieejami.

4.7. letekme uz speju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus



Cystadane neietekme vai nedaudz ietekmé sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.
4.8. Nevelamas blakusparadibas

Drosuma profila kopsavilkums

Kopuma beziidens bataina terapijas laika novérotas nevélamas blakusparadibas nav bijusas nopietnas
un galvenokart ir saistitas ar gastrointestinalo traktu. Retakos gadijumos var rasties tadi kunga-zarnu
trakta darbibas traucgjumi ka caureja, méeles iekaisums, slikta dusa, diskomforta sajiita veédera,
vemsSana un zobu bojajumi.

ArsteSanas laika visbiezak konstatéta nevélama blakusparadiba ir paaugstinats metionina Iimenis
asinis. P&c arsteésanas partrauk$anas noverota pilniga izveseloSanas (skatit 4.4. apakSpunktu).

Nevelamo blakusparadibu saraksts tabulas veida

Zinotas blakusparadibas ir uzskaititas tabula pec organu sistemu klasifikacijas un pec sastopamibas
biezuma.

Biezumu defing $adi- loti biezi (= 1/10), biezi (= 1/100 lidz < 1/10), retak (= 1/1000 Iidz < 1/100), reti
(= 1/10000 Iidz < 1/1000), loti reti (< 1/10000). Katra sastopamibas biezuma grupa nevélamas
blakusparadibas sakartotas to nopietnibas samazinajuma seciba.

Vielmainas un uztures traucgjumi Retak: anoreksija

Psihiskie traucgjumi Retak: satraukums, aizkaitinamiba

Nervu sist€mas traucgjumi Retak: smadzenu tiska*

Kunga - zarnu trakta trauc&jumi Retak: caureja, meles iekaisums, slikta dasa, kunga
darbibas traucgjumi, vemsana

Adas un zemadas audu bojajumi Retak: matu izkriSana, natrene, izmainita adas smarza

Nieru un urinizvades sist€mas trauc&jumi | Retak: urina nesaturéSana

IzmeklI&jumi Loti biezi: paaugstinats metionina IlTmenis asinis*

Atsevisku nevélamu blakusparadibu apraksts

* Zinots par retiem smagas smadzenu tiskas un hipermetioninémijas gadijumiem 2 nedelu lidz

6 ménesu laika péc beztidens betaina terapijas sakSanas pacientiem ar CBS deficitu, pilniba atlabstot
pec arstSanas partrauksanas.

Smadzenu tiiskas simptomi ietver galvas sapes no ritiem kopa ar vemsanu un/vai redzes izmainam
Siem pacientiem novéroja lielu metionina limena palielina$anos plazma — no 1000 Iidz 3000 pmol. Ta
ka pacientiem ar hipermetionin€miju novéroja arT smadzenu tiisku, beziidens betaina terapijas izraisita
sekundara hipermetionin€mija ir atzita ka iesp&ams iedarbibas mehanisms.

Konkrétus ieteikumus skattt 4.4. apakSpunkta.

ZinoS8ana par iespéjlamam nevélamam blakusparadibam

Ir svarigi zinot par iesp&jamam nevélamam blakusparadibam péc zalu registracijas. Tadgjadi zalu
ieguvumu/riska attieciba tiek nepartraukti uzraudzita. Veselibas apriipes specialisti tiek liigti zinot par
jebkadam iesp&jamam nevélamam blakusparadibam, izmantojot V pielikuma minéto nacionalas
zinoSanas sisteémas kontaktinformaciju.

4.9. Pardozesana

Nav zinots par pardozeSanas gadijumiem.

5. FARMAKOLOGISKAS IPASIBAS

5.1. Farmakodinamiskas ipasibas


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

Farmakoterapeitiska grupa: citi gremoSanas traktu un vielmainu ietekmgjosie lidzekli, ATK kods:
A16A A06.

Darbibas mehanisms

Beziidens betains pazeminaja homocisteina Iimeni plazma trim homocistiniirijas veidiem, t.i., CBS
trikuma; MTHFR trikuma un cbl defekta gadijumos. Sis iedarbibas apjoms bija atkarigs no
hiperhomocisteinémijas absolutas pakapes, smagas hiperhomocisteinemijas gadijuma ta ir lielaka.

Farmakodinamiska iedarbiba

Beziidens betains darbojas ka metila grupas donors homocisteina remetilacija par metioninu
pacientiem ar homocistiniiriju. Rezultata Siem pacientiem homocisteina [imenim plazma jasamazinas
par 20-30% no limena pirms arsteéSanas.

Ir pieradits, ka beztidens betains paaugstina metionina un S-Adenosilmetionina (SAM) limeni plazma
pacientiem ar metilén-tetrahidrofolata reduktazes (MTHFR) trikumu un kobalamina kofaktora
metabolisma (cbl) defektiem. Pacientiem ar cistationina béta sint€zes (CBS) trikumu bez metiontna
ierobeZojumiem uztura noverota paaugstinata metionina uzkrasanas.

Beziidens betatna papilddevas veicinaja pastiprinatu vielmainas procesu muguras smadzenu skidruma
pacientiem ar homocistiniiriju.

Kliiska efektivitate un droSums

Paaugstinats homocisteina ltmenis plazma ir saistits ar sirds un asinsvadu traucgumiem, pieméram,
trombozi, osteoporozi, skeleta patologijam un acs 1&cas dislokaciju. LictoSanas laika arstéjosais arsts
noveroja klinisku uzlaboSanos (sirds un asinsvadu un nervu simptomu mazinasanos) apméram 75%
pacientu, kas lietoja beztidens betainu. Lielaka dala So pacientu sanéma arT citu terapiju, pieméram, B6
vitaminu (piridoksinu), B12 vitaminu (kobalaminu) un folatu ar mainigu biokimisku atbildreakciju.
Vairuma gadijumu, papildus lietojot beztidens betainu, homocisteina Itmenis plazma samazinajas vél
vairak. lespgjams, ka dazado terapijas veidu del (digtas, farmaceitiskas, balstterapijas) Siem
pacientiem, beztidens betaina terapijas kliniska darbiba ir parverteta. Velu konstatgjot simptomatisku
homocistindriju, rodas neskaidri neatgriezeniski saistaudu (oftalmologisku, skeleta) bojajumi, ko ar
turpmaku arst€Sanu nevar noverst. Pec pieejamajiem kliniskajiem datiem zalu devas nav saistitas ar
klmisko efektivitati. Tolerances izveidoSanas nav noverota.

Dazos gadijumos palielinatu metionina Iimeni plazma saista ar smadzenu tiisku (skatit 4.4 un 4.8.
apakSpunktu).

Kontrolgjot homocisteina limeni plazma, noveroja, ka beziidens betaina iedarbiba sakas dazu dienu
laika un lidzsvara koncentracija tiek sasniegta viena ménesa laika.

Pediatriska populacija

Beérniem lidz 10 gadu vecumam parasta efektiva deva ir 100 mg/kg/diena, sadalot to uz 2 reizém
diena; ja lietoSanas biezumu palielina virs divam reizém diena un/vai devu virs 150 mg/kg/diena,
homocisteina [imena pazeminasanas efektivitate nepalielinas.

Betaina koncentracijas plazma kontrole nepalidz novertet terapijas efektivitati, jo §T koncentracija tiesi
neatbilst citosoliska betaina caurméra pieplidumam, ko iegiist homocisteina metila transferazes cela.

5.2. Farmakokinétiskas 1pasibas

Farmakokingtikas dati homocistintirijas pacientiem, lietojot beztidens betatnu papildus ilgu laika
posmu, ir loti [1dzigi ka veseliem brivpratigajiem. Tas, visticamak, norada to, ka atSkiribas betaina
kingtika ir sakara ar betaina krajumu izt€ré€Sanos nearst€tas homocistiniirijas gadijuma un tam ir
nozime tikai sakotng&ja arsteé$ana.



UzstikSanas

Beziidens betaina absoliita biopieejamiba nav noteikta. Veseliem brivpratigajiem picaugusajiem
(vecuma no 21 Iidz 49 gadiem) pec vienas iekskigas beziidens betaina devas (50 mg/kg) uzsuksanas
notika atri (tmax = 0,9 = 0,3 stundas un Cpax—= 0,9 = 0,2 mmol).

Pec atkartotas 100 mg/kg/diena devas 5 dienu rezima uzstkSanas kinétika neizmainijas.

Izkliede

Beziidens betains atri izplatijas relativi liela apjoma (V/F = 1,3 1/kg).

P&c atkartotam 100 mg/kg/diena devam 5 dienas ilgi uzstksanas kin€tika nemainijas, bet izkliedes
pusperiods biitiski pagarinajas (Iidz 36 h), noradot uz piesatinamiem parvadiSanas un atkartotas
izplatiSanas procesiem.

Biotransformacija
Beziidens betains ir metila grupas donors.

Eliminacija

Ar Iénu eliminacijas atrumu (vidgjais eliminacijas pusperiods = 14 h, vidgjais kopgjais klirenss CL/F
= 84 ml/h/kg), nieru klirenss ir niecigs (5% no kopgja klirensa), pielaujot 100% biopieejamibu.
5.3. Preklmiskie dati par droSumu

Lietojot lielas devas zurkam, novéroja CNS nomierinos$u darbibu un kunga un zarnu trakta
kairinajumu. P&tfjumi par beztidens betaina kancerogenitati un reproduktivo toksicitati, to lietojot
ilgstosi, nav veikti. Standarta genotoksicitates p&tijumi neuzrada specifisku risku cilvekiem.

6. FARMACEITISKA INFORMACIJA

6.1. Paligvielu saraksts

Nav.

6.2. Nesaderiba

Nav piemérojama.

6.3. UzglabaSanas laiks

Neatvérta pudele: 3 gadi.
P&c pudeles pirmas atversanas: 3 menesi.

6.4. TIpasi uzglabasanas nosacljumi

Uzglabat temperatiira lidz 25 °C.

Pudeli uzglabat ciesi noslegtu, lai pasargatu no mitruma.

Uzglabasanas nosactjumus pec zalu pirmas atversanas skatit 6.3. apaksSpunkta.
6.5. Iepakojuma veids un saturs

ABPE pudeles ar bérnam neatveramu vacinu.

Katra iepakojuma ir 1 pudele ar 180 g pulvera tapat ar tris mérkarotes.

6.6. IpaSi noradijumi atkritumu likvideSanai

Neizlietotas zales vai izlietotie materiali jaiznicina atbilstosi vietgjam prasibam.



7. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKS
Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle

F-92800 Puteaux

Francija

8. REGISTRACIJAS NUMURS(I)

EU/1/06/379/001

9. REGISTRACIJAS / PARREGISTRACIJAS DATUMS
Registracijas datums: 2007.gada 15.februaris

P&dgjas parregistracijas datums: 2016.gada 21.novembris

10. TEKSTA PEDEJAS PARSKATISANAS DATUMS

Sikaka informacija par §Tm zalém ir pieejama Eiropas zalu Agentiiras timekla vietné
http://www.ema.europa.cu.




II PIELIKUMS
RAZOTAJS, 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



A.  RAZOTAJi, KAS ATBILD PAR SERIJAS IZLAIDI

Razotaja, kas atbild par sérijas izlaidi, nosaukums un adrese

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F - 92800 Puteaux

Francija

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Francija

Drukataja lietoSanas instrukcija janorada razotaja, kas atbild par attiecigas sérijas izlaidi, nosaukums
un adrese.

B. IZSNIEGSANAS KARTIBAS UN LIETOSANAS NOSACIJUMI VAI IEROBEZOJUMI

Zales ar parakstiSanas ierobezojumiem (skatit I pielikumu: zalu apraksts, 4.2. apakSpunkts).

C. CITI REGISTRACIJAS NOSACIJUMI UN PRASIBAS
o Periodiski atjaunojamais droSuma zinojums

So zalu periodiski atjaunojamo dro$uma zinojumu iesnieg$anas 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 Tpasnickam javeic nepiecieSsamas farmakovigilances darbibas un pasakumi,
kas sikak aprakstiti registracijas pieteikuma 1.8.2 modult ieklautaja apstiprinataja RPP un visos
turpmakajos atjaunotajos apstiprinatajos RPP.

Papildinats RPP jaiesniedz:

. péc Eiropas Zalu agentiiras pieprasijuma;

. ja ieviesti grozijumi riska parvaldibas sisteéma, jo Ipasi gadijumos, kad sanemta jauna
informacija, kas var butiski ietekm&t ieguvumu/riska profilu, vai nozimigu (farmakovigilances
vai riska mazinasanas) rezultatu sasniegSanas gadijuma.



PIELIKUMS III

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

KARTONA KASTITE

| 1. ZALU NOSAUKUMS

Cystadane 1 g pulveris iekskigai lietoSanai
Betaine anhydrous

[2. AKTIVAS(O) VIELAS(U) NOSAUKUMS(I) UN DAUDZUMS(I)

1 g pulvera satur 1 g beztidens betaina.

| 3. PALIGVIELU SARAKSTS

[4. ZALU FORMA UN SATURS

180 g pulvera iekskigai lietoSanai un tris merkarotes.
Pievienotas tris mérkarotes (zala, zila, roza krasa) 100 mg, 150 mg vai 1 g beziidens betaina
dozgsanai.

| 5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS

Pudeli pirms atvérSanas viegli sakratiet.
Pirms lictos$anas izlasiet lictoSanas 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

Derigs lidz
Uzglabasanas laiks p&c pudeles pirmas atverSanas: 3 ménesi

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira lidz 25°C.
Pudeli uzglabat ciesi noslegtu, lai pasargatu no mitruma.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTO PREPARATU VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SO PREPARATU (JA
PIEMEROJAMS)

| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francija

[12. REGISTRACIJAS NUMURS(I)

EU/1/06/379/001

| 13. SERIJAS NUMURS

Serija

[14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

Recepsu zales.

| 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Cystadane 1 g pulveris iekskigai lietoSanai

17. UNIKALS IDENTIFIKATORS - 2D SVITRKODS

2D svitrkods, kura ieklauts unikals identifikators.

18. UNIKALS IDENTIFIKATORS — DATI, KURUS VAR NOLASIT PERSONA

PC:
SN:
NN:

13



INFORMACIJA, KAS JANORADA UZ TIESA IEPAKOJUMA

PUDELES MARKEJUMS

| 1. ZALU NOSAUKUMS

Cystadane 1 g pulveris iekskigai lietoSanai
Betaine anhydrous

[2.  AKTIVAS(O) VIELAS(U) NOSAUKUMS(I) UN DAUDZUMS(I)

1 g pulvera satur 1 g beztidens betaina.
Pievienotas tris mérkarotes (zala, zila, roza krasa) 100 mg, 150 mg vai 1 g beziidens betaina
dozgsanai.

| 3. PALIGVIELU SARAKSTS

[4. ZALU FORMA UN SATURS

180 g pulvera iekskigai lietoSanai.

| 5. LIETOSANAS METODE UN IEVADISANAS VEIDS

Pudeli pirms atvérSanas viegli sakratiet.
Pirms lictos$anas izlasiet lictoSanas instrukciju.
Iekskigai lietoSanai.

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

Uzglabat bérniem nepieejama un neredzama vieta.

| 7. CITI IPASI BRIDINAJUMI, JA NEPIECIESAMS

| 8. DERIGUMA TERMINS

Der. lidz
Uzglabasanas laiks p&c pudeles pirmas atvérSanas: 3 ménesi
Atversanas datums:

9. TPASI UZGLABASANAS NOSACIJUMI

Uzglabat temperatiira lidz 25 °C.
Pudeli uzglabat ciesi noslegtu, lai pasargatu no mitruma.
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10. IPASI PIESARDZIBAS PASAKUMI, IZNICINOT NEIZLIETOTO PREPARATU VAI
IZMANTOTOS MATERIALUS, KAS BIJUSI SASKARE AR SO PREPARATU (JA
PIEMEROJAMS)

| 11. REGISTRACIJAS APLIECIBAS IPASNIEKA NOSAUKUMS UN ADRESE

Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francija

[12. REGISTRACIJAS NUMURS(I)

EU/1/06/379/001

| 13. SERIJAS NUMURS

Serija

[14. 1ZSNIEGSANAS KARTIBA

Recepsu zales.

| 15. NORADIJUMI PAR LIETOSANU

‘ 16. INFORMACIJA BRAILA RAKSTA

Cystadane 1 g pulveris iekskigai lietoSanai

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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B. LIETOSANAS INSTRUKCIJA
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LietoSanas instrukcija: informacija pacientam

Cystadane 1 g pulveris iek$kigai lietoSanai
Betaine anhydrous

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

- Saglabajiet So instrukciju! Iesp&jams, ka velak to vajadzes 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 Siem
cilvekiem ir Iidzigas slimibas pazimes.

- Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu. Tas attiecas ar1
uz iesp&jamam blakusparadibam, kas nav minetas $aja instrukcija. Skatit 4. punktu.

Saja instrukcija var uzzinat:

1. Kas ir Cystadane un kadam nolikam to lieto
2. Kas Jums jazina pirms Cystadane lietoSanas
3. Ka lietot Cystadane

4. Iespgéjamas blakusparadibas

5 Ka uzglabat Cystadane

6.

Iepakojuma saturs un cita informacija

1. Kas ir Cystadane un kadam noliikam to lieto
Cystadane satur beziidens betainu, kas ir paredz&ts homocistindirijas — iedzimta (genétiska) slimiba,
kuras gadijuma organisma nenotiek pilniga aminoskabes metionina noardisana — papildterapijai.

Metionins ir sastopams parastas partikas proteinos (piem., gala, zivis, piena, siera, olas). Ta
parveidojas homocisteina, kas talak gremoSanas procesa parasti parveidojas par cisteinu.
Homocistintirija ir slimiba, ko izraisa homocisteina uzkrasanas, kas neparveidojas par cisteinu, un tai
raksturiga trombu veidoSanas vénas, kaulu trauslums un skeleta un 1€cas izmainas. Cystadane lieto
kopa ar citam terapijam, piemeéram, B6 vitaminu, B12 vitaminu, folatu un specialu dietu, ar merki
samazinat paaugstinato homocisteina Iimeni Jiisu organisma.

2. Kas Jums jazina pirms Cystadane lietoSanas

Nelietojiet Cystadane §ados gadijumos
Ja Jums ir alergija pret beztidens betainu vai kadu citu (6. punkta minéto) So zalu sastavdalu.

Bridinajumi un piesardziba lietoSana

Pirms Cystadane lietoSanas konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu.

Ja Jiis noverojat tadas blakusparadibas ka galvassapes, vemsanu vai redzes parmainas un Jis piederat
pie homocistiniirijas apakstipa, ko sauc par CBS (cistationina béta-sintazes deficits), ladzu,
nekavejoties sazinieties ar savu arstu, jo tas var liecinat par smadzenu pietikumu (smadzenu tiisku).
Tada gadijuma arsts kontrol€s metiontna Itmeni Jiisu organisma un var parskatit Jiisu dietu. Iesp&jams,
arst€Sanu ar Cystadane Jums nepiecieSams partraukt. Ja Jis arstgjaties ar Cystadane un aminoskabju
maisTjumu, un ja Jums nepiecieSams vienlaicigi lietot citas zales, — ieverojiet 30 miniiSu starplaiku
starp zalu lietoSanas reiz€m (skatit ,,apakSpunktu ,,Citas zales un Cystadane”).

Citas zales un Cystadane

Pastastiet arstam par visam zalém, kuras lietojat pedgja laika vai var€tu lietot. Ja Jiis lietojat
aminoskabju maisTjumu vai tadas zales ka vigabatrins vai GABA analogi (zales epilepsijas
arst€Sanai), ludzu, pastastiet par to arstam, jo tas var mijiedarboties ar Cystadane terapiju.
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Griitnieciba un barosana ar kruti

Ja Jums iestajusies griitnieciba vai barojat b&rnu ar kriiti, ja domajat, ka Jums ver&tu bt iestajusies
griitnieciba vai planojat griitniecibu, pirms $o zalu lietosanas konsultgjieties ar arstu. Arsts izlems, vai
varat lietot §1s zales griitniecibas un baroSanas ar kriiti perioda.

Transportlidzeklu vadiSana un mehanismu apkalpos$ana
Cystadane neietekme vai nedaudz ietekmé sp&ju vadit transportlidzeklus un apkalpot mehanismus.

3. Ka lietot Cystadane

So zalu lietoSana ir jauzrauga arstam, kam ir pieredze homocistiniirijas arstésana.
Vienmeér lietojiet §Ts zales saskana ar arsta vai farmaceita noradijjumiem. Neskaidribu gadijuma
vaicajiet arstam vai farmaceitam.

Ieteicama deva b&rniem un pieaugusajiem ir 100 mg/kg/diena, sadalot to 2 reizes devas. Daziem
pacientiem terapeitisko mérku sasniegSanai bija nepiecieSamas devas, kas parsniedza
200 mg/kg/diena. Arsts var pielagot devu atkariba no jiisu analizu rezultatiem.

Tadg] Jusu bernam regulari bis javeic asins analizes, lai noteiktu pareizo dienas devu.
Cystadane Jums jalieto iekskigi (perorali).

Lai nomeritu devu:

o pudeli pirms atvérsanas viegli sakratiet;

o panemiet pareizo mérkaroti:

. ar mazo zalo karoti noméra 100 mg beziidens betaina pulvera,

o ar vidgja izmera zilo karoti noméra 150 mg beztidens betaina pulvera,

o ar lielo roza karoti nomera 1 g beztidens betaina pulvera;

no pudeles panemiet karoti pulvera ar kaudziti;

ar naza pamatni parvelciet par karoti;

karotg atlikuSais pulveris ir pilna karote;

no pudeles panemiet vajadzigo skaitu pilnu karosu pulvera.

Nomeérito pulvera devu sajauciet ar ideni, sulu, pienu, piena maisijumu vai &€dienu, I1dz tas pilniba
1z8kist, un lietojiet talit p&c samaisisanas.

Ja esat lietojis Cystadane vairak neka noteikts
Ja nejausi esat lietojis parak lielu Cystadane devu, nekavgjoties sazinieties ar arstu vai farmaceitu.

Ja esat aizmirsis lietot Cystadane

Nelietojiet dubultu devu, lai aizvietotu aizmirsto devu. Ja esat aizmirsis ienemt devu, veiciet to, tiklidz
Jis atceraties un turpiniet lietot nakamo zalu devu p&c plana.

Ja partraucat lietot Cystadane

Nepartrauciet arstésanu, iepriek§ nekonsultgjoties ar savu arstu. Sazinieties ar Jlisu arstu vai farmaceitu

pirms partraukSanas.

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

4. Iespéjamas blakusparadibas

Tapat ka citas zales, §1s zales var izraisit blakusparadibas, kaut ar ne visiem tas izpauzas.

18



Visbiezak noverota blakusparadiba, lietojot Cystadane, kura var rasties vairak neka 1 no 10 cilvékiem
(biezums - loti biezi), ir paaugstinats metionina Itmenis asins.

Paaugstinato metionina Itmeni var saistit ar smadzenu pietikumu (smadzenu tiisku), kas var rasties
lidz pat 1 no 100 cilveékiem (biezums - retak). Ja Jums no ritiem ir galvas sapes, vem$ana un/vai ir
izmainita redze, nekavgjoties sazinieties ar savu arstu (tas var liecinat par smadzenu tiisku).

Tadi kunga-zarnu trakta trauc&jumi ka caureja, slikta duiSa, vemsana, diskomforta sajtita védera un
meles iekaisums var rasties retak (var skart Iidz 1 no 100 cilvékiem).

Citas retak sastopamas blakusparadibas (var skart [idz 1 no 100 cilvékiem) var biit samazinata apetite
(anoreksija), uzbudinajums, aizkaitinamiba, matu izkriSana, natrene, adas smarzas izmainas, nesp&ja
kontrolét urina izdaliSanos (urina nesaturésana).

Zinosana par blakusparadibam

Ja Jums rodas jebkadas blakusparadibas, konsultgjieties ar arstu vai farmaceitu. Tas attiecas arf uz
iespgjamajam blakusparadibam, kas nav ming&tas $aja instrukcija. Jiis varat zinot par blakusparadibam
arT tie$i, izmantojot V pielikuma min&to nacionalas zinoSanas sistémas kontaktinformaciju. Zinojot par
blakusparadibam, Jiis varat palidzet nodrosinat daudz plasaku informaciju par So zalu drosumu.

5. Ka uzglabat Cystadane
Uzglabajiet §1s zales bérniem neredzama un nepieejama vieta.

Nelietot $ts zales pec deriguma termina beigadm, kas noradits uz pudeles mark&uma un kartona
kastites pec Derigs lidz. Deriguma termins attiecas uz noradita ménesa pedgjo dienu.

Uzglabat temperatiira lidz 25°C.
Pudeli uzglabat ciesi noslegtu, lai pasargatu no mitruma.
P&c pudeles pirmas atversanas zales jaizlieto 3 meénesu laika.

Neizmetiet zales kanalizacija vai sadzives atkritumos. Vaicajiet farmaceitam, ka izmest zales, kuras
Jus vairs nelietojat. Sie pasakumi palidzges aizsargat apkartgjo vidi.

6. Iepakojuma saturs un cita informacija

Ko Cystadane satur
- Aktiva viela ir beziidens betains. 1 g pulvera iekSkigai lietoSanai satur 1 g beztidens betaina.
- Citu sastavdalu nav.

Cystadane aréjais izskats un iepakojums
Cystadane ir balts, birstoss, kristalisks pulveris iekskigai lietoSanai. Tas pieejams pudel€s ar b€rnam
neatveramu vacinu. Katra pudelg ir 180 g pulvera. Katra kastitg ir viena pudele un tris mérkarotes.

Registracijas apliecibas TpaSnieks
Recordati Rare Diseases

Tour Hekla

52 avenue du Général de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Francija

RazZotajs
Recordati Rare Diseases

Tour Hekla
52 avenue du Général de Gaulle
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F-92 800 Puteaux
Francija

vai

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Francija

Lai iegtitu papildu informaciju par §Tm zalém, lidzam sazinaties ar registracijas apliecibas ipaSnicka

vietgjo parstavniecibu:

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)\\ada

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
Recordati Rare Diseases
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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 SARL



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

Kvnpog

Recordati Rare Diseases
TnA 433147 73 64 58
ToAria

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

Zviedrija

Si lietoSanas instrukcija pedgjo reizi parskatita

Tel: +351 21 432 95 00

Romaénia
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

Sikaka informacija par §tm zalém ir pieejama Eiropas zalu agentiiras timekla vietné
http://www.emea.europa.eu, kur ir arf saites uz citam majas lapam par retam slimibam un to arstéSanu.
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