ANNESS I

SOMMARJU TAL-KARATTERISTICI TAL-PRODOTT



1. ISEM IL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 25 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
PROCYSBI 75 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti

2. GHAMLA KWALITATTIVA U KWANTITATTIVA

PROCYSBI 25 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Kull kapsula iebsa gastro-rezistenti fiha 25 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

PROCYSBI 75 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Kull kapsula iebsa gastro-rezistenti fiha 75 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

Ghal-lista shiha ta’ ec¢ipjenti, ara sezzjoni 6.1.

3.  GHAMLA FARMACEWTIKA
Kapsula iebsa gastro-rezistenti.

PROCYSBI 25 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Kapsuli ibsin blu ¢ar ta’ dags 3 (15.9 x 5.8 mm) b’*25 mg” stampata fughom b’linka bajda u tapp blu
¢ar stampat bil-Logo “PRO” b’linka bajda.

PROCYSBI 75 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Kapsuli ibsin blu ¢ar ta’ dags 0 (21.7 x 7.6 mm) b’*“75 mg” stampata fughom b’linka bajda u tapp blu
skur stampat bil-Logo “PRO” b’linka bajda.

4. TAGHRIF KLINIKU
4.1 Indikazzjonijiet terapewtici

PROCYSBI huwa indikat ghat-trattament ta’ ¢istinozi nefropatika pprovata. I¢-cysteamine tnaqqas 1-
akkumulazzjoni ta¢-Cistina f”¢erti ¢elluli (ez. lewkociti, ¢celluli tal-muskoli u tal-fwied) ta’ pazjenti
b’¢istinozi nefropatika u, meta t-trattament jinbeda kmieni, jittardja l-izvilupp ta’ insuffi¢jenza renali.

4.2 Pozologija u metodu ta’ kif ghandu jinghata

It-trattament bi PROCY SBI ghandu jinbeda taht is-supervizjoni ta’ tabib li ghandu esperjenza fit-
trattament ta’ ¢istinozi.

Biex jinkiseb I-ahjar beneficcju, it-terapija b’cysteamine ghandha tinbeda minnufih ladarba d-dijanjosi
tkun ikkonfermata (jigifieri, zieda ta’ ¢isteina fil-WBC).

Pozologija

Il-konc¢entrazzjoni ta’ ¢isteina fic-¢elluli bojod tad-demm (WBC - white blood cell) tista’ perezempju
titkejjel permezz ta’ numru ta’ tekniki differenti bhal sottogruppi ta” WBC specifici (ez., analizi tal-
granulociti) jew l-analizi ta’ lewkociti mhallta u kull analizi jkollu valuri fil-mira differenti. Il-
professjonisti tal-kura tas-sahha ghandhom jirreferu ghall-miri terapewtici specifi¢i ghall-analizi
ipprovduti minn laboratorji ta’ ittestjar individwali meta jichdu de¢izjonijiet dwar id-dijanjosi u d-
dozagg ta’ PROCYSBI ghal pazjenti b’¢istinosi. Perezempju, I-ghan terapewtiku huwa li jinzamm



livell ta’ ¢istina fil-WBC) < 1 nmol emicistina/mg ta’ proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-
lewkoc¢iti mhallta), 30 minuta wara I-ghoti tad-doza. Ghall-pazjenti aderenti ghal doza stabbli ta’
PROCYSBI, u li m’ghandhomx access facli ghal facilita xierqa ghall-kejl tac-¢istina fil-WBC
taghhom, l-ghan tat-terapija ghandu jkun li tinzamm il-kon¢entrazzjoni fil-plazma ta’ cysteamine

> 0.1 mg/L, 30 minuta wara I-ghoti tad-doza.

Zmien tal-kejl: PROCYSBI ghandu jinghata kull 12-il siegha. Id-determinazzjoni ta’ cystine fil-WBC
u/jew cysteamine fil-plazma ghandha tinkiseb 12.5-il siegha wara d-doza ta’ filghaxija l-jum ta’ qabel,
u ghalhekk 30 minuta wara li tinghata d-doza tal-ghada filghodu.

It-trasferiment tal-pazjenti minn kapsuli ibsin ta’ bitartrat tac-cysteamine b rilaxx immedjat
Il-pazjenti b’¢istinozi li jiehdu bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat jistghu jkunu ttrasferiti ghal
doza totali ta’ kuljum ta PROCYSBI ugwali ghad-doza totali taghhom ta’ kuljum ta’ gabel ta’
bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat. Id-doza totali ta’ kuljum ghandha tinqasam fi tnejn u
tinghata kull 12-il siegha. Id-doza massima rakkomandata ta’ cysteamine hija ta’ 1.95 g/m*jum. L-uzu
ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?/jum mhux rakkomandat (ara sezzjoni 4.4).

Il-pazjenti li jkunu ttrasferiti minn bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx immedjat ghal PROCYSBI ghandu
jkollhom il-livelli ta’ ¢istina tal-WBC taghhom imkejla wara gimghatejn, u mbaghad kull tliet xhur
sabiex tkun ivvalutata I-ahjar doza kif deskritt hawn fugq.

Pazjenti adulti li jkunu ghadhom kemm gew iddijanjostikati

Pazjenti adulti li jkunu ghadhom kemm gew iddijanjostikati ghandhom jinbdew fuq 1/6 sa 1/4 tad-
doza ta’ manteniment fil-mira ta> PROCYSBI. Id-doza ta’ manteniment fil-mira hija 1.3 g/m?/jum,
f’zewg dozi maqsuma, moghtija kull 12-il siegha (ara tabella 1 hawn taht). Id-doza ghandha tizdied
jekk ikun hemm tolleranza adegwata u l-livell ta’ ¢istina fil-WBC jibga’ > 1 nmol emicistina/mg ta’
proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-lewkociti mhallta). Id-doza massima rakkomandata ta’
cysteamine hija 1.95 g/m?*jum. L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?*/jum mhuwiex rakkomandat (ara
sezzjoni 4.4).

[l-valuri mmirati pprovduti fl-SmPC jinkisbu permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta. Ghandu jigi
nnotat li I-miri terapewtici ghat-tnaqqis ta’ ¢isteina huma specifici ghall-analizi u analizi differenti
ghandhom miri tat-trattament specifici. Ghalhekk, il-professjonisti tal-kura tas-sahha ghandhom
jirreferu ghall-miri terapewtici specifici ghall-analizi ipprovduti minn laboratorji ta’ ttestjar
individwali.

Popolazzjoni pedjatrika li thun ghadha kemm giet iddijanjostikata
Id-doza ta’ manteniment fil-mira ta’ 1.3 g/m?/jum tista’ tkun approssimata skont it-tabella li gejja, li
tikkunsidra kemm l-erja tal-wic¢ kif ukoll il-piz.

Tabella 1: Doza rakkomandata

e fors . Doza f’mg rakkomandata
Piz Pkilogrammi Kull %Z-il siegha*

0-5 200

5-10 300

11-15 400

16-20 500

21-25 600

26-30 700

31-40 800

41-50 900
>50 1 000

*Tista’ tkun mehtiega doza oghla biex tilhaq il-kon¢entrazzjoni fil-mira ta’
¢isteina fil-WBC.
L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?/jum mhuwiex rakkomandat.



Dozi magbuza

Jekk tinqabez doza, ghandha tittiched mill-aktar fis possibbli. Jekk dan ikun fi zmien erba’ sighat mid-
doza li jkun imiss, id-doza magbuza m’ghandhiex tittiehed u ghandha terga’ tigi segwita l-iskeda ta’
dozagg regolari. Id-doza m’ghandhiex tigi rduppjata.

Popolazzjonijiet specjali

Pazjenti b’tolleranza baxxa

Il-pazjenti b’tolleranza aktar baxxa xorta wahda jiksbu benefic¢ju jekk il-livelli ta’ ¢istina fi¢-celluli 1-
bojod tad-demm ikunu taht 2 nmol emicistina/mg ta’ proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-
lewkociti mhallta). Id-doza ta’ cysteamine tista’ tizdied sa massimu ta’ 1.95 g/m*/jum sabiex jinkiseb
dan il-livell. Id-doza ta’ 1.95 g/m?/jum ta’ bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx immedjat giet asso¢jata
ma’ rata oghla ta’ rtirar mit-trattament minhabba nuqqas ta’ tolleranza u in¢idenza oghla ta’
avvenimenti avversi. Jekk ghall-ewwel i¢-cysteamine ma tkunx ittollerata bizzejjed minhabba sintomi
fil-passagg gastro-intestinali (GI) jew raxx temporanju fil-gilda, it-trattament ghandu jitwaqqaf
temporanjament, imbaghad jerga’ jinbeda f’doza aktar baxxa u jizdied bil-mod il-mod sad-doza xierqa
(ara sezzjoni 4.4).

Pazjenti fuq dijalisi jew wara trapjant

F’¢erti okkazjonijiet 1-esperjenza uriet li ¢erti forom ta’ cysteamine huma inqas ittollerati tajjeb
(jigifieri jwasslu ghal aktar avvenimenti avversi) meta I-pazjenti jkunu fuq dijalisi. Huwa
rrakkomandat monitoragg aktar fir-reqqa tal-livelli ta’ ¢istina tal-WBC f’dawn il-pazjenti.

Pazjenti b’indeboliment renali
Normalment mhux mehtieg aggustament tad-doza; madankollu 1-livelli ta’ ¢istina fil-WBC ghandhom
ikunu mmonitorjati.

Pazjenti b’indeboliment epatiku
Normalment mhux mehtieg aggustament tad-doza; madankollu I-livelli ta’ ¢istina fil-WBC ghandhom
ikunu mmonitorjati.

Metodu ta’ kif ghandu jinghata

Uzu orali.

Dan il-prodott medicinali jista’ jinghata billi tibla’ I-kapsuli shah kif ukoll billi tferrex il-kontenuti tal-
kapsula (zibeg b’kisi enteriku) fuq ikel jew ghoti permezz ta’ tubu gastriku.
Tghaftigx u tomghodx il-kapsuli jew il-kontenuti tal-kapsula.

L-ghoti mal-ikel

Cysteamine bitartrate jista’ jinghata ma’ meraq tal-frott aciduz jew mal-ilma.

Cysteamine bitartrate m’ghandux jinghata ma’ ikel li jkun fih hafna xaham jew proteini, jew ma’ ikel
iffrizat bhall-gelat. Il-pazjenti ghandhom jippruvaw b’mod konsistenti li jevitaw l-ikel u prodotti tal-
halib ghal mill-inqas siegha qabel u siegha wara d-doza ta’ PROCY SBI. Jekk ma jkunx possibbli li
wiehed ma jiekol xejn waqt dan il-perjodu, jista’ jieckol biss ammont Zghir (~ 100 gramma) ta’ ikel
(preferibbilment karboidrati) fis-siegha ta’ qabel u ta’ wara 1-ghoti ta” PROCY SBI. Huwa importanti li
d-dozi ta” PROCY SBI jkunu skont it-tehid tal-ikel b’mod konsistenti u riproduc¢ibbli maz-zmien (ara
sezzjoni 5.2).

F’pazjenti pedjatrici f’riskju ta’ aspirazzjoni, li jkollhom madwar sitt snin jew inqas, il-kapsuli ibsin
ghandhom jinfethu u l-kontenut taghhom jithallat mal-ikel jew mal-likwidu msemmi fis-sezzjoni 6.6.

Ghal istruzzjonijiet fuq il-prodott medicinali qabel jinghata, ara sezzjoni 6.6.
4.3 Kontraindikazzjonijiet

o Sensittivita ec¢essiva ghas-sustanza attiva, kwalunkwe forma ta’ cysteamine (merkaptamina),
jew ghal kwalunkwe sustanza mhux attiva elenkata fis-sezzjoni 6.1.
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o Sensittivita eccessiva ghall-penicillamina.
o It-treddigh.

4.4 Twissijiet spe¢jali u prekawzjonijiet ghall-uzu
L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?/jum mhuwiex rakkomandat (ara sezzjoni 4.2).

I¢-cysteamine orali ma ntwerietx li tipprevjeni d-depozizzjoni fl-ghajn ta’ kristalli ta’ ¢istina.
Ghaldagstant, fejn tintuza soluzzjoni oftalmika ta’ cysteamine ghal dak il-ghan, 1-uzu taghha ghandu
jitkompla.

Jekk tkun iddijanjostikata jew ippjanata tqala, ghandu jigi kkunsidrat bir-reqqa t-trattament mill-gdid u
l-pazjenta ghandha tkun avzata dwar ir-riskju teratogeniku possibbli tac-cysteamine (ara sezzjoni 4.6).

Kapsuli shah ta” PROCYSBI m’ghandhomx jinghataw lit-tfal ta’ taht is-sitt snin minhabba r-riskju ta’
aspirazzjoni (ara sezzjoni 4.2).

Dermatologici

Kien hemm rapporti ta’ feriti serji fil-gilda f’pazjenti ttrattati b’dozi gholjin ta’ bitartrat ta¢-cysteamine
b’rilaxx immedjat jew imluha ohrajn ta¢-cysteamine li rreagixxew ghat-tnaqqis fid-doza ta’
cysteamine. It-tobba ghandhom jimmonitorjaw regolarment il-gilda u I-ghadam tal-pazjenti li
jinghataw i¢-cysteamine.

Jekk jitfaccaw anormalitajiet fil-gilda jew fl-ghadam, id-dozZa ta’ cysteamine ghandha titnaqqas jew
titwaqqaf. It-trattament jista’ jinbeda mill-gdid f’doza aktar baxxa taht sorveljanza mill-qrib, u
mbaghad ittitrat bil-mod sad-doza terapewtika xierqa (ara sezzjoni 4.2). Jekk jizviluppa raxx qawwi
fil-gilda bhal eritema multiforme bullosa jew nekrolizi epidermali tossika, i¢-cysteamine m’ghandhiex
terga’ tinghata (ara sezzjoni 4.8).

Gastrointestinali

L-ul¢erazzjoni u l-fsada GI gew irrappurtati f pazjenti li nghataw bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx
immedjat. It-tobba ghandhom jibqghu attenti ghal sinjali ta’ ul¢erazzjoni u fsada u ghandhom
jinformaw lill-pazjenti u/jew lil min jichu hsiebhom dwar is-sinjali u s-sintomi ta’ tossi¢ita GI serja u
x’passi ghandhom jittiehdu jekk isehhu.

Is-sintomi tal-passagg GI li jinkludu nawsja, rimettar, anoressija u ugigh addominali gew assocjati
mac-cysteamine.

Kontrazzjonijiet tal-ileo-caecum u tal-musrana 1-kbira (fibrosing colonopathy) gew deskritti 1-ewwel
darba f’pazjenti b’fibrozi ¢istika li nghataw dozi gholjin ta’ enzimi tal-frixa fil-forma ta’ pilloli b’kisja
enterika ta’ kopolimeru tal-akrilat ac¢idu-etil metakriliku (1:1), wiehed mill-ec¢ipjenti fi PROCYSBI.
Bhala prekawzjoni, sintomi addominali mhux tas-soltu jew bidliet fis-sintomi addominali ghandhom
ikunu evalwati b’mod mediku sabiex tigi eskluza I-possibbilta ta’ fibrosing colonopathy.

Sistema Nervuza Centrali (CNS)

Sintomi tas-CNS bhal accessjonijiet, letargija, nghas, depressjoni, u enc¢efalopatija gew assocjati mac-
cysteamine. Jekk jizviluppaw sintomi tas-CNS, il-pazjent ghandu jkun ezaminat bir-reqqa u d-doza
aggustata skont il-bzonn. Il-pazjenti m’ghandhomx jaghmlu attivitajiet li jistghu jkunu perikoluzi
sakemm l-effetti tac-cysteamine fuq il-prestazzjoni mentali jkunu maghrufa (ara sezzjoni 4.7).

Lewkopenja u funzjoni anormali tal-fwied

Xi drabi ¢-cysteamine giet assocjata ma’ lewkopenja riversibbli u funzjoni anormali tal-fwied.
Ghalhekk, 1-ghadd tad-demm u I-funzjoni tal-fwied ghandhom ikunu mmonitorjati.
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Ipertensjoni intrakranjali beninna

Kien hemm rapporti ta’ ipertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri (PTC)) u/jew
papilledema assocjati mat-trattament bil-bitartrat ta¢c-cysteamine li tirrisolvi ruhha biz-zieda ta’
terapija dijuretika (esperjenza ta’ wara t-tqeghid fis-suq bil-bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx
immedjat). [t-tobba ghandhom jaghtu struzzjonijiet lill-pazjenti sabiex jirrappurtaw kwalunkwe
wiehed mis-sintomi li gejjin: ugigh ta’ ras, tinnitus, sturdament, nawsja, diplopja, vista m¢ajpra, telf
tal-vista, ugigh wara I-ghajnejn jew ugigh mac-¢aqliq tal-ghajnejn. Ezami tal-ghajnejn minn Zmien
ghal Zmien huwa mehtieg sabiex tigi identifikata din il-kondizzjoni minn kmieni u ghandu jigi
pprovdut trattament f’waqtu meta ssehh sabiex jigi evitat it-telf tal-vista.

PROCYSBI fih sodium

Dan il-prodott medic¢inali fih angas minn 1 mmol sodium (23 mg) f’kull doza, jigifieri essenzjalment
“hieles mis-sodium”.

4.5 Interazzjoni ma’ prodotti medic¢inali ohra u forom ohra ta’ interazzjoni

Ma jistax ikun eskluz li ¢-cysteamine hija induttur klinikament rilevanti tal-enzimi CYP, inibitur ta’
P-gp u BCREP fil-livell intestinali u inibitur tat-trasportaturi tal-assorbiment tal-fwied (OATP1B1,
OATPIB3 u OCT1).

L-ghoti flimkien mas-sostituti tal-elettroliti u tal-minerali

I¢-cysteamine tista’ tinghata ma’ sostituti tal-elettroliti (hlief il-bikarbonat) u tal-minerali mehtiega
ghall-gestjoni tas-sindromu ta’ Fanconi kif ukoll tal-vitamina D u l-ormon tat-tirojde. Il-bikarbonat
ghandu jinghata mill-inqas siegha qabel jew siegha wara PROCY SBI sabiex tigi evitata l-possibbilta li
¢-cysteamine tohrog gabel

Indomethacin u ¢-cysteamine intuzaw flimkien f¢erti pazjenti. F’kazijiet ta’ pazjenti bi trapjanti tal-
kliewi, intuzaw kuri ta’ kontra r-rifjut mac¢-cysteamine.

L-ghoti flimkien tal-inibitur tal-pompa proton omeprazole u PROCYSBI in vivo ma wera l-ebda effett
fuq I-esponiment ghall-bitartrat ta¢c-cysteamine.

4.6 Fertilita, tqala u treddigh

Nisa li jistghu johorgu tgal

Nisa li jistghu johorgu tqal ghandhom jigu infurmati dwar ir-riskju ta’ teratogenicita u avzati biex
juzaw metodu adegwat ta’ kontrac¢ezzjoni matul il-kors tat-trattament. Ghandu jigi kkonfermat test tat-
tgala negattiv qabel ma jinbeda t-trattament.

Tqala

Mhemmx bizzejjed dejta adegwata dwar 1-uzu tac-cysteamine fin-nisa tqal. L-istudji fl-annimali wrew
tossicita fis-sistema riproduttiva, inkluza t-teratogenesi (ara sezzjoni 5.3). Ir-riskju potenzjali ghall-
bnedmin mhuwiex maghruf. L-effett fuq it-tqala ta’ ¢istinozi mhux ittrattata wkoll mhuwiex maghruf.
Ghaldagstant il-bitartrat ta¢c-cysteamine m’ghandux jintuza wagqt it-tqala, b’mod partikolari fl-ewwel
tliet xhur, sakemm ma jkunx verament mehtieg (ara sezzjoni 4.4).

Jekk tkun iddijanjostikata jew ippjanata tqala, ghandu jigi kkunsidrat bir-reqqa t-trattament mill-gdid.



Treddigh

L-eskrezzjoni ta¢-cysteamine fil-halib tal-bniedem mhijiex maghrufa. Madankollu, minhabba r-
rizultati tal-istudji fuq l-annimali fin-nisa li jreddghu u fit-trabi tat-twelid (ara sezzjoni 5.3), it-treddigh
huwa kontra-indikat fin-nisa li jkunu geghdin jichdu PROCYSBI (ara sezzjoni 4.3).

Fertilita

Effetti fuq il-fertilita dehru fl-istudji fuq l-annimali (ara sezzjoni 5.3). Azoospermia giet irrappurtata
fil-pazjenti rgiel b’¢istinozi.

4.7 Effetti fuq il-hila biex issuq u thaddem magni

Ie-cysteamine ghandha effett zghir jew moderat fuq il-hila biex issuq u thaddem magni.
I¢e-cysteamine tista’ tikkawza n-nghas. Meta jibdew it-terapija, il-pazjenti mghandhomx jaghmlu
attivitajiet li jistghu jkunu ta’ periklu sakemm l-effetti tal-prodott medicinali fuq kull individwu jkunu
maghrufa.

4.8 Effetti mhux mixtieqa

Sommariju tal-profil tas-sigurta

Ghall-formulazzjoni b’rilaxx immedjat tal-bitartrat tac-cysteamine, madwar 35% tal-pazjenti jistghu
jkunu mistennija li jkollhom reazzjonijiet avversi. Dawn jinvolvu l-aktar is-sistema gastro-intestinali u
s-sistema nervuza Centrali. Meta dawn ir-reazzjonijiet jitfaccaw fil-bidu tat-terapija bi¢-cysteamine, il-
wagqfien temporanju u l-introduzzjoni mill-gdid bil-mod il-mod tat-trattament jistghu jkunu effettivi
sabiex itejbu t-tolleranza.

Fi studji klini¢i b’voluntiera b’sahhithom, ir-reazzjonijiet 1-aktar avversi frekwenti kienu sintomi GI
komuni hafna (16%) u li sehhew l-aktar bhala episodji singoli hfief jew ta’ severita moderata. [l-profil
tar-reazzjonijiet avversi ghall-individwi b’sahhithom kien simili ghall-profil tar-reazzjonijiet avversi
f’pazjenti fir-rigward tad-disturbi GI (dijarea u ugigh addominali).

Lista tabulata ta’ reazzjonijiet avversi

Il-frekwenza ta’ reazzjonijiet avversi hija definita bl-uzu tal-konvenzjoni li gejja: komuni hafna
(>1/10); komuni (>1/100 sa <1/10); mhux komuni (>1/1 000 sa <1/100); rari (=1/10 000 sa <1/1 000);
rari hatna (<1/10 000) u mhux maghruf (ma tistax tittiched stima mid-data disponibbli).

F’kull raggruppament ta’ frekwenzi, ir-reazzjonijiet avversi huma pprezentati f”ordni fejn l-aktar serju
jinghata l-ewwel:

Tabella 2:  Reazzjonijiet avversi

Sistema tal-klassifika tal-organi Frekwenza: reazzioni avversa

MedDRA “a: reazz)

Dlsturbl tad-demm u tas-sistema Mhux komuni: Lewkopenia

limfatika

Disturbi fis-sistema immunitarja Mhux komuni: Reazzjoni anafilattika

D1st}1rb1 ﬁl “metabolizmu u n- Komuni hafna: Anoressija

nutrizzjoni

Disturbi psikjatrici Mhux komuni: Nervi, allu¢inazzjoni

Disturbi fis-sistema nervuza Komuni: Ugigh ta’ ras, encefalopatija
Mhux komuni: Nghas, konvulzjonijiet

Disturbi gastro-intestinali Komuni hafna: Rimettar, nawsja, dijarea
Komuni: Ugigh addominali, riha fil-halq, dispepsja,
gastroenterite




Mhux komuni: Ul¢era gastro-intestinali

Disturbi fil-gilda u fit-tessuti ta’ taht il- | Komuni: Riha anormali fil-gilda, raxx

gilda Mhux komuni: Bidliet fil-kulur tax-xaghar, marki ta’ gbid
fil-gilda, fragilita tal-gilda (pseudotumur molluskojdi fuq
il-minkbejn)

Disturbi muskolu-skeletri¢i u tat-tessuti | Mhux komuni: Estensjoni zejda tal-gogi, ugigh fis-saqajn,

konnettivi genu valgum, osteopenija, ksur b’kompressjoni, skoljozi.
Disturbi renali u fis-sistema urinarja Mhux komuni: Sindromu nefrotiku

Disturbi generali u kondizzjonijiet ta' Komuni hafna: Letargija, deni

mnejn jinghata

Komuni: Astenja

Investigazzjonijiet Komuni: Testijiet anormali tal-funzjoni tal-fwied

Deskrizzjoni ta’ xi whud mir-reazzjonijiet avversi

Esperjenza mill-istudji klinici bi PROCYSBI

Fi studji klini¢i li gabblu PROCY SBI mal-bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat, terz tal-pazjenti
urew disturbi GI komuni hafna (nawsja, rimettar, ugigh addominali). Dehru wkoll disturbi komuni fis-
sistema nervuza (ugigh ta’ ras, nghas u letargija) u disturbi generali komuni (astenja).

Esperjenza ta’ wara t-tqeghid fis-suq bil-bitartrat tac-cysteamine b rilaxx immedjat

Ipertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri (PTC)) b’papilledema; griehi fil-gilda,
pseudotumuri molluskojdi, marki ta’ gbid fil-gilda, fragilita tal-gilda; estensjoni zejda tal-gogi, ugigh
fis-saqajn, genu valgum, osteopenija, ksur b’kompressjoni u skoljozi gew irrappurtati bil-bitartrat tac-
cysteamine b’rilaxx immedjat (ara sezzjoni 4.4).

Zewg kazijiet ta’ sindromu nefrotiku gew irrappurtati fi zmien sitt xhur minn meta nbdiet it-terapija bi
rkupru progressiv wara li twaqqaf it-trattament. L-istologija wriet glomerulonefrite fil-membrani tal-
allograft renali f’kaz minnhom u nefrite interstizjali ta’ ipersensittivita fl-iehor.

Gew irrappurtati ftit kazijiet ta’ sindromu simili ghal Ehlers-Danlos fuq il-minkbejn fi tfal ittrattati
b’mod kroniku b’dozi gholjin ta’ preparazzjonijiet differenti ta’ cysteamine (kloroidrat tac-cysteamine
jew bitartrat tac-cysteamine) l-aktar ’il fuq mid-doza massima ta’ 1.95 g/m*/jum. F’¢erti kazijiet, dawn
il-griehi fil-gilda kienu asso¢jati mal-marki tal-gbid fil-gilda u griehi fl-ghadam li dehru l-ewwel waqt
ezami bir-raggi X. Id-disturbi fl-ghadam irrappurtati kienu genu valgum, ugigh fir-riglejn u estensjoni
zejda tal-gogi, osteopenija, ksur b’kompressjoni, u skoljozi. Fil-ftit kazijiet fejn sar ezami
istopatologiku tal-gilda, ir-rizultati ssuggerew angjoendoteljomatozi. Pazjent minnhom
sussegwentement miet minhabba iskemija ¢erebrali akuta b’vaskulopatija notevoli. F’¢erti pazjenti, il-
griehi fil-gilda fuq il-minkbejn naqsu wara t-tnaqqis tad-doza ta¢-cysteamine b’rilaxx immedjat (ara
sezzjoni 4.4).

Rappurtar ta’ reazzjonijiet avversi suspettati

Huwa importanti li jigu rrappurtati reazzjonijiet avversi suspettati wara l-awtorizzazzjoni tal-prodott
medic¢inali. Dan jippermetti monitoragg kontinwu tal-bilan¢ bejn il-benefi¢¢ju u r-riskju tal-prodott
medicinali. Il1-professjonisti tal-kura tas-sahtha huma mitluba jirrappurtaw kwalunkwe reazzjoni
avversa suspettata permezz tas-sistema ta’ rappurtar nazzjonali imnizzla £ Appendici V.

4.9 Doza ecéessiva
Doza eccessiva ta’ cysteamine tista’ tohloq letargija progressiva.
Jekk tinghata doza eccessiva, is-sistemi respiratorja u kardjovaskulari ghandhom ikunu mghejuna kif

xieraq. Mhemmzx antidotu specifiku maghruf. Mhuwiex maghruf jekk i¢-cysteamine titnehhiex bl-
emodijalisi.



5. PROPRJETAJIET FARMAKOLOGICI
5.1 Proprjetajiet farmakodinamici

Kategorija farmakoterapewtika: Prodott ichor tal-metabolizmu u tal-passagg alimentari, acidi
ammini¢i u derivattivi, Kodi¢i ATC: A16AA04.

I¢-cysteamine hija I-aminothiol stabbli 1-aktar sempli¢i u prodott ta’ degradazzjoni tal-a¢idu amino
¢isteina. I¢-cysteamine tippartecipa fil-lizozomi f’reazzjoni ta’ skambju ta’ thiol-disulfide li
tikkonverti ¢-Cistina f’¢isteina u disulfide b’tahlita ta’ ¢isteina u cysteamine, li t-tnejn jistghu johorgu
mil-lizozoma f’pazjenti li jkollhom ¢istinozi.

L-individwi normali u I-persuni eterozigoti ghac-¢istinozi jkollhom livelli ta’ ¢istina fic-celluli bojod
tad-demm ta’ < 0.2 u normalment taht 1 nmol emicistina/mg ta’ proteina, rispettivament, meta mkejjel
permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta. L-individwi li jbatu bi¢-¢istinozi jkollhom elevazzjonijiet ta’
¢istina fil-WBC ta’ aktar minn 2 nmol emicistina/mg ta’ proteina.

I¢-¢istina fil-WBC hija mmonitorjata f"dawn il-pazjenti sabiex jinstab dozagg adegwat, bil-livelli
jkunu mkejla 30 minuta wara d-doza meta jinghata trattament bi PROCY SBI.

Studju pivitali tat-tielet fazi, crossover u b’mod kazwali tal-PK u tal-PD (li kien ukoll 1-ewwel studju
b’mod kazwali li qatt sar bil-bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat) wera li fi stat stabbli, il-
pazjenti li nghataw PROCYSBI kull 12-il siegha (Q12H) zammew tnaqqis komparabbli tal-livelli ta’
¢istina fil-WBC meta mgabbla mal-bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx immedjat kull sitt sighat (Q6H).
Tlieta u erbghin (43) pazjent intghazlu b’mod kazwali; sebgha u ghoxrin (27) tifel u tifla (etajiet bejn 6
u 12-il sena), hmistax-il (15) adolexxenti (etajiet ta’ bejn it-12 u 1-21 sena) u adult wiehed (1)
b’¢istinozi u b’ funzjoni tal-kliewi proprji bbazata fuq stima tar-rata ta’ filtrazzjoni glomerulari (GFR -
glomerular filtration rate) (irrangata ghall-erja tal-wic¢ tal-gisem) > 30 mL/minuta/1.73 m? intghazlu
b’mod kazwali. Minn dawn it-tlieta u erbghin (43) pazjent, zewgt (2) ahwa waqfu mill-istudju fl-ahhar
tal-ewwel perjodu crossover, minhabba intervent kirurgiku ppjanat minn qabel ghal wiehed (1)
minnhom; wiched u erbghin (41) pazjent lestew il-protokoll. Zewg (2) pazjenti kienu eskluzi mill-
analizi skont il-protokoll minhabba li I-livell ta’ ¢istina fil-WBC taghhom zdied aktar minn

2 nmol emicistina/mg ta’ proteina wagqt il-perjodu ta’ trattament bi¢-cysteamine b’rilaxx immedjat.
Disgha u tletin (39) pazjent kienu inkluzi fl-analizi finali primarja skont il-protokoll tal-effikacja.

Tabella 3:  Paragun tal-livelli ta’ c¢istina fil-WBC wara [-ghoti ta’ cysteamine bitartrate b rilaxx
immedjat u PROCYSBI

Popolazzjoni (N=39) Skont il-Protokoll (PP)

Bltaftr.at tac.-cystea.mlne PROCYSBI
b’rilaxx immedjat
Livell ta’ ¢istina fil-WBC
(Medja LS £+ SE) f"’nmol emic¢istina/mg ta’ 0.44 £0.05 0.51£0.05
proteina*

Effett tat-trattament ) )
(Medja LS + SE: 95.8% CI p-value) 0.08 +£0.03; 0.01 to 0.15; <0.0001

I1-Pazjenti Kollha Evalwabbli (ITT) Popolazzjoni (N=41)

Bltaftr.at tac.-cystea.mlne PROCYSBI
b’rilaxx immedjat
Livell ta’ ¢istina fil-WBC
(Medja LS + SE) f"’nmol emic¢istina/mg ta’ 0.74+£0.14 0.53+£0.14
proteina*®

Effett tat-trattament

(Medja LS + SE: 95.8% CI: p-value) -0.21 £ 0.14; -0.48 to 0.06; <0.001

*Imkejjel permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta



Erbghin minn wiched u erbghin (40/41) pazjent li temmew Il-istudju pivitali tat-tielet fazi ddahhlu fi
studju prosepttiv bi PROCYSBI1i baga’ miftuh sakemm PROCYSBI ma setax ikun moghti b’ricetta
mit-tabib kuranti taghhom. F’dan l-istudju, i¢-¢istina fil-WBC imkejla permezz ta’ analizi tal-
lewkociti mhallta kienet dejjem fuq medja taht il-kontroll ottimu ta’ < 1 nmol emic¢istina/mg ta’
proteina. Ir-rata ta’ filtrazzjoni glomerulari stmata (¢GFR) ma nbidlitx ghall-popolazzjoni tal-istudju
maz-zmien.

5.2 Taghrif farmakokinetiku

Assorbiment

I1-bijodisponibbilta relattiva hija madwar 125% meta mqabbla mac-cysteamine b’rilaxx immedjat.
L-ikel inaqqas l-assorbiment ta” PROCY SBI 30 minuta qabel id-doza (madwar 35% tnaqqis fl-
esponiment) u 30 minuta wara d-doza (madwar 16 jew 45% tnaqqis fl-esponiment ghall-kapsuli shah u

miftuha rispettivament). It-tehid ta’ ikel saghtejn wara 1-ghoti ma affettwax l-assorbiment ta’
PROCYSBI.

Distribuzzjoni

It-taghqid tal-proteina tal-plazma in vitro tac-cysteamine, l-aktar mal-albumina, huwa madwar 54% u
indipendenti mill-kon¢entrazzjoni tal-medicina fil-plazma tul il-medda terapewtika.

Bijotrasformazzjoni

It-tnehhija tac-cysteamine mhux mibdula fl-urina ntweriet li tvarja bejn 0.3% u 1.7% tad-doza totali
ta’ kuljum ferba’ pazjenti; il-parti 1-kbira tac-cysteamine titnehha bhala sulfat.

Dejta in vitro tindika li 1-bitartrat ta¢c-cysteamine aktarx li jkun metabolizzat minn diversi enzimi CYP,
inkluzi CYP1A2, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6, u CYP2EL. CYP2A6 u
CYP3A4 ma kinux involuti fil-metabolizmu tal-bitartrat tac-cysteamine fil-kondizzjonijiet
sperimentali.

Eliminazzjoni
Il-half-life terminali tal-bitartrat tac-cysteamine hija madwar erba’ sighat.

[l-bitartrat ta¢c-cysteamine mhuwiex inibitur ta’ CYP1A2, CYP2A6, CYP2B6, CYP2CS8, CYP2C9,
CYP2C19, CYP2D6, CYP2E1 u CYP3A4 in vitro.

In vitro: 1l-bitartrat tac-cysteamine huwa substrat ta’ P-gp u OCT2, izda mhuwiex substrat ta’ BCRP,
OATPI1BI1, OATP1B3, OATI1, OAT3 u OCTI. Il-bitartrat ta¢c-cysteamine mhuwiex inibitur ta’ OATI,
OAT3 u OCT2.

Popolazzjonijiet specjali

Il-farmakokinetika tal-bitartrat tac-cysteamine ma gietx studjata fil-poplazzjonijiet specjali.
5.3 Taghrif ta’ qabel l-uzu kliniku dwar is-sigurta

Fi studji dwar il-genotossicita ippubblikati ghal cysteamine, giet irrappurtata l-induzzjoni ta’
aberrazzjonijiet tal-kromosomi f’linji ta’ ¢elluli ewkarjoti¢i kkultivati. Studji specifi¢i bic-cysteamine
ma wrew l-ebda effett mutageniku fit-test ta” Ames jew xi effett klastogeniku fit-test tal-mikronukleu
tal-gurdien. Sar studju ta’ assagg tal-mutazzjoni maqluba batterjali (“test ta’ Ames”) bil-bitartrat tac-
cysteamine uzat ghal PROCYSBI u I-bitartrat ta¢-cysteamine ma wera l-ebda effett mutageniku f’dan
it-test.
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L-istudji dwar ir-riproduzzjoni wrew effetti embriju-fetotossi¢i (riassorbimenti u telf wara 1-
impjantazzjoni) fil-firien fil-livell tad-doza ta’ 100 mg/kg/jum u fil-fniek 1i kienu geghdin jinghataw
50 mg/kg/jum ta’ cysteamine. Gew deskritti effetti teratogenici fil-firien meta ¢-cysteamine tinghata
wagqt il-perjodu ta’ organogenesi f’doza ta’ 100 mg/kg/jum.

Dan huwa ekwivalenti ghal 0.6 g/m?/jum fil-far, li huwa xi ftit ingas mid-doza klinika ta’ manteniment
irrakkomandata ta’ cysteamine, jigifieri 1.3 g/m*/jum. Tnaqqis fil-fertilita kien osservat fil-firien bi
375 mg/kg/jum, doza li biha z-zieda fil-piz tal-gisem kien ritardat. F’din id-doza, iz-zieda fil-piz u s-
sopravvivenza tal-frieh waqt it-treddigh ukoll nagsu. Dozi gholjin ta’ cysteamine idghajfu I-kapacita
tal-ommijiet li jreddghu li jitimghu lill-frieh taghhom. Dozi singoli tal-medic¢ina jinibixxu t-tnixxija
tal-prolactin fl-annimali.

L-ghoti ta¢-cysteamine fil-firien li jkunu ghadhom kif twieldu kkawzalhom il-katarretti.

Dozi gholjin ta’ cysteamine, kemm b’rotot orali kif ukoll parenterali, jipproducu ul¢eri duodenali fil-
firien u fil-grieden izda mhux fix-xadini. L-ghoti sperimentali tal-medicina jikkawza t-tnaqqis ta’
somatostatin f’diversi specijiet ta’ annimali. [l-konsegwenza ta’ dan ghall-uzu kliniku tal-medic¢ina
mhijiex maghrufa.

Ma sar 1-ebda studju kar¢inogeniku bil-bitartrat tac-cysteamine gastro-rezistenti fl-ghamla ta’ kapsuli
ibsin.

6. TAGHRIF FARMACEWTIKU

6.1 Lista ta’ ec¢ipjenti

I1-kontenut tal-kapsuli

microcrystalline cellulose

methacrylic acid - ethyl acrylate copolymer (1:1)
hypromellose

talc

triethyl citrate

sodium lauryl sulphate

Il-goxra tal-kapsuli

gelatin

titanium dioxide (E171)
indigo carmine (E132)
Il-linka

shellac

povidone K-17

titanium dioxide (E171)

6.2 Inkompatibbiltajiet
Mhux applikabbli.

6.3 Zmien kemm idum tajjeb il-prodott medi¢inali

Sentejn
Zmien kemm idum tajjeb il-prodott meta jintuza: 30 jum.
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6.4 Prekawzjonijiet specjali ghall-hazna

Ahzen fi frigg (2°C-8°C). Taghmlux fil-friza.

Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilqga’ mid-dawl u mill-umdita.
Wara li tiftah, tahzinx f’temperatura ’1 fuq minn 25°C.

6.5 In-natura tal-kontenitur u ta’ dak li hemm go fih

PROCYSBI 25 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Flixkun HDPE abjad ta’ 50 mL li fih 60 kapsula iebsa gastro-rezistenti b’¢ilindru dissikant ta’ tnejn
f’wiehed u ¢ilindru iehor li jassorbi 1-ossignu, b’ghatu tal-polypropylene rezistenti ghat-tfal.

Kull flixkun fih zewg ¢ilindri tal-plastik uzati biex jipprotegu aktar mill-umdita u l-arja.

Jekk joghgbok zomm iz-zewg ¢ilindri fkull flixkun wagqt 1-uzu tal-flixkun. I¢-¢ilindri jistghu
jintremew mal-flixkun wara 1-uzu.

PROCYSBI 75 mg kapsula iebsa gastro-rezistenti

Flixkun HDPE abjad ta’ 400 mL li fih 250 kapsula iebsa gastro-rezistenti b’¢ilindru dissikant ta’ tnejn
f’wiehed u zewg ¢ilindri ohra li jassorbu l-ossignu, b’ghatu tal-polypropylene rezistenti ghat-tfal.

Kull flixkun fih tlett ¢ilindri tal-plastik uzati biex jipprotegu aktar mill-umdita u l-arja.

Jekk joghgbok zomm it-tlett ¢ilindri fkull flixkun wagqt 1-uzu tal-flixkun. I¢-¢ilindri jistghu jintremew
mal-flixkun wara l-uzu.

6.6 Prekawzjonijiet spe¢jali ghar-rimi u ghal immaniggar iehor

Immaniggar

[t-traxxix fuq l-ikel

Il-kapsuli ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u l-kontenut taghhom
jitraxxax fuq madwar 100 gramma ta’ zalza tat-tuffich jew gamm tal-frott. Hawwad il-kontenut bil-
mod fl-ikel artab, b’mod li tohloq tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u ikel. It-tahlita kollha ghandha
tittiekel. Dan jista’ jkun segwit minn 250 mL ta’ likwidu a¢iduz ac¢¢ettabbli - meraq tal-frott (ez.,
meraq tal-laring jew kwalunkwe meragq tal-frott aciduz) jew ilma. It-tahlita ghandha tittiekel fi Zzmien
saghtejn minn x’hin tkun thejjiet u tista’ tinzamm fil-frigg minn x’hin tithejja sakemm tinghata.

L-ghoti minn got-tubi ghall-ghoti tal-ikel

Il-kapsuli ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u l-kontenut taghhom
jitraxxax fuq madwar 100 gramma ta’ zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott. Hawwad il-kontenut bil-
mod fl-ikel artab, b’mod li tohloq tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u ikel artab. It-tahlita mbaghad
ghandha tinghata permezz tat-tubu gastriku, tubu nazogastriku jew tubu tal-gastrostomy-jejunostomy
billi tuza siringa tat-tarf tal-kateter. Qabel I-ghoti ta” PROCYSBI: Holl il-buttuna tat-tubu G u wahhal
it-tubu ghall-ghoti tal-ikel. Lahlah b’5 mL ta’ ilma biex tnaddaf il-buttuna. Igbed it-tahlita fis-siringa.
Huwa rakkomandat volum massimu ta’ 60 mL tat-tahlita f’siringa tat-tarf tal-kateter ghall-uzu ma’
tubu ghall-ghoti tal-ikel dirett jew bolus. Poggi 1-fetha tas-siringa li jkun fiha t-tahlita ta’
PROCYSBI/zalza tat-tuffieh/gamm tal-frott fil-fetha tat-tubu ghall-ghoti tal-ikel u imla kompletament
bit-tahlita: jekk taghfas is-siringa bil-mod u zzomm it-tubu ghall-ghoti tal-ikel mindud waqt I-ghoti
tista’ tghin biex tevita problemi ta’ sadd. Biex jigi evitat sadd huwa rakkomandat ukoll I-uzu ta’ ikel
viskuz bhal zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott b’rata ta’ madwar 10 mL kull 10 sekondi sakemm is-
siringa titbattal kompletament. Irrepeti I-pass t’hawn fuq sakemm tinghata t-tahlita kollha. Wara 1-
ghoti ta’ PROCYSBI, igbed 10 mL ta’ meraq tal-frott jew ilma f’siringa ohra u lahlah it-tubu G
filwaqt li tizgura li 1-ebda mit-tahlita ta’ zalza tat-tuffieh/gamm tal-frott u grani ma jehlu mat-tubu G.
It-tahlita ghandha tinghata fi zmien saghtejn minn x’hin tkun thejjiet u tista’ tinzamm fil-frigg minn
xhin tithejja sakemm tinghata. M’ghandu jithalla xejn mit-tahlita.
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[t-traxxix fil-meraq tal-laring jew fi kwalunkwe meraq tal-frott aciduz jew ilma

Il-kapsuli ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u l-kontenut taghhom

jitraxxax fuq madwar 100 sa 150 mL ta’ meraq tal-frott ac¢iduz jew ilma. L-ghazliet ta’ kif taghti d-

doza huma pprovduta hawn taht:

o Ghazla 1/Siringa: Hallat bil-mod ghal 5 minuti, imbaghad igbed it-tahlita ta’ granijiet ta’
cysteamine u meraq tal-frott ac¢iduz jew ilma f’siringa tad-dozagg.

J Ghazla 2/Kikkra: Hallat bil-mod ghal 5 minuti f’kikkra jew hawwad bil-mod ghal 5 minuti
f’kikkra bl-ghatu (ez., tazza tax-xorb tat-tfal). Ixrob it-tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u
meraq tal-frott ac¢iduz jew ilma.

It-tahlita ghandha tinghata (tinxtorob) fi Zzmien 30 minuta wara li tithejja u tista’ tinzamm fil-frigg

minn xhin tithejja sakemm tinghata.

Rimi

Kull fdal tal-prodott medi¢inali li ma jkunx intuza jew skart li jibqa’ wara l-uzu tal-prodott ghandu
jintrema kif jitolbu I-ligijiet lokali.

7.  DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

8. NUMRU() TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ
EU/1/13/861/001

EU/1/13/861/002

9. DATA TAL-EWWEL AWTORIZZAZZJONI/TIGDID TAL-AWTORIZZAZZJONI
Data tal-ewwel awtorizzazzjoni: 06 Set 2013

Data tal-ahhar tigdid: 26 Lulju 2018

10. DATA TA’ REVIZJONI TAT-TEST

Informazzjoni dettaljata dwar dan il-prodott medic¢inali tinsab fuq is-sit elettroniku tal-Agenzija
Ewropea ghall-Medic¢ini http://www.ema.europa.cu.
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1. ISEM IL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 75 mg granijiet gastro-rezistenti
PROCYSBI 300 mg granijiet gastro-rezistenti

2. GHAMLA KWALITATTIVA U KWANTITATTIVA

PROCYSBI 75 mg granijiet gastro-rezistenti

Kull qartas fih 75 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

PROCYSBI 300 mg granijiet gastro-rezistenti

Kull gartas fih 300 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

Ghal-lista shiha ta’ ec¢ipjenti, ara sezzjoni 6.1.

3. GHAMLA FARMACEWTIKA
Granijiet gastro-rezistenti

Granijiet ta’ lewn abjad sa abjad mahmug.

4. TAGHRIF KLINIKU
4.1 Indikazzjonijiet terapewtici

PROCYSBI huwa indikat ghat-trattament ta’ ¢istinozi nefropatika pprovata. I¢-cysteamine tnaqqas I-
akkumulazzjoni tac¢-¢istina f*¢erti ¢elluli (ez. lewko¢iti, ¢elluli tal-muskoli u tal-fwied) ta’ pazjenti
b’¢istinozi nefropatika u, meta t-trattament jinbeda kmieni, jittardja 1-izvilupp ta’ insuffi¢jenza renali.

4.2 Pozologija u metodu ta’ kif ghandu jinghata

It-trattament bi PROCY SBI ghandu jinbeda taht is-supervizjoni ta’ tabib li ghandu esperjenza fit-
trattament ta’ Cistinozi.

Biex jinkiseb 1-ahjar beneficcju, it-terapija b’cysteamine ghandha tinbeda minnufih ladarba d-dijanjosi
tkun ikkonfermata (jigifieri, zieda ta’ ¢isteina fil-WBC).

Pozologija

Il-kon¢entrazzjoni ta’ ¢isteina fic-¢elluli bojod tad-demm (WBC - white blood cell) tista’ perezempju
titkejjel permezz ta’ numru ta’ tekniki differenti bhal sottogruppi ta” WBC specifici (ez., analizi tal-
granulociti) jew l-analizi ta’ lewkociti mhallta u kull analizi jkollu valuri fil-mira differenti. Il-
professjonisti tal-kura tas-sahha ghandhom jirreferu ghall-miri terapewtici specifici ghall-analizi
ipprovduti minn laboratorji ta’ ittestjar individwali meta jiehdu decizjonijiet dwar id-dijanjosi u d-
dozagg ta’ PROCYSBI ghal pazjenti b’¢istinosi. Perezempju, I-ghan terapewtiku huwa li jinzamm
livell ta’ ¢istina fil-WBC) < 1 nmol emicistina/mg ta’ proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-
lewkociti mhallta), 30 minuta wara 1-ghoti tad-doza. Ghall-pazjenti aderenti ghal doza stabbli ta’
PROCYSBI, u li m’ghandhomx aé¢ess facli ghal facilita xierqa ghall-kejl tac-¢istina fil-WBC
taghhom, I-ghan tat-terapija ghandu jkun li tinzamm il-kon¢entrazzjoni fil-plazma ta’ cysteamine

> 0.1 mg/L, 30 minuta wara l-ghoti tad-doza.

Zmien tal-kejl: PROCYSBI ghandu jinghata kull 12-il siegha. Id-determinazzjoni ta’ cystine fil-WBC
u/jew cysteamine fil-plazma ghandha tinkiseb 12.5-il siegha wara d-doza ta’ filghaxija 1-jum ta’ qabel,
u ghalhekk 30 minuta wara li tinghata d-doza tal-ghada filghodu.
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It-trasferiment tal-pazjenti minn kapsuli ibsin ta’ bitartrat tac-cysteamine b rilaxx immedjat
Il-pazjenti b’¢istinozi li jiehdu bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat jistghu jkunu ttrasferiti ghal
doza totali ta’ kuljum ta” PROCYSBI ugwali ghad-doza totali taghhom ta’ kuljum ta’ qabel ta’
bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat. Id-doza totali ta’ kuljum ghandha tinqasam fi tnejn u
tinghata kull 12-il siegha. Id-doza massima rakkomandata ta’ cysteamine hija ta’ 1.95 g/m?/jum. L-uzu
ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m*/jum mhux rakkomandat (ara sezzjoni 4.4).

Il-pazjenti li jkunu ttrasferiti minn bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx immedjat ghal PROCYSBI ghandu
jkollhom il-livelli ta’ ¢istina tal-WBC taghhom imkejla wara gimghatejn, u mbaghad kull tliet xhur
sabiex tkun ivvalutata l-ahjar doza kif deskritt hawn fugq.

Pazjenti adulti li jkunu ghadhom kemm gew iddijanjostikati

Pazjenti adulti li jkunu ghadhom kemm gew iddijanjostikati ghandhom jinbdew fuq 1/6 sa 1/4 tad-
doza ta’ manteniment fil-mira ta> PROCYSBI. Id-doza ta’ manteniment fil-mira hija 1.3 g/m?/jum,
f’zewg dozi maqsuma, moghtija kull 12-il siegha (ara tabella 1 hawn taht). Id-doza ghandha tizdied
jekk ikun hemm tolleranza adegwata u I-livell ta’ ¢istina fil-WBC jibga’ > 1 nmol emicistina/mg ta’
proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-lewkociti mhallta). Id-doza massima rakkomandata ta’
cysteamine hija 1.95 g/m?*/jum. L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?*/jum mhuwiex rakkomandat (ara
sezzjoni 4.4).

[l-valuri mmirati pprovduti fl-SmPC jinkisbu permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta. Ghandu jigi
nnotat li I-miri terapewtici ghat-tnaqqis ta’ ¢isteina huma specifici ghall-analizi u analizi differenti
ghandhom miri tat-trattament specifi¢i. Ghalhekk, il-professjonisti tal-kura tas-sahha ghandhom
jirreferu ghall-miri terapewtici specifici ghall-analizi ipprovduti minn laboratorji ta’ ttestjar
individwali.

Popolazzjoni pedjatrika li tkun ghadha kemm giet iddijanjostikata
Id-doza ta’ manteniment fil-mira ta’ 1.3 g/m*/jum tista’ tkun approssimata skont it-tabella li gejja, li
tikkunsidra kemm I-erja tal-wic¢ kif ukoll il-piz.

Tabella 1: Doza rakkomandata

Piz f’kilogrammi Doz?(f;:?%zl:?ll( Skig;l;;l;data

0-5 200

5-10 300

11-15 400
16-20 500
21-25 600
26-30 700
3140 800
41-50 900

>50 1 000

*Tista’ tkun mehtiega doza oghla biex tilhaq il-koncentrazzjoni fil-mira ta’
¢isteina fil-WBC.
L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?/jum mhuwiex rakkomandat.

Biex tintlahaq id-doza ta’ manteniment immirata, jista’ jigi kkunsidrat 1-uzu ta’ PROCYSBI 25 mg
kapsuli iebsin gastro-rezistenti.

Dozi magbuza

Jekk tinqabez doza, ghandha tittiched mill-aktar fis possibbli. Jekk dan ikun fi zmien erba’ sighat mid-
doza li jkun imiss, id-doza maqgbuza m’ghandhiex tittiched u ghandha terga’ tigi segwita l-iskeda ta’
dozagg regolari. Id-doza m’ghandhiex tigi rduppjata.
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Popolazzjonijiet specjali

Pazjenti b’tolleranza baxxa

Il-pazjenti b’tolleranza aktar baxxa xorta wahda jiksbu benefic¢ju jekk il-livelli ta’ ¢istina fic-celluli 1-
bojod tad-demm ikunu taht 2 nmol emi¢istina/mg ta’ proteina (meta mkejjel permezz ta’ analizi tal-
lewkoc¢iti mhallta). Id-doza ta’ cysteamine tista’ tizdied sa massimu ta’ 1.95 g/m*/jum sabiex jinkiseb
dan il-livell. Id-doza ta’ 1.95 g/m?/jum ta’ bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat giet assocjata
ma’ rata oghla ta’ rtirar mit-trattament minhabba nuqqas ta’ tolleranza u in¢idenza oghla ta’
avvenimenti avversi. Jekk ghall-ewwel i¢-cysteamine ma tkunx ittollerata bizzejjed minhabba sintomi
fil-passagg gastro-intestinali (GI) jew raxx temporanju fil-gilda, it-trattament ghandu jitwaqqaf
temporanjament, imbaghad jerga’ jinbeda f’doza aktar baxxa u jizdied bil-mod il-mod sad-doza xierqa
(ara sezzjoni 4.4).

Pazjenti fuq dijalisi jew wara trapjant

F’certi okkazjonijiet 1-esperjenza uriet li ¢erti forom ta’ cysteamine huma inqas ittollerati tajjeb
(jigifieri jwasslu ghal aktar avvenimenti avversi) meta I-pazjenti jkunu fuq dijalisi. Huwa
rrakkomandat monitoragg aktar fir-reqqa tal-livelli ta’ ¢istina tal-WBC f’dawn il-pazjenti.

Pazjenti b’indeboliment renali
Normalment mhux mehtieg aggustament tad-doza; madankollu I-livelli ta’ ¢istina fil-WBC ghandhom
ikunu mmonitorjati.

Pazjenti b’indeboliment epatiku
Normalment mhux mehtieg aggustament tad-doza; madankollu I-livelli ta’ ¢istina fil-WBC ghandhom

ikunu mmonitorjati.

Metodu ta’ kif ghandu jinghata

Uzu orali.

Dan il-prodott medic¢inali jista’ jinghata billi tiftah il-qartas u tferrex il-kontenuti tal-qartas (zibeg
b’kisi enteriku) fuq ikel jew xorb jew tghati permezz ta’ tubu gastriku.
Tghaffigx u tomghodx il-granijiet, ghax dan ghandu effett hazin fuq il-kisja gastro-rezistenti.

L-ghoti mal-ikel

Cysteamine bitartrate jista’ jinghata ma’ meraq tal-frott a¢iduz jew mal-ilma.

Cysteamine bitartrate m’ghandux jinghata ma’ ikel li jkun fih hafna xaham jew proteini, jew ma’ ikel
iffrizat bhall-gelat. Il-pazjenti ghandhom jippruvaw b’mod konsistenti li jevitaw l-ikel u prodotti tal-
halib ghal mill-inqas siegha qabel u siegha wara d-doza ta’ PROCYSBI. Jekk ma jkunx possibbli li
wiehed ma jiekol xejn waqt dan il-perjodu, jista’ jiekol biss ammont zghir (~ 100 gramma) ta’ ikel
(preferibbilment karboidrati) fis-siegha ta’ gqabel u ta” wara l-ghoti ta” PROCYSBI. Huwa importanti li
d-dozi ta” PROCY SBI jkunu skont it-tehid tal-ikel b’mod konsistenti u riproducibbli maz-zmien (ara
sezzjoni 5.2).

Ghal istruzzjonijiet fuq il-prodott medicinali qabel jinghata, ara sezzjoni 6.6.

4.3 Kontraindikazzjonijiet

. Sensittivita ec¢essiva ghas-sustanza attiva, kwalunkwe forma ta’ cysteamine (merkaptamina),
jew ghal kwalunkwe sustanza mhux attiva elenkata fis-sezzjoni 6.1.
o Sensittivita eccessiva ghall-penicillamina.

o It-treddigh.
4.4 Twissijiet specjali u prekawzjonijiet ghall-uzu

L-uzu ta’ dozi oghla minn 1.95 g/m?*/jum mhuwiex rakkomandat (ara sezzjoni 4.2).
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I¢-cysteamine orali ma ntwerietx li tipprevjeni d-depozizzjoni fl-ghajn ta’ kristalli ta’ ¢istina.
Ghaldagstant, fejn tintuza soluzzjoni oftalmika ta’ cysteamine ghal dak il-ghan, 1-uzu taghha ghandu
jitkompla.

Jekk tkun iddijanjostikata jew ippjanata tqala, ghandu jigi kkunsidrat bir-reqqga t-trattament mill-gdid u
l-pazjenta ghandha tkun avzata dwar ir-riskju teratogeniku possibbli ta¢-cysteamine (ara sezzjoni 4.6).

Dermatologici

Kien hemm rapporti ta’ feriti setji fil-gilda f*pazjenti ttrattati b’dozi gholjin ta’ bitartrat ta¢c-cysteamine
b’rilaxx immed;jat jew imluha ohrajn tac-cysteamine li rreagixxew ghat-tnaqqis fid-doza ta’
cysteamine. It-tobba ghandhom jimmonitorjaw regolarment il-gilda u 1-ghadam tal-pazjenti li
jinghataw i¢-cysteamine.

Jekk jitfaccaw anormalitajiet fil-gilda jew fl-ghadam, id-doza ta’ cysteamine ghandha titnaqqas jew
titwaqqaf. It-trattament jista’ jinbeda mill-gdid f’doza aktar baxxa taht sorveljanza mill-qrib, u
mbaghad ittitrat bil-mod sad-doza terapewtika xierqa (ara sezzjoni 4.2). Jekk jizviluppa raxx qawwi
fil-gilda bhal eritema multiforme bullosa jew nekrolizi epidermali tossika, i¢-cysteamine m’ghandhiex
terga’ tinghata (ara sezzjoni 4.8).

Gastrointestinali

L-ul¢erazzjoni u l-fsada GI gew irrappurtati f pazjenti li nghataw bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx
immedjat. It-tobba ghandhom jibqghu attenti ghal sinjali ta’ ul¢erazzjoni u fsada u ghandhom
jinformaw lill-pazjenti u/jew lil min jichu hsiebhom dwar is-sinjali u s-sintomi ta’ tossi¢ita GI serja u
x’passi ghandhom jittichdu jekk isehhu.

Is-sintomi tal-passagg GI li jinkludu nawsja, rimettar, anoressija u ugigh addominali gew assocjati
mac-cysteamine.

Kontrazzjonijiet tal-ileo-caecum u tal-musrana l-kbira (fibrosing colonopathy) gew deskritti I-ewwel
darba f’pazjenti b’fibrozi ¢istika li nghataw dozi gholjin ta’ enzimi tal-frixa fil-forma ta’ pilloli b’kisja
enterika ta’ kopolimeru tal-akrilat ac¢idu-etil metakriliku (1:1), wiehed mill-e¢¢ipjenti fi PROCY SBI.
Bhala prekawzjoni, sintomi addominali mhux tas-soltu jew bidliet fis-sintomi addominali ghandhom
ikunu evalwati b’mod mediku sabiex tigi eskluza I-possibbilta ta’ fibrosing colonopathy.

Sistema Nervuza Centrali (CNS)

Sintomi tas-CNS bhal a¢¢essjonijiet, letargija, nghas, depressjoni, u enc¢efalopatija gew asso¢jati mac-
cysteamine. Jekk jizviluppaw sintomi tas-CNS, il-pazjent ghandu jkun ezaminat bir-reqqa u d-doza
aggustata skont il-bzonn. Il-pazjenti m’ghandhomx jaghmlu attivitajiet li jistghu jkunu perikoluzi
sakemm I-effetti ta¢c-cysteamine fuq il-prestazzjoni mentali jkunu maghrufa (ara sezzjoni 4.7).

Lewkopenja u funzjoni anormali tal-fwied

Xi drabi ¢-cysteamine giet asso¢jata ma’ lewkopenja riversibbli u funzjoni anormali tal-fwied.
Ghalhekk, 1-ghadd tad-demm u I-funzjoni tal-fwied ghandhom ikunu mmonitorjati.

Ipertensjoni intrakranjali beninna

Kien hemm rapporti ta’ ipertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri (PTC)) u/jew
papilledema assocjati mat-trattament bil-bitartrat ta¢c-cysteamine li tirrisolvi ruhha biz-zieda ta’
terapija dijuretika (esperjenza ta’ wara t-tqeghid fis-suq bil-bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx
immedjat). [t-tobba ghandhom jaghtu struzzjonijiet lill-pazjenti sabiex jirrappurtaw kwalunkwe
wiehed mis-sintomi li gejjin: ugigh ta’ ras, tinnitus, sturdament, nawsja, diplopja, vista mcajpra, telf
tal-vista, ugigh wara I-ghajnejn jew ugigh mac-¢aqliq tal-ghajnejn. Ezami tal-ghajnejn minn Zmien
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ghal zmien huwa mehtieg sabiex tigi identifikata din il-kondizzjoni minn kmieni u ghandu jigi
pprovdut trattament f’waqtu meta ssehh sabiex jigi evitat it-telf tal-vista.

PROCYSBI fih sodium

Dan il-prodott medicinali fih angas minn 1 mmol sodium (23 mg) f’kull doza, jigifieri essenzjalment
“hieles mis-sodium”.

4.5 Interazzjoni ma’ prodotti medic¢inali ohra u forom ohra ta’ interazzjoni
Ma jistax ikun eskluz li ¢-cysteamine hija induttur klinikament rilevanti tal-enzimi CYP, inibitur ta’

P-gp u BCRP fil-livell intestinali u inibitur tat-trasportaturi tal-assorbiment tal-fwied (OATP1B1,
OATP1B3 u OCT1).

L-ghoti flimkien mas-sostituti tal-elettroliti u tal-minerali

I¢-cysteamine tista’ tinghata ma’ sostituti tal-elettroliti (hlief il-bikarbonat) u tal-minerali mehtiega
ghall-gestjoni tas-sindromu ta’ Fanconi kif ukoll tal-vitamina D u I-ormon tat-tirojde. Il-bikarbonat
ghandu jinghata mill-inqas siegha qabel jew siegha wara PROCY SBI sabiex tigi evitata 1-possibbilta li
¢-cysteamine tohrog qabel

Indomethacin u ¢-cysteamine intuzaw flimkien f*¢erti pazjenti. F’kazijiet ta’ pazjenti bi trapjanti tal-
kliewi, intuzaw kuri ta’ kontra r-rifjut mac-cysteamine.

L-ghoti flimkien tal-inibitur tal-pompa proton omeprazole u PROCYSBI in vivo ma wera l-ebda effett
fuq I-esponiment ghall-bitartrat ta¢c-cysteamine.

4.6 Fertilita, tqala u treddigh

Nisa li jistehu johorgu tqal

Nisa li jistghu johorgu tqal ghandhom jigu infurmati dwar ir-riskju ta’ teratogenic¢ita u avzati biex
juzaw metodu adegwat ta’ kontrac¢ezzjoni matul il-kors tat-trattament. Ghandu jigi kkonfermat test tat-
tqala negattiv qabel ma jinbeda t-trattament.

Tqala

Mhemmx bizzejjed dejta adegwata dwar 1-uzu tac-cysteamine fin-nisa tqal. L-istudji fl-annimali wrew
tossi¢ita fis-sistema riproduttiva, inkluza t-teratogenesi (ara sezzjoni 5.3). Ir-riskju potenzjali ghall-
bnedmin mhuwiex maghruf. L-effett fuq it-tqala ta’ ¢istinozi mhux ittrattata wkoll mhuwiex maghruf.
Ghaldagstant il-bitartrat ta¢c-cysteamine m’ghandux jintuza wagqt it-tqala, b’mod partikolari fl-ewwel
tliet xhur, sakemm ma jkunx verament mehtieg (ara sezzjoni 4.4).

Jekk tkun iddijanjostikata jew ippjanata tqala, ghandu jigi kkunsidrat bir-reqqa t-trattament mill-gdid.

Treddigh

L-eskrezzjoni ta¢-cysteamine fil-halib tal-bniedem mhijiex maghrufa. Madankollu, minhabba r-
rizultati tal-istudji fuq l-annimali fin-nisa li jreddghu u fit-trabi tat-twelid (ara sezzjoni 5.3), it-treddigh
huwa kontra-indikat fin-nisa li jkunu qeghdin jiechdu PROCYSBI (ara sezzjoni 4.3).

Fertilita

Effetti fuq il-fertilita dehru fl-istudji fuq l-annimali (ara sezzjoni 5.3). Azoospermia giet irrappurtata
fil-pazjenti rgiel b’¢istinozi.
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4.7 Effetti fuq il-hila biex issuq u thaddem magni

I¢e-cysteamine ghandha effett zghir jew moderat fuq il-hila biex issuq u thaddem magni.
I¢-cysteamine tista’ tikkawza n-nghas. Meta jibdew it-terapija, il-pazjenti mghandhomx jaghmlu
attivitajiet li jistghu jkunu ta’ periklu sakemm l-effetti tal-prodott medi¢inali fuq kull individwu jkunu
maghrufa.

4.8

Effetti mhux mixtieqa

Sommariju tal-profil tas-sigurta

Ghall-formulazzjoni b’rilaxx immedjat tal-bitartrat tac-cysteamine, madwar 35% tal-pazjenti jistghu
jkunu mistennija li jkollhom reazzjonijiet avversi. Dawn jinvolvu l-aktar is-sistema gastro-intestinali u
s-sistema nervuza Centrali. Meta dawn ir-reazzjonijiet jitfac¢aw fil-bidu tat-terapija bi¢-cysteamine, il-
waqfien temporanju u l-introduzzjoni mill-gdid bil-mod il-mod tat-trattament jistghu jkunu effettivi
sabiex itejbu t-tolleranza.

Fi studji klini¢i b’voluntiera b’sahhithom, ir-reazzjonijiet 1-aktar avversi frekwenti kienu sintomi GI
komuni hafna (16%) u li sehhew l-aktar bhala episodji singoli hfief jew ta’ severita moderata. Il-profil
tar-reazzjonijiet avversi ghall-individwi b’sahhithom kien simili ghall-profil tar-reazzjonijiet avversi
f’pazjenti fir-rigward tad-disturbi GI (dijarea u ugigh addominali).

Lista tabulata ta’ reazzjonijiet avversi

Il-frekwenza ta’ reazzjonijiet avversi hija definita bl-uzu tal-konvenzjoni li gejja: komuni hafna
(>1/10); komuni (>1/100 sa <1/10); mhux komuni (>1/1 000 sa <1/100); rari (=1/10 000 sa <1/1 000);
rari hatna (<1/10 000) u mhux maghruf (ma tistax tittiched stima mid-data disponibbli).

F’kull raggruppament ta’ frekwenzi, ir-reazzjonijiet avversi huma pprezentati f’ordni fejn l-aktar serju
jinghata l-ewwel:

Tabella 2:  Reazzjonijiet avversi
Sistema tal-klassifika tal-organi
MedDRA

Disturbi tad-demm u tas-sistema
limfatika

Frekwenza: reazzjoni avversa

Mhux komuni: Lewkopenja

Disturbi fis-sistema immunitarja

Mhux komuni: Reazzjoni anafilattika

Disturbi fil-metabolizmu u n-
nutrizzjoni

Komuni hafna: Anoressija

Disturbi psikjatrici

Mhux komuni: Nervi, allu¢inazzjoni

Disturbi fis-sistema nervuza

Komuni: Ugigh ta’ ras, encefalopatija

Mhux komuni: Nghas, konvulzjonijiet

Disturbi gastro-intestinali

Komuni hafna: Rimettar, nawsja, dijarea

Komuni: Ugigh addominali, riha fil-halq, dispepsja,
gastroenterite

Mhux komuni: Ulcera gastro-intestinali

Disturbi fil-gilda u fit-tessuti ta’
taht il-gilda

Komuni: Riha anormali fil-gilda, raxx

Mhux komuni: Bidliet fil-kulur tax-xaghar, marki ta’
¢bid fil-gilda, fragilita tal-gilda (pseudotumur
molluskojdi fuq il-minkbejn)

Disturbi muskolu-skeletri¢i u tat-
tessuti konnettivi

Mhux komuni: Estensjoni zejda tal-gogi, ugigh fis-
sagajn, genu valgum, osteopenija, ksur
b’kompressjoni, skoljozi.

Disturbi renali u fis-sistema urinarja

Mhux komuni: Sindromu nefrotiku
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Sistema tal-klassifika tal-organi
MedDRA

Disturbi generali u kondizzjonijiet | Komuni hafna: Letargija, deni
ta' mnejn jinghata

Frekwenza: reazzjoni avversa

Komuni: Astenja
Investigazzjonijiet Komuni: Testijiet anormali tal-funzjoni tal-fwied

Deskrizzjoni ta’ xi whud mir-reazzjonijiet avversi

Esperjenza mill-istudji klini¢i bi PROCYSBI

Fi studji klini¢i li gabblu PROCY SBI mal-bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat, terz tal-pazjenti
urew disturbi GI komuni hafna (nawsja, rimettar, ugigh addominali). Dehru wkoll disturbi komuni fis-
sistema nervuza (ugigh ta’ ras, nghas u letargija) u disturbi generali komuni (astenja).

Esperjenza ta’ wara t-tqeghid fis-suq bil-bitartrat tac-cysteamine b rilaxx immedjat

Ipertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri (PTC)) b’papilledema; griehi fil-gilda,
pseudotumuri molluskojdi, marki ta’ gbid fil-gilda, fragilita tal-gilda; estensjoni zejda tal-gogi, ugigh
fis-saqajn, genu valgum, osteopenija, ksur b’kompressjoni u skoljozi gew irrappurtati bil-bitartrat tac-
cysteamine b’rilaxx immedjat (ara sezzjoni 4.4).

Zewg kazijiet ta” sindromu nefrotiku gew irrappurtati fi zmien sitt xhur minn meta nbdiet it-terapija bi
rkupru progressiv wara li twaqqaf it-trattament. L-istologija wriet glomerulonefrite fil-membrani tal-
allograft renali f’kaz minnhom u nefrite interstizjali ta’ ipersensittivita fl-iehor.

Gew irrappurtati ftit kazijiet ta’ sindromu simili ghal Ehlers-Danlos fuq il-minkbejn fi tfal ittrattati
b’mod kroniku b’dozi gholjin ta’ preparazzjonijiet differenti ta’ cysteamine (kloroidrat ta¢-cysteamine
jew bitartrat tac-cysteamine) l-aktar ’il fuq mid-doza massima ta’ 1.95 g/m?/jum. F’¢erti kazijiet, dawn
il-griehi fil-gilda kienu asso¢jati mal-marki tal-gbid fil-gilda u griehi fl-ghadam li dehru l-ewwel waqt
ezami bir-raggi X. Id-disturbi fl-ghadam irrappurtati kienu genu valgum, ugigh fir-riglejn u estensjoni
zejda tal-gogi, osteopenija, ksur b’kompressjoni, u skoljozi. Fil-ftit kazijiet fejn sar ezami
istopatologiku tal-gilda, ir-rizultati ssuggerew angjoendoteljomatozi. Pazjent minnhom
sussegwentement miet minhabba iskemija cerebrali akuta b’vaskulopatija notevoli. F’¢erti pazjenti, il-
griehi fil-gilda fuq il-minkbejn naqsu wara t-tnaqqis tad-doza ta¢-cysteamine b’rilaxx immedjat (ara
sezzjoni 4.4).

Rappurtar ta’ reazzjonijiet avversi suspettati

Huwa importanti li jigu rrappurtati reazzjonijiet avversi suspettati wara l-awtorizzazzjoni tal-prodott
medic¢inali. Dan jippermetti monitoragg kontinwu tal-bilan¢ bejn il-benefic¢ju u r-riskju tal-prodott
medicinali. Il-professjonisti tal-kura tas-sahha huma mitluba jirrappurtaw kwalunkwe reazzjoni
avversa suspettata permezz tas-sistema ta’ rappurtar nazzjonali imnizzla f* Appendi¢i V.

4.9 Doza eééessiva

Doza eccessiva ta’ cysteamine tista’ tohloq letargija progressiva.

Jekk tinghata doza ecéessiva, is-sistemi respiratorja u kardjovaskulari ghandhom ikunu mghejuna kif
xieraq. Mhemmzx antidotu spe¢ifiku maghruf. Mhuwiex maghruf jekk i¢-cysteamine titnehhiex bl-
emodijalisi.

5.  PROPRJETAJIET FARMAKOLOGICI

5.1 Proprjetajiet farmakodinamici

Kategorija farmakoterapewtika: Prodott ichor tal-metabolizmu u tal-passagg alimentari, acidi
ammini¢i u derivattivi, Kodici ATC: A16AA04.
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I¢-cysteamine hija I-aminothiol stabbli 1-aktar sempli¢i u prodott ta’ degradazzjoni tal-a¢idu amino
¢isteina. I¢-cysteamine tippartecipa fil-lizozomi f’reazzjoni ta’ skambju ta’ thiol-disulfide li
tikkonverti ¢-Cistina f’¢isteina u disulfide b’tahlita ta’ ¢isteina u cysteamine, li t-tnejn jistghu johorgu
mil-lizozoma f’pazjenti li jkollhom ¢istinozi.

L-individwi normali u l-persuni eterozigoti ghac-¢istinozi jkollhom livelli ta’ ¢istina fic-celluli bojod
tad-demm ta’ < 0.2 u normalment taht 1 nmol emicistina/mg ta’ proteina, rispettivament, meta mkejjel
permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta. L-individwi li jbatu bi¢-¢istinozi jkollhom elevazzjonijiet ta’
¢istina fil-WBC ta’ aktar minn 2 nmol emicistina/mg ta’ proteina.

I¢-¢istina fil-WBC hija mmonitorjata f’dawn il-pazjenti sabiex jinstab dozagg adegwat, bil-livelli
jkunu mkejla 30 minuta wara d-doza meta jinghata trattament bi PROCYSBI.

Studju pivitali tat-tielet fazi, crossover u b’mod kazwali tal-PK u tal-PD (li kien ukoll I-ewwel studju
b’mod kazwali li qatt sar bil-bitartrat tac-cysteamine b’rilaxx immedjat) wera li fi stat stabbli, il-
pazjenti li nghataw PROCYSBI kull 12-il siegha (Q12H) Zammew tnaqqis komparabbli tal-livelli ta’
¢istina fil-WBC meta mgabbla mal-bitartrat ta¢c-cysteamine b’rilaxx immed;jat kull sitt sighat (Q6H).
Tlieta u erbghin (43) pazjent intghazlu b’mod kazwali; sebgha u ghoxrin (27) tifel u tifla (etajiet bejn 6
u 12-il sena), hmistax-il (15) adolexxenti (etajiet ta’ bejn it-12 u 1-21 sena) u adult wiehed (1)
b’¢istinozi u b’funzjoni tal-kliewi proprji bbazata fuq stima tar-rata ta’ filtrazzjoni glomerulari (GFR -
glomerular filtration rate) (irrangata ghall-erja tal-wic¢ tal-gisem) > 30 mL/minuta/1.73 m? intghazlu
b’mod kazwali. Minn dawn it-tlieta u erbghin (43) pazjent, zewgt (2) ahwa waqfu mill-istudju fl-ahhar
tal-ewwel perjodu crossover, minhabba intervent kirurgiku ppjanat minn qabel ghal wiehed (1)
minnhom; wiched u erbghin (41) pazjent lestew il-protokoll. Zewg (2) pazjenti kienu eskluzi mill-
analizi skont il-protokoll minhabba li 1-livell ta’ ¢istina fil-WBC taghhom zdied aktar minn

2 nmol emicistina/mg ta’ proteina wagqt il-perjodu ta’ trattament bi¢-cysteamine b’rilaxx immedjat.
Disgha u tletin (39) pazjent kienu inkluzi fl-analizi finali primarja skont il-protokoll tal-effikacja.

Tabella 3:  Paragun tal-livelli ta’ ¢istina fil-WBC wara [-ghoti ta’ cysteamine bitartrate b rilaxx
immedjat u PROCYSBI
Popolazzjoni (N=39) Skont il-Protokoll (PP)

Bltaftr.at tac.-cystea.mlne PROCYSBI
b’rilaxx immedjat
Livell ta’ ¢istina fil-WBC
(Medja LS £+ SE) f"’nmol emic¢istina/mg ta’ 0.44 £0.05 0.51 +0.05
proteina*

Effett tat-trattament ) )
(Medja LS + SE: 95.8% CI: p-value) 0.08 +£0.03; 0.01 to 0.15; <0.0001

I1-Pazjenti Kollha Evalwabbli (ITT) Popolazzjoni (N=41)

Bltaftr.at tac.-cystea.mlne PROCYSBI
b’rilaxx immedjat
Livell ta’ ¢istina fil-WBC
(Medja LS £+ SE) f"’nmol emic¢istina/mg ta’ 0.74+£0.14 0.53+0.14
proteina*

Effett tat-trattament

(Medja LS + SE: 95.8% CI; p-valuc) -0.21 £ 0.14; -0.48 to 0.06; <0.001

*Imkejjel permezz ta’ analizi tal-lewko¢iti mhallta

Erbghin minn wiehed u erbghin (40/41) pazjent li temmew l-istudju pivitali tat-tielet fazi ddahhlu fi
studju prosepttiv bi PROCYSBI1i baga’ miftuh sakemm PROCYSBI ma setax ikun moghti b’ricetta
mit-tabib kuranti taghhom. F’dan l-istudju, i¢-¢istina fil-WBC imkejla permezz ta’ analizi tal-
lewkociti mhallta kienet dejjem fuq medja taht il-kontroll ottimu ta’ < 1 nmol emic¢istina/mg ta’
proteina. Ir-rata ta’ filtrazzjoni glomerulari stmata (¢GFR) ma nbidlitx ghall-popolazzjoni tal-istudju
maz-zmien.
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5.2 Taghrif farmakokinetiku

Assorbiment

I1-bijodisponibbilta relattiva hija madwar 125% meta mqabbla mac¢-cysteamine b’rilaxx immedjat.
L-ikel inaqqas l-assorbiment ta” PROCYSBI 30 minuta qabel id-doza (madwar 35% tnaqqis fl-
esponiment) u 30 minuta wara d-doza (madwar 16 jew 45% tnaqqis fl-esponiment ghall-kapsuli shah u

miftuha rispettivament). It-tehid ta’ ikel saghtejn wara 1-ghoti ma affettwax l-assorbiment ta’
PROCYSBI.

Distribuzzjoni

It-taghqid tal-proteina tal-plazma in vitro tac-cysteamine, l-aktar mal-albumina, huwa madwar 54% u
indipendenti mill-kon¢entrazzjoni tal-medicina fil-plazma tul il-medda terapewtika.

Bijotrasformazzjoni

It-tnehhija tac-cysteamine mhux mibdula fl-urina ntweriet li tvarja bejn 0.3% u 1.7% tad-doza totali
ta’ kuljum f’erba’ pazjenti; il-parti 1-kbira tac-cysteamine titnehha bhala sulfat.

Dejta in vitro tindika li 1-bitartrat ta¢c-cysteamine aktarx li jkun metabolizzat minn diversi enzimi CYP,
inkluzi CYP1A2, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6, u CYP2EL. CYP2A6 u
CYP3A4 ma kinux involuti fil-metabolizmu tal-bitartrat tac-cysteamine fil-kondizzjonijiet
sperimentali.

Eliminazzjoni
Il-half-life terminali tal-bitartrat tac-cysteamine hija madwar erba’ sighat.

[l-bitartrat ta¢c-cysteamine mhuwiex inibitur ta’ CYP1A2, CYP2A6, CYP2B6, CYP2CS8, CYP2C9,
CYP2C19, CYP2D6, CYP2E1 u CYP3A4 in vitro.

In vitro: 1l-bitartrat tac-cysteamine huwa substrat ta’ P-gp u OCT2, izda mhuwiex substrat ta’ BCRP,
OATPI1BI1, OATP1B3, OATI1, OAT3 u OCT1. Il-bitartrat ta¢c-cysteamine mhuwiex inibitur ta’ OATI,
OAT3 u OCT2.

Popolazzjonijiet specjali

Il-farmakokinetika tal-bitartrat tac-cysteamine ma gietx studjata fil-poplazzjonijiet specjali.
5.3 Taghrif ta’ qabel l-uzu kliniku dwar is-sigurta

Fi studji dwar il-genotossicita ippubblikati ghal cysteamine, giet irrappurtata l-induzzjoni ta’
aberrazzjonijiet tal-kromosomi f’linji ta’ ¢elluli ewkarjoti¢i kkultivati. Studji specifi¢i bic-cysteamine
ma wrew l-ebda effett mutageniku fit-test ta” Ames jew xi effett klastogeniku fit-test tal-mikronukleu
tal-gurdien. Sar studju ta’ assagg tal-mutazzjoni maqluba batterjali (“test ta’ Ames”) bil-bitartrat tac-
cysteamine uzat ghal PROCYSBI u I-bitartrat ta¢-cysteamine ma wera l-ebda effett mutageniku f’dan
it-test.

L-istudji dwar ir-riproduzzjoni wrew effetti embriju-fetotossici (riassorbimenti u telf wara 1-
impjantazzjoni) fil-firien fil-livell tad-doza ta’ 100 mg/kg/jum u fil-fniek li kienu qeghdin jinghataw
50 mg/kg/jum ta’ cysteamine. Gew deskritti effetti teratogeniéi fil-firien meta ¢-cysteamine tinghata
wagqt il-perjodu ta’ organogenesi f’doza ta’ 100 mg/kg/jum.

Dan huwa ekwivalenti ghal 0.6 g/m?/jum fil-far, li huwa xi ftit inqas mid-doza klinika ta’ manteniment
irrakkomandata ta’ cysteamine, jigifieri 1.3 g/m*/jum. Tnaqqis fil-fertilita kien osservat fil-firien bi
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375 mg/kg/jum, doza li biha z-zieda fil-piz tal-gisem kien ritardat. F’din id-doza, iz-zieda fil-piz u s-
sopravvivenza tal-frieh waqt it-treddigh ukoll nagsu. Dozi gholjin ta’ cysteamine idghajfu I-kapacita
tal-ommijiet li jreddghu li jitimghu lill-frieh taghhom. Dozi singoli tal-medi¢ina jinibixxu t-tnixxija
tal-prolactin fl-annimali.

L-ghoti ta¢-cysteamine fil-firien li jkunu ghadhom kif twieldu kkawzalhom il-katarretti.

Dozi gholjin ta’ cysteamine, kemm b’rotot orali kif ukoll parenterali, jipproducu ul¢eri duodenali fil-
firien u fil-grieden izda mhux fix-xadini. L-ghoti sperimentali tal-medicina jikkawza t-tnaqqis ta’
somatostatin f’diversi specijiet ta’ annimali. Il-konsegwenza ta’ dan ghall-uzu kliniku tal-medic¢ina
mhijiex maghrufa.

Ma sar 1-ebda studju kar¢inogeniku bil-bitartrat tac-cysteamine gastro-rezistenti fl-ghamla ta’ kapsuli
ibsin.

6. TAGHRIF FARMACEWTIKU

6.1 Lista ta’ eccipjenti

microcrystalline cellulose

methacrylic acid - ethyl acrylate copolymer (1:1)

hypromellose

talc

triethyl citrate

sodium lauryl sulphate

6.2 Inkompatibbiltajiet

Mhux applikabbli.

6.3 Zmien kemm idum tajjeb il-prodott mediéinali

Tliet snin

Qratas mhux miftuha jistghu jinhaznu ghal perjodu wiehed ta’ mhux aktar minn 4 xhur f"temperaturi
ta’ inqas minn 25°C protetti mid-dawl u mill-umdita, u wara dan il-prodott medi¢inali ghandu
jintrema.

6.4 Prekawzjonijiet specjali ghall-hazna

Ahzen fi frigg (2°C-8°C).

Taghmlux fil-friza.

Zomm il-gratas fil-kartuna ta’ barra sabiex tilqa’ mid-dawl u mill-umdita.

Matul iz-zmien li fih idum tajjeb, il-prodott medic¢inali jista’ jinhazen f’temperatura ambjentali (inqas
minn 25°C) ghal perjodu wiehed ta’ 4 xhur (ara sezzjoni 6.3).

6.5 In-natura tal-kontenitur u ta’ dak li hemm go fih

Qratas li jikkonsistu minn fojl b’aktar minn saff wiehed: polyethylene terephthalate, aluminium u
polyethylene ta’ densita baxxa (LDPE, low-density polyethylene).

Dags tal-pakkett ta’ 120 qartas.
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6.6 Prekawzjonijiet specjali ghar-rimi u ghal immaniggar iehor

Immaniggar

Kull gartas huwa ghal uzu ta’ darba biss.

It-traxxix fuq l-ikel

Il-gratas ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u I-kontenut taghhom
jitraxxax fuq madwar 100 gramma ta’ zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott. Hawwad il-kontenut bil-
mod fl-ikel artab, b’mod li tohloq tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u ikel. It-tahlita kollha ghandha
tittiekel. Dan jista’ jkun segwit minn 250 mL ta’ likwidu a¢iduz accettabbli - meraq tal-frott (ez.,
meraq tal-laring jew kwalunkwe meraq tal-frott aciduz) jew ilma. It-tahlita ghandha tittiekel fi zmien
saghtejn minn x’hin tkun thejjiet u tista’ tinzamm fil-frigg minn x’hin tithejja sakemm tinghata.

L-ghoti minn got-tubi ghall-ghoti tal-ikel

I1-qratas ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u I-kontenut taghhom
jitraxxax fuq madwar 100 gramma ta’ zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott. Hawwad il-kontenut bil-
mod fl-ikel artab, b’mod li tohloq tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u ikel artab. It-tahlita mbaghad
ghandha tinghata permezz tat-tubu gastriku, tubu nazogastriku jew tubu tal-gastrostomy-jejunostomy
billi tuza siringa tat-tarf tal-kateter. Qabel 1-ghoti ta” PROCYSBI: Holl il-buttuna tat-tubu G u wahhal
it-tubu ghall-ghoti tal-ikel. Lahlah b’5 mL ta’ ilma biex tnaddaf il-buttuna. Igbed it-tahlita fis-siringa.
Huwa rakkomandat volum massimu ta’ 60 mL tat-tahlita f’siringa tat-tarf tal-kateter ghall-uzu ma’
tubu ghall-ghoti tal-ikel dirett jew bolus. Poggi 1-fetha tas-siringa li jkun fiha t-tahlita ta’

PROCY SBI/zalza tat-tuffieh/gamm tal-frott fil-fetha tat-tubu ghall-ghoti tal-ikel u imla kompletament
bit-tahlita: jekk taghfas is-siringa bil-mod u zzomm it-tubu ghall-ghoti tal-ikel mindud waqt I-ghoti
tista’ tghin biex tevita problemi ta’ sadd. Biex jigi evitat sadd huwa rakkomandat ukoll 1-uzu ta’ ikel
viskuz bhal zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott b’rata ta” madwar 10 mL kull 10 sekondi sakemm is-
siringa titbattal kompletament. Irrepeti I-pass t’hawn fuq sakemm tinghata t-tahlita kollha. Wara 1-
ghoti ta” PROCYSBI, igbed 10 mL ta’ meraq tal-frott jew ilma f’siringa ohra u lahlah it-tubu G
filwagqt li tizgura li 1-ebda mit-tahlita ta’ zalza tat-tuffieh/gamm tal-frott u grani ma jehlu mat-tubu G.
It-tahlita ghandha tinghata fi zmien saghtejn minn x hin tkun thejjiet u tista’ tinzamm fil-frigg minn
x’hin tithejja sakemm tinghata. M’ghandu jithalla xejn mit-tahlita.

It-traxxix fil-meraq tal-laring jew fi kwalunkwe meragq tal-frott aciduz jew ilma

[l-qratas ghad-doza ta’ filghodu jew ghal dik ta’ filghaxija ghandhom jinfethu u I-kontenut taghhom

jitraxxax fuq madwar 100 sa 150 mL ta’ meraq tal-frott aciduz jew ilma. L-ghazliet ta’ kif taghti d-

doza huma pprovduta hawn taht:

. Ghazla 1/Siringa: Hallat bil-mod ghal 5 minuti, imbaghad igbed it-tahlita ta’ granijiet ta’
cysteamine u meraq tal-frott aciduz jew ilma f’siringa tad-dozagg.

. Ghazla 2/Kikkra: Hallat bil-mod ghal 5 minuti f’kikkra jew hawwad bil-mod ghal 5 minuti
f’kikkra bl-ghatu (ez., tazza tax-xorb tat-tfal). Ixrob it-tahlita ta’ granijiet ta’ cysteamine u
meraq tal-frott aciduz jew ilma.

It-tahlita ghandha tinghata (tinxtorob) fi zmien 30 minuta wara li tithejja u tista’ tinzamm fil-frigg

minn X hin tithejja sakemm tinghata.

Rimi

Kull fdal tal-prodott medi¢inali li ma jkunx intuza jew skart li jibga’ wara 1-uzu tal-prodott ghandu
jintrema kif jitolbu I-ligijiet lokali.

7.  DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja
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8. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/003
EU/1/13/861/004

9. DATA TAL-EWWEL AWTORIZZAZZJONI/TIGDID TAL-AWTORIZZAZZJONI
Data tal-ewwel awtorizzazzjoni: 06 Set 2013

Data tal-ahhar tigdid: 26 Lulju 2018

10. DATA TA’ REVIZJONI TAT-TEST

Informazzjoni dettaljata dwar dan il-prodott medicinali tinsab fuq is-sit elettroniku tal-Agenzija
Ewropea ghall-Medic¢ini http://www.ema.europa.cu.
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ANNESS II

MANIFATTUR RESPONSABBLI GHALL-HRUG TAL-
LOTT

KONDIZZJONIJIET JEW RESTRIZZJONIJIET RIGWARD
IL-PROVVISTA U L-UZU

KONDIZZJONIJIET U REKWIZITI OHRA TAL-
AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

KONDIZZJONIJIET JEW RESTRIZZJONIJIET FIR-

RIGWARD TAL-UZU SIGUR U EFFETTIV TAL-PRODOTT
MEDICINALI
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A.  MANIFATTUR RESPONSABBLI GHALL-HRUG TAL-LOTT

Isem u indirizz tal-manifattur responsabbli ghall-hrug tal-lott

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via San Leonardo 96
43122 Parma

L-Italja

B. KONDIZZJONIJIET JEW RESTRIZZJONIJIET RIGWARD IL-PROVVISTA U
L-UZU

Prodott medicinali li jinghata b’ricetta ristretta tat-tabib (ara Anness I: Sommarju tal-Karatteristici tal-
Prodott, sezzjoni 4.2).

C. KONDIZZJONIJIET U REKWIZITI OHRA TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-
TQEGHID FIS-SUQ

o Rapporti perjodi¢i aggornati dwar is-sigurta (PSURSs)

Ir-rekwiziti biex jigu pprezentati PSURs ghal dan il-prodott medi¢inali huma mnizzla fil-lista tad-dati
ta’ referenza tal-Unjoni (lista EURD) prevista skont 1-Artikolu 107¢(7) tad-Direttiva 2001/83/KE u
kwalunkwe aggornament sussegwenti ppubblikat fuq il-portal elettroniku Ewropew tal-medicini.

D. KONDIZZJONIJIET JEW RESTRIZZJONIJIET FIR-RIGWARD TAL-UZU SIGUR U
EFFETTIV TAL-PRODOTT MEDICINALI

. Pjan tal-gestjoni tar-riskju (RMP)

Id-detentur tal-awtorizzazzjoni ghat-tqeghid fis-suq (MAH) ghandu jwettaq l-attivitajiet u l-interventi
mehtiega ta’ farmakovigilanza dettaljati fl-RMP magbul ipprezentat fil-Modulu 1.8.2 tal-
awtorizzazzjoni ghat-tqeghid fis-suq u kwalunkwe aggornament sussegwenti magbul tal-RMP.

RMP aggornat ghandu jigi pprezentat:
e Meta I-Agenzija Ewropea ghall-Medic¢ini titlob din l-informazzjoni;
o Kull meta s-sistema tal-gestjoni tar-riskju tigi modifikata specjalment minhabba li tasal
informazzjoni gdida li tista’ twassal ghal bidla sinifikanti fil-profil bejn il-benefi¢¢ju u r-riskju
jew minhabba li jintlahaq ghan importanti (farmakovigilanza jew minimizzazzjoni tar-riskji).
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ANNESS III

TIKKETTAR U FULJETT TA’ TAGHRIF
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A. TIKKETTAR
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TAGHRIF LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETT TA’ BARRA

PAKKETT TA’ BARRA

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 25 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull kapsula fiha 25 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Kapsula iebsa gastro-rezistenti

60 kapsula iebsa gastro-rezistenti

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.
Uzu orali.

JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

| 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

Armi 30 jum wara li tiftah is-sigill tal-fojl.

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg. Taghmlux fil-friza.
Wara li tiftah, tahzinx f’temperatura ’1 fuq minn 25°C.
Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilga’ mid-dawl u mill-umdita.

30



10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALI, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/001

| 13. NUMRU TAL-LOTT

Lot

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

PROCYSBI 25 mg

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

barcode 2D li jkollu l-identifikatur uniku inkluz.

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM

PC
SN
NN
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DETTALJI LI GHANDHOM JIDHRU FUQ IL-PAKKETT LI JMISS MAL-PRODOTT

TIKKETTA TAL-FLIXKUN

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 25 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull kapsula fiha 25 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Kapsula iebsa gastro-rezistenti

60 kapsula iebsa gastro-rezistenti

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.
Uzu orali.

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA
JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

| 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

Armi 30 jum wara li tiftah is-sigill tal-fojl.
Data meta nfetah:
Data meta ghandu jintrema:

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg. Taghmlux fil-friza.
Wara li tiftah, tahzinx f"temperatura ’1 fuq minn 25°C.
Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilqga’ mid-dawl u mill-umdita.
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10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALIL, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/001

| 13. NUMRU TAL-LOTT

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM
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TAGHRIF LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETT TA’ BARRA

PAKKETT TA’ BARRA

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 75 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull kapsula fiha 75 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Kapsula iebsa gastro-rezistenti

250 kapsula iebsa gastro-rezistenti

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.
Uzu orali.

JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

| 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

Armi 30 jum wara li tiftah is-sigill tal-fojl.

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg. Taghmlux fil-friza.
Wara li tiftah, tahzinx f’temperatura ’1 fuq minn 25°C.
Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilqga’ mid-dawl u mill-umdita.
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10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALI, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/002

| 13. NUMRU TAL-LOTT

Lot

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

PROCYSBI 75 mg

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

barcode 2D li jkollu l-identifikatur uniku inkluz.

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM

PC
SN
NN

35



DETTALJI LI GHANDHOM JIDHRU FUQ IL-PAKKETT LI JMISS MAL-PRODOTT

TIKKETTA TAL-FLIXKUN

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 75 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull kapsula fiha 75 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Kapsula iebsa gastro-rezistenti

250 kapsula iebsa gastro-rezistenti

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.
Uzu orali.

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA
JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

| 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

Armi 30 jum wara li tiftah is-sigill tal-fojl.
Data meta nfetah:
Data meta ghandu jintrema:

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg. Taghmlux fil-friza.
Wara li tiftah, tahzinx f"temperatura ’1 fuq minn 25°C.
Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilqga’ mid-dawl u mill-umdita.
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10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALIL, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/002

| 13. NUMRU TAL-LOTT

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM
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TAGHRIF LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETT TA’ BARRA

PAKKETT TA’ BARRA

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 75 mg granijiet gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull qartas fih 75 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Granijiet gastro-rezistenti

120 gartas

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Kull gartas huwa ghall-uzu ta’ darba biss.
Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.

Uzu orali.

Tfarrakx u tomghodx.

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA
JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

‘ 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg.

Taghmlux fil-friza.

Zomm il-gratas fil-kartuna ta’ barra sabiex tilqa’ mid-dawl u mill-umdita.

Qratas mhux miftuha jistghu jinhaznu ghal perjodu wiched ta” mhux aktar minn 4 xhur f’temperaturi
ta’ ingas minn 25°C, u wara dan il-prodott medi¢inali ghandu jintrema.
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10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALIL, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/003

| 13. NUMRU TAL-LOTT

Lot

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

PROCYSBI 75 mg granijiet

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

barcode 2D li jkollu l-identifikatur uniku inkluz.

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM

PC
SN
NN
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TAGHRIF MINIMU LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETTI Z-ZGHAR EWLENIN

QARTAS

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI U MNEJN GHANDU JINGHATA

PROCYSBI 75 mg granijiet gastro-rezistenti
cysteamine

2. METODU TA’ KIF GHANDU JINGHATA

Uzu orali

Uzu ta’ darba biss.

3. DATA TA’ SKADENZA

EXP

4. NUMRU TAL-LOTT

Lot

5. IL-KONTENUT SKONT IL-PIZ, IL-VOLUM, JEW PARTI INDIVIDWALI

75 mg

6. OHRAJN
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TAGHRIF LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETT TA’ BARRA

PAKKETT TA’ BARRA

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI

PROCYSBI 300 mg granijiet gastro-rezistenti
cysteamine

‘ 2. DIKJARAZZJONI TAS-SUSTANZA(I) ATTIVA(D)

Kull qartas fih 300 mg ta’ cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).

| 3. LISTA TA’ ECCIPJENTI

‘ 4. GHAMLA FARMACEWTIKA U KONTENUT

Granijiet gastro-rezistenti

120 gartas

‘ S. MOD TA’ KIF U MNEJN JINGHATA

Kull gartas huwa ghall-uzu ta’ darba biss.
Aqra I-fuljett ta’ taghrif gabel 1-uzu.

Uzu orali.

Tfarrakx u tomghodx.

6. TWISSIJA SPECJALI LI L-PRODOTT MEDICINALI GHANDU JINZAMM FEJN MA
JIDHIRX U MA JINTLAHAQX MIT-TFAL

Zomm fejn ma jidhirx u ma jintlahagx mit-tfal.

‘ 7. TWISSIJA(IET) SPECJALI OHRA, JEKK MEHTIEGA

‘ 8. DATA TA’ SKADENZA

EXP

‘ 9. KONDIZZJONIJIET SPECJALI TA’ KIF JINHAZEN

Ahzen fi frigg.

Taghmlux fil-friza.

Zomm il-gratas fil-kartuna ta’ barra sabiex tilqa’ mid-dawl u mill-umdita.

Qratas mhux miftuha jistghu jinhaznu ghal perjodu wiched ta” mhux aktar minn 4 xhur f’temperaturi
ta’ ingas minn 25°C, u wara dan il-prodott medi¢inali ghandu jintrema.
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10. PREKAWZJONIJIET SPECJALI GHAR-RIMI TA’ PRODOTTI MEDICINALI MHUX
UZATI JEW SKART MINN DAWN IL-PRODOTTI MEDICINALIL, JEKK HEMM
BZONN

11. ISEM U INDIRIZZ TAD-DETENTUR TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID
FIS-SUQ

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

‘ 12. NUMRU(I) TAL-AWTORIZZAZZJONI GHAT-TQEGHID FIS-SUQ

EU/1/13/861/004

| 13. NUMRU TAL-LOTT

Lot

‘ 14. KLASSIFIKAZZJONI GENERALI TA’ KIF JINGHATA

‘ 15. ISTRUZZJONIJIET DWAR L-UZU

‘ 16. INFORMAZZJONI BIL-BRAILLE

PROCYSBI 300 mg granijiet

‘ 17. IDENTIFIKATUR UNIKU - BARCODE 2D

barcode 2D li jkollu l-identifikatur uniku inkluz.

‘ 18. IDENTIFIKATUR UNIKU - DATA LI TINQARA MILL-BNIEDEM

PC
SN
NN
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TAGHRIF MINIMU LI GHANDU JIDHER FUQ IL-PAKKETTI Z-ZGHAR EWLENIN

QARTAS

‘ 1. ISEM TAL-PRODOTT MEDICINALI U MNEJN GHANDU JINGHATA

PROCYSBI 300 mg granijiet gastro-rezistenti
cysteamine

2. METODU TA’ KIF GHANDU JINGHATA

Uzu orali

Uzu ta’ darba biss.

3. DATA TA’ SKADENZA

EXP

4. NUMRU TAL-LOTT

Lot

5. IL-KONTENUT SKONT IL-PIZ, IL-VOLUM, JEW PARTI INDIVIDWALI

300 mg

6. OHRAJN
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B. FULJETT TA’ TAGHRIF
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Fuljett ta’ taghrif: Informazzjoni ghall-utent

PROCYSBI 25 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
PROCYSBI 75 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti

cysteamine (mercaptamine bitartrate)

Aqra sew dan il-fuljett kollu qabel tibda tuza din il-medic¢ina peress li fih informazzjoni

importanti ghalik.

- Zomm dan il-fuljett. Jista’ jkollok bzonn terga’ tagrah.

- Jekk ikollok aktar mistogsijiet, stagsi lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek.

- Din il-medi¢ina giet moghtija lilek biss. M’ghandekx tghaddiha lil persuni ohra. Tista’
taghmlilhom il-hsara, anke jekk ghandhom l-istess sinjali ta’ mard bhal tieghek.

- Jekk ikollok xi effett sekondarju kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek. Dan jinkludi
kwalunkwe effett sekondarju possibbli li mhuwiex elenkat f’dan il-fuljett. Ara sezzjoni 4.

F’dan il-fuljett

X’inhu PROCYSBI u ghalxiex jintuza
X’ghandek tkun taf qabel ma tiehu PROCYSBI
Kif ghandek tiehu PROCYSBI

Effetti sekondarji possibbli

Kif tahzen PROCYSBI

Kontenut tal-pakkett u informazzjoni ohra

A o

1. X’inhu PROCYSBI u ghalxiex jintuza

PROCYSBI fih is-sustanza attiva cysteamine (maghrufa wkoll bhala mercaptamine) u jittiched ghat-
trattament ta’ Cistinozi nefropatika fit-tfal u fl-adulti. I¢-¢istinozi hija marda li taffettwa kif jahdem il-
gisem, b’akkumulazzjoni mhux tas-soltu tal-a¢idu amino c¢istina f’diversi organi tal-gisem bhall-
kliewi, 1-ghajnejn, il-muskoli, il-frixa, u I-mohh. L-akkumulazzjoni ta¢-Cistina tikkawza hsara fil-
kliewi u l-eskrezzjoni ta’ ammonti zejda ta’ glukozju, proteini, u elettroliti. Organi differenti jkunu
affettwati f’etajiet differenti.

PROCYSBI huwa medic¢ina li tirreagixxi mac-¢istina u b’hekk tnaqqas il-livelli taghha fi¢-celluli. It-

sabiex jinkiseb l-ahjar beneficcju.

2. X’ghandek tkun taf qabel ma tiehu PROCYSBI

Tihux PROCYSBI

- Jekk inti allergiku ghac¢-cysteamine (maghrufa wkoll bhala mercaptamine) jew ghal xi sustanza
ohra ta’ din il-medi¢ina (imnizzla fis-sezzjoni 6).

- Jekk inti allergiku ghall-penicillamine (dan mhux “penisilina”, izda medic¢ina uzata ghat-
trattament tal-marda ta’ Wilson).

- Jekk gieghda tredda’.

Twissijiet u prekawzjonijiet
Kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek qabel tichu PROCYSBI.

- Minhabba li ¢-cysteamine orali ma tipprevjenix id-depozitu ta’ kristalli tac-c¢istina fl-ghajnejn,
ghandek tkompli tapplika t-taqtir tal-ghajnejn tac-cysteamine kif preskritt mit-tabib tieghek.

- Il-kapsuli ta¢-cysteamine shah mghandhomx jinghataw lil tfal ta’ taht is-sitt snin minhabba r-
riskju li jifgaw fihom (irreferi ghas-sezzjoni 3 “Kif ghandek tiehu PROCYSBI — Metodu ta’ kif
ghandu jinghata”).
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- Jistghu jsehhu griehi serji fil-gilda f*pazjenti ttrattati b’dozi gholjin ta’ cysteamine. It-tabib
tieghek jimmonitorjalek il-gilda u 1-ghadam tieghek regolarment u jnagqas jew iwaqqaf it-
trattament tieghek jekk ikun mehtieg (ara sezzjoni 4).

- Ul¢eri fl-istonku u fl-intestini u fsada jistghu jsehhu f’pazjenti li jkunu geghdin jinghataw i¢-
cysteamine (ara sezzjoni 4).

- I¢-cysteamine tista’ tikkawza sintomi intestinali ohrajn inkluzi nawsja, rimettar, anoressija u
ugigh fl-istonku. It-tabib tieghek jista’ jwaqqaflek jew jibdillek id-doza jekk dan jigri.

- Kellem lit-tabib tieghek jekk ikollok xi sintomi fl-istonku mhux tas-soltu jew bidliet fis-sintomi
tal-istonku.

- I¢-cysteamine tista’ tikkawza sintomi bhal ac¢essjonijiet, gheja, nghas, depressjoni u disturbi
fil-mohh (encefalopatija). Jekk jizviluppaw sintomi bhal dawn, ghid lit-tabib tieghek u dan
jaggustalek id-doza.

- I¢e-cysteamine tista’ tikkawza funzjoni anormali tal-fwied jew tnaqqis fl-ghadd tac-celluli bojod
tad-demm (lewkopenija). It-tabib tieghek ghandu jimmonitorjalek b’mod regolari 1-ghadd tad-
demm u I-funzjoni tal-fwied tieghek.

- It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal ipeertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri
[PTC]) u/jew netha tan-nerv ottiku (papilledema) assocjati mat-trattament bic-cysteamine.
Isirulek ezamijiet regolari tal-ghajnejn sabiex din il-kondizzjoni tigi identifikata peress li t-
trattament fil-pront jista’ jipprevjeni t-telf tal-vista.

Medi¢ini ohra u PROCYSBI

Ghid lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek jekk qed tichu, hadt dan l-ahhar, jew tista’ tichu xi medi¢ini
ohra. Jekk it-tabib tieghek jiktiblek il-bikarbonat, tihdux fl-istess hin li tiechu PROCYSBI; hu 1-
bikarbonat mill-inqas siegha qabel jew mill-inqas siegha wara li tkun hadt il-medi¢ina.

PROCYSBI ma’ ikel u xorb

Ghal mill-inqas siegha qabel u siegha wara li tiechu PROCYSBI ipprova evita ikliet li huma b’hafna
xaham jew proteini kif ukoll kwalunkwe ikel jew likwidu li jista’ jnaqqas 1-acidita fl-istonku tieghek,
bhal halib jew jogurt. Jekk dan ma jkunx possibbli, tista’ tickol ammont zghir (madwar 100 gramma)
ta’ ikel (I-ahjar karboidrati ez., hobz, ghagin, frott) fis-siegha ta’ qabel u wara li tichu PROCY SBI.
Hu I-kapsula ma’ xarba aciduza (bhal meraq tal-laring jew xi meraq aciduz iehor) jew ilma. Ghat-tfal
u l-pazjenti li ghandhom problemi biex jibilghu, jekk joghgbok irreferi ghas-sezzjoni 3 “Kif ghandek
tichu PROCYSBI — Metodu ta’ kif ghandu jinghata”.

Tqala u treddigh
Jekk inti tqila jew ged tredda’, tahseb li tista’ tkun tqila jew ged tippjana li jkollok tarbija, itlob il-parir
tat-tabib jew tal-ispizjar tieghek qabel tiehu din il-medi¢ina.

Ma ghandekx tuza din il-medicina jekk inti tqila, b’mod partikolari fl-ewwel trimester. Qabel ma tibda
t-trattament, ghandu jkollok test tat-tqala b’rizultat negattiv, filwaqt li matul il-kors tat-trattament
ghandek tuza metodu adegwat ta’ kontracezzjoni. Jekk inti mara li qieghda tippjana xi tqala jew
tingabad tqila, hu minnufih il-parir tat-tabib tieghek dwar jekk ghandekx twaqqaf it-terapija b’din il-
medic¢ina peress li jekk ikompli t-trattament jista’ jaghmel hsara lit-tarbija fil-guf.

Tuzax din il-medicina jekk gieghda tredda’ (ara sezzjoni 2 taht “Tihux PROCYSBI”).

Sewqan u thaddim ta’ magni
Din il-medic¢ina tista’ tikkawza n-nghas. Meta tibda t-terapija, mghandekx issuq, tuza makkinarju, jew
taghmel xi attivita ohra perikoluza sakemm tkun taf kif taffettwak il-medicina.

PROCYSBI fih sodium
Din il-medi¢ina fiha anqas minn 1 mmol sodium (23 mg) f’kull doza, jigifieri essenzjalment “hielsa
mis-sodium”
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3. Kif ghandek tiechu PROCYSBI

Dejjem ghandek tiehu din il-medi¢ina skont il-parir ezatt tat-tabib jew l-ispizjar tieghek. I¢¢ekkja mat-
tabib jew mal-ispizjar tieghek jekk ikollok xi dubju.

Id-doza rakkomandata ghalik jew ghat-tifel/tifla tieghek tiddependi mill-eta u 1-piz tieghek jew tat-
tifel/tifla tieghek. Id-doza ta’ manutenzjoni fil-mira hija 1.3 g/m?*/jum.

Skeda tad-doza

Hu din il-medi¢ina darbtejn kuljum, kull 12-il siegha. Biex tiehu I-ahjar benefi¢¢ju minn din il-
medic¢ina, ipprova evita l-ikel u l-prodotti tal-halib ghal mill-inqas siegha qabel u siegha wara li tichu
d-doza ta’ PROCYSBI. Jekk dan ma jkunx possibbli, tista’ tickol ammont zghir (madwar 100
gramma) ta’ ikel (I-ahjar karboidrati ez. hobz, ghagin, frott) fis-siegha ta’ qabel u wara li tiehu
PROCYSBI.

Huwa importanti li tiechu PROCYSBI b’mod konsistenti maz-zmien.
1zZidx jew tnagqas l-ammont ta’ medi¢ina minghajr l-approvazzjoni tat-tabib tieghek.
Id-doza totali tas-soltu m’ghandhiex tagbez il-1.95 g/m?*/jum.

Tul tat-trattament
It-trattament bi PROCY SBI ghandu jkompli tul hajtek kollha, skont l-istruzzjonijiet tat-tabib tieghek.

Metodu ta’ kif ghandu jinghata
Din il-medi¢ina ghandha tittiehed biss mill-halg.

Biex din il-medi¢ina tahdem tajjeb, ghandek taghmel dan li gej:

- Ghall-pazjenti li jistghu jibilghu I-kapsula shiha:
Ibla’ 1-kapsula shiha ma’ xarba ac¢iduza (bhal meraq tal-laring jew xi meraq ac¢iduz iehor) jew
ilma. Tghaffigx u tomghodx il-kapsuli jew il-kontenuti tal-kapsula. It-tfal ta’ taht is-sitt snin
jista’ jkun li ma jkunux jistghu jibilghu kapsuli ibsin gastro-rezistenti, u jifgaw fihom. Tista’
taghti PROCYSBI lil tfal ta’ taht is-sitt snin billi tiftah il-kapsuli u traxxax il-kontenut fl-ikel
jew f’likwidu, skont l-istruzzjonijiet t’hawn taht.

- Ghall-pazjenti li ma jistghux jibilghu l-kapsula shiha jew 1i jaghmlu uzu minn tubu ghall-ghoti
tal-ikel:
It-traxxix fuq l-ikel
Iftah il-kapsuli ibsin gastro-rezistenti u ferrex il-kontenut (grani) fuq madwar 100 gramma ta’
ikel bhal zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott.
Hawwad il-grani fl-ikel artab bil-mod biex tohloq tahlita ta’ grani u ikel. Kul it-tahlita kollha.
Imbaghad ixrob madwar 250 mL ta’ xarba ac¢iduza (bhal meraq tal-laring jew xi meraq ac¢iduz
iehor) jew ilma biex tghin fit-tibligh tat-tahlita.
Jekk ma tikolx it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) minn x hin tithejja
sal-hin tal-ghoti u tikolha fi Zmien saghtejn mill-preparazzjoni. Wara saghtejn m’ghandu jithalla
xejn mit-tahlita.

L-ghoti permezz ta’ tubu ghall-ghoti tal-ikel

Iftah il-kapsuli ibsin gastro-rezistenti u ferrex il-kontenut (grani) fuq madwar 100 gramma ta’
zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott. Hawwad il-grani fl-ikel artab bil-mod biex tohloq tahlita ta’
grani u ikel artab. Aghti t-tahlita permezz tat-tubu gastriku, tubu nazogastriku jew tubu tal-
gastrostomy-jejunostomy billi tuza siringa tat-tarf tal-kateter. Qabel 1-ghoti ta” PROCYSBI:
Holl il-buttuna tat-tubu G u wahhal it-tubu ghall-ghoti tal-ikel. Lahlah b’5 mL ta’ ilma biex
tnaddaf il-buttuna. Igbed it-tahlita fis-siringa. Huwa rakkomandat volum massimu ta’ 60 mL tat-
tahlita f’siringa tat-tarf tal-kateter ghall-uzu ma’ tubu ghall-ghoti tal-ikel dirett jew bolus. Poggi
1-fetha tas-siringa li jkun fiha t-tahlita ta” PROCYSBI u fil-fetha tat-tubu ghall-ghoti tal-ikel u
imla kompletament bit-tahlita: jekk taghfas is-siringa bil-mod u Zzomm it-tubu ghall-ghoti tal-
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ikel mindud wagqt 1-ghoti tista’ tghin biex tevita problemi ta’ sadd. Biex jigi evitat sadd huwa
rakkomandat ukoll 1-uzu ta’ ikel viskuz bhal zalza tat-tuffich jew gamm tal-frott b’rata ta’
madwar 10 mL kull 10 sekondi sakemm is-siringa titbattal kompletament. Irrepeti l-pass t’hawn
fuq sakemm tinghata t-tahlita kollha. Wara 1-ghoti ta” PROCYSBI, igbed 10 mL ta’ meraq tal-
frott jew ilma f’siringa ohra u lahlah it-tubu G filwaqt li tizgura li 1-ebda mit-tahlita ta’
PROCYSBI u ikel ma tehel mat-tubu G.

Jekk ma tikkonsmax it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikkunsmaha fi Zmien saghtejn mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn saghtejn.

Kellem lit-tabib tat-tifel/tifla tieghek ghal istruzzjonijiet kompluti dwar kif taghti l-prodott
b’mod tajjeb permezz ta’ tubi ghall-ghoti ta’ ikel u jekk ikollok problemi ta’ sadd.

It-traxxix fil-meraq tal-laring jew fil-meraq ta’ kwalunkwe frott aciduz jew fl-ilma

Iftah il-kapsuli ibsin gastro-rezistenti u ferrex il-kontenut (grani) fuq madwar 100 mL sa 150 mL
ta’ meraq tal-frott aciduz (bhal meraq tal-laring jew kwalunkwe meragq tal-frott aciduz) jew ilma.
Hallat it-tahlita tax-xarba PROCYSBI bil-mod ghal 5 minuti, hallatha f’tazza jew hawwadha
f’tazza bl-ghatu (ez., “sippy cup”) u ixrob it-tahlita.

Jekk ma tikkonsmax it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikkunsmaha fi Zmien 30 minuta mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn 30 minuta.

L-ghoti ta’ xarba mhallta permezz ta’ siringa orali

Igbed it-tahlita tax-xarba f’siringa tad-dozagg u aghtiha direttament fil-halq.

Jekk ma tikkonsmax it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikkunsmaha fi Zzmien 30 minuta mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn 30 minuta.

It-tabib tieghek jista’ jirrakkomanda jew jaghti ric¢etta li tinkludi, minbarra ¢-cysteamine, suppliment
iehor jew aktar li jissostitwixxu elettroliti importanti mitlufa minn gol-kliewi. Huwa importanti li tiehu
dawn is-supplimenti ezatt kif jghidulek. Jekk titlef diversi dozi tas-supplimenti jew tizviluppa dghufija
jew nghas, kellem lit-tabib tieghek ghall-istruzzjonijiet.

Testijiet regolari tad-demm sabiex jitkejjel I-ammont ta’ ¢istina fi¢-Celluli I-bojod tad-demm u/jew il-
koncentrazzjoni tac-cysteamine fid-demm huma mehtiega sabiex tigi ddeterminata d-doza korretta ta’
PROCYSBI. Inti jew it-tabib tieghek tistghu tirrangaw sabiex isiru dawn it-testijiet tad-demm. Dawn
it-testijiet iridu jinkisbu 12-il siegha u nofs wara d-doza ta’ filghaxija tal-jum prec¢edenti, u allura nofs
siegha wara li tinghata d-doza tal-ghada filghodu. Testijiet regolari tad-demm u tal-urina ghall-kejl tal-
livelli tal-elettroliti importanti tal-gisem huma wkoll mehtiega sabiex jghinu lilek jew lit-tabib tieghek
taggustaw kif xieraq id-dozi ta’ dawn is-supplimenti.

Jekk tiechu PROCYSBI aktar milli suppost

Ghandek tikkuntattja lit-tabib tieghek jew lid-dipartiment tal-emergenza tal-isptar minnufih jekk tkun
hadt aktar PROCYSBI minn kemm suppost. Jista’ jagbdek in-nghas.

Jekk tinsa tiechu PROCYSBI

Jekk gbizt xi doza ta’ medi¢ina, ghandek tehodha malajr kemm jista’ jkun. Madankollu, jekk dan ikun
fi zmien erba’ sighat mid-doza li jkun imiss, agbez id-doza li tkun tlift u erga’ segwi l-iskeda ta’
dozagg regolari.

M’ghandekx tiehu doza doppja biex tpatti ghal kull doza li tkun insejt tiehu.

Jekk ghandek aktar mistogsijiet dwar 1-uzu ta’ din il-medicina, staqgsi lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek.
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4. Effetti sekondarji possibbli

Bhal kull medi¢ina ohra, din il-medicina tista’ tikkawza effetti sekondarji, ghalkemm ma jidhrux
f’kulhadd.

Kellem lit-tabib jew lill-infermier tieghek minnufih jekk tinnota xi wiehed minn dawn l-effetti

sekondarji li gejjin — tista’ tkun tehtieg trattament mediku urgenti:

- Reazzjoni allergika severa (mhux komuni): Fittex ghajnuna medika urgenti jekk ikollok xi
wiehed minn dawn is-sinjali ta’ reazzjoni allergika: horriqija; diffikulta biex tiehu n-nifs; netha
fil-wiée, ix-xofftejn, l-ilsien, jew il-gerzuma.

Jekk ikollok xi wiehed minn dawn l-effetti sekondarji li gejjin, jekk joghgbok ikkuntattja lit-tabib
tieghek minnufih. Peress li xi whud minn dawn l-effetti sekondarji huma serji, stagsi lit-tabib sabiex
jispjegalek is-sinjali ta’twissija taghhom.

Effetti sekondarji komuni (jistghu jaffettwaw persuna wahda minn kull ghaxra):

- Raxx fil-gilda: Ghid lit-tabib minnufih jekk ikollok xi raxx fil-gilda. Jista’ jkun mehtieg li
PROCYSBI jitwaqqaf temporanjament sakemm jitlaq ir-raxx. Jekk ir-raxx ikun sever, it-tabib
tieghek jista’ jwaqqaflek it-trattament bi¢-cysteamine.

- Funzjoni anormali tal-fwied fit-testijiet tad-demm. It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal dan.

Effetti sekondarji mhux komuni (jistghu jaffettwaw sa persuna wahda minn kull 100):

- Griehi fil-gilda, griehi fl-ghadam, u problemi fil-gogi: It-trattament b’dozi gholjin ta’
cysteamine jista’ jikkawza l-izvilupp ta’ griehi fil-gilda. Dawn jinkludu marki ta’ tigbid fil-
gilda, hsara fl-ghadam (bhal ksur), sfigurazzjoni tal-ghadam, u problemi fil-gogi. Ezamina I-
gilda tieghek meta tkun ged tiechu din il-medi¢ina. Irrappurta kwalunkwe bidla li tara lit-tabib
tieghek. It-tabib jimmonitorjak ghal dawn il-problemi.

- Ghadd baxx ta¢-celluli bojod tad-demm. It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal dan.

- Sintomi tas-sistema nervuza ¢entrali: Certi pazjenti li hadu ¢-cysteamine zviluppaw
accessjonijiet, depressjoni, u qabadhom hafna nghas. Kellem lit-tabib tieghek jekk ikollok dawn
is-sintomi.

- Problemi tal-istonku u tal-intestini (gastro-intestinali): Il-pazjenti li jiehdu ¢-cysteamine
zviluppaw ul¢eri u fsada. Kellem lit-tabib tieghek minnufih jekk jagbdek ugigh fl-istonku, jew
tirremetti d-demm.

- Ipertensjoni intrakranjali beninna, imsejha wkoll pseudotumor cerebri, giet irrappurtata bl-uzu
ta¢-cysteamine. Din hija kondizzjoni fejn ikun hemm pressjoni gholja fil-fluwidu ta’ madwar il-
mohh. Kellem lit-tabib tieghek minnufih jekk tizviluppa xi wiehed minn dawn is-sintomi li
gejjin wagqt li tkun ged tiehu PROCYSBI: hoss qisu ta’ rih fwidnejk, sturdament, vista doppja,
vista mcajpra, telf tal-vista, ugigh wara l-ghajnejn jew ugigh meta ¢¢aqlaq ghajnejk. It-tabib
jaghmillek ezamijiet tal-ghajnejn sabiex isib u jittratta din il-problema malajr. Dan jghin biex
jongqos ir-riskju li titlef id-dawl ta’ ghajnejk.

L-effetti sekondarji 1-ohrajn elenkati hawn taht qeghdin jinghataw bi stima tal-frekwenza li fih jistghu
jsehhu bi PROCYSBI.

Effetti sekondarji komuni hafna (jistghu jaffettwaw aktar minn persuna wahda minn ghaxra):
- nawsja

- rimettar

- telf t’aptit

- dijarea

- deni

- sensazzjoni ta’ rqad

Effetti sekondarji komuni:
- ugigh ta’ ras

- encefalopatija
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- ugigh addominali

- dispepsja

- riha tinten fil-halq u tal-gisem
- hruq ta’ stonku

- gheja

Effetti sekondarji mhux komuni:

ugigh fir-riglejn

- skoljozi (devjazzjoni tal-kolonna vertebrali)

- ghadam fragli

- tibdil fil-kulur tax-xaghar

- accessjonijiet

- nervi

- allu¢inazzjoni

- effett fuq il-kliewi li jintwera permezz ta’ nefha fl-estremitajiet u zieda fil-piz

Rappurtar tal-effetti sekondarji

Jekk ikollok xi effett sekondarju, kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek. Dan jinkludi xi effett
sekondarju possibbli 1i mhuwiex elenkat f’dan il-fuljett. Tista’ wkoll tirrapporta effetti sekondarji
direttament permezz tas-sistema ta’ rappurtar nazzjonali mnizzla £ Appendici V. Billi tirrapporta 1-
effetti sekondarji tista’ tghin biex tigi pprovduta aktar informazzjoni dwar is-sigurta ta’ din il-
medic¢ina.

5.  Kif tahzen PROCYSBI
Zomm din il-medi¢ina fejn ma tidhirx u ma tintlahaqx mit-tfal.

Tuzax din il-medic¢ina wara d-data ta’ meta tiskadi li tidher fuq il-kartuna u fuq il-tikketta tal-flixkun
wara EXP. Id-data ta’ meta tiskadi tirreferi ghall-ahhar gurnata ta’ dak ix-xahar.

Tuzax din il-medicina jekk is-sigill tal-fojl ikun miftuh ghal aktar minn 30 jum. Armi I-flixkun miftuh
u uza flixkun gdid.

Ahzen fi frigg (2°C-8°C). Taghmlux fil-friza.
Wara li tiftah, tahzinx f’temperatura ’1 fuq minn 25°C.
Zomm il-kontenitur maghluq sewwa sabiex tilqga’ mid-dawl u mill-umdita.

Tarmix medic¢ini mal-ilma tad-dranagg. Stagsi lill-ispizjar tieghek dwar kif ghandek tarmi medicini li
m’ghadekx tuza. Dawn il-mizuri jghinu ghall-protezzjoni tal-ambjent.

6. Kontenut tal-pakkett u informazzjoni ohra

X’fih PROCYSBI

- Is-sustanza attiva hi ¢-cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).
PROCYSBI 25 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
Kull kapsula iebsa gastro-rezistenti fiha 25 mg ta’ cysteamine.

PROCYSBI 75 mg kapsuli ibsin gastro-rezistenti
Kull kapsula iebsa gastro-rezistenti fiha 75 mg ta’ cysteamine.

- Is-sustanzi l-ohra huma:
o Fil-kapsuli: microcrystalline cellulose, methacrylic acid - ethyl acrylate copolymer (1:1),
hypromellose, talc, triethyl citrate, sodium lauryl sulfate (ara s-sezzjoni “PROCYSBI fih
sodium”).
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o Fil-qoxra tal-kapsula: gelatin, titanium dioxide (E171), indigo carmine (E132).
o Fil-linka tal-istampar: shellac, povidone (K-17), titanium dioxide (E171).

Kif jidher PROCYSBI u I-kontenut tal-pakkett
PROCYSBI 25 mg huwa pprezentat bhala kapsuli ibsin ta’ lewn blu gastro-rezistenti (tad-daqgs
15.9 x 5.8 mm). It-tapp blu ¢ar huwa stampat bil-logo PRO b’linka bajda u I-parti 1-ohra ta’
lewn blu ¢ar hija stampata b’ “25 mg” b’linka bajda. Flixkun abjad tal-plastik fih 60 kapsula. L-
ghatu ma jistax jinfetah mit-tfal u ghandu sigill tal-fojl. Kull flixkun fih Zewg ¢ilindri tal-plastik
uzati sabiex jipprotegu aktar mill-umdita u mill-arja

- PROCYSBI 75 mg huwa pprezentat bhala kapsuli ibsin ta’ lewn blu gastro-rezistenti (tad-daqs
21.7 x 7.6 mm). It-tapp blu skur huwa stampat bil-logo PRO b’linka bajda u l-parti l-ohra ta’
lewn blu ¢ar hija stampata b’ “75 mg” b’linka bajda. Flixkun abjad tal-plastik fih 250 kapsula.
L-ghatu ma jistax jinfetah mit-tfal u ghandu sigill tal-fojl. Kull flixkun fih tlett ¢ilindri tal-
plastik uzati sabiex jipprotegu aktar mill-umdita u mill-arja.

- Jekk joghgbok zomm i¢-¢ilindri £ kull flixkun meta tkun ged tuza 1-flixkun. Dawn i¢-¢ilindri
jistghu jintremew mal-flixkun wara l-uzu.

Detentur tal-Awtorizzazzjoni ghat-Tqeghid fis-Suq
Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja

Manifattur

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via San Leonardo 96
43122 Parma

L-Italja

Ghal kull taghrif dwar din il-medi¢ina, jekk joghgbok ikkuntattja lir-rapprezentant lokali tad-Detentur
tal-Awtorizzazzjoni ghat-Tqeghid fis-Sugq:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Chiesi sa/nv Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00 Tel: + 43 14073919
bbarapus Luxembourg/Luxemburg
ExCEEd Orphan Distribution d.o.o. Chiesi sa/nv

Ten.: +359 87 663 1858 Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00
Ceska republika Magyarorszag

Chiesi CZ s.r.0. ExCEEd Orphan Distribution d.o.o.
Tel: + 420 261221745 Tel.: +36 70 612 7768
Danmark Malta

Chiesi Pharma AB Chiesi Farmaceutici S.p.A.
TIf: + 46 8 753 35 20 Tel: +39 0521 2791
Deutschland Nederland

Chiesi GmbH Chiesi Pharmaceuticals B.V.
Tel: +49 40 89724-0 Tel: + 31 88 501 64 00
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Eesti
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

E\M\Gda
Chiesi Hellas AEBE
TnA: +30210 6179763

Espaiia
Chiesi Espana, S.A.U.
Tel: + 34 93 494 8000

France
Chiesi S.A.S.
Tél: +33 147688899

Hrvatska
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Ireland
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

Island
Chiesi Pharma AB
Simi: +46 8 753 35 20

Italia
Chiesi Italia S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

Kvbmpog
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
TnA: +39 0521 2791

Latvija
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Norge
Chiesi Pharma AB
TIf: +46 8 753 35 20

Osterreich
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Polska
ExCEEd Orphan Distribution d.o.o.
Tel.: +48 799 090 131

Portugal
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: + 39 0521 2791

Romaénia
Chiesi Romania S.R.L.
Tel: +40 212023642

Slovenija
Chiesi Slovenija d.o.o0.
Tel: + 386-1-43 00 901

Slovenska republika
Chiesi Slovakia s.r.0.
Tel: + 421 259300060

Suomi/Finland
Chiesi Pharma AB
Puh/Tel: +46 8 753 35 20

Sverige
Chiesi Pharma AB
Tel: +46 8 753 35 20

Dan il-fuljett kien rivedut l-ahhar fi

Informazzjoni dettaljata dwar din il-medicina tinsab fuq is-sit elettroniku tal-Agenzija Ewropea
ghall-Medi¢ini: http://www.ema.europa.cu.
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Fuljett ta’ taghrif: Informazzjoni ghall-utent

PROCYSBI 75 mg granijiet gastro-rezistenti
PROCYSBI 300 mg granijiet gastro-rezistenti

cysteamine (mercaptamine bitartrate)

Aqra sew dan il-fuljett kollu qabel tibda tuza din il-medi¢ina peress li fih informazzjoni

importanti ghalik.

- Zomm dan il-fuljett. Jista’ jkollok bzonn terga’ taqgrah.

- Jekk ikollok aktar mistogsijiet, stagsi lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek.

- Din il-medi¢ina giet moghtija lilek biss. M’ghandekx tghaddiha lil persuni ohra. Tista’
taghmlilhom il-hsara, anke jekk ghandhom l-istess sinjali ta’ mard bhal tieghek.

- Jekk ikollok xi effett sekondarju kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek. Dan jinkludi
kwalunkwe effett sekondarju possibbli li mhuwiex elenkat f’dan il-fuljett. Ara sezzjoni 4.

F’dan il-fuljett

X’inhu PROCYSBI u ghalxiex jintuza
X’ghandek tkun taf qabel ma tiehu PROCYSBI
Kif ghandek tiehu PROCYSBI

Effetti sekondarji possibbli

Kif tahzen PROCYSBI

Kontenut tal-pakkett u informazzjoni ohra

AN

1. X’inhu PROCYSBI u ghalxiex jintuza

PROCYSBI fih is-sustanza attiva cysteamine (maghrufa wkoll bhala mercaptamine) u jittiched ghat-
trattament ta’ Cistinozi nefropatika fit-tfal u fl-adulti. I¢-¢istinozi hija marda li taffettwa kif jahdem il-
gisem, b’akkumulazzjoni mhux tas-soltu tal-a¢idu amino c¢istina f’diversi organi tal-gisem bhall-
kliewi, 1-ghajnejn, il-muskoli, il-frixa, u I-mohh. L-akkumulazzjoni ta¢-cistina tikkawza hsara fil-
kliewi u l-eskrezzjoni ta’ ammonti zejda ta’ glukozju, proteini, u elettroliti. Organi differenti jkunu
affettwati f"etajiet differenti.

PROCYSBI huwa medic¢ina li tirreagixxi mac-¢istina u b’hekk tnaqqas il-livelli taghha fi¢-celluli. It-

sabiex jinkiseb l-ahjar benefic¢ju.

2. X’ghandek tkun taf qabel ma tiehu PROCYSBI

Tihux PROCYSBI

- Jekk inti allergiku ghac¢-cysteamine (maghrufa wkoll bhala mercaptamine) jew ghal xi sustanza
ohra ta’ din il-medi¢ina (imnizzla fis-sezzjoni 6).

- Jekk inti allergiku ghall-penicillamine (dan mhux “penisilina”, izda medicina uzata ghat-
trattament tal-marda ta’ Wilson).

- Jekk gieghda tredda’.

Twissijiet u prekawzjonijiet
Kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek qabel tichu PROCYSBI.

- Minhabba li ¢-cysteamine orali ma tipprevjenix id-depozitu ta’ kristalli tac-¢istina fl-ghajnejn,
ghandek tkompli tapplika t-taqtir tal-ghajnejn tac-cysteamine kif preskritt mit-tabib tieghek.

- Jistghu jsehhu griehi serji fil-gilda f*pazjenti ttrattati b’dozi gholjin ta’ cysteamine. It-tabib
tieghek jimmonitorjalek il-gilda u 1-ghadam tieghek regolarment u jnaqqas jew iwaqqaf it-
trattament tieghek jekk ikun mehtieg (ara sezzjoni 4).
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- Ul¢eri fl-istonku u fl-intestini u fsada jistghu jsehhu f’pazjenti li jkunu qeghdin jinghataw ic-
cysteamine (ara sezzjoni 4).

- Ie-cysteamine tista’ tikkawza sintomi intestinali ohrajn inkluzi nawsja, rimettar, anoressija u
ugigh fl-istonku. It-tabib tieghek jista’ jwaqqaflek jew jibdillek id-doza jekk dan jigri.

- Kellem lit-tabib tieghek jekk ikollok xi sintomi fl-istonku mhux tas-soltu jew bidliet fis-sintomi
tal-istonku.

- I¢-cysteamine tista’ tikkawza sintomi bhal acc¢essjonijiet, gheja, nghas, depressjoni u disturbi
fil-mohh (encefalopatija). Jekk jizviluppaw sintomi bhal dawn, ghid lit-tabib tieghek u dan
jaggustalek id-doza.

- I¢-cysteamine tista’ tikkawza funzjoni anormali tal-fwied jew tnaqqis fl-ghadd ta¢-¢elluli bojod
tad-demm (lewkopenija). It-tabib tieghek ghandu jimmonitorjalek b’mod regolari 1-ghadd tad-
demm u I-funzjoni tal-fwied tieghek.

- It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal ipeertensjoni intrakranjali beninna (jew pseudotumor cerebri
[PTC]) u/jew nefha tan-nerv ottiku (papilledema) asso¢jati mat-trattament bi¢c-cysteamine.
Isirulek ezamijiet regolari tal-ghajnejn sabiex din il-kondizzjoni tigi identifikata peress li t-
trattament fil-pront jista’ jipprevjeni t-telf tal-vista.

Medi¢ini ohra u PROCYSBI

Ghid lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek jekk ged tichu, hadt dan l-ahhar, jew tista’ tichu xi medi¢ini
ohra. Jekk it-tabib tieghek jiktiblek il-bikarbonat, tihdux fl-istess hin li tiechu PROCYSBI; hu I-
bikarbonat mill-inqas siegha gabel jew mill-ingas siegha wara li tkun hadt il-medi¢ina.

PROCYSBI ma’ ikel u xorb

Ghal mill-inqas siegha gabel u siegha wara li tichu PROCYSBI ipprova evita ikliet li huma b’hafna
xaham jew proteini kif ukoll kwalunkwe ikel jew likwidu li jista’ jnaqqas l-a¢idita fl-istonku tieghek,
bhal halib jew jogurt. Jekk dan ma jkunx possibbli, tista’ tiekol ammont zghir (madwar 100 gramma)
ta’ ikel (I-ahjar karboidrati ez., hobz, ghagin, frott) fis-siegha ta’ qabel u wara li tichu PROCYSBI.
Ara wkoll sezzjoni 3 “Kif ghandek tiechu PROCYSBI — Metodu ta’ kif ghandu jinghata”.

Tqala u treddigh
Jekk inti tqila jew ged tredda’, tahseb li tista’ tkun tqila jew ged tippjana li jkollok tarbija, itlob il-parir
tat-tabib jew tal-ispizjar tieghek gabel tichu din il-medicina.

Ma ghandekx tuza din il-medicina jekk inti tqila, b’mod partikolari fl-ewwel trimester. Qabel ma tibda
t-trattament, ghandu jkollok test tat-tqala b’rizultat negattiv, filwaqt li matul il-kors tat-trattament
ghandek tuza metodu adegwat ta’ kontracezzjoni. Jekk inti mara li qieghda tippjana xi tqala jew
tinqabad tqila, hu minnufih il-parir tat-tabib tieghek dwar jekk ghandekx twaqqaf it-terapija b’din il-
medicina peress li jekk tkompli t-trattament tista’ taghmel hsara lit-tarbija fil-guf.

Tuzax din il-medicina jekk qieghda tredda’ (ara sezzjoni 2 taht “Tihux PROCYSBI”).

Sewqan u thaddim ta’ magni
Din il-medic¢ina tista’ tikkawza n-nghas. Meta tibda t-terapija, mghandekx issuq, tuza makkinarju, jew
taghmel xi attivita ohra perikoluza sakemm tkun taf kif taffettwak il-medicina.

PROCYSBI fih sodium
Din il-medi¢ina fiha angas minn 1 mmol sodium (23 mg) f’kull doza, jigifieri essenzjalment “hielsa
mis-sodium”.

3. Kif ghandek tiechu PROCYSBI

Dejjem ghandek tiehu din il-medic¢ina skont il-parir ezatt tat-tabib jew l-ispizjar tieghek. I¢¢ekkja mat-
tabib jew mal-ispizjar tieghek jekk ikollok xi dubju.

Id-doza rakkomandata ghalik jew ghat-tifel/tifla tieghek tiddependi mill-eta u l-piz tieghek jew tat-
tifel/tifla tieghek. Id-doza ta” manutenzjoni fil-mira hija 1.3 g/m?*/jum.
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Skeda tad-doza

Hu din il-medi¢ina darbtejn kuljum, kull 12-il siegha. Biex tiehu I-ahjar benefi¢¢ju minn din il-
medic¢ina, ipprova evita l-ikel u l-prodotti tal-halib ghal mill-inqas siegha qabel u siegha wara li tichu
d-doza ta’ PROCYSBI. Jekk dan ma jkunx possibbli, tista’ tickol ammont zghir (madwar 100
gramma) ta’ ikel (1-ahjar karboidrati ez. hobz, ghagin, frott) fis-siegha ta’ qabel u wara li tichu
PROCYSBLI.

Huwa importanti li tiechu PROCYSBI b’mod konsistenti maz-zmien.
1zzidx jew tnaqqas l-ammont ta’ medi¢ina minghajr l-approvazzjoni tat-tabib tieghek.
Id-doza totali tas-soltu m’ghandhiex tagbez il-1.95 g/m?/jum.

Tul tat-trattament
It-trattament bi PROCYSBI ghandu jkompli tul hajtek kollha, skont I-istruzzjonijiet tat-tabib tieghek.

Metodu ta’ kif ghandu jinghata
Din il-medi¢ina ghandha tittiehed biss mill-halg.

Kull qartas ghandu jintuza darba biss.

Biex din il-medi¢ina tahdem tajjeb, ghandek taghmel dan li gej:
Iftah il-qartas u ferrex il-grani kollha fuq l-ikel (bhal zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott) u kul
jew aghti minn go tubi ghall-ghoti tal-ikel jew imhallat ma’ xarba ac¢iduza (bhal meraq tal-laring
jew xi meraq ac¢iduz iehor) jew ilma u ixrob. Tfarrakx u tomghodx il-grani.

It-traxxix fuq l-ikel

Iftah il-qartas u ferrex il-grani kollha fuq madwar 100 gramma ta’ ikel bhal zalza tat-tuffieh jew
gamm tal-frott. Hawwad il-grani fl-ikel artab bil-mod biex tohloq tahlita ta’ grani u ikel. Kull it-
tahlita kollha. Imbaghad ixrob madwar 250 mL ta’ xarba ac¢iduza (bhal meraq tal-laring jew
kwalunkwe meraq tal-frott aciduz) jew ilma biex tghin fit-tibligh tat-tahlita.

Jekk ma tikolx it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikolha fi Zmien saghtejn mill-preparazzjoni. M’ghandu jithalla
xejn mit-tahlita ghal aktar minn saghtejn.

L-ghoti permezz ta’ tubu ghall-ghoti tal-ikel

Iftah il-qartas u u ferrex il-grani fuq madwar 100 gramma ta’ zalza tat-tuftieh jew gamm tal-
frott. Hawwad il-grani fl-ikel artab bil-mod biex tohloq tahlita ta’ grani u ikel artab. Aghti t-
tahlita permezz tat-tubu gastriku, tubu nazogastriku jew tubu tal-gastrostomy-jejunostomy billi
tuza siringa tat-tarf tal-kateter. Qabel 1-ghoti ta” PROCYSBI: Holl il-buttuna tat-tubu G u
wahhal it-tubu ghall-ghoti tal-ikel. Lahlah b’5 mL ta’ ilma biex tnaddaf il-buttuna. Igbed it-
tahlita fis-siringa. Huwa rakkomandat volum massimu ta’ 60 mL tat-tahlita f’siringa tat-tarf tal-
kateter ghall-uzu ma’ tubu ghall-ghoti tal-ikel dirett jew bolus. Poggi 1-fetha tas-siringa li jkun
fiha t-tahlita ta” PROCYSBI u fil-fetha tat-tubu ghall-ghoti tal-ikel u imla kompletament bit-
tahlita: jekk taghfas is-siringa bil-mod u zzomm it-tubu ghall-ghoti tal-ikel mindud waqt I-ghoti
tista’ tghin biex tevita problemi ta’ sadd. Biex jigi evitat sadd huwa rakkomandat ukoll l-uzu ta’
ikel viskuz bhal zalza tat-tuffieh jew gamm tal-frott b’rata ta” madwar 10 mL kull 10 sekondi
sakemm is-siringa titbattal kompletament. Irrepeti I-pass t’hawn fuq sakemm tinghata t-tahlita
kollha. Wara 1-ghoti ta” PROCYSBI, igbed 10 mL ta’ meraq tal-frott jew ilma f’siringa ohra u
lahlah it-tubu G filwaqt li tizgura li I-ebda mit-tahlita ta’ PROCYSBI u ikel ma tehel mat-tubu
G.

Jekk ma tikkonsmax it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikkunsmaha fi Zmien saghtejn mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn saghtejn.

Kellem lit-tabib tat-tfal tieghek ghal struzzjonijiet kompluti dwar kif taghti il-prodott b’mod
tajjeb permezz ta’ tubi ghall-ghoti tal-ikel u jekk ikollok problemi ta’ sadd.
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It-traxxix fil-meraq tal-laring jew fil-meraq ta’ kwalunkwe frott a¢iduz jew fl-ilma

Iftah il-qartas u ferrex il-grani fuq madwar 100 mL sa 150 mL ta’ meraq tal-frott aciduz (bhal
meraq tal-laring jew kwalunkwe meraq tal-frott aciduz) jew ilma. Hallat it-tahlita tax-xarba
PROCYSBI bil-mod ghal 5 minuti, hallatha f’tazza jew hawwadha f’tazza bl-ghatu (ez., “sippy
cup”) u ixrob it-tahlita.

Jekk ma tixrobx it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tixrobha fi zmien 30 minuta mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn 30 minuta.

L-ghoti ta’ xarba mhallta permezz ta’ siringa orali

Igbed it-tahlita tax-xarba f’siringa tad-dozagg u aghtiha direttament fil-halq.

Jekk ma tikkonsmax it-tahlita immedjatament, tista’ tpoggiha fil-frigg (2°C-8°C) mill-hin tal-
preparazzjoni sal-hin tal-ghoti u tikkunsmaha fi Zzmien 30 minuta mill-preparazzjoni. M’ghandu
jithalla xejn mit-tahlita ghal aktar minn 30 minuta.

It-tabib tieghek jista’ jirrakkomanda jew jaghti ricetta li tinkludi, minbarra ¢-cysteamine, suppliment
iehor jew aktar li jissostitwixxu elettroliti importanti mitlufa minn gol-kliewi. Huwa importanti li tiehu
dawn is-supplimenti ezatt kif jghidulek. Jekk titlef diversi dozi tas-supplimenti jew tizviluppa dghufija
jew nghas, kellem lit-tabib tieghek ghall-istruzzjonijiet.

Testijiet regolari tad-demm sabiex jitkejjel 1-ammont ta’ ¢istina fi¢-celluli 1-bojod tad-demm u/jew il-
kon¢entrazzjoni taé-cysteamine fid-demm huma mehtiega sabiex tigi ddeterminata d-doza korretta ta’
PROCYSBI. Inti jew it-tabib tieghek tistghu tirrangaw sabiex isiru dawn it-testijiet tad-demm. Dawn
it-testijiet iridu jinkisbu 12-il siegha u nofs wara d-doza ta’ filghaxija tal-jum precedenti, u allura nofs
siegha wara li tinghata d-doza tal-ghada filghodu. Testijiet regolari tad-demm u tal-urina ghall-kejl tal-
livelli tal-elettroliti importanti tal-gisem huma wkoll mehtiega sabiex jghinu lilek jew lit-tabib tieghek
taggustaw kif xieraq id-dozi ta’ dawn is-supplimenti.

Jekk tiechu PROCYSBI aktar milli suppost
Ghandek tikkuntattja lit-tabib tieghek jew lid-dipartiment tal-emergenza tal-isptar minnufih jekk tkun
hadt aktar PROCYSBI minn kemm suppost. Jista’ jagbdek in-nghas.

Jekk tinsa tiechu PROCYSBI

Jekk gbizt xi doza ta’ medicina, ghandek tehodha malajr kemm jista’ jkun. Madankollu, jekk dan ikun
fi Zmien erba’ sighat mid-doza li jkun imiss, aqbez id-doza li tkun tlift u erga’ segwi l-iskeda ta’
dozagg regolari.

M’ghandekx tiehu doza doppja biex tpatti ghal kull doza li tkun insejt tiehu.

Jekk ghandek aktar mistogsijiet dwar l-uzu ta’ din il-medicina, stagsi lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek.

4. Effetti sekondarji possibbli

Bhal kull medic¢ina ohra, din il-medi¢ina tista’ tikkawza effetti sekondarji, ghalkemm ma jidhrux
f’kulhadd.

Kellem lit-tabib jew lill-infermier tieghek minnufih jekk tinnota xi wiehed minn dawn l-effetti

sekondarji li gejjin — tista’ tkun tehtieg trattament mediku urgenti:

- Reazzjoni allergika severa (mhux komuni): Fittex ghajnuna medika urgenti jekk ikollok xi
wiehed minn dawn is-sinjali ta’ reazzjoni allergika: horriqija; diffikulta biex tiehu n-nifs; netha
fil-wice, ix-xofftejn, l-ilsien, jew il-gerzuma.

Jekk ikollok xi wiehed minn dawn l-effetti sekondarji li gejjin, jekk joghgbok ikkuntattja lit-tabib

tieghek minnufih. Peress li xi whud minn dawn l-effetti sekondarji huma serji, stagsi lit-tabib sabiex
jispjegalek is-sinjali ta’twissija taghhom.
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Effetti sekondarji komuni (jistghu jaffettwaw persuna wahda minn kull ghaxra):

- Raxx fil-gilda: Ghid lit-tabib minnufih jekk ikollok xi raxx fil-gilda. Jista’ jkun mehtieg li
PROCYSBI jitwaqqgaf temporanjament sakemm jitlaq ir-raxx. Jekk ir-raxx ikun sever, it-tabib
tieghek jista’ jwaqqaflek it-trattament bi¢-cysteamine.

- Funzjoni anormali tal-fwied fit-testijiet tad-demm. It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal dan.

Effetti sekondarji mhux komuni (jistghu jaffettwaw sa persuna wahda minn kull 100):

- Griehi fil-gilda, griehi fl-ghadam, u problemi fil-gogi: It-trattament b’dozi gholjin ta’
cysteamine jista’ jikkawza l-izvilupp ta’ griehi fil-gilda. Dawn jinkludu marki ta’ tigbid fil-
gilda, hsara fl-ghadam (bhal ksur), sfigurazzjoni tal-ghadam, u problemi fil-gogi. Ezamina 1-
gilda tieghek meta tkun ged tichu din il-medi¢ina. Irrappurta kwalunkwe bidla li tara lit-tabib
tieghek. It-tabib jimmonitorjak ghal dawn il-problemi.

- Ghadd baxx ta¢-celluli bojod tad-demm. It-tabib tieghek jimmonitorjak ghal dan.

- Sintomi tas-sistema nervuza éentrali: Certi pazjenti li hadu ¢-cysteamine zviluppaw
accessjonijiet, depressjoni, u qabadhom hafna nghas. Kellem lit-tabib tieghek jekk ikollok dawn
is-sintomi.

- Problemi tal-istonku u tal-intestini (gastro-intestinali): Il-pazjenti li jiechdu ¢-cysteamine
zviluppaw ul¢eri u fsada. Kellem lit-tabib tieghek minnufih jekk jagbdek ugigh fl-istonku, jew
tirremetti d-demm.

- Ipertensjoni intrakranjali beninna, imsejha wkoll pseudotumor cerebri, giet irrappurtata bl-uzu
tac-cysteamine. Din hija kondizzjoni fejn ikun hemm pressjoni gholja fil-fluwidu ta’ madwar il-
mohh. Kellem lit-tabib tieghek minnufih jekk tizviluppa xi wiehed minn dawn is-sintomi li
gejjin waqt li tkun ged tichu PROCYSBI: hoss qisu ta’ rih f"widnejk, sturdament, vista doppja,
vista méajpra, telf tal-vista, ugigh wara l-ghajnejn jew ugigh meta ¢¢aqlaq ghajnejk. It-tabib
jaghmillek ezamijiet tal-ghajnejn sabiex isib u jittratta din il-problema malajr. Dan jghin biex
jongos ir-riskju li titlef id-dawl ta’ ghajnejk.

L-effetti sekondarji I-ohrajn elenkati hawn taht qeghdin jinghataw bi stima tal-frekwenza li fih jistghu
jsehhu bi PROCYSBI.

Effetti sekondarji komuni hafna (jistghu jaffettwaw aktar minn persuna wahda minn ghaxra):
- nawsja

- rimettar

- telf t’aptit

- dijarea

- deni

- sensazzjoni ta’ rqad

Effetti sekondarji komuni:

- ugigh ta’ ras

- encefalopatija

- ugigh addominali

- dispepsja

- riha tinten fil-halq u tal-gisem
- hruq ta’ stonku

- gheja

Effetti sekondarji mhux komuni:

- ugigh fir-riglejn

- skoljozi (devjazzjoni tal-kolonna vertebrali)
- ghadam fragli

- tibdil fil-kulur tax-xaghar

- accessjonijiet

- nervi

- allu¢inazzjoni
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- effett fuq il-kliewi li jintwera permezz ta’ nefha fl-estremitajiet u zieda fil-piz

Rappurtar tal-effetti sekondarji

Jekk ikollok xi effett sekondarju, kellem lit-tabib jew lill-ispizjar tieghek. Dan jinkludi xi effett
sekondarju possibbli 1i mhuwiex elenkat f’dan il-fuljett. Tista’ wkoll tirrapporta effetti sekondarji
direttament permezz tas-sistema ta’ rappurtar nazzjonali mnizzla £ Appendi¢i V. Billi tirrapporta 1-
effetti sekondarji tista’ tghin biex tigi pprovduta aktar informazzjoni dwar is-sigurta ta’ din il-
medic¢ina.

5.  Kif tahzen PROCYSBI
Zomm din il-medi¢ina fejn ma tidhirx u ma tintlahagx mit-tfal.

Tuzax din il-medic¢ina wara d-data ta’ meta tiskadi li tidher fuq il-kartuna u 1-qartas wara EXP. Id-data
ta’ meta tiskadi tirreferi ghall-ahhar gurnata ta’ dak ix-xahar.

Ahzen fi frigg (2°C-8°C). Taghmlux fil-friza.

Zomm il-gratas fil-kartuna ta’ barra sabiex tilqa’ mid-dawl u mill-umdita.

Qratas mhux miftuha jistghu jinhaznu ghal perjodu wiched ta’ mhux aktar minn 4 xhur barra mill-
frigg f*temperaturi ta’ inqas minn 25°C. Wara dan il-medi¢ina ghandha tintrema.

Kull qartas huwa ghal uzu ta’ darba biss.

Tarmix medic¢ini mal-ilma tad-dranagg. Stagsi lill-ispizjar tieghek dwar kif ghandek tarmi medicini li
m’ghadekx tuza. Dawn il-mizuri jghinu ghall-protezzjoni tal-ambjent.

6. Kontenut tal-pakkett u informazzjoni ohra

X’fih PROCYSBI

- Is-sustanza attiva hi ¢-cysteamine (bhala mercaptamine bitartrate).
PROCYSBI 75 mg grani gastro-rezistenti
Kull qartas ta’ granijiet gastro-rezistenti fih 75 mg ta’ cysteamine.

PROCYSBI 300 mg grani gastro-rezistenti
Kull qartas ta’ grani gastro-rezistenti fih 300 mg ta’ cysteamine.

- Is-sustanzi l-ohra huma:
- microcrystalline cellulose, methacrylic acid - ethyl acrylate copolymer (1:1), hypromellose, talc,
triethyl citrate, sodium lauryl sulfate (ara s-sezzjoni “PROCYSBI fih sodium”).

Kif jidher PROCYSBI u I-kontenut tal-pakkett
PROCYSBI 75 mg huwa pprezentat bhala granijiet gastro-rezistenti ta’ lewn abjad sa abjad
mahmug fi qratas. Kull pakkett fih 120 qartas.

- PROCYSBI 300 mg huwa pprezentat bhala granijiet gastro-rezistenti ta’ lewn abjad sa abjad
mahmug fi qratas. Kull pakkett fih 120 qartas.

Detentur tal-Awtorizzazzjoni ghat-Tqeghid fis-Suq
Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

L-Italja
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Manifattur

Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Via San Leonardo 96
43122 Parma

L-Italja

Ghal kull taghrif dwar din il-medi¢ina, jekk joghgbok ikkuntattja lir-rapprezentant lokali tad-Detentur
tal-Awtorizzazzjoni ghat-Tqeghid fis-Suq:

Belgié/Belgique/Belgien
Chiesi sa/nv
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00

Bbnarapus
ExCEEd Orphan Distribution d.o.o.
Ten.: +359 87 663 1858

Ceska republika
Chiesi CZ s.r.o.
Tel: + 420261221745

Danmark
Chiesi Pharma AB
TIf: +46 8 753 35 20

Deutschland
Chiesi GmbH
Tel: + 49 40 89724-0

Eesti
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

EALGda
Chiesi Hellas AEBE
TnA: +30210 6179763

Espaiia
Chiesi Espana, S.A.U.
Tel: + 34 93 494 8000

France
Chiesi S.A.S.
Tél: +33 147688899

Hrvatska
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Ireland
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

Island
Chiesi Pharma AB
Simi: +46 8 753 35 20
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Lietuva
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Luxembourg/Luxemburg
Chiesi sa/nv
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00

Magyarorszag
ExCEEd Orphan Distribution d.o.o.
Tel.: +36 70 612 7768

Malta
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

Nederland
Chiesi Pharmaceuticals B.V.
Tel: +31 88 501 64 00

Norge
Chiesi Pharma AB
TIf: +46 8 753 3520

Osterreich
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Polska
ExCEEd Orphan Distribution d.o.o.
Tel.: +48 799 090 131

Portugal
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

Romania
Chiesi Romania S.R.L.
Tel: +40 212023642

Slovenija
Chiesi Slovenija d.o.o.
Tel: +386-1-43 00 901

Slovenska republika
Chiesi Slovakia s.r.o.
Tel: +421 259300060



Italia Suomi/Finland

Chiesi Italia S.p.A. Chiesi Pharma AB

Tel: +39 0521 2791 Puh/Tel: +46 8 753 35 20
Kvbmpog Sverige

Chiesi Farmaceutici S.p.A. Chiesi Pharma AB

TnA: +39 0521 2791 Tel: +46 8 753 35 20
Latvija

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Dan il-fuljett kien rivedut l-ahhar fi

Informazzjoni dettaljata dwar din il-medi¢ina tinsab fuq is-sit elettroniku tal-Agenzija Ewropea
ghall-Medicini: http://www.ema.europa.eu.
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