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Souhrn zpravy EPAR urceny pro veiejnost

Procysbi

mercaptaminum

Tento dokument je souhrnem Evropské verejné zpravy o hodnoceni (European Public Assessment
Report, EPAR) pro pfipravek Procysbi. Objasfiuje, jakym zplsobem agentura vyhodnotila tento

pfipravek, aby mohla doporucit vydani rozhodnuti o registraci pfipravku v EU a podminky pouZiti.
Ucelem tohoto dokumentu neni poskytovat praktické rady o tom, jak pfipravek Procysbi pouZivat.

Pokud jde o praktické informace o pouzivani pfipravku Procysbi, pacienti by si méli precist pribalovou
informaci nebo se obratit na svého |ékare Ci |ékarnika.

Co je Procysbi a k ¢emu se pouziva?

Procysbi je léCivy pfipravek, ktery obsahuje 1éCivou latku merkaptamin (rovnéz znamy pod nazvem
cysteamin). PouZiva se u pacientl, ktefi trpi nefropatickou (postihujici ledviny) cystindzou. Cystinéza je
dédi¢né onemocnéni, pfi némz se nadmérné mnozstvi cystinu (aminokyseliny, ktera se prirozené
nachazi v téle) hromadi v burikach, zejména v ledvinach a v odich, a poskozuje je.

Jelikoz pocet pacientl s cystindzou je nizky, toto onemocnéni se povazuje za ziidka se vyskytujici
a pripravek Procysbi byl dne 20. zafi 2010 oznacen jako ,léCivy pripravek pro vzacna onemocnéni®.

Pripravek Procysbi je ,hybridni 1éCivy pFipravek”. To znamena, Ze je obdobou ,referencniho [éCivého
pripravku“, ktery obsahuje stejnou lécivou latku; pfipravek Procysbi je ovSem k dispozici ve formé,
kterd umoznuje, aby se lécCiva latka v téle uvolfiovala se zpozdénim. Referen¢nim pfipravkem pfipravku
Procysbi je pfipravek Cystagon.

Ve

Jak se pripravek Procysbi pouziva?
Vydej pfipravku Procysbi je vazan na |ékarsky predpis a IéCbu je tieba zahajit pod dohledem Iékare se
zkusenostmi s Ié¢bou cystindzy.

Pripravek Procysbi je k dispozici ve formé enterosolventnich tobolek (25 a 75 mg). ,.Enterosolventni
znamena, Ze obsah tobolky prochazi Zaludkem beze zmény a rozpada se az v tenkém strevé.
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Doporuéend denni davka se vypoditava podle velikosti povrchu téla a &ini 1,30 g na m?, pfi¢emz se déli
na dvé davky uzivané po 12 hodinach. Je pfitom tfeba sledovat bud’ hladinu cystinu v bilych krvinkach
(vyjadrenou v jednotkach nmol hemicystinu na mg proteinu bilych krvinek), nebo koncentraci
merkaptaminu v krvi a podle nich davku upravit; ta by vSak nikdy neméla prekrocit hodnotu 1,95 g/m
za den. Podrobné informace jsou uvedeny v pfibalové informaci.
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Jak pripravek Procysbi plisobi?

Lé&iva latka v pFipravku Procysbi, merkaptamin, reaguje s cystinem, v disledku ¢ehoZ se vytvafi jina
aminokyselina nazyvana cystein a sloué¢enina ozna¢ovana jako sll cystein-cysteaminu. Télo je schopno
tuto sdl odstrafiovat z bunék, &imZ se snizuje mnoZstvi cystinu v organech a omezuje se mira jejich
poskozeni.

Jaké prinosy pripravku Procysbi byly prokazany v pribéhu studii?

Bylo prokazano, ze pripravek Procysbi podavany kazdych 12 hodin je z hlediska udrzeni mnozZstvi
cystinu v bilych krvinkach na pfijatelné trovni (pod hladinou 1 nmol hemicystinu na jeden miligram
proteinu bilych krvinek) pfinejmensim stejné Gcinny jako pfipravek Cystagon podavany kadych 6
hodin. V hlavni studii, do které bylo zafazeno 43 pacientl s nefropatickou cystindzou, nebyl po
tfitydenni 1é¢b& ob&ma pFipravky zjist&n mezi prdmérnymi hladinami cystinu v bilych krvinkach zadny
vyznamny rozdil. Zatimco u pfipravku Procysbi Cinila tato hodnota 0,51 nmol/mg, u pfipravku
Cystagon to bylo 0,44 nmol/mg.

Jaka rizika jsou spojena s pripravkem Procysbi?

NejcastéjSimu nezddoucimi Ucinky pfipravku Procysbi (které mohou postihnout vice neZ 1 osobu z 10)

jsou nechutenstvi, zvraceni, nauzea (pocit nevolnosti), prijem, letargie (nedostatek energie) a pyrexie
(horecka). Uplny seznam nezédoucich uc¢inkl hld$enych v souvislosti s pfipravkem Procysbi je uveden

v pribalové informaci.

Pripravek Procysbi nesméji uzivat osoby s precitlivélosti (alergii) na merkaptamin v jakékoli formé
nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto pfipravku ¢i na penicillamin. Nesmé&ji jej pouZivat ani kojici Zeny.

Na zakladé c¢eho byl pripravek Procysbi schvalen?

Vybor pro humanni léCivé pripravky (CHMP) agentury rozhodl, ze pfinosy pfipravku Procysbi prevysuji
jeho rizika, a proto doporucil, aby byl schvalen k pouziti v EU. Vybor CHMP povazoval za prokazané, ze
pripravek Procysbi je pfi udrzovani mnozstvi cystinu v bilych krvinkach na ptijatelné Grovni
pfinejmensim stejné Gcinny jako pfipravek Cystagon. Vybor také usoudil, Ze diky tomu, Ze se
enterosolventni forma podava méné Casto, bude snazsi dodrzovat IéCebny rezim a zlepsi se kvalita
Zivota pacientl s cystindzou. Pokud jde o bezpec&nost piipravku, vybor CHMP usoudil, ze bezpe¢nostni
profil merkaptaminu je dobfe znamy a Ze bezpecnost pfipravku Procysbi by méla byt podobna jako

u referencniho léc¢ivého pfipravku.

va

Jaka opatreni jsou uplatnovana k zajisténi bezpecného a Gucinného
pouzivani pripravku Procysbi?

K zajisténi co nejbezpecnéjsiho pouzivani pfipravku Procysbi byl vypracovan plan fizeni rizik. Na
zakladé tohoto planu byly do souhrnu udajli o pfipravku a piibalové informace pFipravku Procysbi
zahrnuty informace o bezpecnosti, vCetné prislusnych opatfeni, ktera by méli dodrzovat zdravotnicti
pracovnici a pacienti.
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Mimoto spole¢nost, ktera pripravek Procysbi uvadi na trh, poskytne véem lékafdim, o nichZ se
predpoklada, e budou pFipravek predepisovat, vzdélavaci materidly s dilezitymi bezpe&nostnimi
informacemi v&etné& upozornéni, ze pFipravek mize byt nebezpeény pro plod.

Dalsi informace o pripravku Procysbi

Evropska komise udélila rozhodnuti o registraci pfipravku Procysbi platné v celé Evropské unii dne
06.09.2013

PIné znéni zpravy EPAR pro pfipravek Procysbi je k dispozici na internetovych strankach agentury na
adrese ema.europa.eu/Find medicine/Human medicines/European public assessment reports. Dalsi
informace o |écbé pripravkem Procysbi naleznete v pfibalové informaci (rovnéz soucasti zpravy EPAR)
nebo kontaktujte svého lékare ¢i 1ékarnika.

Shrnuti stanoviska k pfipravku Procysbi vydaného Vyborem pro |éCivé prFipravky pro vzacna
onemocnéni je k dispozici na internetovych strankach agentury na adrese ema.europa.eu/Find
medicine/Human medicines/Rare disease designation.

Tento souhrn byl naposledy aktualizovan v 09-2013.
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