I LISA

RAVIMI OMADUSTE KOKKUVOTE



1. RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Cystadane 1 g suukaudne pulber

2. KVALITATIIVNE JA KVANTITATIIVNE KOOSTIS
1 g pulbrit sisaldab 1 g veevaba betaiini.

Abiainete taielik loetelu vt 16ik 6.1.

3. RAVIMVORM

Suukaudne pulber
Valge vabalt voolav kristalne pulber.

4. KLIINILISED ANDMED
4.1 Naidustused

Homotsiistinuuria lisaravi:

. tsistationiini beetasiintaasi,

. 5,10-metlileentetrahiidrofolaadi reduktaasi,
. kobalamiini kofaktori metabolismi
puudulikkuse korral.

Cystadane't kasutatakse lisaks muule ravile, nt B6-vitamiin (piridoksiin), B12-vitamiin (kobalamiin),
folaat ja eridieet.

4.2  Annustamine ja manustamisviis

Ravi Cystadane'ga peaks toimuma homotsustinuuriaga patsientide ravis kogemusi omava arsti
jarelevalve all.

Annustamine

Lapsed ja taiskasvanud

Soovitatav koguannus on 100 mg kehamassi kg kohta p&evas, mis manustatakse jagatuna 2-ks
annuseks. Siiski tuleb annust individuaalselt tiitrida, lahtudes plasma homotsisteiini- ja
metioniinitasemest. Mdnel patsiendil on ravieesmaarkide saavutamiseks olnud vaja annust suurendada
isegi rohkem kui 200 mg-ni kehamassi kg kohta paevas. Ettevaatlik tuleb olla annuste suuremaks
tiitrimisel patsientidel, kellel on hiipermetioneemia riskist tingitud CBS-i puudulikkus. Neil
patsientidel tuleb metioniinitaset hoolikalt jalgida.

Patsientide eririhmad

Maksa- vBi neerukahjustus

Kogemused veevaba betaiini kasutamisega neerupuudulikkusega voi alkoholist mittepdhjustatud
maksasteatoosiga patsientidel on ndidanud, et Cystadane annustamisskeemi kohandamine ei ole
vajalik.

Manustamisviis
Pudelit tuleb enne avamist veidi loksutada. Lisatud on kolm md@dtelusikat, millega v8ib md6ta 100 mg,
150 mg vBi 1 g veevaba betaiini. Soovitatav on votta pudelist kuhjaga mdotelusikatéis ja tdmmata



tasase pinnaga, nditeks noaseljaga, tile mdotelusika pealispinna. Selliselt saate jargmised annused:
véike mdot 100 mg, keskmine modt 150 mg ja suur mdot 1 g veevaba betaiini.

Pulber tuleb segada vee, mahla, piima, toitesegu voi toiduga, kuni see on téielikult lahustunud, ja votta
sisse kohe pérast segamist.

Ravi jalgimine
Ravi eesmark on hoida tildhomotsisteiini tase vereplasmas alla 15 mikromol v6i voimalikult madal.
Stabiilne ravivastus tekib tavaliselt tihe kuu jooksul.

4.3 Vastunaidustused
Ulitundlikkus toimeaine suhtes.
4.4  Hoiatused ja ettevaatusabindud kasutamisel

CBS-i puudulikkusega patsientidel teatati pérast veevaba betaiini ravi algust aeg-ajalt esinevatest
hiipermetionineemiaga seotud raskekujulise tserebraalse 6deemi juhtudest (vt 16ik 4.8). Pérast ravi
katkestamist taandusid need seisundid taielikult:

- plasma metioniinikontsentratsioon tuleb hoida allpool 1000 mikromoli. Plasma
metioniinisisaldust on soovitatav mdéta ravi algul ja parast seda ligikaudu (ks kord vdi kaks
korda aastas. Kui metioniinisisaldus tduseb mérgatavalt ile ohutuse esmase piirvaartuse
(700 umol/l), tuleb patsienti sagedamini jalgida ja kontrollida dieedi jargimist.
Metioniinisisalduse langetamiseks tuleb kaaluda dieedi muutmist ning samuti Cystadane ’i annuse
vahendamist vdi Cystadane-ravi ajutist katkestamist.

- kui tekivad ajuturse suimptomid, nditeks hommikused peavalud koos oksendamisega ja/voi
nagemishaired, tuleb kontrollida plasma metioniinitaset ja dieedi jargimist ning katkestada ravi
Cystadane'ga.

- kui pérast ravi taasalustamist tekib uuesti ajuturse, tuleb ravi veevaba betaiiniga madramatuks
ajaks ldpetada.

Vaimalike koostoimete ohu minimeerimiseks on soovitatav jétta veevaba betaiini ja
aminohappesegude ja/vGi vigabatriini ja GABA analooge sisaldavate ravimite vétmise vahele 30
minutit (vt 16ik 4.5).

4.5 Koostoimed teiste ravimitega ja muud koostoimed

Koostoimeid ei ole uuritud.
In vitro andmete pBhjal vdib veevabal betaiinil tekkida koostoimeid aminohappesegudega ja
vigabatriini ja GABA analooge sisaldavate ravimitega.

4.6 Fertiilsus, rasedus ja imetamine

Rasedus

Piiratud arvu rasedate kohta saadud andmed ei néita veevaba betaiini kahjulikku toimet rasedusele ja
loote/vastsiindinu tervisele. Praeguseks puuduvad teised asjakohased epidemioloogilised andmed.
Loomadega ei ole reproduktiivuuringuid labi viidud. Veevaba betaiini manustamine raseduse ajal
lisaks piridoksiinile, folaadile, antikoagulandile ja dieedile vereplasma homotsusteiinitaseme hoolika
jalgimisega on ema ja loote tervisele kasulik. Kuid Cystadane't ei tohi kasutada raseduse ajal, kui see
ei ole h&davajalik.

Imetamine

Ei ole teada, kas veevaba betaiin imendub inimese rinnapiima (kuigi selle metaboolse eelkaija koliini
tase inimese rinnapiimas on kérge). Andmete puudumisel peab olema Cystadane maaramisel
imetavatele naistele olema ettevaatlik.



Fertiilsus
Teave ei ole kattesaadav.

4.7 Toime reaktsioonikiirusele
Cystadane'il puudub kahjulik toime autojuhtimisele ja masinate kasitsemise vdimele.
4.8 Korvaltoimed

Ohutusprofiili kokkuvdte

Uldiselt ei ole veevaba betaiini ravi kdrvaltoimed osutunud tdsisteks ja on peamiselt seotud
seedetraktiga. Seedetrakti haired, nagu kdhulahtisus, keelepdletik, iiveldus, ebamugavustunne kéhus,
oksendamine ja probleemid hammastega vdivad esineda harva.

Kdige sagedamini teatatud kdrvaltoime ravi ajal on suurenenud vere metioniin. Kérvalmdjud
taandusid parast ravi [6petamist (vt 18ik 4.4).

Korvaltoimete kokkuvéttev tabel

Allpool on loetletud esinenud kérvaltoimed organstisteemide ja sageduse jérgi.

Sagedus on méératletud jargmiselt: vaga sage (> 1/10), sage (> 1/100 kuni < 1/10), aeg-ajalt (= 1/1000
kuni < 1/100), harv (= 1/10 000 kuni < 1/1000), vdga harv (< 1/10 000). lgas esinemissageduse grupis
on kdrvaltoimed toodud tdsiduse vahenemise jarjekorras.

Ainevahetus- ja toitumishaired Aeg-ajalt: anoreksia

Psiihhiaatrilised haired Aeg-ajalt: rahutus, arrituvus

Nérvisiisteemi hdired Aeg-ajalt: ajuturse*

Seedetrakti hdired Aeg-ajalt: kBhulahtisus, keelepdletik, iiveldus,
ebamugavustunne kdhus, oksendamine

Naha ja nahaaluskoe kahjustused Aeg-ajalt: juuste valjalangemine, 160ve, naha
ebanormaalne 16hn

Neerude ja kuseteede hdired Aeg-ajalt: kusepidamatus

Uuringud Véga sage: vere metioniinisisalduse suurenemine*

Valitud kdrvaltoimete kirjeldus

*CBS-i puudulikkusega patsientidel teatati 2 nadalat kuni 6 kuud pérast veevaba betaiini ravi algust
aeg-ajalt esinevatest raskekujulise tserebraalse ddeemi ja hipermetionineemia juhtudest, mis parast
ravi katkestamist téielikult taandusid.

Ajuturse simptomid on hommikused peavalud, oksendamine ja/vdi ndgemishdired.

Neil patsientidel olid metioniinitasemed vereplasmas kérged, 1000 kuni 3000 mikromol. Kuna ka
hipermetionineemiaga patsientidel on kirjeldatud ajuturset; siis veevaba betaiiniraviga seoses tekkivat
sekundaarset hlipermetionineemiat on peetud vdimalikuks toimemehhanismiks.

Konkreetseid soovitusi vt 18ik 4.4.

Vadimalikest kdrvaltoimetest teavitamine

Ravimi vBimalikest kbrvaltoimetest on oluline teavitada ka parast ravimi mitgiloa véljastamist. See
vBimaldab jatkuvalt hinnata ravimi kasu/riski suhet. Tervishoiutdotajatel palutakse teavitada kdigist
vBimalikest kdrvaltoimetest riikliku teavitamissiisteemi, mis on loetletud V lisas, kaudu.

4.9 Uleannustamine

Uleannustamisest ei ole teatatud.



5. FARMAKOLOOGILISED OMADUSED
5.1 Farmakodinaamilised omadused
Farmakoterapeutiline grupp: muud seedekulgla ja ainevahetuse ravimid, ATC-kood: A16AAO06.

Toimemehhanism

Veevaba betaiin on alandanud uuringutes homotsusteiini taset vereplasmas kolme liiki homotsistinuuria
korral, s.t tslstationiini beetasuntaasi puudulikkuse, 5,10-metileentetrahtdrofolaadi reduktaasi
puudulikkuse ja kobalamiini kofaktori metabolismi puudulikkuse korral. Ravimi mdju ulatus s6ltus
hiperhomotsisteineemia absoluutsest astmest, olles raske hiiperhomotsisteineemia puhul suurem.

Farmakokineetilised omadused

Veevaba betaiin toimib homotststinuuriaga patsientidel homotsusteiini remetileerimisel metioniiniks
metudlrihma loovutajana. Selle tulemusena peaks neil patsientidel homotsusteiini tase vereplasmas
véhenema 20-30%-ni ravieelsest tasemest.

Veevaba betaiin on uuringutes 5,10-metiileentetrahlidrofolaadi reduktaasi puudulikkuse ja kobalamiini
kofaktori metabolismi puudulikkusega patsientidel tdstnud ka metioniini ja S-adenosullmetioniini
taset vereplasmas. Tslstationiini beetasuintaasi puudulikkusega patsientidel, kelle dieedi
metioniinisisaldust ei ole piiratud, on tdheldatud metioniini tlemé&é&rast akumuleerumist.

Veevaba betaiini lisamine parandas homotsiistinuuriaga patsientidel seljaajuvedeliku metaboolseid
héireid.

Kliiniline efektiivsus ja ohutus

Homotsusteiini kdrget taset vereplasmas seostatakse selliste slidame ja veresoonkonna néhtudega nagu
tromboos, osteoporoos, skeleti héired ja silmal&étse nihked. Vaatlusuuringutes tdheldas raviarst
(stidame ja veresoonkonna seisundi ja neuroloogilise arengu) Kliinilist paranemist ligikaudu 75%-I
patsientidest, kes kasutasid veevaba betaiini. Enamik neist patsientidest kasutas lisaks muid ravimeid,
nt B6-vitamiini (piridoksiin), B12-vitamiini (kobalamiin) ja folaati, ning neil oli erinevaid
biokeemilisi ravivastuseid. Enamikul juhtudel véhenes veevaba betaiini lisamisel homotsisteiini tase
vereplasmas veelgi. Tdendoliselt voidi nende patsientide mitmekuilgse ravi téttu (dieet, farmatseutiline,
toetav ravi) veevaba betaiini ravi kliinilist toimet teataval mééral tle hinnata. Haiguse pusimist
pdhjustab ka homotststinuuria hiline avastamine seisundis, kus on tekkinud simptomid, sest sel juhul
on tekkinud (oftalmoloogilised, skeleti) sidekoe péérdumatud kahjustused, mida ei saa edasise raviga
korrigeerida. Ké&ttesaadavad kliinilised andmed ei vGimalda ka annustamist kliinilise efektiivsusega
seostada. Taluvuse valjakujunemise kohta t6endid puuduvad.

Madnedel juhtudel seostati plasma metioniinitaseme tdusu ajutursega (vt 16igud 4.4 ja 4.8).

Homotsusteiini plasmatasemete jélgimine on ndidanud, et veevaba betaiini toime algas mitme péeva
jooksul ning et stabiilne ravivastus saavutati tihe kuu jooksul.

Lapsed
Alla 10 aasta vanuste laste tavaline efektiivne raviskeem on 100 mg kehamassi kg kohta péevas, mis

manustatakse 2 annusena paevas; sageduse suurendamine rohkem kui kahele korrale paevas ja/voi
annuse suurendamine lle 150 mg kehamassi kg kohta péevas homotsdiisteiini vahendavat toimet ei
paranda.

Betaiini vereplasma kontsentratsioonide jalgimine ei aita madrata ravi efektiivsust, sest need
kontsentratsioonid ei vasta otseselt voolule betaiini homotsisteiini metliltransferaasi tsiitosoolse tee
kaudu.

5.2 Farmakokineetilised omadused



Farmakokineetilised andmed pikaajalist lisaravi betaiiniga saanud homotsistinuuriaga patsientide
kohta on véga sarnased tervete vabatahtlike kohta saadud andmetega. See néitab, et erinevused betaiini
kineetikas tulenevad vaga tdenéoliselt betaiini ammendumisest ravimata homotsustinuuria korral ja
omavad tahendust vaid ravi algul.

Imendumine

Veevaba betaiini absoluutset biosaadavust ei ole kindlaks méaratud. Tervetel tdiskasvanud
vabatahtlikel (vanuses 21 kuni 49 aastat) imendus veevaba betaiini Uhekordne suukaudne annus

(50 mg/kg) kiiresti (tmax = 0,9 £ 0,3 tundi ja Crmax= 0,9 £ 0,2 mM).

Parast korduvat annust 100 mg kehamassi kg kohta paevas 5 péeva jooksul imendumise kineetika ei
muutunud.

Jaotumine

Veevaba betaiin jagunes kiiresti suhteliselt suurele mahule (V/F = 1,3 I/kg).

Parast korduvat annust 100 mg kehamassi kg kohta paevas 5 péeva jooksul imendumise kineetika ei
muutunud, kuid jaotumise poolvaartusaeg oluliselt pikenes (kuni 36 tundi), mis néitas transpordi- ja
timberjaotumisprotsesside killastumisvdimet.

Biotransformatsioon
Veevaba betaiin on metiidlrihma doonor.

Eliminatsioon

Eliminatsiooni aeglase maéra tottu (keskmine poolvaartusaeg = 14 tundi, keskmine kogukliirens kehas
CL/F = 84 ml kehamassi kg kohta tunnis) oli neerukliirens vahene (5% kogukliirensist kehas),
eeldades 100%-list biosaadavust.

5.3  Prekliinilised ohutusandmed

Rottidel ilmnes suurte annuste korral depressiivne toime kesknarvisusteemile ja seedetrakti drritav
toime. Pikaajalisi kartsinogeensuse ja paljunemisvéimet kahjustava murgisuse uuringuid ei ole
veevaba betaiiniga labi viidud. Standardsed genotoksilisuse uuringud ei ole ndidanud spetsiifilist ohtu
inimesele.

6. FARMATSEUTILISED ANDMED

6.1 Abiainete loetelu

Puuduvad.

6.2 Sobimatus

Ei ole kohaldatav.

6.3 Kadlblikkusaeg

Avamata pudel: 3 aastat.
Péarast esmakordset avamist: 3 kuud.

6.4  Sailitamise eritingimused
Hoida temperatuuril kuni 25 °C.

Hoida pudel tihedalt suletuna, niiskuse eest kaitstult.
Séilitamistingimused pérast ravimpreparaadi esmast avamist vt 18ik 6.3.



6.5 Pakendiiseloomustus ja sisu

Lastekindla sulguriga korgtihedast polietileenist pudelid.
Uks pakend sisaldab tiht pudelit, milles on 180 g pulbrit ja kolm mddtelusikat.

6.6 Erihoiatused ravimi havitamiseks

Kasutamata ravimpreparaat voi jadtmematerjal tuleb havitada vastavalt kohalikele seadustele.

7. MUUGILOA HOIDJA
Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70 Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prantsusmaa

8. MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/06/379/001

9. ESMASE MUUGILOA VALJASTAMISE/MUUGILOA UUENDAMISE KUUPAEV
Miugiloa esmase véljastamise kuupéev: 15/02/2007

Miugiloa viimase uuendamise kuupaev: 21/11/2016

10. TEKSTI LABIVAATAMISE KUUPAEV

Téapne informatsioon selle ravimi kohta on Euroopa Ravimiameti veebilehel
http://www.ema.europa.eu.



I LISA

RAVIMIPARTII KASUTAMISEKS VABASTAMISE EEST
VASTUTAVAD TOOTJAD

HANKE- JA KASUTUSTINGIMUSED VOI PIIRANGUD
MUUGILOA MUUD TINGIMUSED JA NOUDED

RAVIMPREPARAADI OHUTU JA EFEKTIIVSE
KASUTAMISE TINGIMUSED JA PIIRANGUD



A. RAVIMIPARTII KASUTAMISEKS VABASTAMISE EEST VASTUTAVAD TOOTJAD

Ravimipartii kasutamiseks vabastamise eest vastutava(te) tootja(te) nimi ja aadress

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, avenue du Général de Gaulle
F - 92800 Puteaux

Prantsusmaa

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Prantsusmaa

Ravimi triikitud pakendi infolehel peab olema vastava ravimipartii kasutamiseks vabastamise eest
vastutava tootja nimi ja aadress.
B. HANKE-JA KASUTUSTINGIMUSED VOI PIIRANGUD

Piiratud tingimustel véljastatav retseptiravim (vt | lisa: Ravimi omaduste kokkuvote, 18ik 4.2).

C. MUUGILOA MUUD TINGIMUSED JA NOUDED
. Perioodilised ohutusaruanded

Nouded asjaomase ravimi perioodiliste ohutusaruannete esitamiseks on satestatud direktiivi
2001/83/EU artikli 107c punkti 7 kohaselt liidu kontrollpdevade loetelus (EURD loetelu) ja iga
hilisem uuendus avaldatakse Euroopa ravimite veebiportaalis.

D. RAVIMPREPARAADI OHUTU JA EFEKTIIVSE KASUTAMISE TINGIMUSED
JA PIIRANGUD

o Riskijuhtimiskava

Muiiugiloa hoidja peab ndutavad ravimiohutuse toimingud ja sekkumismeetmed labi viima vastavalt
mugiloa taotluse moodulis 1.8.2 esitatud kokkulepitud riskijuhtimiskavale ja mis tahes jargmistele
ajakohastatud riskijuhtimiskavadele.

Ajakohastatud riskijuhtimiskava tuleb esitada:

. Euroopa Ravimiameti ndudel;

o kui muudetakse riskijuhtimissusteemi, eriti kui saadakse uut teavet, mis vGib oluliselt mdjutada
riski/kasu suhet, vOi kui saavutatakse oluline (ravimiohutuse voi riski minimeerimise) eesmérk.



11 LISA

PAKENDI MARGISTUS JA INFOLEHT
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A. PAKENDI MARGISTUS
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VALISPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

VALISPAKEND

1. RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Cystadane 1 g suukaudne pulber
Veevaba betaiin

| 2. TOIMEAINE(TE) SISALDUS

1 g pulbrit sisaldab 1 g veevaba betaiini.

3. ABIAINED

‘ 4. RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

180 g suukaudset pulbrit ja kolm mdd&telusikat.
Kolm mdbtelusikat (roheline, sinine, roosa) 100 mg, 150 mg, v8i 1 g veevaba betaiini m&dtmiseks.

5. MANUSTAMISVIIS JA -TEE

Enne avamist pudelit veidi loksutada.
Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne.

6. ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kattesaamatus kohas.

‘ 7. TEISED ERIHOIATUSED (VAJADUSEL)

8.  KOLBLIKKUSAEG

EXP
Kdlblikkusaeg parast esmakordset avamist: 3 kuud.

‘ 9. SAILITAMISE ERITINGIMUSED

Hoida temperatuuril kuni 25 °C.
Hoida pudel tihedalt suletuna, niiskuse eest kaitstult.

12



10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMIPREPARAADI VOI SELLEST
TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE

11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prantsusmaa

12.  MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/06/379/001

13. PARTII NUMBER

Partii nr

14.  RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

Retseptiravim.

‘ 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. INFORMATSIOON BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

Cystadane 1 g suukaudne pulber

17.  AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - 2D-v66tkood

Lisatud on 2D-v66tkood, mis sisaldab ainulaadset identifikaatorit.

18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED

PC:
SN:
NN:
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SISEPAKENDIL PEAVAD OLEMA JARGMISED ANDMED

PUDELI ETIKETT

1. RAVIMPREPARAADI NIMETUS

Cystadane 1 g suukaudne pulber
Veevaba betaiin

2. TOIMEAINE(TE) SISALDUS

1 g pulbrit sisaldab 1 g veevaba betaiini.
Kolm mdb6telusikat (roheling, sinine, roosa) 100 mg, 150 mg, v8i 1 g veevaba betaiini mddtmiseks.

3. ABIAINED

‘ 4. RAVIMVORM JA PAKENDI SUURUS

180 g suukaudset pulbrit.

‘ 5. MANUSTAMISVIIS JA -TEE

Enne avamist pudelit veidi loksutada.
Enne ravimi kasutamist lugege pakendi infolehte.
Suukaudne.

6. ERIHOIATUS, ET RAVIMIT TULEB HOIDA LASTE EEST VARJATUD JA
KATTESAAMATUS KOHAS

Hoida laste eest varjatud ja kattesaamatus kohas.

‘ 7. TEISED ERIHOIATUSED (VAJADUSEL)

8.  KOLBLIKKUSAEG

EXP
Kdlblikkusaeg parast esmakordset avamist: 3 kuud.
Avatud:

‘ 9. SAILITAMISE ERITINGIMUSED

Hoida temperatuuril kuni 25 °C.
Hoida pudel tihedalt suletuna, niiskuse eest kaitstult.
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10. ERINOUDED KASUTAMATA JAANUD RAVIMIPREPARAADI VOI SELLEST
TEKKINUD JAATMEMATERJALI HAVITAMISEKS, VASTAVALT VAJADUSELE

11. MUUGILOA HOIDJA NIMI JA AADRESS

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prantsusmaa

12.  MUUGILOA NUMBER (NUMBRID)

EU/1/06/379/001

13.  PARTII NUMBER

Partii nr

14.  RAVIMI VALJASTAMISTINGIMUSED

Retseptiravim.

‘ 15. KASUTUSJUHEND

‘ 16. INFORMATSIOON BRAILLE’ KIRJAS (PUNKTKIRJAS)

Cystadane 1 g suukaudne pulber

17.  AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - 2D-v66tkood

Lisatud on 2D-vo6tkood, mis sisaldab ainulaadset identifikaatorit.

18. AINULAADNE IDENTIFIKAATOR - INIMLOETAVAD ANDMED

PC:
SN:
NN:
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B. PAKENDI INFOLEHT
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Pakendi infoleht: teave kasutajale

Cystadane 1 g suukaudne pulber
Veevaba betaiin

Enne ravimi kasutamist lugege hoolikalt infolehte, kuna see sisaldab teile olulist teavet.

- Hoidke infoleht alles, et seda vajadusel uuesti lugeda.

- Kui teil on lisakiisimusi, pidage ndu oma arsti vOi apteekriga.

- Ravim on valja kirjutatud iiksnes teile. Arge andke seda kellelegi teisele. Ravim vdib olla neile
kahjulik, isegi kui haigussimptomid on sarnased.

- Kui teil tekib tkskdik milline kdrvaltoime, pidage ndu oma arsti voi apteekriga. Kdrvaltoime
voib olla ka selline, mida selles infolehes ei ole nimetatud. V1t 10ik 4.

Infolehes antakse Ulevaade

Mis ravim on Cystadane ja milleks seda kasutatakse
Mida on vaja teada enne Cystadane’i votmist
Kuidas Cystadane'i votta

Voimalikud korvaltoimed

Kuidas Cystadane'i séilitada

Pakendi sisu ja lisainfo

Uk wdE

1. Mis ravim on Cystadane ja milleks seda kasutatakse

Cystadane sisaldab veevaba betaiini, mis on méeldud kaasasiindinud ainevahetushdire
homotsustinuuria ja sellise pariliku (geneetilise) haiguse lisaraviks, mille puhul organism ei suuda
aminohapet metioniini téielikult Idhustada.

Metioniini leidub tavalises toiduvalgus (nt lihas, kalas, piimas, juustus, munas). See muundub
homotsusteiiniks, mis seejarel tavaliselt muundub seedimise kdigus tsusteiiniks. Homots(stinuuria on
haigus, mida pdhjustab homotststeiini akumuleerumine, kuna see ei muundu tsusteiiniks ja moodustab
veenides vereklompe, luude ndrkust ning luude ja silmalatse haireid. Cystadane'i kasutatakse koos
muude ravimitega, naiteks B6-vitamiini, B12-vitamiini, folaadi ja eridieediga keha kérgenenud
homotsusteiinitasemete alandamiseks.

2. Mida on vaja teada enne Cystadane’i votmist

Arge votke Cystadane'i
kui teie olete voi teie laps on allergiline (tlitundlik) veevaba betaiini suhtes.

Hoiatused ja ettevaatusabindud

Enne Cystadane’i votmist pidage ndu oma arsti voi apteekriga.

Kui markate korvaltoimeid nagu peavalu, oksendamine v8i muutused ndgemises ning kui teil esineb
homotsustinuuria alamttitipi nimega CBS (tststationiini beetasuntaasi puudulikkus), poorduge kohe
oma arsti poole, sest need nadhud vdivad viidata aju paistetusele (tserebraalédeemi). Sellisel juhul
jalgib arst metioniini taset teie kehas ja vdib kontrollida teie dieeti. Arst vdib katkestada teie ravi
Cystadane’iga.

Kuid teid ravitakse Cystadane’i ja aminohapete seguga ja peate samal ajal votma ka teisi ravimeid,
jatke nende votmise vahele 30 minutit (vt 16ik ,,Muud ravimid ja Cystadane®).

17



Muud ravimid ja Cystadane

Palun teatage arstile, kui te vdtate voi olete hiljuti vdtnud vo6i kavatsete votta mis tahes muid ravimeid.
Kui votate mdnda aminohapete segu voi sellised ravimeid nagu vigabatriin voi GABA analoogid
(epilepsiaravimid), réakige sellest arstile, sest neil vdib olla Cystadane’iga koostoimeid.

Rasedus ja imetamine
Kui te olete rase v0i imetate last, arvate, et olete rase v0i plaanite rasestuda, pidage enne ravimi
vBtmist ndu oma arstiga. Arst otsustab, kas seda ravimit vib raseduse ja imetamise ajal kasutada.

Autojuhtimine ja masinatega t6gtamine
Cystadane’il puudub kahjulik toime autojuhtimisele ja masinate k&sitsemise vGimele.

3. Kuidas Cystadane’i votta

Ravi selle ravimiga peaks toimuma homotsiistinuuriaga patsientide ravis kogemusi omava arsti
jarelevalve all.

Votke seda ravimit alati tapselt nii, nagu arst voi apteeker on teile radkinud. Kui te ei ole milleski
kindel, pidage ndu oma arsti vdi apteekriga.

Laste ja taiskasvanute tldine soovituslik koguannus on 100 mg kehakaalu kg kohta péevas, mis on
jagatud kaheks annuseks paevas. Manel patsiendil on olnud ravieesmargi saavutamiseks vaja annuseid
tile 200 mg kehakaalu kg kohta péevas. Arst kohaldab teie ravimiannust laborianaliiiside tulemustest
olenevalt.

Seepérast tuleb teil vdi teie lapsel teha dige paevaannuse maaramiseks regulaarselt vereanaliilse.

Cystadane't tuleks votta suukaudselt.

Annuse mdatmiseks:

o enne avamist loksutage veidi pudelit

o vOtke dige modtelusikas:

° vaikese lusikaga (roheline)vdib mddta 100 mg veevaba betaiini pulbrit;
° keskmise lusikaga (sinine) vdib md6ta 150 mg veevaba betaiini pulbrit;
° suure lusikaga (roosa) v6ib mdo6ta 1 g veevaba betaiini pulbrit.

vOtke pudelist kuhjaga lusikatéis pulbrit

tdbmmake lameda noaseljaga Ule lusika pealispinna

lusikale jaab lusikatéis pulbrit

vOtke pudelist dige arv pulbri lusikataisi

Mdb6detud pulbriannus tuleb segada vee, mahla, piima, toitesegu voi toiduga, kuni see on téielikult
lahustunud, ja votta sisse kohe pérast segamist.

Kui te vdtate Cystadane'i rohkem kui ette nahtud
Kui te votate kogemata liiga palju Cystadane’i, radkige seda kohe oma arstile voi apteekrile.

Kui te unustate Cystadane'i votta
Arge vitke kahekordset annust, kui ravim jai eelmisel korral vétmata. Kui teil ununes annus vétmata,
vOtke seda kohe, kui see teile meelde tuleb ja jatkake jargmise annuse v&tmist nagu ette nahtud.

Kui te I6petate Cystadane'i votmise

Arge Ipetage ravi ilma arstiga konsulteerimata. Votke enne ravi I8petamist tihendust oma arsti v3i
apteekriga.
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Kui teil on lisakiisimusi selle ravimi kasutamise kohta, pidage ndu oma arsti v0i apteekriga.

4. Vdimalikud kdrvaltoimed
Nagu kdik ravimid, vdib ka see ravim pdhjustada kbrvaltoimeid, kuigi kdigil neid ei teki.

Koige sagedamini esinevad korvaltoimed Cystadane’i tarvitamisel, mis mojutavad rohkem kui 1 isikut
10st isikust (esinemissagedus vaga sage) on kdrgenenud metioniinitase veres.

Metioniinitase v@ib olla seotud ajutursega, mis vdib tekkida kuni 1-I isikul 100st isikust
(esinemissagedus aeg-ajalt). Kui teil on hommikuti peavalu, te oksendate ja/v6i teil on ndgemishaired,
vGBtke viivitamata (lhendust oma arstiga (tegemist v8ib olla ajuturse simptomitega).

Seedetrakti héired, nagu kdhulahtisus, iiveldus, oksendamine, ebamugavustunne kdhus ja keelepdletik
vOivad esineda aeg-ajalt (vBivad esineda kuni 1-1 inimesel 100-st).

Muud aeg-ajalt esinevad korvaltoimed (vBivad esineda kuni 1-1 inimesel 100-st) vGivad olla isutus
(anoreksia), arevus, arrituvus, juuste valjalangemine, 166ve, naha ebanormaalne I6hn, kontrolli
puudumise urineerimise Ule (kusepidamatus).

Korvaltoimetest teavitamine

Kui teil tekib tkskdik milline kdrvaltoime, pidage ndu oma arsti, vOi apteekriga. Korvaltoime voib
olla ka selline, mida selles infolehes ei ole nimetatud. K&rvaltoimetest voite ka ise teavitada riikliku
teavitussiisteemi, mis on loetletud V lisas, kaudu. Teavitades aitate saada rohkem infot ravimi
ohutusest.

5. Kuidas Cystadane’i séilitada

Hoida ravimit laste eest varjatud ja k&ttesaamatus kohas.

Arge kasutage seda ravimit parast kdlblikkusaega, mis on margitud pudeli etiketil ja karbil parast
EXP. Kdlblikkusaeg viitab selle kuu viimasele paevale.

Hoida temperatuuril kuni 25°C.
Hoida pudel tihedalt suletuna, niiskuse eest kaitstult.
Parast pudeli esmakordset avamist tuleb ravim 3 kuu jooksul dra kasutada.

Ravimeid ei tohi &ra visata kanalisatsiooni kaudu ega koos majapidamispriigiga. Kiisige oma
apteekrilt, kuidas havitatakse ravimeid, mida enam ei vajata. Need meetmed aitavad kaitsta
keskkonda.

6. Pakendi sisu ja muu teave

Mida Cystadane sisaldab

- Toimeaine on veevaba betaiin. 1 g suukaudset pulbrit sisaldab 1 g veevaba betaiini.

- Muid koostisaineid ei ole.

Kuidas Cystadane vélja néaeb ja pakendi sisu

Cystadane on valge vabalt voolav kristalne pulber. See on saadaval lastekindla korgiga pudelites. Uks

pudel sisaldab 180 g pulbrit. Igas karbis on {iks pudel ja kolm m&6telusikat.

Muugiloa hoidja
Recordati Rare Diseases
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Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prantsusmaa

Tootja

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92 800 Puteaux

Prantsusmaa

vOI

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Prantsusmaa

Lisakisimuste tekkimisel selle ravimi kohta poérduge palun mudigiloa hoidja kohaliku esindaja poole.

Belgique/Belgié/Belgien
Recordati
Tél/Tel: +32 2 46101 36

Buarapus
Recordati Rare Diseases

Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Opanuys

Ceska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francie

Danmark

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

Deutschland
Recordati Rare Diseases Germany GmbH
Tel: +49 731 140554 0

Eesti

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Rootsi
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Lietuva
Recordati AB.
Tel: + 46 8 545 80 230

Svedija

Luxembourg/Luxemburg
Recordati

Tél/Tel: +32 2 46101 36
Belgique/Belgien

Magyarorszag

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franciaorszag

Malta

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 147 73 64 58
Franza

Nederland
Recordati

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige



ElLdoa

Recordati Rare Diseases
TnA: +33 (0)1 47 73 64 58
TaAAdia

Espafia

Recordati Rare Diseases Spain S.L.U.

Tel: + 34 91 659 28 90

France
Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58

Hrvatska

Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuska

Ireland

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
France

island

Recordati AB.
Simi:+46 8 545 80 230
Svipj6d

Italia
Recordati Rare Diseases Italy Srl
Tel: +39 02 487 87 173

Kvnpog

Recordati Rare Diseases
Tnh:+33 147 73 64 58
TaAAdia

Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

Infoleht on viimati uuendatud

Osterreich

Recordati Rare Diseases Germany GmbH
Tel: +49 731 140 554 0

Deutschland

Polska

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francja

Portugal
Jaba Recordati S.A.
Tel: +351 21 432 95 00

Romania

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franta

Slovenija

Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francija

Slovenska republika
Recordati Rare Diseases
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuzsko

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel : +46 8 545 80 230
Sverige

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

United Kingdom
Recordati Rare Diseases UK Ltd.
Tel: +44 (0)1491 414333

Tdapne informatsioon selle ravimi kohta on kattesaadav Euroopa Ravimiameti kodulehel:

http://www.ema.europa.eu/. Samuti on seal viiteid teistele kodulehtedele harvaesinevate haiguste ja

ravi kohta.
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