VIDAUKI |

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

Cystadane 1 g duft til inntoku

2. INNIHALDSLYSING
1 g af dufti inniheldur 1 g af vatnsfriu betaini.

Sja lista yfir oll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM

Duft til inntdku
Hvitt, kristallad duft.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1  Abendingar

Viobotarmedferd vio hdmdcysteinmigu, m.a. pegar um skort eda galla & eftirfarandi er ad raeda:
o cystationin beta-syntasa,

o 5,10-metylen tetrahydréfélat reddktasa (MTHFR),

. umbrot cobalamin hjélparpéttar.

Cystadane & ad nota til vidbotar annarri medferd t.d. med B6 vitamini (pyridoxin), B12 vitamini
(cobalamin), folati og sérstoku mataradi.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Cystadane medferd & ad vera undir eftirliti leeknis med reynslu i medferd sjuklinga med
homaocysteinmigu.

Skammtar

Born og fullordnir

Radlagdur heildardagsskammtur er 100 mg/kg/dag gefinn i 2 skdommtum & dag. b6 skal adlada
skammta fyrir hvern sjukling midad vid plasmapéttni hdmaocysteins og metionins. Sumir sjaklingar
purftu skammta steerri en 200 mg/kg/dag til ad na medferdarmarkmioum. Geata skal varudar pegar
skammtar eru hakkadir hja sjuklingum med skort & cystationin beta-syntasa vegna hattu &
metionindreyra. Fylgjast skal vandlega med péttni metionins hja pessum sjaklingum.

Sérstakir sjuklingahdpar

Lifrar- eda nyrnabilun

Reynsla af medferd med vatnsfriu betaini hja sjuklingum med nyrnabilun eda fitulifur (ekki af véldum
afengisneyslu) hefur synt ad ekki er naudsynlegt ad breyta skommtum Cystadane.

Lyfjagjof

Adur en glasid er opnad & ad hrista pad lauslega. Prjar meliskeidar sem mala 100 mg, 150 mg eda 1 g
af vatnsfriu betaini eru medfylgjandi. Radlagt er ad taka kifada skeid ur glasinu og fjarlaegja kafinn
t.d. med hnif. Pannig fast eftirtaldir skammtar: litil maliskeid 100 mg, midsteerd 150 mg og stor
maliskeid 1 g af vatnsfriu betaini.

Duftio 4 ad blanda med vatni, avaxtasafa, mjolk, purrmjélk eda faedu par til pad er alveg uppleyst og
neyta pess strax.



Medferdarstjornun
Markmid medferdarinnar er ad halda heildarpéttni hdmdcysteins i plasma undir 15 mikréM eda eins
lagri og kostur er. Jafnveegi naest yfirleitt innan manadar.

4.3 Frabendingar
Ofnaemi fyrir virka efninu.
4.4  Sérstok varnadarord og varudarreglur vid notkun

Greint var fra sjaldgeefum tilvikum alvarlegs heilabjlgs sem tengdust metiénindreyra innan tveggja
vikna til 6 manada fra upphafi medferdoar med vatnsfriu betaini hja sjaklingum med skort & cystationin
beta-syntasa (sja kafla 4.8). Sjuklingarnir nddu sér ad fullu pegar medferdinni var heett:

- béttni metionins i plasma & ad halda undir 1.000 uM. Meelt er med pvi ad meela metidnin i
plasma i upphafi medferdar og um pad bil &rlega eda tvisvar a ar eftir pad. Ef metiénin
heaekkar umfram fyrsta 700 umél/l éryggisproskuldinn, skal eftirlit med sjdklingi aukid og
kanna hvort réttu matarradi sé fylgt. Til ad draga ur péttni metiénins skal ihuga breytingar a
matarradi og minnka Cystadane skammta eda gera hlé 4 Cystadane medferd timabundid.

- Komi einhver merki heilabjugs i 1jés, eins og morgunhéfudverkur med uppkostum og/eda
sjonbreytingum, & ad mala péttni metiénins i plasma og kanna hvort réttu mataraedi sé fylgt og
gera hlé & Cystadane medferd.

- Ef einkenni heilabjugs koma aftur i 1jés eftir ad medferd er hafin ad nyju a ad heetta medferd
med vatnsfriu betaini fyrir fullt og allt.

Til ad draga Ur haettu & hugsanlegum milliverkunum er radlegt ad gefa vatnsfritt betain og
amindsyrublondur og/eda lyf sem innihalda vigabatrin og GABA hlidsteedur med 30 mindtna millibili
(sja kafla 4.5).

4.5 Milliverkanir vio 6nnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir @ milliverkunum.
Byggt a nidurstddum in vitro rannsokna getur vatnsfritt betain hugsanlega milliverkad vio
aminésyrublondur og lyf sem innihalda vigabatrin og GABA hlidstaedur.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof

Medganga
Upplysingar fra takmérkudum fjolda pungana par sem lyfid hefur verid notad benda ekki til ad

vatnsfritt betain hafi skadleg ahrif & medgonguna eda heilbrigdi fosturs/nybura. Enn liggja ekki fyrir
nein 6nnur faraldsfraedileg gogn sem mali skipta. Axlunarrannsoknir & dyrum hafa ekki verid gerdar.
Vatnsfritt betain & medgdngu dsamt pyridoxini, folati, segavarnarlyfi og dkvednu mataraedi dsamt
eftirliti med hémaocysteini i plasma etti hvorki ad skada médur né fostur. Samt sem adur atti ekki ad
nota Cystadane & medgdngu nema bryna naudsyn beri til.

Brjostagjof

Ekki er pekkt hvort vatnsfritt betain skiljist ut i brjostamjolk (pétt forefni pess kolin, finnist i miklu
magni i brjostamjélk). Vegna skorts a upplysingum skal gaeta vardar pegar Cystadane er avisad
konum med barn & brjosti.

Frjésemi
Engar upplysingar liggja fyrir.

4.7  Anrif & hafni til aksturs og notkunar véla

Cystadane hefur engin eda 6veruleg ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla.



4.8 Aukaverkanir

Yfirlit yfir 6ryggisupplysingar

Almennt virtust aukaverkanir sem fram komu i tengslum vid medferd med vatnsfriu betaini ekki vera
alvarlegar og tengdust i flestum tilvikum meltingarfaerum. Meltingarfeeratruflanir & bord vid
nidurgang, tungubdlgu, égledi, 6not i maga, uppkost og tannraskanir komu sjaldan fram.

peer aukaverkanir sem oftast var tilkynnt um medan & medferd stod voru aukid metidnin i bl6di. petta
gekk fullkomlega til baka eftir ad medferd var hett (sja kafla 4.4).

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir sem greint hefur verid fra eru taldar upp hér ad nedan eftir lifferakerfum og tioni.
Tidnin er skilgreind sem: mjog algengar (> 1/10), algengar (> 1/100 til < 1/10), sjaldgefar (> 1/1.000
til < 1/100); mjog sjaldgeefar (> 1/10.000 til < 1/1.000), koma 6rsjaldan fyrir (< 1/10.000). Innan
tioniflokka eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst.

Efnaskipti og n&ring Sjaldgeefar: lystarleysi

Gedreen vandamal Sjaldgafar: oréleiki, pirringur

Taugakerfi Sjaldgefar: heilabjagur*

Meltingarfeeri Sjaldgeefar: nidurgangur, tungubdlga, 6gledi,
magaolpaegindi, uppkost

H06 og undirhud Sjaldgaefar: harmissir, ofsakladi, 6edlileg hudlykt

Nyru og pvagferi Sjaldgefar: pvagleki

Rannsdknaniourstoour Mjog algengar: aukio metionin i bl6di*

Lysingar a véldum aukaverkunum

*Greint var fra sjaldgeefum tilvikum alvarlegs heilabjigs og metiénindreyra innan tveggja vikna til
6 manada fra upphafi medferdar med vatnsfriu betaini hjé sjuklingum med skort a cystationin beta-
syntasa. Sjuklingarnir nadu sér ad fullu pegar medferdinni var hatt.

Merki um heilabjag eru medal annars héfudverkir & morgnana asamt uppkdstum og/eda
sjénbreytingum.

Mikil aukning var & péttni metiénins i plasma hja pessum sjuklingum eda & bilinu 1.000 til

3.000 mikr6M. bar sem einnig hefur verid greint fra heilabjug hja sjuklingum med metiénindreyra,
hefur verid gert rad fyrir ad afleiddur metiénindreyri vegna medferdar med vatnsfriu betaini sé
hugsanlegur verkunarmati.

Sja kafla 4.4 til ad fa sérteekar radleggingar.

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er heaegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli avinnings og ahattu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

49 Ofskdmmtun

Engar upplysingar liggja fyrir um ofskdmmtun.

5. LYFJAFRZAEDILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lyfhrif

Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfaera- og efnaskiptalyf, ATC flokkur: A16A A06.
Verkunarhattur

Synt hefur verid fram & ad vatnsfritt betain dregur ar péttni hdmdcysteins i plasma i premur tegundum

af homacysteinmigu, p.e. skorti a cystationin beta-syntasa; MTHFR skorti og galla i umbrotum
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cobalamin hjalparpattar. Ahrifin voru had umfangi hdmaécysteindreyra og voru meiri pegar um
alvarlegan homacysteindreyra var ad rada.

Lyfhrif
Vatnsfritt betain verkar a pann hatt ad pad gefur fra sér metylhop vid endurmetyleringu hdémécysteins i

metionin hja sjuklingum med hémocysteinmigu. Pvi atti péttni hdmacysteins i plasma ad minnka hja
pessum sjuklingum um u.p.b. 20-30% midad vid péttni fyrir medferd.

Einnig hefur verid synt fram 4 ad vatnsfritt betain eykur péttni metidnins i plasma og péttni S-adendsyl
metionins (SAM) hja sjuklingum med MTHFR skort og galla i umbrotum cobalamin hjalparpéttar. Hja
sjuklingum med skort & cystationin beta-syntasa an skerdingar & metionini i faedu, hefur éhofleg
uppséfnun metionins komid i 1jés.

Synt var fram & ad uppb6t med vatnsfriu betaini baetir efnaskiptafravik i heila- og maenuvokva hja
sjuklingum med hémaocysteinmigu.

Verkun og 6rygqgi

Aukin péttni hdmocysteins i plasma tengist hjarta- og &dasjukddémum (eins og segamyndun),
beinpynningu, beinbreytingum og tilferslu augasteins. | ahorfsrannsoknum greindi laeknir sem sa um
medferdina fra kliniskum bata (hjarta, &dar og taugaproski) hja u.p.b. 75% sjuklinga sem fengu
vatnsfritt betain. Flestir pessara sjuklinga fengu einnig adra medferd eins og B6-vitamin (pyridoxin),
B12- vitamin (cobalamin) og folat, med mismunandi lifefnafreedilegri svorun. Yfirleitt dr6 enn frekar
Ur péttni hdmacysteins i plasma med tilkomu vatnsfris betains. Vegna pess hve medferdin er margpeett
(mataraedi, lyfjamedferd, studningsmedferd) hja pessum sjaklingum er hugsanlegt ad um litilshéattar
ofmat sé ad reeda med tilliti til kliniskra ahrifa medferdar med vatnsfriu betaini. Ef hdmocysteinmiga
med einkennum greinist seint, getur pad valdid frekari sjakdomum vegna Gafturkraefra skemmda i
bandvef (augu, bein) sem ekki er haegt ad lagfaera med frekari medferd. baer Klinisku nidurstédur sem
faanlegar eru naegja ekki til ad akvarda samspil skammta og verkunar. Engar visbendingar eru um
polmyndun.

I nokkrum tilvikum hefur aukin péttni metionins i plasma tengst heilabjlg (sja kafla 4.4 og 4.8).

Pegar fylgst hefur verid med péttni hdmdcysteins i plasma kemur i 1j6s ad verkun vatnsfris betains
hefst innan nokkurra daga og svérun vid stdduga péttni naest innan manadar.

Born

Hja bérnum yngri en 10 ara er venjulegur medferdarskammtur yfirleitt 100 mg/kg/dag gefinn i tveimur
skémmtum, dagskammtur gefinn i fleiri skommtum en tveimur og/eda steerri en 150 mg/kg/dag hefur
ekki frekari ahrif & leekkun hdmacysteins.

pétt fylgst sé med péttni betains i plasma kemur pad ekki ad gagni vid ad skilgreina virkni
medferdarinnar, par sem péttnin svarar ekki beint til fleedis gegnum betain hémaocystein metyl
transferasa ferilinn i frymisvokva.

5.2 Lyfjahvorf

Nidurstodur lyfjahvarfa hja sjaklingum med homaécysteinmigu sem eru i langtima medferd med
vatnsfriu betaini voru svipud og hjé heilbrigdum sjalfbodalidum. petta synir ad mismunur &
lyfjahvorfum vatnsfris betains er ad mestu leyti vegna skorts & vatnsfriu betaini hja sjaklingum med
o6medhdndlada homdcysteinmigu og skiptir adeins mali vid upphaf medferdar.

Frasog

Heildaradgengi vatnsfris betains hefur ekki verid dkvardad. Hja fulloronum heilbrigdum
sjalfbodalidum (& aldrinum 21 til 49 &ra), var frasog hratt (tmax = 0,9 £ 0,3 klst. og Crmax=10,9 £
0,2 mM) eftir stakan skammt af vatnsfriu betaini til inntéku (50 mg/kg).

Eftir endurtekna skammta sem voru 100 mg/kg/dag i 5 daga, vard ekki breyting a lyfjahvorfum
frasogs.



Dreifing

Vatnsfritt betain dreifdist hratt i hlutfallslega stort rammal (V/F = 1,3 I/kg).

Eftir endurtekna skammta sem voru 100 mg/kg/dag i 5 daga jokst helmingunartimi dreifingar
markteekt (i allt ad 36 kist.), sem bendir til mettanlegra flutnings- og endurdreifingarferla.

Umbrot
Vatnsfritt betain er efni sem gefur fra sér metylhop.

Brotthvarf

Brotthvarf er haegt (medal helmingunartimi = 14 Kkist., medal heildarathreinsun, CL/F, =

84 ml/klst./kg) og nyrnauthreinsun hverfandi (5% af heildaruthreinsun), midad vid 100% adgengi.
5.3  Forkliniskar upplysingar

Vid stéra skammta komu i 1jos beelandi ahrif @ midtaugakerfi og erting i meltingarvegi hja rottum.
Langtimarannsoknir a krabbameinsvaldandi ahrifum og eiturverkanir & exlun hafa ekki verid gerdar &
vatnsfriu betaini. Sto6dlud rannsokn & eituradhrifum & erfdaefni bendir ekki til neinnar heettu hja
monnum.

6. LYFJAGERDARFR/EDILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 Hjalparefni

Engin.

6.2 Osamrymanleiki

A ekki vid.

6.3  Geymslupol

Oopnad glas:3 ar.
Eftir ad glasid hefur verid opnad: 3 manudir.

6.4  Sérstakar varudarreglur vid geymslu

Geymid vid laegra hitastig en 25°C

Geymid glasid vel lokad til varnar gegn raka.

Vardandi geymsluadstaedur eftir ad umbudir lyfsins eru rofnar, sja kafla 6.3.

6.5 Gerd ilats og innihald

HDPE glas med 6ryggisloki.
I hverri pakkningu er 1 glas med 180 g af dufti og prjar meliskeidar.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vid forgun

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Urgangi i samraemi vid gildandi reglur.

7. MARKADSLEYFISHAFI

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92800 Puteaux



Frakklandi

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/06/379/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKABSLEYFIS/ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 15. febrtar 2007.

Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 21. névember 2016.

10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TECYSTADANETANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.




VIDAUKI I1

FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI OG
VERKUN VID NOTKUN LYFSINS



A.  FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, avenue du Général de Gaulle
F - 92800 Puteaux

Frakklandi

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Frakklandi

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma
fram i prentudum fylgisedli.

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN

Avisun lyfsins er had sérstokum takmorkunum (Sja vidauka 1: Samantekt & eiginleikum lyfs, kafla
4.2).

C. ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRDBI MARKABSLEYFIS
. Samantektir um 0ryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram i lista yfir
vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7) i
tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfeerslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

D. FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI OG VERKUN VID
NOTKUN LYFSINS

. Aztlun um aheettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdum sem krafist er, sem og 6drum radstéfunum eins og
fram kemur i &aetlun um aheettustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum uppfarslum & aztlun
um ahattustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda datlun um &hattustjornun:
. A0 beioni Lyfjastofnunar Evrépu.
. Pegar ahettustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilveegra breytinga & hlutfalli avinnings/ahettu eda
vegna pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun &haettu) naest.



VIDAUKI I11

ALETRANIR OG FYLGISEBPILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

ASKJA

1. HEITI LYFSINS

Cystadane 1 g duft til inntoku
Vatnsfritt betain

2. VIRK(T) EFNI

1 g af dufti inniheldur 1 g af vatnsfriu betaini.

3. HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

180 g af dufti til inntdku og prjar meeliskeidar.
Prjar meeliskeidar (green, bla, bleik) fyrir 100 mg, 150 mg eda 1 g af vatnsfriu betaini.

‘ 5. ADFERD VIDP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Hristid glasid lauslega adur en pad er opnad.
Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntdku.

6. SERSTOK VARNAPARORD UM AP LYFIDP SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

‘ 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
Geymslupol eftir ad glasio hefur verid opnad: 3 manudir.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid vid legri hita en 25°C.
Geymid glasid vel lokad til varnar gegn raka.
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG HANDHAFA MARKABSLEYFIS

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

70, Avenue du General de Gaulle
F-92800 Puteaux

Frakklandi

12. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/06/379/001

13. LOTUNUMER

Lot

14. AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfid er lyfsedilsskylt.

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Cystadane 1g duft til inntoku

‘ 17. EINKVZEMT AUBKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

‘ 18. EINKVZEMT AUBDKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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LAGMARKS UPPLYSINGAR SEM SKULU KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM LITILLA
EININGA

GLASAMIDI

1. HEITI LYFSINS

Cystadane 1 g duft til inntoku
Vatnsfritt betain

| 2. VIRK(T) EFNI

1 g af dufti inniheldur 1 g af vatnsfriu betaini.
prjar maeliskeidar (green, bla, bleik) fyrir 100 mg, 150 mg eda 1 g af vatnsfriu betaini.

3. HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

180 g af dufti til inntoku.

‘ 5. ADFERD VIDP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Hristid glasid litilshattar &dur en pad er opnad.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem bdrn hvorki na til né sja.

‘ 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP
Geymslupol eftir ad glasio hefur verid opnad: 3 manudir.
Opnad:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid vid legri hita en 25°C
Geymid glasid vel lokad til varnar gegn raka.
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10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG HANDHAFA MARKABSLEYFIS

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

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

Frakklandi

12. MARKADBSLEYFISNUMER

EU/1/06/379/001

13. LOTUNUMER

Lot.

14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

Lyfio er lyfsedilsskylt.

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

Cystadane 1g duft til inntoku

‘ 17. EINKVZEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkveemu audkenni.

‘ 18. EINKVZEMT AUBDKENNI — UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC:
SN:
NN:
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B. FYLGISEDILL
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

Cystadane 1 g duft til inntoku
Vatnsfritt betain

Lesid allan fylgisedilinn vandlega adur en byrjad er ad nota lyfid. I honum eru mikilvaegar

upplysingar.

- Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.

- Leitid til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er a frekari upplysingum um lyfid.

- pessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 6drum. pad getur valdid
peim skada, jafnvel pott um sému sjukdomseinkenni sé ad reda

- Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir
sem ekki er minnst & i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar

Upplysingar um Cystadane og vid hverju pad er notad
Adur en byrjad er ad nota Cystadane

Hvernig nota 4 Cystadane

Hugsanlegar aukaverkanir

Hverni geyma & Cystadane

Pakkningar og adrar upplysingar

SO A WNE =

1. Upplysingar um Cystadane og vid hverju pad er notad

Cystadane inniheldur vatnsfritt betain sem er @tlad sem vidbétarmedferd vid homdcysteinmigu, sem er
arfgengur sjukdémur (erfoasjukdémur) sem lysir sér pannig ad amindsyran metidnin brotnar ekki
fyllilega nidur i likamanum.

Metionin er til stadar i proéteini i venjulegum mat (t.d. kjot, fiskur, mjolk, ostur, egg). bad breytist i
homdcystein sem breytist venjulega i cystein vid meltingu. Homécysteinmiga er sjukdémur sem
verdur vegna uppsofnunar hdmaocysteins sem breytist ekki i cystein og pad myndar sega i blasedum
(bl6dtappa), beinpynningu og kvilla i beinagrind og augasteini. Notkun Cystadane asamt annarri
medferd eins og B6 vitamini, B12 vitamini, flati og sérstoku mataraedi midar ad pvi ad draga ar
aukinni péttni hdmdcysteins.

2. Adur en byrjad er ad nota Cystadane

Ekki méa nota Cystadane
Ef um er ad reeda ofnemi fyrir vatnsfriu betaini.

Varnadarord og varudarreglur

Leitid rada hja lekninum eda lyfjafreedingi adur en Cystadane er notad.

Ef pu verdur var/vor vid aukaverkanir eins og hofudverk, uppkost eda sjonbreytingar og pu ert med
undirgerd homaocysteinmigu sem kallast skortur & cystationin beta-syntasa (CBS) skaltu hafa samband
vid leekninn samstundis, petta gaeti verio merki um bélgu i heila (heilabjug). Pa mun leknirinn fylgjast
med metidnin péttni i likamanum og fara yfir matareedid. Hugsanlega parf ad gera hlé & Cystadane
medferdinni.

Ef pu feerd Cystadane og amindsyrubléndu og parft hugsanlega ad taka énnur lyf samtimis, pa skaltu
lata 30 minatur lida & milli inntdku (sja ,,Notkun annarra lyfja samhlida Cystadane*).

Notkun annarra lyfja samhlida Cystadane

Latid leekninn vita um 61l 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.
Latio leekninn vita ef amindsyrublondur eda lyf eins og vigabatrin eda GABA hlidstaeda (Iyf til
medferdar vid flogaveiki) eru tekin pvi pau geetu haft dhrif & Cystadane medferdina.
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Medganga og brjostagjof

Vid medgongu, brjdstagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hjé leekninum
adur en lyfid er notad. Laeknirinn mun taka dkvordun um pad hvort pu getir notad lyfid & medgdngu og
vid brjéstagjof.

Akstur og notkun véla
Cystadane hefur engin eda Overuleg ahrif a haefni til aksturs eda notkunar véla.

3. Hvernig nota a Cystadane

Notkun lyfsins er undir eftirliti leeknis med reynslu i medferd sjuklinga med homdcysteinmigu.
Notid lyfid alltaf eins og laeknirinn eda lyfjafreedingur hefur sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota &
lyfid skal leita upplysinga hja leekninum eda lyfjafraedingi.

Rédlagdur skammtur fyrir born og fullorona er 100 mg/kg/dag sem skipt er i 2 skammta & dag. Sumir
sjuklingar purftu skammta steerri en 200 mg/kg/dag til ad na meoferdarmarkmidum. Verid getur ad
leeknirinn adlagi skammtinn midad vid rannsdknarnidurstédur pinar.

Pess vegna parf ad taka bloéoprof reglulega til ad akvaroa rétta dagsskammtinn.

Pu skalt nota Cystadane til inntéku (um munn).

Hvernig mala & skammt:

o Glasid er hrist lauslega adur en pad er opnad

o Reétt maeliskeid er tekin:

° litla graena skeidin meelir 100 mg af vatnsfriu betain dufti;
. medalstdra blaa skeidin melir 150 mg af vatnsfriu betain dufti;
° stora bleika skeidin meelir 1 g af vatnsfriu betain dufti.
takid kafada skeid af dufti ar glasinu

takid kufinn af med hnif

pad duft sem eftir er, er ein sléttfull maliskeid

takid réttan fjolda skeida Ur glasinu

Duftid a4 ad blanda med vatni, avaxtasafa, mjélk, purrmjolk eda faedu par til pad er alveg uppleyst og
neyta pess strax eftir bléndun.

Ef tekinn er staerri skammtur en malt er fyrir um af Cystadane

Ef pa tekur of mikid af Cystadane fyrir slysni skaltu tafalaust hafa samband vid laekni eda
lyfjafraeding.

Ef gleymist ad nota Cystadane

Ekki & ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad taka. Ef pu gleymir ad taka
skammt skaltu taka hann um leid og pd manst eftir pvi og taka svo naesta skammt & réttum tima.

Ef heett er ad nota Cystadane

Ekki heetta medferdinni nema rédfeera pig vid lekninn. Hafdu samband vid leekninn eda lyfjafreeding
adur en pu heettir ad nota lyfio.

Leitio til leeknisins eda lyfjafreedings ef porf er & frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid & um 6ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist p6 ekki hja dllum.
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Algengasta aukaverkunin vid téku Cystadane sem geta komid fyrir hja fleiri en 1 af hverjum

10 einstaklingum (mjdg algengt) er aukid metionin i bl6ai.

Metionin gildi kunna ad tengjast bélgu i heila (heilabjagur) sem geta komid fyrir hja allt ad 1 af
hverjum 100 einstaklingum (sjaldgeeft). Ef pu finnur fyrir héfudverk & morgnana dsamt uppkdstum
og/eda sjonbreytingum skaltu tafarlaust hafa samband vid laekninn (petta geetu verid merki um bolgu i
heila).

Meltingarfeeratruflanir eins og nidurgangur, égledi, uppkost, énot i maga og bélga i tungu koma
sjaldan fyrir (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum).

Adrar sjaldgeefar aukaverkanir (geta komid fyrir hjé allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum) geta verid
minnkud matarlyst (lystarstol), oroleiki, pirringur, harmissir, ofsakladi, 6edlileg hudlykt, skortur &
stjorn & pvaglatum (pvagleki).

Tilkynning aukaverkana

Latid lekninn eda lyfjafreding vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna aukaverkanir er
heaegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma & Cystadane
Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

EKkKi skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er & merkimidanum og éskjunni a eftir
EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymid vid legri hita en 25°C.
Geymid glasid vel lokad til varnar gegn raka.
Eftir ad glasio hefur verid opnad & ad nota lyfid innan 3 manudir.

Ekki mé skola lyfjum nidur i frarennslislagnir eda fleygja peim med heimilissorpi. Leitid rada i
apoteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda
umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Hvad inniheldur Cystadane i
- Virka innihaldsefnid er vatnsfritt betain. I 1 g af dufti til inntdku er 1 g af vatnsfriu betaini.
- Engin 6nnur innihaldsefni eru til stadar.

Lysing a utliti Cystadane og pakkningastaerdir i
Cystadane er hvitt kristallad laust duft. bad er i glasi med 6ryggisloki. I hverju glasi eru 180 g af dufti.
Hver askja inniheldur eitt glas og prjar meliskeidar.

Markadsleyfishafi

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

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

Frakklandi

Framleidandi

Recordati Rare Diseases
Immeuble “Le Wilson”

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

eda

Recordati Rare Diseases
Eco River Parc

30, rue des Peupliers
F-92000 Nanterre
Frakklandi

Hafio p4 samband vid fulltrGa markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

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

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

OpaHuus

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

Danmark

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

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

Eesti

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Rootsi

EMGda

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

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

Svedija

Luxembourg/Luxemburg
Recordati

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

Magyarorszag

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

Malta

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

Nederland
Recordati

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge

Recordati AB.

TIf : +46 8 545 80 230
Sverige

Osterreich

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

Deutschland

Polska

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

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



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
Svipjéo

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

Kvnpog

Recordati Rare Diseases
TnA : +33 1 47 73 64 58
ToAria

Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

pessi fylgisedill var sidast uppferdur i

Romaéania

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
Francuizsko

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

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.
par eru lika tenglar & adra vefi um sjaldgefa sjukdéma og lyf vid peim.

Upplysingar a islensku eru & http://www.serlyfjaskra.is.
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