VIDAUKI I

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



1. HEITI LYFS

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hord hylki.
PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki.
2.  INNIHALDSLYSING

PROCYSBI 25 mg magasyrupolid hart hylki

Hvert magasyrupolid hart hylki inniheldur 25 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid hart hylki

Hvert magasyrupolid hart hylki inniheldur 75 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3.  LYFJAFORM
Hart magasyrupolid hylki.

PROCYSBI 25 mg magasyrupolid hart hylki

Ljosbla hord hylki i steerd 3 (15,9 x 5,8 mm) med aletruninni ,,25 mg* med hvitu bleki og 1josblau loki
me0 aletrudu ,,PRO* med hvitu bleki.

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid hart hylki

Ljosbla hord hylki i staerd 0 (21,7 x 7,6 mm) med aletruninni ,,75 mg* med hvitu bleki og dokkblau
loki med aletruou ,,PRO* me0 hvitu bleki.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

PROCYSBI er @tlad til medferdar 4 stadfestum cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdomi
(nephropathic cystinosis). Cysteamin dregur Ur uppsoéfnun cystins i sumum frumum (t.d. hvitkornum,
voova- og lifrarfrumum) i sjiklingum med cystingeymdarkvilla med nyrnasjuikdomi og dregur r
framvindu nyrnabilunar pegar medferd er hafin snemma.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd med PROCYSBI skal hefja undir yfirumsjon leeknis sem hefur reynslu af medferd
cystingeymdarkvilla.

Cysteamin medferd verdur ad hefja strax pegar greining hefur verid stadfest (p.e. aukning a
cystingildum hvitra blodkorna) til ad hamarksavinningur naist.

Skammtar

Hagt er ad mela cystinpéttni hvitra bloédkorna med ymsum mismunandi adferdum, eins og malingu a
sérstokum undirhopum hvitra blédkorna (t.d. kyrningaprofi) eda blandada hvitkornapréfinu par sem
hver profun hefur mismunandi markgildi. Heilbrigdisstarfsmenn skulu kynna sér profanasértaek
medferdarmarkmid sem einstakar rannsoknarstofur veita pegar peir taka akvardanir vardandi greiningu
og skammta PROCYSBI hja sjuklingum med cystingeymdarkvilla. Til deemis er markmid



medferdarinnar ad vidhalda cystingildum hvitra blédkorna vid < 1 nmdl af hemicystini/mg protins
(meld med blandada hvitkornapréfinu), 30 min. eftir skdmmtun. Markmid medferdarinnar hja
sjuklingum, sem fa stoduga skammta af PROCY SBI og hafa ekki gott adgengi a0 fullnaegjandi
adstodu til meelinga 4 cystingildi hvitra blodkorna, skal vera ad vidhalda cysteaminpéttni 1 plasma vid
> 0,1 mg/l, 30 min. eftir skdommtun. Timasetning mealinga: PROCYSBI 4 ad gefa 4 12 klst. fresti.
Greiningarnar a cystingildi hvitra blédkorna og/eda cysteamini i plasma verda ad liggja fyrir 12,5 klst.
eftir kvoldskammt daginn adur og par af leidandi 30 minttum eftir ad naesti skammtur er gefinn ad
morgni.

begar skipt er um medferd hja sjuklingum sem taka cysteamin bitartrat med hradri losun i hérdum
hylkjum

Mogulegt er ad breyta lyfjagjof hja sjuklingum med cystingeymdarkvilla sem taka cysteamin bitartrat
med hradri losun yfir i heildardagsskammt med PROCYSBI sem jafngildir fyrri heildarskammtinum &
cysteamin bitartrati med hradri losun. Skipta skal heildardagsskammtinum i tvennt og gefa a 12 klst.
fresti. R4dlagdur hamarksskammtur af cysteamini er 1,95 g/m*/dag. Ekki er malt med notkun
skammta sem eru steerri en 1,95 g/m*/dag (sja kafla 4.4).

Sjuklingar sem skipta Ur cysteamin bitartrati me0 hradri losun yfir i PROCYSBI &ttu ad lata meela
cystingildi hvitra blodkorna eftir 2 vikur og par 4 eftir 4 3 manada fresti til ad meta dkjosanlegan
skammt eins og lyst er hér ad framan.

Nylega greindir fulloronir sjuklingar

Nylega greindir fullordnir sjuklingar skulu hefja medferd med 1/6 til 1/4 af vidhaldsskammtinum af
PROCYSBI sem @tlunin er ad nota. Vidhaldsskammturinn sem tlunin er ad nota er 1,3 g/m?/dag i
tveimur adskildum skdmmtum sem gefnir eru 4 12 klst. fresti (sja toflu 1 hér fyrir nedan). Auka skal
skammtinn ef pol er fullnaegjandi og cystingildi hvitra blodkorna haldast >1 nmol af

hemicystini/mg proétins (mald med blandada hvitkornaprofinu). Radlagour hamarksskammtur af
cysteamini er 1,95 g/m?/dag. Ekki er mzlt med notkun skammta sem eru stzrri en 1,95 g/m?/dag (sja
kafla 4.4).

Markgildin sem gefin eru upp i samantekt 4 eiginleikum lyfsins eru fengin med pvi ad nota blandada
hvitkornaprofid. Athuga parf ad medferdarmarkmid fyrir lakkun a cystingildum eru profanasértaek og
mismunandi préfanir hafa sértaek medferdarmarkmid. bvi skulu heilbrigdisstarfsmenn kynna sér
profanasértaeek medferdarmarkmid sem einstakar rannsoknarstofur veita.

Nylega greind born
Heegt er ad aeetla vidhaldsskammtinn sem markmioid er ad nota, 1,3 g/mz/dag, samkvaemt eftirfarandi
toflu par sem tekid er tillit til likamsyfirbords og pyngdar.

Tafla 1: Radlagdur skammtur

Pyngd i kilogrommum Raéli&gf;;rksll;zz_?::;: tmg

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

*Naudsynlegt getur verio ad haekka skammt til ad na fram markpéttni cystins i
hvitum blédkornum.
Ekki er malt med notkun skammta sem eru steerri en 1,95 g/m?*/dag.



Ef skammtar gleymast

Ef skammtur gleymist skal taka hann svo fljott sem audid er. Ef innan vid fjorar klukkustundir eru
fram ad neesta skammti skal sleppa skammtinum sem gleymdist og fylgja venjulegri skammtaaatlun.
Ekki & a0 tvofalda skammtinn.

Serstakir sjuklingahopar

Sjuklingar med litio pol

Sjuklingar med minna pol hljéta samt marktaekan avinning ef cystingildi hvitra blodkorna eru undir

2 nmol af hemicystini/mg protins (maeld med blandada hvitkornapréfinu). Hegt er ad auka skammtinn
af cysteamini ad hamarki i 1,95 g/m?/dag til ad na pessu gildi. Skammturinn 1,95 g/m?*/dag af
cysteamin bitartrati med hradri losun hefur verid tengdur vid aukna tioni pess ad medferd sé heett
vegna Opols og aukinnar tidni aukaverkana. Ef cysteamin polist illa i upphafi sokum einkenna i
meltingarvegi eda skammvinnra hudutbrota tti ad stodva medferdina timabundid, hefja hana svo 4 ny
med minni skammti og auka skammtinn smam saman upp ad videigandi skammti (sja kafla 4.4).

Sjuklingar i skilun eda eftir igredslu

Reynslan hefur { sumum tilvikum synt ad sjuklingar sem eru i skilun pola sumar tegundir cysteamins
verr (p.e. leidir til fleiri aukaverkana). Melt er med nanara eftirliti & cystingildum hvitra blodkorna hja
pessum sjaklingum.

Sjuklingar med skerta nyrnastarfsemi
Venjulega er ekki porf 4 skammtaadlogun en po skal hafa eftirlit med cystingildum hvitra blédkorna.

Sjuklingar med skerta lifrarstarfsemi
Venjulega er ekki porf &4 skammtaadlogun en po skal hafa eftirlit med cystingildum hvitra bléokorna.

Lyfjagjof
Til inntoku.

Gefa ma lyfid med pvi ad kyngja hylkjunum heilum, dreifa innihaldi hylkisins (syruhjupudum perlum)
yfir faedu eda gefa pad i gegnum magaslongu.
Ekki mylja eda tyggja hylki eda innihald hylkis.

Gjof med mat

Gefa ma cysteamin bitartrat med surum avaxtasafa eda vatni.

Ekki skal gefa cysteamin bitartrat med fitu- eda proteinrikri fadu né med frosinni matvoru eins og is.
Sjuklingar skulu avallt reyna ad sleppa maltidum og neyslu mjolkurvara i a.m.k. 1 klst. fyrir og 1 klst.
eftir inntoku PROCY SBI. Ef ekki er hagt ad fasta a pessum tima er i lagi ad borda litid magn (~

100 gromm) af mat (helst kolvetni) a klukkutimanum fyrir og eftir inntoku PROCYSBI. Mikilvagt er
ad skammta PROCYSBI med tilliti til maltida med samraeemdum og nakveemum heetti yfir timabilid
(sja kafla 5.2).

Vegna hettu 4 asvelgingu skal opna hordu hylkin fyrir born u.p.b. 6 ara og yngri og dreifa innihaldi
peirra yfir mat eda drykki sem taldir eru upp i kafla 6.6.

Sja leidbeiningar i kafla 6.6 um lyfid fyrir gjof.

4.3 Frabendingar

. Ofnaemi fyrir virka efninu / virku efnunum, 6llum tegundum cysteamins (mercaptamins) eda
einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
. Ofnaemi fyrir penicillamini.

. Brjostagjof.



4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vio notkun
Ekki er malt med notkun skammta sem eru steerri en 1,95 g/m?*/dag (sja kafla 4.2).

Ekki hefur verid synt fram 4 ad cysteamin til inntoku hindri ad cystinkristallar setjist i augu. Ef
cysteaminaugndropar eru notadir i peim tilgangi, skal halda notkun peirra afram.

Ef pungun er stadfest eda aformud tti ad endurmeta medferdina vandlega og upplysa ber sjuklinginn
um hugsanlega hettu 4 vanskdpun af voldum cysteamins (sja kafla 4.6).

Ekki skal gefa bornum undir u.p.b. 6 ara heil hylki af PROCYSBI vegna hettu 4 asvelgingu (sja
kafla 4.2).

Huo

Greint hefur verid fra alvarlegum hudskemmdum hja sjuklingum i medferd med haum skommtum af
cysteamin bitartrati med hradri losun eda 60rum cysteaminséltum, sem hafa svarad meoferd eftir
minnkun & cysteaminskommtum. Laeknar skulu hafa reglulegt eftirlit med htd og beinum sjiklinga
sem fa cysteamin.

Ef breytingar 1 hid eda beinum koma 1 1j6s skal minnka skammtinn af cysteamini eda stoova
medferdina. Mogulegt er ad hefja medferdina ad nyju med minni skammti undir nénu eftirliti og titra
hann svo hagt upp ad videigandi medferdarskammti (sja kafla 4.2). Ef fram koma alvarleg hudutbrot
s.s. regnbogarodapot med blodrum eda eitrunardreplos hudpekju, @tti ekki ad hefja gjof med
cysteamini ad nyju (sja kafla 4.8).

Meltingarfzeri

Tilkynnt hefur verid um sdramyndun og blaedingar i meltingarfaerum sjuklinga sem taka cysteamin
bitartrat med hradri losun. Leeknar skulu vera vakandi fyrir einkennum um saramyndun og blaedingar
jafnframt pvi a0 upplysa sjuklinga og/eda forradamenn um einkenni alvarlegrar eitrunar i
meltingarfeerum og hvad skuli adhafast ef pau koma fram.

Einkenni i meltingarvegi, p.m.t. 6gledi, uppkost, lystarleysi og verkur i kvidarholi hafa verid tengd
cysteamini.

brengslum 4 motum dausgarnar og botnristils og 1 ristli (fibrosing colonopathy) var fyrst lyst hja
sjuklingum med slimseigjusjukdém sem fengu haa skammta af brisensimum & tofluformi med
syruhjup ur metakrylsyru- etylakrylat samfjolliou (1:1), sem er eitt af hjalparefnunum i PROCYSBI.
Sem vartidarradstofun skal meta dvenjuleg einkenni i kvidi eda breytingar 4 peim til ad ttiloka
hugsanleg prengsli 4 mo6tum dausgarnar og botnristils og 1 ristli.

Midtaugakerfi (CNS)

Einkenni i midtaugakerfi s.s. krampar, sinnuleysi, svefnhdfgi, punglyndi og heilakvilli hafa verid
tengd vid notkun cysteamins. Ef einkenni i midtaugakerfi proast skal meta sjuklinginn vandlega og
adlaga skammtinn eftir porfum. Sjuklingar ttu ekki ad adhafast neitt sem hefur hugsanlega haettu i for
med sér par til ahrif cysteamins 4 andlega getu hafa verid metin (sja kafla 4.7).

Hyvitfrumnafaed og 6edlileg lifrarstarfsemi

Cysteamin hefur stoku sinnum verid tengt vid hvitfrumnafaed sem gengur til baka og 6edlilega
lifrarstarfsemi. bvi skal fylgjast med blodgildum og lifrarstarfsemi.



Go60kynja innanktpu haprystingur

Greint hefur veri0 fra tilfellum af géokynja innanktipu haprystingi (eda folsku heilagxli (PTC)) og/eda
doppubjug sem tengist medferd med cysteamin bitartrati sem gekk til baka med vidbotarmedferd med
pvagrasilyfjum (eftir markadssetningu 4 cysteamini bitartrati med hradri losun). Laeknar skulu gefa
sjuklingum fyrirmeaeli um ad tilkynna 61l eftirfarandi einkenni: h6fudverk, eyrnasud, sundl, 6gledi,
tvisyni, pokusyn, sjonmissi, verk a bak vid auga eda verk sem kemur vid augnhreyfingar. borf er a
reglubundinni augnskodun til ad greina slikt astand snemma og veita skal timabera medferd pegar
pess verdur vart til a0 koma i veg fyrir sjontap.

PROCYSBI inniheldur natrium

Lyfid inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium i hverri skammtaeiningu, p.e.a.s. er sem naest
natriumlaust.

4.5 Milliverkanir vio onnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki er hagt ad utiloka ad cysteamin sé kliniskt marktaekur 6rvi fyrir CYP-ensim, hemill fyrir P-gp og
BCRP i pormum og hemill fyrir upptokuflutningskerfi i lifur (OATP1B1, OATP1B3 og OCT1).

Samhlida gj6f med salta- og steinefhauppbot

Cysteamin ma gefa med salta- og steinefnauppbot (nema bikarbonati) sem naudsynleg er vid
medhondlun Fanconi-heilkennis, sem og D vitamini og skjaldkirtilshormoni. Gefa skal bikarbonat
a.m.k. einni klst. fyrir eda einni klst. eftir skammt af PROCYSBI til ad koma 1 veg fyrir ad cysteamin
losni mogulega fyrr.

Indémetasin og cysteamin hafa verid notud samtimis hja nokkrum sjuklingum. begar um er ad reda
sjuklinga sem hafa gengist undir nyrnaigraedslu hefur andhéfnunarmedferd med cysteamini farid fram.

Samhlida gjof & protonupumpuhemlinum émeprazol og PROCYSBI in vivo syndu engin ahrif &
utsetningu fyrir cysteamin bitartrati.

4.6 Frjosemi, medganga og brjostagjof

Konur 4 barneignaraldri

Tilkynna etti konum & barneignaraldri um heettuna & fosturskemmdum og peim skal radlagt ad nota
Orugga getnadarvorn medan 4 medferdinni stendur. Stadfesta etti med pungunarprofi ad konur &
barneignaraldri séu ekki pungadar adur en medferd er hafin.

Medganga

Engar upplysingar liggja fyrir um notkun cysteamins 4 medgongu. Dyrarannsoknir hafa synt
eiturverkanir 4 &xlun, par & medal vanskopun (sja kafla 5.3). Hugsanleg aheetta fyrir menn er ekki
pekkt. Ahrif 6medhondlads cystingeymdarkvilla 4 medgongu eru heldur ekki pekkt.

bess vegna ma ekki nota cysteamin bitartrat & medgdngu, sérstaklega 4 fyrsta pridjungi, nema bryna
naudsyn beri til (sja kafla 4.4).

Ef pungun er stadfest eda aformud etti ad endurmeta medferdina vandlega.
Brjostagjof
Ekki er pekkt hvort cysteamin skiljist ut i brjostamjolk. Samt sem adur vegna nidurstadna ur

dyrarannsoknum & mjolkandi kvendyrum og nyfeeddum ungum (sja kafla 5.3), mega konur sem nota
PROCYSBI ekki hafa barn 4 brjosti (sja kafla 4.3).



Frjosemi

Ahrif 4 frjosemi hafa komid fram i dyrarannsoknum (sja kafla 5.3). Tilkynnt hefur verid um
sadfrumuleysi hja karlmdnnum med cystingeymdarkvilla.

4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla
Cysteamin hefur litil eda veeg ahrif 4 hefni til aksturs eda notkunar véla.

Cysteamin getur valdid syfju. Vio upphaf medferdar @ttu sjuklingar ekki adhafast neitt sem hefur
hugsanlega haettu 1 for med sér par til ahrif lyfsins a einstaklinginn hafa verid stadfest.

4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 6ryggi

Buast ma vid ad um 35% sjiklinga sem fa hradlosandi lyfjaform cysteamin bitartrats finni fyrir
aukaverkunum. ber tengjast fyrst og fremst meltingarfeerum og midtaugakerfi. Pegar pessar
aukaverkanirnar koma fram vid upphaf cysteaminmeodferdar getur nadst aukid pol med pvi ad hatta
medferdinni timabundid og hefja hana sidan smam saman aftur.

[ kliniskum rannsoknum & heilbrigdum sjalfbodalidum voru algengustu aukaverkanirnar mjog algeng
einkenni i meltingarvegi (16%) sem komu fyrst og fremst fram sem einstok tilvik og voru vaeg eda
midlungs alvarleg. Aukaverkanirnar hja heilbrigdu einstaklingunum voru svipadar og aukaverkanirnar
hja sjuklingunum ad pvi er vardar truflanir i meltingarvegi (nidurgangur og kvidverkir).

Listi yfir aukaverkanir 4 tofluformi

Tioni aukaverkana eru skilgreind samkvemt eftirfarandi venju: mjog algengar (>1/10), algengar
(>1/100 til <1/10), sjaldgaefar (>1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (=1/10.000 til <1/1.000); koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000) og tidni ekki pekkt (ekki heegt ad aeetla tidoni ut fra fyrirliggjandi gognum).
Innan hvers tidniflokks eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst:

Tafla 2: Aukaverkanir
MedDRA flokkun eftir lifferum Tioni: aukaverkun

Blod og eitlar Sjaldgeefar: Hvitfrumnafaed
Onemiskerfi Sjaldgceefar: Bradaofnemi

Efnaskipti og nering Mjog algengar: Lystarleysi

Gedran vandamal Sjaldgeefar: Taugaveiklun, ofskynjanir
Taugakerfi Algengar: Hofudverkur, heilakvilli

Sjaldgeefar: Svetnhofgi, krampar

Meltingarfari Mjéog algengar: Uppkost, 6gledi, nidurgangur

Algengar: Kvioverkir, andremma,
meltingartruflanir, maga- og garnabodlga

Sjaldgceefar: Maga- og garnasar
Huo og undirhud Algengar: Oedlileg htidlykt, Gtbrot

Sjaldgeefar: Breytingar a haralit, hudslit, stokk htd
(fraudvortufalsexli (molluscoid pseudotumor) a

olnbogum)

Stookerfi og bandvefur Sjaldgeefar: Ofrétting lida, verkur i fotleggjum, vera
kidfeettur (genum valgum), beinryrd, samfallsbrot,
hryggskekkja.

Nyru og pvagferi Sjaldgeefar: Nyrungaheilkenni
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MedDRA flokkun eftir liffeerum Tioni: aukaverkun

Almennar aukaverkanir og Mjog algengar: Sinnuleysi, sotthiti
aukaverkanir 4 ikomustao:

Algengar: brottleysi
Rannsoknanidurstodur Algengar: Oedlileg lifrarprof

Lysing a4 voldum aukaverkunum

Reynsla af kKliniskum rannsoknum med PROCYSBI

{ kliniskum rannsoknum par sem PROCY SBI var borid saman vid cysteamin bitartrat med hradri
losun, fann pridjungur sjuklinga fyrir mjog algengum truflunum i meltingarvegi (6gledi, uppkdstum,
kvidverkjum). Algengar truflanir i taugakerfi (hofudverkur, svefnhofgi og sinnuleysi) og algengar
almennar aukaverkanir (prottleysi) komu einnig fram.

Reynsla eftir markadssetningu d cysteamin bitartrati med hradri losun

Greint hefur verid fra gookynja innankipu haprystingi (eda folsku heilazxli (PTC)) med doppubjig
(papilledema), hudskemmdum, fraudvortufalsexlum, hudsliti, stokkri huao, ofréttingu lida, verk i
fotleggjum, innbeygdum hnjam, beinryrd, samfallsbrotum og hryggskekkju vid notkun 4 cysteamin
bitartrati med hradri losun (sja kafla 4.4).

Greint hefur verid fra tveimur tilvikum nyrungaheilkennis innan 6 manada fra upphafi medferdar sem
gekk smam saman til baka eftir ad medferd var heett. Vefjarannsokn syndi annars vegar
himnumyndandi nyrnabdlgu i gauklum (glomerulonephritis) nyrnapega, og hins vegar ofnamistengda
millivefsnyrnabdlgu (hypersensitivity interstitial nephritis).

Greint hefur verid fra nokkrum tilvikum heilkennis sem likist Ehlers-Danlos 4 olnbogum hja bérnum
sem hafa fengio langtimamedferd med storum skommtum af mismunandi samsetningum af cysteamini
(cysteamin klorhydrati, cystamini eda cystamin bitartrati), yfirleitt i staerri skdmmtum en
hamarksskammti sem er 1,95 g/m*dag. I sumum tilvikum tengdust pessar hidskemmdir hudsliti og
l6skun & beinum sem saust fyrst vid rontgenrannsoknir. Peir beinkvillar sem greint var fra voru
innbeygd hné (genum valgum), verkur i fotleggjum og ofrétting i lidum, beinryrd, samfallsbrot og
hryggskekkja. I peim fau tilvikum sem vefjameinafraedirannsokn a4 hud var gerd, bentu nidurstodur til
@0ainnanpekjuexlis. Greint var fra einu daudsfalli 1 kjolfar brads surefnisskorts 1 heila med
greinilegum @&dakvilla. Hja nokkrum sjuklingum dré Gr hidskemmdum & olnbogum eftir ad skammtur
af cysteamini me0 hradri losun var minnkadur (sja kafla 4.4).

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu
Eftir a0 lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvaegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad

tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stodugt med sambandinu milli dvinnings og ahettu 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.

4.9 Ofskommtun

Ofskommtun cysteamins getur valdio stigvaxandi drunga.

Ef ofskommtun 4 sér stad skal stydja dndunarfzri og hjarta- og eedakerfi 4 videigandi hatt. Ekkert
sérstakt moétefni er pekkt. Ekki er vitad hvort haegt sé ad fjarleegja cysteamin med blodskilun.

5. LYFJAFRADILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lyfhrif

Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfara- og efnaskiptalyf, aminésyrur og afleidur, ATC-flokkur:
A16AA04.



Cysteamin er einfaldasta stoduga amino6tiolid og nidurbrotsefni amindsyru cysteins. Cysteamin tekur
patt i tvihlida efnahvarfi tiol-disulfids innan leysikornanna sem umbreytir cystini yfir i cystein og
blandad disulfid cysteins og cysteamins, sem badi geta losnad ur leysikornunum hja sjuklingum med
cystingeymdarkvilla.

Heilbrigoir einstaklingar og arfblendnir einstaklingar med tilliti til cystingeymdarkvilla eru med
cystingildi hvitra blodkorna < 0,2 og yfirleitt minna en 1 nmol af hemicystine/mg proteins pegar pau
eru mald med blandada hvitkornaprofinu. Einstaklingar med cystingeymdarkvilla eru med haekkanir &
cystingildum hvitra blodkorna yfir 2 nmol af hemicystini/mg protins.

Fylgst er meo cystingildum hvitra blédkorna hja pessum sjuklingum til ad akvarda hafilega skammta,
gildin eru meld 30 minatum eftir skdmmtun med PROCYSBI.

bridja stigs slembirodud, vixlud lykilrannsokn a lyfjahvorfum og lythrifum (sem einnig var fyrsta
slembiradada rannsoknin sem gerd var a cysteamin bitartrati med hradri losun) syndi fram & ad vio
stoduga péttni, héldu sjiklingar sem fengu PROCYSBI 4 12 klst. fresti (Q12H) samberilegri lakkun a
cystingildum hvitra blodkorna og cysteamin bitartrat med hradri losun a 6 klst. fresti (Q6H). Fjorutiu
og premur (43) sjuklingum var slembiradad; tuttugu og sj6 (27) bornum (4 aldrinum 6 til 12 ara),
fimmtan (15) unglingum (& aldrinum 12 til 21 ars) og einum (1) fullordnum med cystingeymdarkvilla
og upprunalega nyrnastarfsemi sem byggd var a asetludum gauklasiunarhrada (GFR) (leidréttum fyrir
likamsyfirbord) > 30 ml/min./1,73 m?® var slembiradad. Af pessum fjdrutiu og premur (43) sjiiklingum
drogu tvo (2) systkini sig til baka i lok fyrsta vixltimabilsins vegna fyrirfram akvedinnar
skurdadgerdar hja 60ru (1) peirra; fjorutiu og einn (41) sjuklingur lauk rannsdknaraztluninni. Tveir (2)
sjuklingar voru utilokadir fra greiningu samkvamt rannsoknaraetlun pvi cystingildi hvitra blodkorna
hja peim foru yfir 2 nmol hemicystins/mg proéteins & medferdartimabilinu med cysteamini med hradri
losun. Prjatiu og niu (39) sjuklingar toku patt i endanlegri greiningu 4 verkun samkvaemt
rannsoknaraatlun.

Tafla 3: Samanburdur a cystingildum hvitra blodkorna eftir gjof a cysteamin bitartrat med hradri

losun og PROCYSBI
Samkvaemt rannséknarazetlun (PP) Pydi (N=39)
Hro60 losun
cysteamin bitartrat PROCYSBI
Cystingildi hvitra bl6okorna
(LS-medaltal + stadalvilla) i nmol 0,44 + 0,05 0,51+ 0,05
hemicystins/mg protins*
Meodferdarahrif
(LS-medaltal + stadalvilla; 95,8% 0,08 +£0,03; 0,01 ti1 0,15; <0,0001
Oryggisbil; p-gildi)
Allir matsheefir sjuklingar (ITT) Pyoi (N=41)
Hr60 losun
cysteamin bitartrat PROCYSBI
Cystingildi hvitra blookorna
(LS-medaltal + stadalvilla) i nmol 0,74 +£0,14 0,53 +0,14
hemicystins/mg prétins*
Meoferdarahrif
(LS-medaltal + stadalvilla; 95,8% -0,21 +0,14; -0,48 til 0,06; <0,001
Oryggisbil; p-gildi)

*Meld med blandada hvitkornaprofinu

Fjorutiu af fjorutiu og einum (40/41) sjuklingi sem lauk 3. stigs lykilrannsékninni voru teknir inn i
framsyna rannsékn med PROCY SBI sem var haldid opinni eins lengi og medferdarlaeknir peirra gat
ekki avisad PROCYSBI. { rannsékninni voru cystingildi hvitra blodkorna hja peim, mald med
blandada hvitkornaprofinu, alltaf ad medaltali undir eeskilegu vidmidi sem var

< 1 nmol hemicystins/mg proteins. Aztladur gauklasiunarhradi (eGFR) breyttist ekki hja
rannsoknarpydinu a timabilinu.



5.2 Lyfjahvorf

Frisog

Hlutfallslegt adgengi er u.p.b. 125% samanborid vid cysteamin med hradri losun.

Neysla feedu dregur ur frasogi PROCYSBI 30 minatum fyrir lyfjagjof (u.p.b. 35% minnkun a

utsetningu) og 30 min. eftir skammt (u.p.b. 16% minnkun & ttsetningu fyrir heil hylki og 45% fyrir
opin hylki). Neysla feedu tveimur klukkustundum eftir gjof hafdi ekki ahrif a frasog PROCYSBI.

Dreifing

In vitro plasmaproéteinbinding cysteamins, fyrst og fremst vid albtimin, er u.p.b. 54% og 6had
plasmapéttni lyfsins yfir skammtabilid.

Umbrot

Synt var fram 4 ad brotthvarf dbreytts cysteamins i pvagi er 4 bilinu 0,3% og 1,7% af
heildardagsskammiti fjdgurra sjuklinga; meginhluti cysteamins er skilinn ut sem sulfat.

In vitro nidurstddur benda til pess ad cysteamin bitartrat sé liklegt til umbrota fyrir tilstilli fjolda CYP
ensima, p.& m. CYP1A2, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6 og CYP2E1. CYP2A6
og CYP3A4 toku ekki patt i umbrotum cysteamin bitartrats vid tilraunaadsteedurnar.

Brotthvarf

Endanlegur helmingunartimi cysteamin bitartrats er u.p.b. 4 klukkustundir.

Cysteamin bitartrat er ekki hemill fyrir CYP1A2, CYP2A6, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19,
CYP2D6, CYP2E1 og CYP3A4 in vitro.

In vitro: Cysteamin bitartrat er hvarfefni fyrir P-gp og OCT2 en er ekki hvarfefni fyrir BCRP,
OATPI1BI1, OATP1B3, OAT1, OAT3 og OCT]1. Cysteamin bitartrat er ekki hemill fyrir OAT1, OAT3
og OCT2.

Sérstakir sjuklingahdpar

Lyfjahvorf cysteamin bitartrats hafa ekki verio rannsokud hja sérstokum sjuklingah6pum.
5.3 Forkliniskar upplysingar

f rannséknum 4 eiturverkunum a erfdaefni var tilkynnt um litningafravik i reektudum frumulinum
heilkjornunga i birtum rannséknum meo cysteamini. Sértaekar rannsoknir med cysteamin bitartrati
syndu enga stokkbreytivaldandi verkun i Ames-profi né litningabrot (clastogenic effect) i
smakjarnaprofi & musum (micronucleus test). Rannsokn a bakstokkbreytingum hja bakterium (,,Ames-
prof) var framkvaemt med cysteamin bitartrati sem notad var i PROCYSBI, cysteamin bitartratid
syndi enga stokkbreytivaldandi verkun i profuninni.

Rannsoknir & eexlun syndu eiturdhrif & fosturvisi og fostur (uppsog og fosturvisnun eftir hreidrun) hja
rottum vid skammtasterdina 100 mg/kg/dag og hja kaninum sem fengu cysteamin 50 mg/kg/dag.
Vanskapandi dhrifum hefur verid lyst hja rottum pegar cysteamin er gefio 4 timabili lifferamyndunar
vi0 skammtastaerdina 100 mg/kg/dag.

Petta jafngildir 0,6 g/m?/dag i rottum sem er litillega undir radl6gdum kliniskum vidhaldsskammti af

cysteamini, p.e. 1.3 g/m*dag. Minnkud frjésemi kom fram hja rottum vid 375 mg/kg/dag og vid pann
skammt dr6 Gr pyngdaraukningu. Vid pennan skammt dré einnig ur pyngdaraukningu og lifun
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afkveema & medan pau voru a spena. Storir cysteaminskammtar skerda getu madra med unga 4 spena
til a0 naera afkvemi sin. Stakskammtar af lyfinu hindra prolaktinseytingu i dyrum.

Drer kom fram hja nybornum rottum sem fengu cysteamin.

Storir skammtar af cysteamini, annad hvort til inntoku eda utan meltingarvegar, valda
skeifugarnarsarum i rottum og musum, en ekki i Gpum. Gjof lyfsins i tilraunaskyni veldur eydingu
somatostatins 1 ymsum dyrategundum. Afleidingar pess vardandi kliniska notkun lyfsins eru ekki
pekktar.

Engar rannsoknir 4 krabbameinsvaldandi ahrifum hafa verid gerdar 4 cysteamin bitartrat horoum
magasyrupolnum hylkjum.

6. LYFJAGERPARFRADILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

Innihald hylkis

orkristalladur sellulosi

metakrylsyra - etylakrylat samfjollida (1:1)
hypromelldsi

talkim

trietylsitrat
natriumlarylsulfat

Skel hylkisins

gelatin

titandioxid (E171)
indigékarmin (E132)
Prentblek

skellakk

povidon K-17
titandioxid (E171)

6.2 Osamrymanleiki
A ekki vid.

6.3 Geymslupol

2 ar
Geymslupol eftir ad notkun hefst: 30 dagar.

6.4 Sérstakar varudarreglur vido geymslu
Geymid i kali (2°C - 8°C). Ma ekki frjosa.

Geymio ilatid vel lokad til varnar gegn ljosi og raka.
Geymid vio legri hita en 25°C eftir opnun.

11



6.5 Gerd ilats og innihald

PROCYSBI 25 mg magasyrupolid hart hylki

Hvitt 50 ml hapéttni polyetylen glas sem inniheldur 60 magasyrupolin hérd hylki med einu 2-i-1
rakadraegu hylki og einu strefnisgleypandi hylki, med barnadryggisloki tr polypropyleni.

Hvert glas inniheldur tvo plasthylki fyrir aukna vernd gegn raka og lofti.

Vinsamlegast geymid hylkin tvo 1 hvoru glasi 4 medan a notkun stendur. Fleygja ma hylkjunum med
glasinu eftir notkun.

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid hart hylki

Hyvitt 400 ml hapéttni polyetylen glas sem inniheldur 250 magasyrupolin hord hylki med einu 2-i-1
rakadraegu hylki og tveimur surefnisgleypandi hylkjum, med barnadryggislokum tr polypropyleni.
Hvert glas inniheldur prju plasthylki fyrir aukna vernd gegn raka og lofti.

Vinsamlegast geymid hylkin prju i glasinu 4 medan 4 notkun stendur. Fleygja ma hylkjunum med
glasinu eftir notkun.

6.6  Sérstakar varudarraostafanir vio forgun og 6nnur medohondlun
Meodhondlun

Lyfi dreift yfir mat

Opna skal hylkin fyrir kvold- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu yfir u.p.b. 100 gromm af
eplasodsu eda avaxtamauki. Hraerid innihaldinu varlega saman vid mjukan mat og buid til blondu af
cysteaminkornum og mat. Borda skal alla blonduna. A eftir ma drekka 250 ml af videigandi surum
vokva - avaxtasafa (t.d. appelsinusafa eda einhverjum sirum avaxtasafa) eda vatni. Blonduna verdur
ad borda innan 2 klst. eftir blondun og hana ma geyma i isskap fra pvi ad hiin var utbtin par til hin er
gefin.

Gjof med magaslongum

Opna skal hylkin fyrir kvold- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu yfir u.p.b. 100 gromm af
eplasosu eda avaxtamauki. Hreerid innihaldinu varlega saman vid mjukan mat og buid til blondu af
cysteaminkornum og mjukum mat. Pvi naest skal gefa blonduna i gegnum magaslongu um kvidvegg,
magaslongu um nef eda slongu um maga- og asgarnarraufun med pvi ad nota sprautu fyrir
holleggsenda. Adur en PROCYSBI er gefid: losid hnappinn 4 magaslongunni og festid
naringarslonguna vid. Skolid med 5 ml af vatni til ad hreinsa hnappinn. Dragid blénduna upp i
sprautuna. Malt er med pvi ad nota ad hamarki 60 ml af blondunni i sprautu med holleggsenda og
nota beina naringarslongu eda slongu fyrir stakan skammt (bolus). Setjid opid & sprautunni sem
inniheldur blondu af PROCY SBI/eplasésu/avaxtamauki inn 1 opid 4 naeringarslongunni og fyllid hana
alveg me0 blondunni: til ad fordast stiflur er radlagt ad prysta varlega 4 sprautuna og halda
naeringarslongunni laréttri medan a gjof stendur. Einnig er maelt med pvi ad gefa u.p.b. 10 ml af
seigfljotandi mat eins og eplasosu eda dvaxtamauki a 10 sektindna fresti par til sprautan er alveg tom
til ad fordast stiflur. Endurtakio skrefid hér ad ofan par til 611 blandan hefur verio gefin. Eftir gjof
PROCYSBI 4 a0 draga 10 ml af avaxtasafa eda vatni upp i adra sprautu og skola magaslonguna til ad
tryggja ad ekkert af blondunni af eplasésunni/avaxtamaukinu og kyrninu festist i magaslongunni.
Blonduna verdur a0 gefa innan 2 klst. eftir blondun og hana ma geyma i isskap fra pvi ad hin var
utbtin par til hiin er gefin. Ekki ma geyma neitt af blondunni.

Lyfi dreift i appelsinusafa, einhvern suran dvaxtasafa eda vatn
Opna skal hylkin fyrir kvold- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu it i 100 til 150 ml af sarum
avaxtasafa eda vatni. Valkostir fyrir lyfjagjof eru gefnir hér 4 eftir:

o Valkostur 1/sprauta: Blandid varlega saman i 5 mintitur og dragio svo blonduna af cysteamin-
kornum og surum avaxtasafa eda vatni upp i inngjafarsprautuna.

. Valkostur 2/bolli: Blandid varlega saman 1 5 minutur i bolla eda hristid varlega i 5 minttur i
lokudum bolla (t.d. stitkdnnu). Drekkid blonduna af cysteamin-kornum og surum avaxtasafa
eda vatni.
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Blonduna verdur ad gefa (drekka) innan 30 mintitna eftir blondun og hana ma geyma 1 isskap fra pvi
a0 hun var utbuin par til hun er gefin.

Forgun

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

7. MARKADSLEYFISHAFI

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

Italia

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/001

EU/1/13/861/002

9.  DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADPSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 06. september 2013

Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 26. jali 2018

10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.
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1. HEITI LYFS

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid kyrni.
PROCYSBI 300 mg magasyrupolid kyrni.
2. INNIHALDSLYSING

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid kyrni

Hver skammtapoki inniheldur 75 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

PROCYSBI 300 mg magasyrupolid kyrni

Hver skammtapoki inniheldur 300 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

Sja lista yfir 611 hjalparefni i kafla 6.1.

3.  LYFJAFORM
Magasyrupolid kyrni.

Hyvitt eda beinhvitt kyrni.

4. KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1 Abendingar

PROCYSBI er @tlad til medferdar a stadfestum cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdomi
(nephropathic cystinosis). Cysteamin dregur Gr uppsofnun cystins i sumum frumum (t.d. hvitkornum,
vOdva- og lifrarfrumum) i sjiklingum med cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdéomi og dregur tr
framvindu nyrnabilunar pegar medferd er hafin snemma.

4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd med PROCYSBI skal hefja undir yfirumsjon laeknis sem hefur reynslu af medferd
cystingeymdarkvilla.

Cysteamin medferd verdur ad hefja strax pegar greining hefur verid stadfest (p.e. aukning a
cystingildum hvitra blodkorna) til ad hamarksavinningur naist.

Skammtar

Heegt er a0 mala cystinpéttni hvitra blodkorna med ymsum mismunandi adferdum, eins og malingu a
sérstokum undirhdpum hvitra blédkorna (t.d. kyrningapréfi) eda blandada hvitkornaprofinu par sem
hver profun hefur mismunandi markgildi. Heilbrigdisstarfsmenn skulu kynna sér profanasértaek
medferdarmarkmid sem einstakar rannsoknarstofur veita pegar peir taka akvardanir vardandi greiningu
og skammta PROCY SBI hja sjuklingum med cystingeymdarkvilla. Til deemis er markmid
medferdarinnar ad vidhalda cystingildum hvitra blédkorna vid < 1 nmol af hemicystini/mg protins
(mald med blandada hvitkornapréfinu), 30 min. eftir skommtun. Markmid medferdarinnar hja
sjuklingum, sem fa stoduga skammta af PROCY SBI og hafa ekki gott adgengi a0 fullnaegjandi
adstoou til meelinga 4 cystingildi hvitra blodokorna, skal vera ad vidhalda cysteaminpéttni i plasma vid
> 0,1 mg/l, 30 min. eftir skommtun. Timasetning malinga: PROCYSBI 4 ad gefa 4 12 klst. fresti.
Greiningarnar & cystingildi hvitra blodkorna og/eda cysteamini i plasma verda a0 liggja fyrir 12,5 klst.
eftir kvoldskammt daginn 40ur og par af leidandi 30 minttum eftir ad naesti skammtur er gefinn ad
morgni.
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begar skipt er um medferd hja sjuklingum sem taka cysteamin bitartrat med hradri losun i hordum
hylkjum

Mogulegt er ad breyta lyfjagjof hja sjuklingum med cystingeymdarkvilla sem taka cysteamin bitartrat
med hradri losun yfir i heildardagsskammt med PROCY SBI sem jafngildir fyrri heildarskammtinum a
cysteamin bitartrati med hradri losun. Skipta skal heildardagsskammtinum i tvennt og gefa & 12 klst.
fresti. R4dlagdur hdmarksskammtur af cysteamini er 1,95 g/m*/dag. Ekki er malt med notkun
skammta sem eru steerri en 1,95 g/m?*/dag (sja kafla 4.4).

Sjuklingar sem skipta r cysteamin bitartrati med hradri losun yfir i PROCY SBI @ttu ad lata meaela
cystingildi hvitra blodkorna eftir 2 vikur og par a eftir 4 3 manada fresti til ad meta akjosanlegan
skammt eins og lyst er hér ad framan.

Nylega greindir fullordnir sjuklingar

Nylega greindir fullordnir sjuklingar skulu hefja medferd med 1/6 til 1/4 af vidhaldsskammtinum af
PROCYSBI sem @tlunin er ad nota. Vidhaldsskammturinn sem atlunin er ad nota er 1,3 g/m*dag i
tveimur adskildum skdmmtum sem gefnir eru & 12 klst. fresti (sja toflu 1 hér fyrir nedan). Auka skal
skammtinn ef pol er fullneegjandi og cystingildi hvitra blodkorna haldast >1 nmol af

hemicystini/mg prétins (mald med blandada hvitkornaprofinu). Radlagdur hamarksskammtur af
cysteamini er 1,95 g/m?/dag. Ekki er malt med notkun skammta sem eru stzerri en 1,95 g/m?/dag (sja
kafla 4.4).

Markgildin sem gefin eru upp i samantekt 4 eiginleikum lyfsins eru fengin med pvi ad nota blandada
hvitkornapro6fid. Athuga parf ad medferdarmarkmid fyrir laekkun a cystingildum eru profanasértaek og
mismunandi profanir hafa sértaek medferdarmarkmid._bvi skulu heilbrigdisstarfsmenn kynna sér
profanasértaek medferdarmarkmiod sem einstakar rannsoknarstofur veita.

Nylega greind born
Hagt er ad 4ztla vidhaldsskammtinn sem markmidid er ad nota, 1,3 g/m?/dag, samkvaemt eftirfarandi
toflu par sem tekid er tillit til likamsyfirbords og pyngdar.

Tafla 1: Radlagdur skammtur

Pyngd i kilégrommum Raélzkgﬁll;rksllsczlﬁlzsttlil: 1 mg

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

*Naudsynlegt getur verid a0 hackka skammt til a0 na fram markpéttni cystins i
hvitum bl6okornum.
Ekki er maelt med notkun skammta sem eru staerri en 1,95 g/m?/dag.

Til ad na askilegum vidhaldsskammti ma ihuga notkun &8 PROCYSBI 25 mg magasyrupolnum
h6rdum hylkjum.

Ef skammtar gleymast

Ef skammtur gleymist skal taka hann svo fljott sem audid er. Ef innan vid fjorar klukkustundir eru
fram a0 neasta skammti skal sleppa skammtinum sem gleymdist og fylgja venjulegri skammtaaatlun.
Ekki & ad tvofalda skammtinn.

15



Sérstakir sjuklingahopar

Sjuklingar med litio pol

Sjuklingar med minna pol hljota samt markteekan avinning ef cystingildi hvitra bloédkorna eru undir

2 nmol af hemicystini/mg proétins (maeld med blandada hvitkornapréfinu). Hegt er ad auka skammtinn
af cysteamini ad hamarki i 1,95 g/m?/dag til ad na pessu gildi. Skammturinn 1,95 g/m*/dag af
cysteamin bitartrati med hradri losun hefur verid tengdur vid aukna tioni pess a0 medferd sé heett
vegna Opols og aukinnar tidni aukaverkana. Ef cysteamin polist illa 1 upphafi sékum einkenna i
meltingarvegi eda skammvinnra hudutbrota etti ad stodva medferdina timabundid, hefja hana svo 4 ny
med minni skammti og auka skammtinn smam saman upp a0 videigandi skammti (sja kafla 4.4).

Sjuklingar i skilun eda eftir igredslu

Reynslan hefur i sumum tilvikum synt ad sjuklingar sem eru i skilun pola sumar tegundir cysteamins
verr (p.e. leidir til fleiri aukaverkana). Malt er med nanara eftirliti & cystingildum hvitra bloédkorna hja
pessum sjuklingum.

Sjuklingar med skerta nyrnastarfsemi
Venjulega er ekki porf 4 skammtaadlogun en po skal hafa eftirlit med cystingildum hvitra blédkorna.

Sjuklingar meo skerta lifrarstarfsemi
Venjulega er ekki porf 4 skammtaadlogun en po skal hafa eftirlit med cystingildum hvitra blédkorna.

Lyfjagjof
Til inntdku.

Gefa ma lyfid med pvi ad opna skammtapokann og dreifa innihaldi hylkisins (syruhjapudum perlum)
yfir faedu eda drykk eda gefa pad i gegnum magaslongu.
Ekki mylja eda tyggja kyrnid, vegna pess ad pad skemmir magasyrupolna hjupinn.

Gjof med mat

Gefa ma cysteamin bitartrat med surum avaxtasafa eda vatni.

Ekki skal gefa cysteamin bitartrat med fitu- eda proteinrikri faedu né med frosinni matvoru eins og is.
Sjuklingar skulu avallt reyna ad sleppa maltidum og neyslu mjolkurvara i a.m.k. 1 klst. fyrir og 1 klst.
eftir inntoku PROCYSBI. Ef ekki er haegt a0 fasta 4 pessum tima er i lagi ad borda litid magn (~

100 gromm) af mat (helst kolvetni) & klukkutimanum fyrir og eftir inntoku PROCYSBI. Mikilvegt er
a0 skammta PROCYSBI med tilliti til maltida med samreemdum og nakvemum heetti yfir timabilid
(sja kafla 5.2). Vegna hattu 4 asvelgingu skal opna hordu hylkin fyrir born u.p.b. 6 ara og yngri og
dreifa innihaldi peirra yfir mat eda drykki sem taldir eru upp hér 4 eftir.

Sjé leiobeiningar i kafla 6.6 um lyfio fyrir gjof.

4.3 Frabendingar

o Ofneemi fyrir virka efninu / virku efnunum, 6llum tegundum cysteamins (mercaptamins) eda
einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.
o Ofnaemi fyrir penicillamini.

o Brjostagjof.
4.4 Sérstok varnadaroro og variudarreglur vié notkun
Ekki er malt med notkun skammta sem eru steerri en 1,95 g/m?*/dag (sja kafla 4.2).

Ekki hefur verid synt fram 4 ad cysteamin til inntoku hindri ad cystinkristallar setjist i augu. Ef
cysteaminaugndropar eru notadir i peim tilgangi, skal halda notkun peirra afram.
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Ef pungun er stadfest eda aformud tti ad endurmeta medferdina vandlega og upplysa ber sjuklinginn
um hugsanlega hattu 4 vanskdpun af voldum cysteamins (sja kafla 4.6).

Huo

Greint hefur verid fra alvarlegum hudskemmdum hja sjuklingum i medferd med haum skommtum af
cysteamin bitartrati med hradri losun eda 60rum cysteaminséltum, sem hafa svarad meoferd eftir
minnkun & cysteaminskommtum. Laeknar skulu hafa reglulegt eftirlit med htd og beinum sjiklinga
sem fa cysteamin.

Ef breytingar 1 hiid eda beinum koma 1 1j6s skal minnka skammtinn af cysteamini eda stoova
medferdina. Mogulegt er ad hefja medferdina ad nyju med minni skammti undir ndnu eftirliti og titra
hann svo hagt upp ad videigandi medferdarskammti (sja kafla 4.2). Ef fram koma alvarleg hudutbrot
s.s. regnbogarodapot med blodrum eda eitrunardreplos hudpekju, ztti ekki ad hefja gjof med
cysteamini ad nyju (sja kafla 4.8).

Meltingarfzeri

Tilkynnt hefur verid um saramyndun og bladingar i meltingarfaerum sjuklinga sem taka cysteamin
bitartrat med hradri losun. Leeknar skulu vera vakandi fyrir einkennum um saramyndun og blaedingar
jafnframt pvi a0 upplysa sjuklinga og/eda forradamenn um einkenni alvarlegrar eitrunar i
meltingarfeerum og hvad skuli adhafast ef pau koma fram.

Einkenni i meltingarvegi, p.m.t. 6gledi, uppkost, lystarleysi og verkur i kvidarholi hafa verid tengd
cysteamini.

brengslum 4 métum dausgarnar og botnristils og i ristli (fibrosing colonopathy) var fyrst lyst hja
sjuklingum med slimseigjusjukdém sem fengu haa skammta af brisensimum & t6fluformi med
syruhjup ur metakrylsyru- etylakrylat samfjolliou (1:1), sem er eitt af hjalparefnunum i PROCYSBI.
Sem varudarradstdfun skal meta dvenjuleg einkenni i kvidi eda breytingar a peim til ad utiloka
hugsanleg prengsli 4 motum dausgarnar og botnristils og i ristli.

Midtaugakerfi (CNS)

Einkenni i midtaugakerfi s.s. krampar, sinnuleysi, svefnhdfgi, punglyndi og heilakvilli hafa verid
tengd vid notkun cysteamins. Ef einkenni i midtaugakerfi proast skal meta sjuklinginn vandlega og
adlaga skammtinn eftir porfum. Sjuklingar ttu ekki ad adhafast neitt sem hefur hugsanlega haettu i for
med sér par til ahrif cysteamins 4 andlega getu hafa verid metin (sja kafla 4.7).

Hyvitfrumnafae0d og 6edlileg lifrarstarfsemi

Cysteamin hefur stoku sinnum verid tengt vio hvitfrumnafao sem gengur til baka og 6edlilega
lifrarstarfsemi. bvi skal fylgjast med blodgildum og lifrarstarfsemi.

GoO0kynja innanktpu haprystingur

Greint hefur verio fra tilfellum af géokynja innanktipu haprystingi (eda folsku heilagxli (PTC)) og/eda
doppubjug sem tengist medferd med cysteamin bitartrati sem gekk til baka med vidbotarmedferd med
pvagrasilyfjum (eftir markadssetningu 4 cysteamini bitartrati med hradri losun). Laeknar skulu gefa
sjuklingum fyrirmeeli um ad tilkynna 61l eftirfarandi einkenni: héfudverk, eyrnasud, sundl, 6gledi,
tvisyni, pokusyn, sjonmissi, verk a bak vid auga eda verk sem kemur vid augnhreyfingar. borf er a
reglubundinni augnskodun til ad greina slikt astand snemma og veita skal timabara medferd pegar
pess verdur vart til a0 koma i veg fyrir sjontap.
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PROCYSBI inniheldur natrium

Lyfid inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium 1 hverri skammtaeiningu, p.e.a.s. er sem nzst
natriumlaust.

4.5 Milliverkanir vio onnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki er haegt ad utiloka ad cysteamin sé kliniskt marktaekur 6rvi fyrir CYP-ensim, hemill fyrir P-gp og
BCRP i pormum og hemill fyrir upptokuflutningskerfi i lifur (OATP1B1, OATP1B3 og OCT1).

Samhlida gj6f med salta- og steinefhauppbot

Cysteamin ma gefa med salta- og steinefnauppbot (nema bikarbonati) sem naudsynleg er vid
medhondlun Fanconi-heilkennis, sem og D vitamini og skjaldkirtilshormoni. Gefa skal bikarbonat
a.m.k. einni klst. fyrir eda einni klst. eftir skammt af PROCYSBI til ad koma 1 veg fyrir ad cysteamin
losni mogulega fyrr.

Indémetasin og cysteamin hafa verid notud samtimis hja nokkrum sjuklingum. begar um er ad raeda
sjuklinga sem hafa gengist undir nyrnaigraedslu hefur andhdéfnunarmedferd med cysteamini farid fram.

Samhlida gjof 4 protonupumpuhemlinum émeprazol og PROCYSBI in vivo syndu engin ahrif &
utsetningu fyrir cysteamin bitartrati.

4.6 Frjosemi, medganga og brjostagjof

Konur 4 barneignaraldri

Tilkynna etti konum & barneignaraldri um heettuna & fosturskemmdum og peim skal radlagt ad nota
Orugga getnadarvorn medan 4 medferdinni stendur. Stadfesta etti med pungunarprofi ad konur &
barneignaraldri séu ekki pungadar 40ur en medferd er hafin.

Medganga

Engar upplysingar liggja fyrir um notkun cysteamins 4 medgongu. Dyrarannsoknir hafa synt
eiturverkanir 4 @xlun, par & medal vanskdpun (sja kafla 5.3). Hugsanleg aheetta fyrir menn er ekki
pekkt. Ahrif 6medhdndlads cystingeymdarkvilla 4 medgdngu eru heldur ekki pekkt.

bess vegna ma ekki nota cysteamin bitartrat & medgdngu, sérstaklega 4 fyrsta pridjungi, nema bryna
naudsyn beri til (sja kafla 4.4).

Ef pungun er stadfest eda aformud etti ad endurmeta medferdina vandlega.

Brjostagjof

Ekki er pekkt hvort cysteamin skiljist ut i brjostamjolk. Samt sem adur vegna nidurstadna r

dyrarannsoknum & mjolkandi kvendyrum og nyfeeddum ungum (sja kafla 5.3), mega konur sem nota
PROCYSBI ekki hafa barn 4 brjosti (sja kafla 4.3).

Frjosemi

Ahrif 4 frjosemi hafa komid fram i dyrarannsoknum (sja kafla 5.3). Tilkynnt hefur verid um
sadfrumuleysi hja karlmdnnum med cystingeymdarkvilla.

4.7  Ahrif 4 heefni til aksturs og notkunar véla

Cysteamin hefur litil eda veeg ahrif 4 hefni til aksturs eda notkunar véla.
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Cysteamin getur valdid syfju. Vid upphaf medferdar @ttu sjuklingar ekki adhafast neitt sem hefur
hugsanlega hattu i for med sér par til ahrif lyfsins a einstaklinginn hafa verio stadfest.

4.8 Aukaverkanir

Samantekt 4 6rygei

Buast ma vid ad um 35% sjiklinga sem fa hradlosandi lyfjaform cysteamin bitartrats finni fyrir
aukaverkunum. beaer tengjast fyrst og fremst meltingarfeerum og midtaugakerfi. begar pessar
aukaverkanirnar koma fram vid upphaf cysteaminmedferdar getur nadst aukio pol med pvi ad heetta
medferdinni timabundid og hefja hana sidan smam saman aftur.

{ kliniskum rannsoknum 4 heilbrigdum sjalfbodalidum voru algengustu aukaverkanirnar mjog algeng
einkenni i meltingarvegi (16%) sem komu fyrst og fremst fram sem einstdk tilvik og voru vaeg eda
midlungs alvarleg. Aukaverkanirnar hja heilbrigdu einstaklingunum voru svipadar og aukaverkanirnar
hja sjuklingunum ad pvi er vardar truflanir i meltingarvegi (nidurgangur og kvidverkir).

Listi yfir aukaverkanir 4 tofluformi

Tioni aukaverkana eru skilgreind samkveaemt eftirfarandi venju: mjog algengar (>1/10), algengar
(=1/100 til <1/10), sjaldgeefar (=1/1.000 til <1/100), mjog sjaldgaefar (>1/10.000 til <1/1.000); koma
orsjaldan fyrir (<1/10.000) og tidni ekki pekkt (ekki heegt ad aetla tidni ut fra fyrirliggjandi gégnum).
Innan hvers tidniflokks eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp fyrst:

Tafla 2: Aukaverkanir
MedDRA flokkun eftir liffeerum Tioni: aukaverkun

Bl60 og eitlar Sjaldgeefar: Hvitfrumnafaed
Onamiskerfi Sjaldgeefar: Bradaofnemi

Efnaskipti og n&ring Mjég algengar: Lystarleysi

Gedraen vandamal Sjaldgcefar: Taugaveiklun, ofskynjanir
Taugakerfi Algengar: Hofudverkur, heilakvilli

Sjaldgeefar: Svefnhofgi, krampar

Meltingarfaeri Mjég algengar: Uppkost, 6gledi, nidurgangur

Algengar: Kvidverkir, andremma,
meltingartruflanir, maga- og garnabdlga

Sjaldgeefar: Maga- og garnasar
Huo og undirhud Algengar: Oedlileg hudlykt, ttbrot

Sjaldgeefar: Breytingar & haralit, hudslit, stokk htd
(fraudvortufalsaexli (molluscoid pseudotumor) a

olnbogum)

Stodkerfi og bandvefur Sjaldgeefar: Ofrétting lida, verkur i fotleggjum, vera
kiofzettur (genum valgum), beinryrd, samfallsbrot,
hryggskekkja.

Nyru og pvagferi Sjaldgeefar: Nyrungaheilkenni

Almennar aukaverkanir og Mjog algengar: Sinnuleysi, sotthiti

aukaverkanir a ikomustao: ; )
Algengar: brottleysi

Rannsoknanidurstodur Algengar: Oedlileg lifrarprof
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Lysing 4 voldum aukaverkunum

Reynsla af kliniskum rannsoknum med PROCYSBI

{ kliniskum rannséknum par sem PROCYSBI var borid saman vid cysteamin bitartrat med hradri
losun, fann pridjungur sjuklinga fyrir mjog algengum truflunum i meltingarvegi (6gledi, uppkostum,
kvidverkjum). Algengar truflanir i taugakerfi (hofudverkur, svefnhofgi og sinnuleysi) og algengar
almennar aukaverkanir (proéttleysi) komu einnig fram.

Reynsla eftir markadssetningu d cysteamin bitartrati med hradri losun

Greint hefur verid fra géokynja innankipu haprystingi (eda folsku heilazxli (PTC)) med doppubjig
(papilledema), hudskemmdum, fraudvortufalsexlum, hudsliti, stokkri hud, ofréttingu lida, verk i
fotleggjum, innbeygoum hnjam, beinryrd, samfallsbrotum og hryggskekkju vid notkun 4 cysteamin
bitartrati med hradri losun (sja kafla 4.4).

Greint hefur verid fra tveimur tilvikum nyrungaheilkennis innan 6 manada fra upphafi medferdar sem
gekk smam saman til baka eftir ad medferd var hatt. Vefjarannsokn syndi annars vegar
himnumyndandi nyrnabélgu i gauklum (glomerulonephritis) nyrnapega, og hins vegar ofnamistengda
millivefsnyrnabolgu (hypersensitivity interstitial nephritis).

Greint hefur verid fra nokkrum tilvikum heilkennis sem likist Ehlers-Danlos 4 olnbogum hja bérnum
sem hafa fengid langtimameodferd med storum skommtum af mismunandi samsetningum af cysteamini
(cysteamin klorhydrati, cystamini eda cystamin bitartrati), yfirleitt i steerri skommtum en
hamarksskammti sem er 1,95 g/m*dag. [ sumum tilvikum tengdust pessar hudskemmdir hudsliti og
16skun 4 beinum sem saust fyrst vid rontgenrannsoknir. beir beinkvillar sem greint var fra voru
innbeygd hné (genum valgum), verkur i fotleggjum og ofrétting i lidum, beinryrd, samfallsbrot og
hryggskekkja. [ peim fau tilvikum sem vefjameinafradirannsokn 4 hid var gerd, bentu nidurstodur til
&0ainnanpekjuaxlis. Greint var fra einu daudsfalli 1 kjolfar brads surefnisskorts i heila med
greinilegum a0dakvilla. Hja nokkrum sjuklingum dré Gr hudskemmdum 4 olnbogum eftir ad skammtur
af cysteamini med hradri losun var minnkadur (sja kafla 4.4).

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um a0 tengist lyfinu

Eftir a0 lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilvaegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. Pannig er haegt ad fylgjast stoougt med sambandinu milli &vinnings og ahettu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V.

4.9 Ofskémmtun

Ofskémmtun cysteamins getur valdid stigvaxandi drunga.

Ef ofskommtun 4 sér stad skal stydja dndunarfzeri og hjarta- og eedakerfi 4 videigandi hatt. Ekkert
sérstakt motefni er pekkt. Ekki er vitad hvort haegt s¢ ad fjarleegja cysteamin med blodskilun.

5. LYFJAFRAPILEGAR UPPLYSINGAR

5.1 Lythrif

Flokkun eftir verkun: Onnur meltingarfzera- og efnaskiptalyf, aminosyrur og afleidur, ATC-flokkur:
A16AA04.

Cysteamin er einfaldasta stdduga aminotiolid og nidurbrotsefni aminésyru cysteins. Cysteamin tekur
patt i tvihlida efnahvarfi ti6l-distlfids innan leysikornanna sem umbreytir cystini yfir i cystein og
blandad disulfid cysteins og cysteamins, sem badi geta losnad ur leysikornunum hja sjuklingum med
cystingeymdarkvilla.
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Heilbrigdir einstaklingar og arfblendnir einstaklingar med tilliti til cystingeymdarkvilla eru med
cystingildi hvitra blodkorna < 0,2 og yfirleitt minna en 1 nmol af hemicystine/mg proteins pegar pau
eru mald med blandada hvitkornaprofinu. Einstaklingar med cystingeymdarkvilla eru med hakkanir 4
cystingildum hvitra blédkorna yfir 2 nmol af hemicystini/mg protins.

Fylgst er med cystingildum hvitra blodkorna hja pessum sjuklingum til ad dkvarda hafilega skammta,
gildin eru maeld 30 minutum eftir skdmmtun med PROCYSBI.

bridja stigs slembir6dud, vixlud lykilrannsokn & lyfjahvorfum og lythrifum (sem einnig var fyrsta
slembiradada rannsoknin sem gerd var a cysteamin bitartrati med hradri losun) syndi fram 4 ad vid
stoduga péttni, héldu sjiklingar sem fengu PROCYSBI 4 12 klst. fresti (Q12H) samberilegri lakkun a
cystingildum hvitra blodkorna og cysteamin bitartrat med hradri losun a 6 klst. fresti (Q6H). Fjorutiu
og premur (43) sjuklingum var slembiradad; tuttugu og sjo (27) bornum (4 aldrinum 6 til 12 ara),
fimmtan (15) unglingum (& aldrinum 12 til 21 ars) og einum (1) fullordnum med cystingeymdarkvilla
og upprunalega nyrnastarfsemi sem byggd var 4 aetludum gauklasiunarhrada (GFR) (leidréttum fyrir
likamsyfirbord) > 30 ml/min./1,73 m? var slembiradad. Af pessum fjérutiu og premur (43) sjuklingum
drogu tvo (2) systkini sig til baka i lok fyrsta vixltimabilsins vegna fyrirfram akvedinnar
skurdadgerdar hja 60ru (1) peirra; fjorutiu og einn (41) sjuklingur lauk rannsoknaraztluninni. Tveir (2)
sjuklingar voru utilokadir fra greiningu samkvamt rannsoknarazetlun pvi cystingildi hvitra bléokorna
hja peim foru yfir 2 nmol hemicystins/mg proteins & medferdartimabilinu med cysteamini med hradri
losun. Prjatiu og niu (39) sjuklingar toku patt i endanlegri greiningu 4 verkun samkvaemt
rannsoknardatlun.

Tafla 3: Samanburdur a cystingildum hvitra blodkorna eftir gjof a cysteamin bitartrat med hradri

losun og PROCYSBI
Samkvaemt rannséknarazetlun (PP) Pydi (N=39)
Hro0 losun
cysteamin bitartrat PROCYSBI
Cystingildi hvitra blédkorna
(LS-medaltal + stadalvilla) i nmol 0,44 £ 0,05 0,51 £0,05
hemicystins/mg prétins*
Meoferdarahrif
(LS-medaltal + stadalvilla; 95,8% 0,08 +£0,03; 0,01 ti1 0,15; <0,0001
Oryggisbil; p-gildi)
Allir matsheefir sjuklingar (ITT) Pyoi (N=41)
Hr60 losun
cysteamin bitartrat PROCYSBI
Cystingildi hvitra blédkorna
(LS-medaltal + stadalvilla) i nmol 0,74+0,14 0,53+0,14
hemicystins/mg prétins™*
Meoferdarahrif
(LS-medaltal + stadalvilla; 95,8% -0,21 £0,14; -0,48 til 0,06; <0,001
Oryggisbil; p-gildi)

*Meld med blandada hvitkornaprofinu

Fjorutiu af fjorutiu og einum (40/41) sjuklingi sem lauk 3. stigs lykilrannsékninni voru teknir inn i
framsyna rannsokn med PROCYSBI sem var haldid opinni eins lengi og medferdarleknir peirra gat
ekki avisad PROCYSBI. 1 rannsokninni voru cystingildi hvitra blodkorna hja peim, mzld med
blandada hvitkornaprofinu, alltaf ad medaltali undir askilegu viomidi sem var

< 1 nmél hemicystins/mg proteins. Aztladur gauklasiunarhradi (eGFR) breyttist ekki hja
rannsoknarpydinu a timabilinu.

5.2 Lyfjahvorf
Frasog
Hlutfallslegt adgengi er u.p.b. 125% samanborid vid cysteamin med hradri losun.
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Neysla feedu dregur ur frasogi PROCYSBI 30 minatum fyrir lyfjagjof (u.p.b. 35% minnkun &
utsetningu) og 30 min. eftir skammt (u.p.b. 16% minnkun & utsetningu fyrir heil hylki og 45% fyrir
opin hylki). Neysla feedu tveimur klukkustundum eftir gjof hafdi ekki ahrif a frasog PROCYSBI.

Dreifing

In vitro plasmaproéteinbinding cysteamins, fyrst og fremst vid albiimin, er u.p.b. 54% og 6had
plasmapéttni lyfsins yfir skammtabilid.

Umbrot

Synt var fram 4 ad brotthvarf dbreytts cysteamins i pvagi er 4 bilinu 0,3% og 1,7% af
heildardagsskammiti fjogurra sjuklinga; meginhluti cysteamins er skilinn ut sem sulfat.

In vitro nidurstodur benda til pess ad cysteamin bitartrat sé liklegt til umbrota fyrir tilstilli fjolda CYP
ensima, p.4 m. CYP1A2, CYP2B6, CYP2CS8, CYP2C9, CYP2C19, CYP2D6 og CYP2E1. CYP2A6
og CYP3A4 toku ekki patt i umbrotum cysteamin bitartrats vid tilraunaadstedurnar.

Brotthvarf

Endanlegur helmingunartimi cysteamin bitartrats er u.p.b. 4 klukkustundir.

Cysteamin bitartrat er ekki hemill fyrir CYP1A2, CYP2A6, CYP2B6, CYP2C8, CYP2C9, CYP2C19,
CYP2D6, CYP2E1 og CYP3A4 in vitro.

In vitro: Cysteamin bitartrat er hvarfefni fyrir P-gp og OCT2 en er ekki hvarfefni fyrir BCRP,
OATPI1B1, OATP1B3, OAT1, OAT3 og OCT1. Cysteamin bitartrat er ekki hemill fyrir OAT1, OAT3
og OCT2.

Sérstakir sjuklingahdpar

Lyfjahvorf cysteamin bitartrats hafa ekki verid ranns6kud hja sérstokum sjuklingahdpum.
5.3  Forkliniskar upplysingar

{ rannsoknum 4 eiturverkunum 4 erfdaefni var tilkynnt um litningafravik i rektudum frumulinum
heilkjornunga i birtum rannséknum med cysteamini. Sértaekar rannsoknir med cysteamin bitartrati
syndu enga stokkbreytivaldandi verkun i Ames-profi né litningabrot (clastogenic effect) i
smakjarnaprofi 4 misum (micronucleus test). Rannsokn a bakstokkbreytingum hja bakterium (,,Ames-
prof) var framkvaemt med cysteamin bitartrati sem notad var i PROCY SBI, cysteamin bitartratio
syndi enga stokkbreytivaldandi verkun i profuninni.

Rannsoknir a exlun syndu eiturahrif a fosturvisi og fostur (uppsog og fosturvisnun eftir hreidrun) hja
rottum vid skammtasteerdina 100 mg/kg/dag og hja kaninum sem fengu cysteamin 50 mg/kg/dag.
Vanskapandi dhrifum hefur verid lyst hja rottum pegar cysteamin er gefio 4 timabili lifferamyndunar
vid skammtasterdina 100 mg/kg/dag.

Petta jafngildir 0,6 g/m?/dag i rottum sem er litillega undir radl6gdum kliniskum vidhaldsskammti af
cysteamini, p.e. 1.3 g/m*/dag. Minnkud frjésemi kom fram hja rottum vid 375 mg/kg/dag og vid pann
skammt dr6 Gr pyngdaraukningu. Vid pennan skammt dr6 einnig Gr pyngdaraukningu og lifun
atkveema & medan pau voru 4 spena. Storir cysteaminskammtar skerda getu madra med unga 4 spena
til ad naera afkvami sin. Stakskammtar af lyfinu hindra prolaktinseytingu i dyrum.

Drer kom fram hja nybornum rottum sem fengu cysteamin.
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Storir skammtar af cysteamini, annad hvort til inntéku eda utan meltingarvegar, valda
skeifugarnarsarum i rottum og musum, en ekki i 5pum. Gjof lyfsins i tilraunaskyni veldur eydingu
somatostatins 1 ymsum dyrategundum. Afleidingar pess vardandi kliniska notkun lyfsins eru ekki
pekktar.

Engar rannsoknir 4 krabbameinsvaldandi ahrifum hafa verid gerdar 4 cysteamin bitartrat horoum

magasyrupolnum hylkjum.

6. LYFJAGERPARFRZADILEGAR UPPLYSINGAR
6.1 Hjalparefni

orkristalladur sellulosi

metakrylsyra - etylakrylat samfjollioa (1:1)

hypromelldsi

talkim

trietylsitrat
natriumlarylsulfat

6.2 Osamrymanleiki

A ekki vio.

6.3 Geymslupol

3 ar.

Geyma ma 6opnada skammtapoka i eitt timabil 1 allt ad 4 manudi vid laegri hita en 25°C, varid gegn
1j6si og raka, eftir pad verdur ad farga lyfinu.

6.4 Sérstakar varudarreglur vio geymslu

Geymid i keli (2°C - 8°C).

Ma ekki frjosa.

Geymi0 skammtapokana i ytri umbtadum til varnar gegn 1j6si og raka.

A geymslupolstimabilinu ma geyma lyfid vid stofuhita (lzegri hita en 25°C) { eitt 4 manada timabil (sja
kafla 6.3).

6.5 Gerd ilats og innihald

Skammtapokar sem samanstanda af marglaga filmu: pdlvetylen tereftalat, al og lagbéttni pdlvetylen

(LDPE).

Pakkningasterd med 120 skammtapokum.

6.6  Sérstakar varudarradstafanir vio forgun og 6nnur medhondlun
Meodhondlun
Hver skammtapoki er einnota.

Lyfi dreift yfir mat

Opna skal skammtapokana fyrir kvéld- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu yfir u.p.b.

100 gromm af eplasosu eda avaxtamauki. Hreerid innihaldinu varlega saman vid mjukan mat og btid
til blondu af cysteaminkornum og mat. Borda skal alla blonduna. A eftir ma drekka 250 ml af
videigandi sirum vokva - avaxtasafa (t.d. appelsinusafa eda einhverjum sirum avaxtasafa) eda vatni.
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Blonduna verdur ad borda innan 2 klst. eftir blondun og hana ma geyma i isskap fra pvi ad hun var
utbuin par til hun er gefin.

Gjof med magaslongum

Opna skal skammtapokana fyrir kvold- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu yfir u.p.b.

100 gromm af eplasdsu eda avaxtamauki. Hreerid innihaldinu varlega saman vid mjukan mat og buid
til blondu af cysteaminkornum og mjikum mat. bvi nast skal gefa blonduna i gegnum magaslongu um
kvidvegg, magaslongu um nef eda slongu um maga- og asgarnarraufun med pvi ad nota sprautu fyrir
holleggsenda. Adur en PROCYSBI er gefid: losid hnappinn 4 magaslongunni og festid
naringarslonguna vid. Skolid med 5 ml af vatni til ad hreinsa hnappinn. Dragid blénduna upp i
sprautuna. Malt er med pvi ad nota ad hamarki 60 ml af blondunni i sprautu med holleggsenda og
nota beina naringarslongu eda slongu fyrir stakan skammt (bolus). Setjid opid & sprautunni sem
inniheldur blondu af PROCY SBl/eplasésu/avaxtamauki inn i opid & naeringarslongunni og fyllid hana
alveg me0 blondunni: til ad fordast stiflur er radlagt ad prysta varlega & sprautuna og halda
naeringarslongunni laréttri medan a gjof stendur. Einnig er maelt med pvi ad gefa u.p.b. 10 ml af
seigfljotandi mat eins og eplasosu eda dvaxtamauki a 10 sekiindna fresti par til sprautan er alveg tom
til ad fordast stiflur. Endurtakio skrefid hér ad ofan par til 611 blandan hefur verid gefin. Eftir gjof
PROCYSBI 4 a0 draga 10 ml af avaxtasafa eda vatni upp i adra sprautu og skola magaslénguna til ad
tryggja ad ekkert af blondunni af eplasdésunni/avaxtamaukinu og kyrninu festist 4 magaslongunni.
Blonduna verdur a0 gefa innan 2 klst. eftir blondun og hana ma geyma i isskap fra pvi ad hin var
utbtin par til hiin er gefin. Ekki ma geyma neitt af blondunni.

Lyfi dreift i appelsinusafa, einhvern suran dvaxtasafa eda vatn
Opna skal skammtapokana fyrir kvold- eda morgunskammta og dreifa innihaldinu Gt i 100 til 150 ml
af sirum avaxtasafa eda vatni. Valkostir fyrir lyfjagjof eru gefnir hér 4 eftir:

o Valkostur 1/sprauta: Blandid varlega saman i 5 mintitur og dragid svo blonduna af cysteamin-
kornum og surum avaxtasafa eda vatni upp i inngjafarsprautuna.

. Valkostur 2/bolli: Blandid varlega saman 1 5 minutur i bolla eda hristid varlega i 5 minttur i
lokudum bolla (t.d. stitkdnnu). Drekkid blonduna af cysteamin-kornum og surum avaxtasafa
eda vatni.

Blonduna verdur a0 gefa (drekka) innan 30 minutna eftir blondun og hana ma geyma i isskép fra pvi
ad hun var utbtin par til hiin er gefin.

Forgun

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

7.  MARKADSLEYFISHAFI

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

Italia

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/003

EU/1/13/861/004

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKADPSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis: 06. september 2013
Nyjasta dagsetning endurnyjunar markadsleyfis: 26. juli 2018
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10. DAGSETNING ENDURSKODUNAR TEXTANS

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.cu.
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VIDAUKI II

FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EPA TAKMARKANIR A, AFGREIPSLU OG
NOTKUN

ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

FORSENDUR EPA TAKMARKANIR ER VARPA ORYGGI OG
VERKUN VID NOTKUN LYFSINS
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A. FRAMLEIPENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidanda sem eru abyrgir fyrir lokasampykkt

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

ftalia

B. FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN
Avisun lyfsins er had sérstokum takmérkunum (sja vidauka I: Samantekt 4 eiginleikum lyfs,
kafla 4.2).

C. ADRAR FORSENDUR OG SKILYRDI MARKADSLEYFIS

. Samantektir um oryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram 1 lista yfir

vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7) 1
tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfaerslum sem birtar eru i evropsku lyfjavefgattinni.

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

. Azetlun um Ahzettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgeroum sem krafist er, sem og 6drum radstofunum
eins og fram kemur i daetlun um ahattustjornun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum
uppfaerslum a aatlun um ahattustjornun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda aztlun um dhaettustjornun:
e Ad beidni Lyfjastofnunar Evrépu.
e Dbegar ahattustjérnunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga a hlutfalli &vinnings/aheettu eda vegna
pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmdrkun dhaettu) naest.

27



VIDAUKI III

ALETRANIR OG FYLGISEPILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hord hylki.
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 25 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Hord magasyrupolin hylki

60 magasyrupolin hord hylki

5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID 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 PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

Fargid 30 dogum eftir ad pynnuinnsiglid er rofio.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli. Ma ekki frjosa.
Geymid vid laegri hita en 25°C eftir opnun.
Geymid ilatid vel lokad til varnar gegn 1j6si og raka.
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10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/001

13. LOTUNUMER

Lot

‘ 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

PROCYSBI 25 mg

17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

MERKIMIDI A GLASI

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hord hylki.
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 25 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Hord magasyrupolin hylki

60 magasyrupolin hord hylki

5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID 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 PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

Fargid 30 dogum eftir ad pynnuinnsiglid er rofio.
Opnunardagsetning:
Forgunardagsetning:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli. Ma ekki frjosa.
Geymid vio leegri hita en 25°C eftir opnun.
Geymio ilatio vel lokad til varnar gegn 1josi og raka.
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10. SERSTAKAR VARUDPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/001

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

‘ 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

‘ 18. EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki.
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 75 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Hord magasyrupolin hylki

250 magasyrupolin hérd hylki

5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til innt6ku.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID 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 PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

Fargid 30 dogum eftir ad pynnuinnsiglid er rofio.

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymio i keeli. Ma ekki frjosa.
Geymid vid laegri hita en 25°C eftir opnun.
Geymid ilatid vel lokad til varnar gegn 1j6si og raka.

34



10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/002

13. LOTUNUMER

Lot

‘ 14. AFGREIPSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

PROCYSBI 75 mg

17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUDUM

MERKIMIDI A GLASI

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki.
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hvert hylki inniheldur 75 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Hord magasyrupolin hylki

250 magasyrupolin hérd hylki

5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG iKOMULEID(IR)

Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AD LYFID 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 PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

Fargid 30 dogum eftir ad pynnuinnsiglid er rofio.
Opnunardagsetning:
Forgunardagsetning:

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i keeli. Ma ekki frjosa.
Geymid vio leegri hita en 25°C eftir opnun.
Geymio ilatio vel lokad til varnar gegn 1josi og raka.
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10. SERSTAKAR VARUPARRADSTAFANIR VIP FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/002

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

‘ 17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

‘ 18. EINKVAMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid kyrni
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 75 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Magasyrupolid kyrni

120 skammtapokar

| 5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG {KOMULEID(IR)

Hver skammtapoki er einnota.
Lesi0 fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

Ma ekki mylja eda tyggja.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli.

Ma ekki frjosa.

Geymid skammtapokana i ytri umbudum til varnar gegn 1j6si og raka.

Geyma ma 6opnada skammtapoka i eitt timabil i allt ad 4 manudi vid laegri hita en 25°C, eftir pad
verdur ad farga lyfinu.
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10. SERSTAKAR VARUPDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EPA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/003

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

PROCYSBI 75 mg kymi

17. EINKVAMT AUPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUDPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

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

SKAMMTAPOKI

1. HEITILYFS OG iKOMULEID(IR)

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid kyrni
cysteamin

2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til inntoku

Einnota.

3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

75 mg

6. ANNAD
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUDUM

YTRI ASKJA

1. HEITI LYFS

PROCYSBI 300 mg magasyrupolid kyrni.
cysteamin

2. VIRK(T) EFNI

Hver skammtapoki inniheldur 300 mg af cysteamini (sem mercaptamin bitartrat).

| 3.  HJALPAREFNI

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Magasyrupolid kyrni

120 skammtapokar

| 5.  ADFERD VIP LYFJAGJOF OG {KOMULEID(IR)

Hver skammtapoki er einnota.
Lesi0 fylgisedilinn fyrir notkun.
Til inntoku.

Ma ekki mylja eda tyggja.

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

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

| 7. ONNUR SERSTOK VARNAPARORD, EF MED PARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRPI

Geymid i keeli.

Ma ekki frjosa.

Geymid skammtapokana i ytri umbtdum til varnar gegn 1j6si og raka.

Geyma ma 6opnada skammtapoka i eitt timabil i allt ad 4 manudi vid laegri hita en 25°C, eftir pad
verdur ad farga lyfinu.
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10. SERSTAKAR VARUDPARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

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

43122 Parma

ftalia

12. MARKAPSLEYFISNUMER

EU/1/13/861/004

13. LOTUNUMER

Lot

| 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘ 15. NOTKUNARLEIDBEININGAR

‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

PROCYSBI 300 mg kyrni

17. EINKVAMT AUDPKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvamu audkenni.

18. EINKVAMT AUDPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

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

1. HEITILYFS OG iKOMULEID(IR)

PROCYSBI 300 mg magasyrupolid kyrni
cysteamin

2. ADFERD VID LYFJAGJOF

Til inntoku

Einnota

3. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

4. LOTUNUMER

Lot

5. INNIHALD TILGREINT SEM PYNGD, RUMMAL EPA FJOLDI EININGA

300 mg

6. ANNAD
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B. FYLGISEDILL
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin horo hylki.
PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki.

cysteamin (mercaptamin bitartrat)

Lesid allan fylgisedilinn vandlega 4dur 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 & frekari upplysingum.

- bessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 68rum. bad getur valdio
peim skada, jafnvel pott um sému sjukdémseinkenni sé ad raeda.

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

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

1. Upplysingar um PROCYSBI og vid hverju pad er notad
2. Adur en byrjad er ad nota PROCYSBI

3. Hvernig nota 8 PROCYSBI

4. Hugsanlegar aukaverkanir

5. Hvernig geyma 48 PROCYSBI

6.

Pakkningar og adrar upplysingar

1. Upplysingar um PROCYSBI og vio hverju pad er notad

PROCYSBI inniheldur virka efnid cysteamin (einnig pekkt sem mercaptamin) og er notad til
medferdar 4 cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdémi (nephropathic cystinosis) hja bérnum og
fullordnum. Cystingeymdarkvilli er sjikdémur sem hefur ahrif & likamsstarfsemina vegna 6edlilegrar
uppséfnunar amindsyrucystina i ymsum liffeerum likamans, s.s. nyrum, augum, védvum, brisi og
heila. Uppsdfnun cystina veldur nyrnaskada og utskilnadi 4 umframmagni af glikosa, protinum og
sOltum. Mismunandi lifferi verda fyrir dhrifum 4 mismunandi aldri.

PROCYSBI er lyf sem hvarfast vid cystin til ad minnka magn pess i frumunum. Medferd med
cysteamini skal hefja pegar i stad eftir stadfestingu sjukdomsgreiningar a cystingeymdarkvilla til ad
hamarksavinningur naist.

2. Adur en byrjad er ad nota PROCYSBI

Ekki ma nota PROCYSBI

- ef um er ad reeda ofnemi fyrir cysteamini (einnig pekkt sem mercaptamin) eda einhverju 6dru
innihaldsefni lyfsins (talin upp 1 kafla 6).

- ef um er ad reda ofnemi fyrir penicillamini (petta er ekki ,,penicillin® heldur lyf sem notad er til
medferdar & Wilsons-sjukdomi).

- Ef pu ert med barn 4 brjosti.

Varnadarord og varadarreglur
Leitid rada hja lekninum eda lyfjafreedingi adur en PROCYSBI er notad.

- bar sem cysteamin til innt6ku hindrar ekki uppséfnun & cystinkristllum 1 augum, skaltu halda
afram a0 nota cysteamin augndropa samkvamt fyrirmeelum laknisins.

- Ekki skal gefa bornum undir 6 ara aldri heil cysteaminhylki vegna haettu 4 kofnun (sja kafla 3
,Hvernig nota 8 PROCYSBI — Lyfjagjof*).
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- Alvarlegar hudlaskanir geta komid fram hja sjuklingum sem medhondladir eru med haum
skommtum af cysteamini. Laeknirinn mun fylgjast reglulega med hud pinni og beinum og draga
ur eda stoova medferd ef porf krefur (sja kafla 4).

- Sar og bledingar 1 maga og pormum geta komid fram hja sjuklingum sem fa cysteamin (sja
kafla 4).

- Onnur einkenni i meltingarvegi geta komid fram vid notkun cysteamins, s.s. 6gledi, uppkost,
lystarleysi og magaverkir. Laeknirinn getur gert hlé 4 medferdinni og breytt skammtinum ef
pessi einkenni koma fram.

- Raddu vid leekninn ef pt finnur fyrir 6venjulegum einkennum i maga eda breytingu a
einkennum i maga.

- Einkenni s.s. krampar, preyta, syfja, punglyndi og heilasjukdémar (heilakvilli) geta komid fram
vid notkun cysteamins. Latid leekninn vita ef slik einkenni koma fram og hann mun adlaga
skammtinn.

- Oedlileg lifrarstarfsemi eda faekkun & hvitum blodkornum (hvitfrumnafed) getur komid fram
vid notkun cysteamins. Laknirinn mun reglulega fylgjast med blodkornatalningu og
lifrarstarfsemi pinni.

- Laeknirinn mun fylgjast med pér m.t.t. myndunar gé0kynja innankipu haprystings (eda falsks
heilazxlis [PTC]) og/eda bolgu i sjontaug (doppubjigs) i tengslum vid cysteamin medferd.
Augnskodun verdur framkvamd reglulega svo hagt s¢ ad greina slikt astand sem fyrst, par sem
snemmbuin medferd getur komid i veg fyrir sjonmissi.

Notkun annarra lyfja samhlioa PROCYSBI

Latio leekninn eda lyfjafreeding vita um 611 6nnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad verda notud. Ef leeknirinn avisar bikarbonati skaltu ekki taka pad 4 sama tima og PROCYSBI; taktu
bikarbonat a.m.k. einni klukkustund fyrir eda a.m.k. einni klukkustund eftir ad lyfid er tekid.

Notkun PROCYSBI med mat eda drykk

Reyndu ad fordast maltidir sem eru rikar af fitu eda protinum, eda feedu eda vokva sem gaeti minnkad
syrustig 1 maga, s.s. mjolk eda jogurt, i a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 klst. eftir toku PROCYSBI. Ef
petta er ekki mogulegt, getur pu bordad litid magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum eins og
braudi, pasta eda avoxtum) 4 klukkustundinni fyrir og eftir toku PROCYSBI.

Taktu hylkid med surum drykk (eins og appelsinusafa eda einhverjum stirum safa) eda vatni. Fyrir
born og sjuklinga sem eiga i erfidleikum med ad kyngja, sja kafla 3 ,,Hvernig nota 8 PROCYSBI —
Lyfjagjof™.

Medganga og brjostagjof
Vid medgongu, brjéstagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rada hja lekninum
e0a lyfjafraedingi adur en lyfid er notad.

Pungadar konur ttu ekki ad nota petta lyf, sérstaklega 4 fyrsta pridjungi medgdngu. Adur en
medferdin er hafin parftu ad hafa farid { pungunarpréf og fengid neikvada nidurstédu, en medan a
medferdinni stendur skaltu nota 6rugga getnadarvorn. Ef pu ert kona sem radgerir ad verda pungud
eda verdur pungud, leitadu tafarlaust rada hja lekninum vardandi pad ad haetta medferd med lyfinu,
par sem aframhaldandi medferd getur verid skadleg fyrir 6faedda barnid.

Ekki nota lyfid ef pu ert med barn 4 brjosti (sja kafla 2 undir ,,Ekki méa nota PROCY SBI*).

Akstur og notkun véla
Lyfid getur valdio nokkrum sljoleika. Vid upphaf medferdar skalt pt ekki aka, stjorna vélum eda taka
patt 1 annarri haettulegri starfsemi fyrr en pu veist hvernig lyfio verkar a pig.

PROCYSBI inniheldur natrium

Lyfid inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium i hverri skammtaeiningu, p.e.a.s. er sem nast
natriumlaust.
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3. Hvernig nota 4 PROCYSBI

Notid lyfio alltaf eins og leeknirinn eda lyfjafraedingur hefur sagt til um. Ef ekki er 1jost hvernig nota &
lyfio skal leita upplysinga hja lekninum eda lyfjafraedingi.

Raodlagour skammtur fyrir pig eda barnid pitt mun radast af aldri og pyngd pinni eda barnsins pins.
Stefnt er ad vidhaldsskammtinum 1,3 g/m*/dag.

Skammtaizetlun

Takio 1yfid tvisvar sinnum a dag, a 12 klst. fresti. Til a0 f4 sem mestan avinning af lyfinu, skaltu reyna
ad fordast maltidir og mjolkurvorur 1 a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 klst. eftir toku PROCYSBI. Ef
petta er ekki mogulegt, getur pu bordad litid magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum eins og
braudi, pasta eda avoxtum) a klukkustundinni fyrir og eftir toku PROCYSBI.

Mikilvaegt er ad taka PROCYSBI alltaf 4 sama tima.
Ekki auka eda minnka lyfjaskammtinn an sampykkis leeknisins.
Venjulegur heildarskammtur ma ekki fara yfir 1,95 g/m?/dag.

Lengd meoferdar
Halda skal medferd med PROCYSBI afram avilangt, samkvamt fyrirmaelum laknisins.

Lyfjagjof
bu skalt adeins taka lyfid um munn.

Til pess ad lyfid virki rétt, verour pt ad gera eftirfarandi:

- Efum er a0 reda sjuklinga sem geta gleypt heil hylki:
Gleypa hylkid 1 heilu lagi med surum drykk (eins og appelsinusafa eda einhverjum stirum safa)
e0a vatni. Ekki mylja eda tyggja hylki eda innihald hylkis. Bérn yngri en 6 ara kunna ad vera
ofeer um ad gleypa hord magasyrupolin hylki og geta kathad. PROCYSBI méa gefa bérnum
yngri en 6 ara meo pvi ad opna hylkin og strd innihaldinu 4 mat eda vokva, eins og lyst er hér
fyrir nedan.

- Efum er a0 reda sjuklinga sem ekki geta gleypt heil hylki eda sem nota
naringarslongu:

Strad yfir mat
Opnadu magasyrupolna harda hylkid og stradu innihaldinu (kyrninu) yfir u.p.b. 100 gromm af
mat eins og eplasosu eda avaxtamauki.
Hreerdu kyrninu varlega saman vid mjuka matinn og budu til bléndu af kyrni og mat. Bordadu
alla blonduna. Drekktu sidan u.p.b. 250 ml af sarum drykk (eins og appelsinusafa eda
einhverjum surum safa) eda vatni til ad audvelda pér ad kyngja bléndunni.
Ef bt bordar blonduna ekki strax, mattu geyma hana i kaeli (2°C-8°C) fra blondun og par til hun
er gefin og borda hana innan 2 klst. fra blondun. Ekki mé geyma neitt af blondunni lengur en i
2 klst.

Gjof um neringarsléngu

Opnadu magasyrupolna harda hylkid og stradu innihaldinu (kyrninu) yfir u.p.b. 100 gromm af
eplasosu eda avaxtamauki. Hreerdu kyrninu varlega saman vid mjuka matinn og budu til blondu
af kyrni og mat. Gefdu blonduna i gegnum magaslongu um kvidvegg, magaslongu um nef eda
slongu um maga- og asgarnarraufun med pvi ad nota sprautu fyrir holleggsenda. Adur en
PROCYSBI er gefio: losadu hnappinn & magaslongunni og festu nzeringarslonguna vid. Skoladu
med 5 ml af vatni til ad hreinsa hnappinn. Dragdu blonduna upp i sprautuna. Melt er med pvi
a0 nota ad hamarki 60 ml af bléndunni i sprautu med holleggsenda og nota beina
naeringarslongu eda slongu fyrir stakan skammt (bolus). Settu opid 4 sprautunni sem inniheldur
blondu af PROCYSBI og mat inn i opid 4 nzeringarslongunni og fylltu hana alveg med
blondunni: til ad fordast stiflur er radlagt ad prysta varlega a sprautuna og halda
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naeringarslongunni laréttri medan 4 gjof stendur. Einnig er melt med pvi ad gefa u.p.b. 10 ml af
seigfljotandi mat eins og eplasosu eda avaxtamauki 4 10 sekindna fresti par til sprautan er alveg
tom til a0 fordast stiflur. Endurtaktu skrefid hér ad ofan par til 611 blandan hefur verid gefin.
Eftir gjof PROCYSBI 4 a0 draga 10 ml af dvaxtasafa eda vatni upp i adra sprautu og skola
magaslonguna til ad tryggja ad ekkert af blondunni af PROCY SBI og mat festist i
magaslongunni.

Ef bt bordar blonduna ekki strax, mattu geyma hana i kaeli (2°C-8°C) fra blondun og par til hin
er gefin og borda hana innan 2 klst. fra blondun. Ekki mé geyma neitt af blondunni lengur en i

2 klst.

Hafou samband vid lekni barnsins pins til ad fa heildstaedar leidbeiningar um hvernig gefa skuli
lyfid & réttan hatt i gegnum neeringarslongur og hvad gera skuli ef stiflur myndast.

Lyfi dreift i appelsinusafa, einhvern stiran dvaxtasafa eda vatn

Opnadu magasyrupolna harda hylkid og stradu innihaldinu (kyrninu) yfir u.p.b. 100 til 150 ml af
surum avaxtasafa (eins og appelsinusafa eda einhverjum stirum safa) eda vatni. Blandadu
PROCYSBI drykkjarblonduna varlega saman i 5 minuatur, annad hvort med pvi ad blanda hana i
bolla eda hrista hana saman i lokudum bolla (t.d. stitkénnu) og drekktu blénduna.

Ef pu drekkur blonduna ekki strax, mattu geyma hana i keeli (2°C-8°C) fra blondun og par til
htn er gefin og drekka hana innan 30 minttna fra blondun. Ekki ma geyma neitt af blondunni
lengur en i 30 minutur.

Drykkjarblandan gefin med munngjafarsprautu

Dragdu drykkjarblonduna upp i skammtasprautu og gefou hana beint i munninn.

Ef pu neytir blondunnar ekki strax, mattu geyma hana i kaeli (2°C-8°C) fra blondun og par til
htin er gefin og neyta hennar innan 30 minutna fra blondun. Ekki ma geyma neitt af blondunni
lengur en i 30 minutur.

Laknirinn getur maelt med eda avisad, auk cysteamins, einu eda fleiri baetiefnum til ad baeta pér upp
mikilvaeg solt sem tapast um nyrun. Mikilvagt er ad taka pessi batiefni ndkvaemlega samkvamt
fyrirmalum. Ef pu hefur sleppt nokkrum skdmmtum af baetiefnunum eda pu finnur fyrir mattleysi eda
sljoleika skaltu hafa samband vid leekninn til a0 fa leidbeiningar.

Reglulegar blodrannsdknir til ad maela magn cystins inni i hvitu blédkornunum og/eda styrk
cysteamins i blodi eru naudsynlegar til ad akvarda réttan skammt af PROCY SBI. b1 eda leeknirinn
munu sja til pess ad blodprufurnar verdi teknar. Prufurnar verdur ad taka 12,5 klukkustundum eftir
kvoldskammtinn daginn adur og pvi 30 minutum eftir ad morgunskammturinn er tekinn. Reglulegar
bl6d- og pvagprufur til ad mela magn mikilveaegra salta i likamanum eru einnig naudsynlegar til ad
hjalpa pér eda laekninum ad akvarda skammta af baetiefnunum.

Ef tekinn er steerri skammtur en meelt er fyrir um

Hafou tafarlaust samband vi0 leekninn eda neydarmottoku sjukrahtssins ef pu hefur tekid meira
PROCYSBI en melt var fyrir um. bu geetir fundid fyrir syfju.

Ef gleymist ad taka PROCYSBI

Ef pu gleymir lyfjaskammti, skaltu taka hann eins fljott og audid er. Hins vegar ef minna en 4 klst. eru
fram ad neesta skammti, skal sleppa skammtinum sem gleymdist og fylgja venjulegri skammtaazetlun.

Ekki 4 ad tvofalda skammt til ad bata upp skammt sem gleymst hefur ad taka.

Leitio til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er 4 frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid a4 um 061l lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist po ekki hja 6llum.
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Latio laekninn eda hjukrunarfradinginn vita um allar aukaverkanir — pu gaetir

parfnast tafarlausrar laeknismedferdar:

- Alvarleg ofnemisviobrogd (sjaldgeef): Leitadu neydarhjalpar ef pt finnur fyrir einhverjum
pessara einkenna ofnamisvidbragda: ofsaklada, ondunarerfidleika, bolgu i andliti, vérum, tungu
eda halsi.

Ef pu finnur fyrir einhverjum eftirfarandi aukaverkana, skaltu tafarlaust hafa samband vio laekninn.
bar sem nokkrar pessara aukaverkana eru alvarlegar, leitid upplysinga hja lekninum um heattumerki.

Algengar aukaverkanir (geta komio fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10 einstaklingum):

- Huoutbrot: Lattu laekninn vita tafarlaust ef pi feerd huoutbrot. Hugsanlega parf ad stodva
PROCY SBI-meoferdina timabundid par til utbrotin hverfa. Ef utbrotin eru alvarleg getur
leeknirinn heett cysteaminmedferdinni.

- Oedlileg lifrarstarfsemi i blodprufum. Laeknirinn mun hafa eftirlit med pessu.

Sjaldgeefar aukaverkanir (geta komio fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum):

- Huoskemmdir, 16skun & beinum og vandamal i lidum: Medferd med haum skommtum af
cysteamini getur valdid hudskemmdum. Par ma nefna rakir 1 had (sem likjast hudsliti), averka &
beinum (s.s. brot), afmyndun beina og vandamal i lidum. Fylgstu med hud pinni 4 medan pu
tekur lyfid. Lattu leekninn vita um allar breytingar. Leeknirinn mun fylgjast med pér m.t.t.
pessara vandamala.

- Feaekkun hvitra blodkorna. Laknirinn mun hafa eftirlit med pessu.

- Einkenni fra midtaugakerfi: Sumir sjuklingar sem nota cysteamin hafa fengid krampa,
punglyndi og fundid mikla svefnporf (mikil syfja). Leitadu til leeknisins ef pt feerd einhver
pessara einkenna.

- Vandamal i maga eda gérnum (meltingarfeerum): Sjaklingar sem nota cysteamin hafa fengid sar
og blaedingar. Leitadu strax til leeknisins ef pt faerd magaverk eda kastar upp blodi.

- Daemi eru um ad peir sem nota cysteamin fai gookynja innankapu haprysting sem einnig er
kallao falskt heilazexli. Pad er akvedid astand pegar vokvinn umhverfis heilann hefur haan
prysting. Ef pu finnur fyrir einhverju af eftirfarandi einkennum medan pu notar PROCYSBI
skaltu tilkynna leekninum pad pegar i stad: sud i eyra, sundl, tvisyni, pokusyn, sjonmissi, verk &
bak vid auga eda verk sem kemur vid augnhreyfingar. Leeknirinn mun fylgjast med pér med
augnskodunum til ad greina og medhondla pessi vandamal snemma. Pad mun minnka likurnar 4
sjonskerdingu.

Adrar aukaverkanir sem taldar eru upp hér ad nedan eru gefnar upp samkvemt 4eetladri tioni sem paer
geta komid fram vid notkun PROCYSBI.

Mjog algengar aukaverkanir (geta komio fyrir hja fleirum en 1 af hverjum 10 einstaklingum):
- ogleoi

- uppkost

- lystarleysi

- nidurgangur

- hiti

- svefnhofgi

Algengar aukaverkanir:

- hoéfudverkur

- heilakvilli

- kvidverkur

- meltingartruflun

- andremma og 6pegileg likamslykt
- brjostsvidi

- preyta
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Sjaldgeefar aukaverkanir:

- verkur i fotleggjum

- hryggskekkja (fravik 1 hryggjarsalu)

- stokk bein

- breytingar 4 haralit

- kost

- taugaveiklun

- ofskynjanir

- ahrif & nyru sem lysir sér med bélgu i Gtlimum og pyngdaraukningu

Tilkynning aukaverkana

Latid leekninn eda lyfjafraeding vita um allar aukaverkanir. Petta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst 4 1 pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi a0 tilkynna aukaverkanir er
haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um Oryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma 4 PROCYSBI

Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er 4 6skjunni og merkimida glassins a
eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki skal nota lyfid ef pynnuinnsiglio hefur verid opid lengur en i 30 daga. Fargid opna glasinu og
notid nytt glas.

Geymid i kali (2°C - 8°C) fyrir opnun. Ma ekki frjosa.
Geymi0 vid laegri hita en 25°C eftir opnun.
Geymio ilatid vel lokad til varnar gegn ljosi og raka.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir. Leitid rada i apoteki um hvernig heppilegast er ad farga
lyfjum sem heatt er ad nota. Markmidio er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

PROCYSBI inniheldur

- Virka innihaldsefnid er cysteamin (sem mercaptamin bitartrat).

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hord hylki
Hvert hart magasyrupolid hylki inniheldur 25 mg af cysteamini.

PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki
Hvert hart magasyrupolid hylki inniheldur 75 mg af cysteamini.

—  Onnur innihaldsefni eru:

o  Ihylkjunum: 6rkristalladur sellulosi, metakrylsyra - etylakrylat samfjollida (1:1),
hypromellosi, talkum, trietylsitrat, natriumlarylsulfat (sja kaflann ,,PROCY SBI inniheldur
natrium®).

o Ihylkisskelinni: gelatin, titandioxid (E171) og indigokarmin (E132).

o [ prentblekinu: skellakk, povidon (K-17), titandioxid (E171).

Lysing a utliti PROCYSBI og pakkningastaeroir

- PROCYSBI 25 mg eru bla, hord magasyrupolin hylki (15,9 x 5,8 mm ad steerd). Ljosblaa lokid
er aletrad med ,,PRO* med hvitu bleki og 1josblaa hylkid er med aletruninni ,,25 mg* med hvitu
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bleki. Hvitt plastglas inniheldur 60 hylki. Lokid er med barnadryggi og pynnuinnsigli. Hvert
glas inniheldur tvo plasthylki fyrir aukna vernd gegn raka og lofti.

- PROCYSBI 75 mg eru bla, hord magasyrupolin hylki (21,7 x 7,6 mm ad steerd). Dokkblaa lokid
er aletrad med ,,PRO“ me0 hvitu bleki og ljosblaa hylkid er med aletruninni ,,75 mg* med hvitu
bleki. Hvitt plastglas inniheldur 250 hylki. Lokid er med barnadryggi og pynnuinnsigli. Hvert
glas inniheldur prja plasthylki fyrir aukna vernd gegn raka og lofti

- Vinsamlegast geymid hylkin i glasinu medan 4 notkun stendur. Fleygja ma hylkjunum med
glasinu eftir notkun.

Markadsleyfishafi

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

43122 Parma

ftalia

Framleioandi

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

ftalia

Hafid samband vid fulltria markadsleyfishafa 4 hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Chiesi sa/nv Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00 Tel: +43 1 4073919
Bbuarapus Luxembourg/Luxemburg
Chiesi Bulgaria EOOD Chiesi sa/nv

Tem.: + 359 29201205 Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00
Ceska republika Magyarorszag

Chiesi CZ s.r.0. Chiesi Hungary Kft.

Tel: +420 261221745 Tel.: + 36-1-429 1060
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
Eesti Norge

Chiesi Pharmaceuticals GmbH Chiesi Pharma AB

Tel: +43 14073919 TIf: + 46 8 753 35 20
EAirGoa Osterreich

Chiesi Hellas AEBE Chiesi Pharmaceuticals GmbH
TnA: +30210 6179763 Tel: +43 1 4073919
Espaiia Polska

Chiesi Espaiia, S.A.U. Chiesi Poland Sp. z.0.0.

Tel: +34 93 494 8000 Tel.: +48 22 620 1421
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France
Chiesi S.A.S.
Tél: +33 1 47688899

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

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

Latvija
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

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.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

United Kingdom (Northern Ireland)

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

bessi fylgisedill var sidast uppfeerour.

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evropu http://www.ema.europa.cu.
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

PROCYSBI 75 mg magasyrupolid kyrni.
PROCYSBI 300 mg magasyrupolio kyrni.

cysteamin (mercaptamin bitartrat)

Lesio 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.

- bessu lyfi hefur verid avisad til personulegra nota. Ekki ma gefa pad 68rum. bad getur valdio
peim skada, jafnvel pott um sému sjuikdémseinkenni sé ad reda.

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

I fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

1. Upplysingar um PROCYSBI og vid hverju pad er notad
2. Adur en byrjad er ad nota PROCYSBI

3. Hvernig nota 4 PROCYSBI

4. Hugsanlegar aukaverkanir

5. Hvernig geyma 48 PROCYSBI

6.

Pakkningar og adrar upplysingar

1. Upplysingar um PROCYSBI og vio hverju pad er notad

PROCYSBI inniheldur virka efnid cysteamin (einnig pekkt sem mercaptamin) og er notad til
medferdar 4 cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdémi (nephropathic cystinosis) hja bérnum og
fullordnum. Cystingeymdarkvilli er sjikdomur sem hefur ahrif 4 likamsstarfsemina vegna 6edlilegrar
uppséfnunar amindsyrucystina i ymsum liffeerum likamans, s.s. nyrum, augum, védvum, brisi og
heila. Uppsdfnun cystina veldur nyrnaskada og utskilnadi 4 umframmagni af glikosa, protinum og
jonefnum. Mismunandi liffeeri verda fyrir dhrifum a4 mismunandi aldri.

PROCYSBI er lyf sem hvarfast vid cystin til ad minnka magn pess i frumunum. Medferd med
cysteamini skal hefja pegar i stad eftir stadfestingu sjukdomsgreiningar a cystingeymdarkvilla til ad
hamarksavinningur naist.

2. Adur en byrjad er ad nota PROCYSBI

Ekki ma nota PROCYSBI

- ef um er ad reeda ofnemi fyrir cysteamini (einnig pekkt sem mercaptamin) eda einhverju 60ru
innihaldsefni lyfsins (talin upp i kafla 6).

- ef um er ad reeda ofnemi fyrir penicillamini (petta er ekki ,,penicillin“ heldur lyf sem notad er til
medferdar & Wilsons-sjukdomi).

- Ef pu ert med barn 4 brjosti.

Varnadarord og varidarreglur
Leitid rada hja lekninum eda lyfjafreedingi adur en PROCYSBI er notad.

- bar sem cysteamin til innt6ku hindrar ekki uppséfnun & cystinkristllum 1 augum, skaltu halda
afram a0 nota cysteamin augndropa samkvamt fyrirmeelum laknisins.

- Alvarlegar hudlaskanir geta komid fram hja sjuklingum sem medhondladir eru med haum
skommtum af cysteamini. Laeknirinn mun fylgjast reglulega med hid pinni og beinum og draga
ur eda stoova medferd ef porf krefur (sja kafla 4).
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- Sar og bladingar i maga og pormum geta komid fram hja sjuklingum sem fa cysteamin (sja
kafla 4).

- Onnur einkenni i meltingarvegi geta komid fram vid notkun cysteamins, s.s. 6gledi, uppkost,
lystarleysi og magaverkir. Leeknirinn getur gert hlé¢ 4 medferdinni og breytt skammtinum ef
pessi einkenni koma fram.

- Reddu vid leekninn ef pt finnur fyrir 6venjulegum einkennum i maga eda breytingu a
einkennum i maga.

- Einkenni s.s. krampar, preyta, syfja, punglyndi og heilasjukdomar (heilakvilli) geta komid fram
vid notkun cysteamins. Latid laekninn vita ef slik einkenni koma fram og hann mun adlaga
skammtinn.

- Oedlileg lifrarstarfsemi eda feekkun a hvitum blodkornum (hvitfrumnafed) getur komid fram
vid notkun cysteamins. Laknirinn mun reglulega fylgjast med blodkornatalningu og
lifrarstarfsemi pinni.

- Laeknirinn mun fylgjast med pér m.t.t. myndunar gédkynja innanktipu haprystings (eda falsks
heilazexlis [PTC]) og/eda bolgu i sjontaug (doppubjligs) i tengslum vid cysteamin medferd.
AugnskoOun verdur framkvamd reglulega svo hagt sé ad greina slikt astand sem fyrst, par sem
snemmbuin medferd getur komid i veg fyrir sjonmissi.

Notkun annarra lyfja samhlioa PROCYSBI

Latid lekninn eda lyfjafreding vita um 611 onnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu
ad verda notud. Ef leknirinn avisar bikarbonati skaltu ekki taka pad & sama tima og PROCYSBI; taktu
bikarbonat a.m.k. einni klukkustund fyrir eda a.m.k. einni klukkustund eftir ad lyfio er tekiod.

Notkun PROCYSBI med mat eda drykk

Reyndu a0 fordast maltidir sem eru rikar af fitu eda protinum, eda faedu eda vokva sem gaeti minnkad
syrustig i maga, s.s. mjolk eda jogurt, i a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 klst. eftir toku PROCYSBI. Ef
petta er ekki mogulegt, getur pti bordad 1itid magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum eins og
braudi, pasta eda avoxtum) 4 klukkustundinni fyrir og eftir toku PROCYSBI.

Sja einnig kafla 3 ,,Hvernig nota 8 PROCYSBI — Lyfjagjof™.

Meodganga og brjéstagjof
Vio medgongu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rdda hja lekninum
eda lyfjafraedingi 4dur en lyfid er notad.

bungadar konur ttu ekki ad nota petta lyf, sérstaklega 4 fyrsta pridjungi medgdngu. Adur en
medferdin er hafin parftu ad hafa farid { pungunarpréf og fengid neikvada nidurstédu, en medan a
medferdinni stendur skaltu nota rugga getnadarvorn. Ef pu ert kona sem radgerir ad verda pungud
eda verdur pungud, leitadu tafarlaust rada hja lekninum vardandi pad ad haetta medferd med lyfinu,
par sem aframhaldandi medferd getur verid skadleg fyrir 6feedda barnio.

Ekki nota lyfid ef pu ert med barn 4 brjosti (sja kafla 2 undir ,,Ekki méa nota PROCY SBI*).

Akstur og notkun véla

Lyfid getur valdio nokkrum sljoleika. Vid upphaf medferdar skalt pt ekki aka, stjorna vélum eda taka
patt 1 annarri haettulegri starfsemi fyrr en pu veist hvernig lyfid verkar & pig.

PROCYSBI inniheldur natrium

Lyfi0 inniheldur minna en 1 mmol (23 mg) af natrium 1 hverri skammtaeiningu, p.e.a.s. er sem nast
natriumlaust.

3. Hvernig nota 4 PROCYSBI

Notid lyfio alltaf eins og leeknirinn eda lyfjafreedingur hefur sagt til um. Ef ekki er 1jost hvernig nota &
lyfid skal leita upplysinga hja lekninum eda lyfjafraedingi.
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Raolagdur skammtur fyrir pig eda barnid pitt mun radast af aldri og pyngd pinni eda barnsins pins.
Stefnt er ad vidhaldsskammtinum 1,3 g/m*/dag.

Skammtaazetlun

Takio lyfid tvisvar sinnum 4 dag, 4 12 klst. fresti. Til a0 f4 sem mestan avinning af lyfinu, skaltu reyna
a0 fordast maltidir og mjélkurvorur i a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 klst. eftir toku PROCYSBI. Ef
petta er ekki mogulegt, getur pt bordad litid magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum eins og
braudi, pasta eda avoxtum) a klukkustundinni fyrir og eftir toku PROCYSBI.

Mikilvaegt er ad taka PROCYSBI alltaf 4 sama tima.
Ekki auka eda minnka lyfjaskammtinn an sampykkis laeknisins.
Venjulegur heildarskammtur ma ekki fara yfir 1,95 g/m*dag.

Lengd meoferoar
Halda skal medferd med PROCYSBI afram avilangt, samkvaemt fyrirmelum laeknisins.

Lyfjagjof
bu skalt adeins taka lyfid um munn.

Adeins ma nota hvern skammtapoka einu sinni.

Til pess ad lyfid virki rétt, verOur pu ad gera eftirfarandi:
Opna skammtapokann og stra 61lu kyrninu yfir mat (s.s. eplasosu eda avaxtamauk) og borda pad
e0a gefa pad i gegnum magaslongur eda blanda pvi i stiran drykk (s.s. appelsinusafa eda
einhvern stran safa) eda vatn og drekka pad. Ekki mylja eda tyggja kyrni.

Lyfinu strad yfir mat

Opnadu skammtapokann og stradu 6llu kyrninu yfir u.p.b. 100 gromm af mat eins og eplasosu
eda avaxtamauki. Hreerdu kyrminu varlega saman vid mjika matinn og budu til blondu af kyrni
og mat. Bordadu alla blénduna. Drekktu sidan u.p.b. 250 ml af stirum drykk (eins og
appelsinusafa eda einhverjum sirum safa) eda vatni til ad audvelda pér ad kyngja bléndunni.

Ef bt bordar blonduna ekki strax, mattu geyma hana i kali (2°C-8°C) fra blondun og par til hun
er gefin og borda hana innan 2 klst. fra blondun. Ekki ma geyma neitt af blondunni lengur en i
2 klst.

Gj6f um naringarslongu

Opnadu skammtapokann og stradu 6llu kyrninu yfir u.p.b. 100 gromm af eplasosu eda
avaxtamauki. Hreerou kyrninu varlega saman vid mjuka matinn og btidu til blondu af kyrni og
mjukum mat. Gefou blonduna i gegnum magaslongu um kvidvegg, magaslongu um nef eda
slongu um maga- og asgarnarraufun med pvi ad nota sprautu fyrir holleggsenda. Adur en
PROCYSBI er gefio: losadu hnappinn & magaslongunni og festu naringarslonguna vid. Skoladu
med 5 ml af vatni til ad hreinsa hnappinn. Dragdu blonduna upp i sprautuna. Melt er med pvi
ad nota ad hamarki 60 ml af bléndunni i sprautu med holleggsenda og nota beina
naeringarslongu eda slongu fyrir stakan skammt (bolus). Settu opid a sprautunni sem inniheldur
blondu af PROCYSBI og mat inn i opid & naringarslongunni og fylltu hana alveg med
blondunni: til ad fordast stiflur er radlagt ad prysta varlega & sprautuna og halda
naringarslongunni laréttri medan a gjof stendur. Einnig er meaelt med pvi ad gefa u.p.b. 10 ml af
seigfljotandi mat eins og eplasdsu eda avaxtamauki a 10 sekiindna fresti par til sprautan er alveg
tom til a0 fordast stiflur. Endurtaktu skrefid hér ad ofan par til 611 blandan hefur verid gefin.
Eftir gjof PROCYSBI 4 a0 draga 10 ml af 4vaxtasafa eda vatni upp 1 adra sprautu og skola
magaslonguna til ad tryggja ad ekkert af blondunni af PROCY SBI og mat festist i
magaslongunni.

Ef pu bordar blonduna ekki strax, mattu geyma hana i kali (2°C-8°C) fra blondun og par til hun
er gefin og borda hana innan 2 klst. fra blondun. Ekki ma geyma neitt af blondunni lengur en i

2 klst.
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Hafou samband vid leekni barnsins pins til ad fa heildstadar leidbeiningar um hvernig gefa skuli
lyfid a réttan hatt i gegnum naeringarslongur og hvad gera skuli ef stiflur myndast.

Lyfi dreift i appelsinusafa, einhvern suran dvaxtasafa eda vatn

Opnadu skammtapokann og stradu kyrninu yfir u.p.b. 100 til 150 ml af sirum avaxtasafa (eins
og appelsinusafa eda einhverjum sirum safa) eda vatni. Blandadu PROCYSBI
drykkjarblonduna varlega saman i 5 minatur, annad hvort med pvi ad blanda hana i bolla eda
hrista hana saman i lokudum bolla (t.d. statkénnu) og drekktu blonduna.

Ef pu drekkur blonduna ekki strax, mattu geyma hana i keeli (2°C-8°C) fra blondun og par til
htn er gefin og drekka hana innan 30 minatna fra bléndun. Ekki ma geyma neitt af blondunni
lengur en i 30 minutur.

Drykkjarblandan gefin med munngjafarsprautu

Dragdu drykkjarblonduna upp 1 skammtasprautu og gefou hana beint { munninn.

Ef pt neytir blondunnar ekki strax, mattu geyma hana i kaeli (2°C-8°C) fr4 blondun og par til
htin er gefin og neyta hennar innan 30 minutna fra blondun. Ekki ma geyma neitt af blondunni
lengur en i 30 minutur.

Laknirinn getur melt med eda avisad, auk cysteamins, einu eda fleiri batiefnum til ad baeta pér upp
mikilvaeg solt sem tapast um nyrun. Mikilveegt er ad taka pessi baetiefni nakvemlega samkvamt
fyrirmalum. Ef pu hefur sleppt nokkrum skdmmtum af baetiefnunum eda pu finnur fyrir mattleysi eda
sljoleika skaltu hafa samband vid leekninn til ad fa leidbeiningar.

Reglulegar blédrannsoknir til ad meela magn cystins inni 1 hvitu blodkornunum og/eda styrk
cysteamins 1 blodi eru naudsynlegar til ad akvarda réttan skammt af PROCYSBI. bu eda leknirinn
munu sja til pess ad blodprufurnar verdi teknar. Prufurnar verdur ao taka 12,5 klukkustundum eftir
kvoldskammtinn daginn 4dur og pvi 30 minutum eftir ad morgunskammturinn er tekinn. Reglulegar
bloo- og pvagprufur til ad maela magn mikilveegra salta i likamanum eru einnig naudsynlegar til ad
hjalpa pér eda leekninum ad akvarda skammta af baetiefnunum.

Ef tekinn er stzerri skammtur en meelt er fyrir um

Hafou tafarlaust samband vid laekninn eda neydarmottoku sjukrahtssins ef pu hefur tekido meira
PROCYSBI en melt var fyrir um. bu geetir fundid fyrir syfju.

Ef gleymist ad taka PROCYSBI

Ef pt gleymir lyfjaskammiti, skaltu taka hann eins fljott og audio er. Hins vegar ef minna en 4 klst. eru
fram ad neesta skammiti, skal sleppa skammtinum sem gleymdist og fylgja venjulegri skammtadaetlun.

Ekki 4 ad tvofalda skammt til ad baeta upp skammt sem gleymst hefur ad taka.

Leitio til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er a frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir
Eins og vid 4 um 01l lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist po ekki hja 6llum.

Latio laekninn eda hjukrunarfradinginn vita um allar aukaverkanir — pu gaetir

parfnast tafarlausrar leknismedferodar:

- Alvarleg ofnemisviobrogd (sjaldgaef): Leitadu neydarhjalpar ef pt finnur fyrir einhverjum
pessara einkenna ofnamisvidbragda: ofsaklada, ondunarerfidleika, bolgu i andliti, vérum, tungu
eda halsi.

Ef bt finnur fyrir einhverjum eftirfarandi aukaverkana, skaltu tafarlaust hafa samband vid leekninn.
bar sem nokkrar pessara aukaverkana eru alvarlegar, leitid upplysinga hja lekninum um haettumerki.
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Algengar aukaverkanir (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 10 einstaklingum):

- Hudutbrot: Lattu leekninn vita tafarlaust ef p feerd huoutbrot. Hugsanlega parf ad stodva
PROCY SBI-meodferdina timabundid par til utbrotin hverfa. Ef utbrotin eru alvarleg getur
leeknirinn heett cysteaminmedferdinni.

- Oedlileg lifrarstarfsemi i blodprufum. Laeknirinn mun hafa eftirlit med pessu.

Sjaldgzefar aukaverkanir (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum):
Hudskemmdir, 16skun a beinum og vandamal i lidum: Medferd med haum skommtum af
cysteamini getur valdid hidskemmdum. bPar ma nefna rakir i hio (sem likjast hudsliti), averka a
beinum (s.s. brot), afmyndun beina og vandamal i lidum. Fylgstu med huo pinni 4 medan pu
tekur lyfio. Lattu leekninn vita um allar breytingar. Laeknirinn mun fylgjast med pér m.t.t.
pessara vandamala.

- Faekkun hvitra blédkorna. Laeknirinn mun hafa eftirlit med pessu.

- Einkenni frd midtaugakerfi: Sumir sjuklingar sem nota cysteamin hafa fengio krampa,
punglyndi og fundid mikla svefnporf (mikil syfja). Leitadu til leeknisins ef pu faerd einhver
pessara einkenna.

- Vandamal i maga eda gérnum (meltingarfeerum): Sjuklingar sem nota cysteamin hafa fengio sar
og bladingar. Leitadu strax til laeknisins ef pu faerd magaverk eda kastar upp blodi.

- Dami eru um ad peir sem nota cysteamin fai godkynja innanktipu haprysting sem einnig er
kallao falskt heilazexli. Pad er akve0did astand pegar vokvinn umhverfis heilann hefur haan
prysting. Ef pu finnur fyrir einhverju af eftirfarandi einkennum medan pu notar PROCY SBI
skaltu tilkynna leekninum pad pegar i stad: sud i eyra, sundl, tvisyni, pokusyn, sjéonmissi, verk a
bak vio auga eda verk sem kemur vid augnhreyfingar. Laknirinn mun fylgjast med pér med
augnskodunum til ad greina og medhdndla pessi vandamal snemma. Pad mun minnka likurnar a
sjonskerdingu.

Adrar aukaverkanir sem taldar eru upp hér ad nedan eru gefnar upp samkvemt aeetladri tioni sem paer
geta komid fram vid notkun PROCYSBI.

Mjog algengar aukaverkanir (geta komid fyrir hja fleirum en 1 af hverjum 10 einstaklingum):
- ogleoi

- uppkost

- lystarleysi

- nidurgangur

- hiti

- svefnhofgi

Algengar aukaverkanir:

- hoéfudverkur

- heilakvilli

- kvidverkur

- meltingartruflun

- andremma og 6paegileg likamslykt
- brjostsvidi

- preyta

Sjaldgeefar aukaverkanir:

- verkur i fotleggjum

- hryggskekkja (fravik i hryggjarsulu)

- stokk bein

- breytingar & haralit

- kost

- taugaveiklun

- ofskynjanir

- ahrif & nyru sem lysir sér med bolgu i utlimum og pyngdaraukningu
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Tilkynning aukaverkana

Latid lekninn eda lyfjafreding vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um aukaverkanir sem
ekki er minnst 4 i pessum fylgisedli. Einnig er haegt ad tilkynna aukaverkanir beint samkvaemt
fyrirkomulagi sem gildir 1 hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Me0 pvi ad tilkynna aukaverkanir er
hagt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma 4 PROCYSBI
Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er a 6skjunni og merkimida glassins a4
eftir EXP. Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Geymid i kaeli (2°C - 8°C). Ma ekki frjosa.

Geymid skammtapokana i ytri umbtdum til varnar gegn 1j6si og raka.

Geyma ma 6opnada skammtapoka i eitt timabil 1 allt ad 4 manudi vid laegri hita en 25°C, eftir pad
verdur ad farga lyfinu.

Hver skammtapoki er einnota.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir. 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

PROCYSBI inniheldur
- Virka innihaldsefnid er cysteamin (sem mercaptamin bitartrat).
PROCYSBI 75 mg magasyrubolid kyrni
Hver skammtapoki med magasyrupolnu kyrni inniheldur 75 mg af cysteamini.

PROCYSBI 300 mg magasyrupolid kyrni
Hver skammtapoki med magasyrupolnu kyrni inniheldur 300 mg af cysteamini.

- Onnur innihaldsefni eru: drkristalladur selluldsi, metakrylsyra - etylakrylat samfjollida (1:1),
hypromellosi, talkam, trietylsitrat, natriumlarylsulfat (sja kaflann ,,PROCYSBI inniheldur
natrium®).

Lysing a utliti PROCYSBI og pakkningastaeroir
- PROCYSBI 75 mg er hvitt eda beinhvitt magasyrupolid kyrni i skammtapokum. Hver pakkning
inniheldur 120 skammtapoka.

PROCYSBI 300 mg er hvitt eda beinhvitt magasyrupolid kyrni i skammtapokum. Hver
pakkning inniheldur 120 skammtapoka.

Markadsleyfishafi

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

43122 Parma

ftalia
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Framleioandi

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

ftalia

Hafid samband vid fulltria markadsleyfishafa 4 hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

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

bbarapus
Chiesi Bulgaria EOOD
Ten.: +359 29201205

Ceska republika
Chiesi CZ s.r.0.
Tel: + 420 261221745

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

Deutschland
Chiesi GmbH
Tel: +49 40 89724-0

Eesti
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 1 4073919

EMGoa
Chiesi Hellas AEBE
TnA: +30210 6179763

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

France
Chiesi S.A.S.
Tél: +33 1 47688899

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 1 4073919

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

Magyarorszag
Chiesi Hungary Kft.
Tel.: +36-1-429 1060

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 35 20

Osterreich
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 1 4073919

Polska
Chiesi Poland Sp. z.0.0.
Tel.: + 48 22 620 1421

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

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

Kvnpog
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tni: +39 0521 2791

Latvija

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 1 4073919

bessi fylgisedill var sidast uppfzerour.

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

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

United Kingdom (Northern Ireland)
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

ftarlegar upplysingar um lyfid eru birtar 4 vef Lyfjastofnunar Evrépu http://www.ema.europa.eu.
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