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Ammonaps
natrio fenilbutiratas

EPAR santrauka placiajai visuomenei

Sis dokumentas yra Europos vieso vertinimo protokolo (EPAR) santrauka. Jame paaiskinama,
kaip Zmonéms skirty vaistiniy preparaty komitetas (CHMP) jvertino atliktus tyrimus ir kokias
vaisto vartojimo rekomendacijas pateike.

Jei Jums reikia iSsamesnés informacijos apie Jiisy sveikatos biikle arba gydyma, perskaitykite
pakuotés lapeli (EPAR dalis) arba kreipkités i savo gydytojq ar vaistininkq. Jei norite gauti
daugiau informacijos apie tai, kokiu pagrindu buvo priimtos CHMP rekomendacijos, skaitykite
moksliniy diskusijy dalj (taip pat EPAR dalis).

Kas yra Ammonaps?
Ammonaps yra vaistas, kurio sudétyje yra veikliosios medZiagos natrio fenilbutirato. Gaminamos §io
vaisto baltos ovalios tabletés (500 mg) ir granulés (940 mg/g).

Kam vartojamas Ammonaps?

Ammonaps vartojamas $lapalo ciklo sutrikimams gydyti. Siy sutrikimy turintiems pacientams triiksta

tam tikry paprastai kepenyse randamy fermenty, todeél i$ ju organizmo nepasalinamas azoto perteklius.

Organizme azoto perteklius kaupiasi amoniako pavidalu, o amoniakas yra nuodingas, ypac

smegenims.

Ammonaps skirtas pacientams, kuriems triiksta vieno ar daugiau §iy fermenty: karbamilfosfato

sintetazés, ornitino transkarbamilazés arba argininsukcinato sintetazés. Juo galima gydyti:

e anksti pasireiSkusig liga, t. y. naujagimius, kuriems pirmaji gyvenimo ménesj nustatomas visiskas
vieno ar daugiau minéty fermenty trikumas;

e veliau pasireiskusia liga, t. y. pacientus, kurie véliau nei pirmaji gyvenimo ménesi patyré didelés
amoniako koncentracijos sukelta smegeny pazeidima.

Vaisto galima isigyti tik pateikus recepta.

Kaip vartoti Ammonaps?

Gydyma Ammonaps turi stebéti gydytojas, turintis Slapalo ciklo sutrikimy gydymo patirties.
Ammonaps vartojamas kaip kita gydyma papildantis vaistas kartu laikantis mazo baltymy kiekio
dietos siekiant sumazinti suvartojamo azoto kiekj. Paros Ammonaps dozé kiekvienam pacientui
nustatoma individualiai ir priklauso nuo jo mitybos, igio ir kiino masés. Tiksli paros doz¢é nustatoma
atliekant reguliarius kraujo tyrimus. Ammonaps dozé padalijama i lygias dalis, vartojamas
kiekvienakart valgant.

Tabletés skirtos suaugusiems ir vaikams, granulés — naujagimiams ir tableciy negalintiems nuryti
pacientams. Granulés sumaiSomos su maistu arba gérimu, kuris nedelsiant suvartojamas, arba
i$tirpinamos vandenyje, kuris pacientui suleidziamas i skrandj per vamzdelj, jvesta per pilvo sieng
arba nosij.

Gydymas Ammonaps yra ilgalaikis ir taikomas, kol pacientui sékmingai persodinamos kepenys.
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Kaip veikia Ammonaps?

Su maistu j organizma patenka azotas, kuris véliau pavirsta amoniaku. Slapalo ciklo sutrikimy turin¢io
paciento organizmas nepasalina amoniako pertekliaus, todél susidaro didelé jo koncentracija, galinti
sukelti sunkiy padariniy sveikatai, pavyzdziui, negalia, smegeny pazeidimg arba mirti. Ammonaps
veiklioji medZiaga natrio fenilbutiratas organizme virsta kita medziaga — fenilacetatu. Fenilacetatas
jungiasi su amino riigsties gliutaminu, kurio sudétyje yra azoto. Taip susidaro junginys, kuris i§
organizmo Salinamas per inkstus. Tai padeda sumazinti azoto, o kartu ir susidaranc¢io amoniako, kieki
organizme.

Kaip buvo tiriamas Ammonaps?

Ammonaps tirtas su 82 Slapalo ciklo sutrikimy turin€iais pacientais, kurie buvo gydomi Ammonaps ir
ankséiau nebuvo gydyti kitais vaistais nuo $ios ligos. Ammonaps nebuvo lyginamas su kitais vaistais.
Pagrindinis veiksmingumo rodiklis buvo pacienty iSgyvenamumas, bet tyrime taip pat stebétas
hiperamonemijos (amoniako koncentracijos kraujyje padidéjimo) epizody kiekis, pazintinés funkcijos
(gebéjimo galvoti, mokytis ir atsiminti) raida, augimas ir amoniako ir gliutamino koncentracija
kraujyje.

Kokia Ammonaps nauda atsiskleidé tyrimy metu?

Mazdaug 80 proc. Ammonaps gydyty naujagimiy iSgyveno. Negydomi naujagimiai paprastai mirSta
per pirmuosius gyvenimo metus. Pacienty, kuriems liga iSsivysté véliau, iSgyvenamumo rodiklis buvo
didesnis. Ankstyva diagnoz¢ ir neatidé¢liotinas gydymas yra svarbis siekiant sumazinti neigalumo
rizika.

Kokia rizika siejama su Ammonaps vartojimu?

Dazniausi gydymo Ammonaps Salutiniai reiskiniai (pastebéti 1 i§ 10 pacienty) yra amenoréja
(ménesiniy nebuvimas) ir nereguliarios menstruacijos (nereguliarios ménesinés), bet jie pasireiskia tik
vaisingoms moterims. Kiti dazni Salutiniai reiskiniai yra sutrikusi inksty funkcija ir kraujo kiineliy
kiekio pakitimai (raudonuju ir baltyjy kraujo kiineliy ir trombocity). ISsamy visy Salutiniy reiskiniy,
apie kuriuos pranesta gydant Ammonaps, sarasa galima rasti pakuotés lapelyje.

Ammonaps negalima vartoti asmenims, kuriy organizmas gali biiti itin jautrus (alergiSkas) natrio
fenilbutiratui arba bet kuriai kitai vaisto sudedamajai medziagai. Jo negalima vartoti néStumo ar
zindymo metu.

Kodél Ammonaps buvo patvirtintas?

Zmonéms skirty vaistiniy preparaty komitetas (CHMP) pabréz¢, kad $lapalo ciklo sutrikimai yra sunki
liga, kuriai gydyti téra tik keli gydymo budai, ir kad irodyta, jog Ammonaps apsaugo nuo amoniako
koncentracijos didéjimo. Tod¢l, nors turima nedaug informacijos, CHMP nusprend¢, kad papildomai
Slapalo ciklo sutrikimy gydymui skiriamo Ammonaps teikiama nauda yra didesné uz jo keliama rizika.
Komitetas rekomendavo suteikti Ammonaps rinkodaros teisg.

Ammonaps rinkodaros teisé suteikta iSimtinémis aplinkybémis, nes dél ligos retumo vaisto tvirtinimo
metu nebuvo galimybiy gauti i$samios informacijos. Bendrovei pateikus reikalaujama papildoma
informacija, 2004 m. liepos 6 d. iSimtiniy aplinkybiy salyga panaikinta.

Kita informacija apie Ammonaps:

Europos Komisija 1999 m. gruodzio 8 d. suteiké visoje Europos Sajungoje galiojan¢ia Ammonaps
rinkodaros teis¢. Rinkodaros teisé atnaujinta 2004 m. gruodzio 8 d. ir 2009 m. gruodzio 8d.
Rinkodaros teisés turétoja yra bendrové ,,Swedish Orphan International AB*.

[Ssamy Ammonaps EPAR galima rasti ¢ia.

Si santrauka paskutinj karta atnaujinta 2009-12.
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