EUROPEAN MEDICINES AGENCY

SCIENCE MEDICINES HEALTH

EMA/584572/2013
EMEA/H/C/002465

EPAR kopsavilkums plasakai sabiedribai

Procysbi

merkaptamins

Sis ir Eiropas Publiska novért&juma zinojuma (EPAR) kopsavilkums par Procysbi. Taja ir paskaidrots, ka
agentlira novértéja Sis zales, pirms ieteikt tas registrét ES un sniegt ieteikumus par Procysbi lietoSanu.
Tas nav paredzéts ka praktiski ieteikumi par Procysbi lietoSanu.

Lai iegltu praktisku informaciju par Procysbi lietosanu, pacientiem jaizlasa zalu lietoSanas instrukcija
vai jasazinas ar arstu vai farmaceitu.

Kas ir Procysbi un kapéc tas lieto?

Procysbi ir zales, kas satur aktivo vielu merkaptaminu (ko devé ari par cisteaminu). Tas lieto
pacientiem ar nefropatisku (nieru) cistinozi. Cistinoze ir iedzimta slimiba, kuras gadijuma Sinas, Tpasi
nierés un acis, veidojas parak daudz cistina (aminoskabes, kas dabiga veida sastopama organisma),
kas izraisa So organu bojajumus.

Sakara ar to, ka cistinozes pacientu skaits ir mazs un $o slimibu uzskata par retu, 2010. gada
20. septembri Procysbi tika apstiprinatas ka zales retu slimibu arstésanai.

Procysbi ir hibridzales. Tas nozimg, ka tas ir lildzigas atsauces zalém, kas satur tadu pasu aktivo vielu,
bet Procysbi ir pieejams tada zalu forma, kas nodrosina aizkavétu aktivas vielas izdaliSanos organisma.
Procysbi atsauces zales ir Cystagon.

Ka lieto Procysbi?

Procysbi var iegadaties tikai pret recepti, un arstésana ir jauzsak arsta, kuram ir pieredze cistinozes
arstésana, uzraudziba.

Procysbi ir pieejams zarnas skistosSu kapsulu veida (25 mg un 75 mg). “Zarnas Skistosas” nozimg, ka
kapsulu saturs nesadalijies iziet caur kungi un nonak zarnas. Ieteicama dienas deva ir aprékinata
atbilstodi kermena virsmas laukumam — 1,30 g uz m?, sadalot to divas reizes devas, ko lieto ik péc
12 stundam. Cistina limenis leikocitos (ko méra ka nmol hemicistina uz mg leikocitu olbaltumvielu) vai
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alternativi merkaptamina koncentracija organisma ir jakontrolé un jaizmanto devas pielagosanai. Deva
nekada gadijuma nedrikst parsniegt 1,95 g uz m? diena. Pladaka informacija atrodama zalu lieto$anas
instrukcija.

Ka Procysbi darbojas?

Procysbi aktiva viela merkaptamins readé ar cistinu, veidojot citu aminoskabi, ko dévé par cisteinu, un
savienojumu, ko dévé par cisteina-cisteamina sali. Organisms spé&j izvadit So sali no stinam. Tadé|
cistina daudzums organos samazinas, un tas ierobezo So organu bojajumus.

Kadas bija Procysbi lietoSanas prieksrocibas sajos pétijumos?

Ir pieradits, ka, lietojot Sis zales ik péc 12 stundam, Procysbi vismaz tikpat efektivi ka Cystagon,
lietojot ik péc seSam stundam, uztur cistina limeni leikocitos pienemama [iment (mazak neka 1 nmol
hemicistina uz mg leikocitu olbaltumvielu). Pamatpétijuma, kura bija iesaistiti 43 pacienti ar
nefropatisku cistinozi, tris nedélu arstéSanas perioda ar divam zalém leikocitos nekonstatéja nozimigas
vidéja cistina limena atskiribas. Limenis bija 0,51 nmol/mg, ja lietoja Procysbi, salidzinajuma ar

0,44 nmol/mg, lietojot Cystagon.

Kads risks pastav, lietojot Procysbi?

Visbiezak novérotas Procysbi blakusparadibas (kuras var ietekmét vairak neka 1 pacientu no 10) ir
éstgribas zudums, vemsana, slikta disa (nelabums), caureja, letargija (energijas trikums) un pireksija
(drudzis). Pilns visu Procysbi izraisito blakusparadibu saraksts ir atrodams zalu lietoSanas instrukcija.

Procysbi nedrikst lietot cilvékiem, kuriem ir paaugstinata jutiba (alergija) pret kadu merkaptamina
formu, citu sastavdalu vai penicilaminu. To nedrikst lietot ari sievietém, kuras baro bérnu ar krati.

Kapec Procysbi tika apstiprinatas?

Adentiras Cilvékiem paredzéto zalu komiteja (CHMP) noléma, ka pacientu ieguvums, lietojot Procysbi,
parsniedz So zaju radito risku, un ieteica tas apstiprinat lietoSanai ES. CHMP néma véra, ka ir pieradits,
ka Procysbi ir vismaz tikpat efektivs ka Cystagon, uzturot cistina limeni leikocitos pienemama limeni.
Komiteja ari uzskatija, ka sagaidama cistinozes slimnieku arstésanas panesamibas un dzives kvalitates
uzlabosanas, jo zarnas Skistosa zalu forma ir jalieto retak. Attieciba uz droSumu CHMP uzskatija, ka
merkaptamina dro3uma profils ir labi zinams un ir paredzams, ka Procysbi droSums bds lidzigs ka
atsauces zalém.

Kas tiek darits, lai nodrosinatu nekaitigu Procysbi lietoSanu?

Lai nodrosinatu iespé&jami nekaitigu Procysbi lietoSanu, ir izstradats riska parvaldibas plans.
Pamatojoties uz So planu, Procysbi zalu apraksta ietverta droSuma informacija, ka ari lietoSanas
instrukcija, tostarp attiecigi piesardzibas pasakumi, kas jaievero veselibas apripes specialistiem un
pacientiem.

Turklat uznémums, kas tirgo Procysbi, izsniegs izglitojosu materialu visiem arstiem, kuri varétu
parakstit Sis zales, noradot svarigu informaciju par droSumu, tostarp par risku, ka zales var kaitét
nedzimusam bé&rnam.
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Cita informacija par Procysbi

Eiropas Komisija 06.09.2013 izsniedza Procysbi redistracijas apliecibu, kas deriga visa Eiropas
Savieniba.

Pilns Procysbi EPAR teksts ir pieejams agentiras timekla vietné: ema.europa.eu/Find medicine/Human
medicines/European public assessment reports. Plasaka informacija par arstésanu ar Procysbi
atrodama zalu lietoSanas instrukcija (kas ari ir EPAR dala) vai sazinoties ar arstu vai farmaceitu.

Retu slimibu arstéSanai paredzéto zalu komitejas atzinuma kopsavilkums par Procysbi ir pieejams
adgentdras timekla vietné: ema.europa.eu/Find medicine/Human medicines/Rare disease designation.

So kopsavilkumu p&déjo reizi atjaunindja 09.2013.
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http://www.ema.europa.eu/ema/index.jsp?curl=/pages/medicines/human/medicines/002465/human_med_001681.jsp
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