Package leaflet: Information for the user

PROCYSBI 25 mg gastro-resistant hard capsules
PROCYSBI 75 mg gastro-resistant hard capsules
cysteamine (mercaptamine bitartrate)

Read all of this leaflet carefully before you start using
this medicine because it contains important information
for you.

- Keep this leaflet. You may need to read it again.

- If you have further questions, ask your doctor or
pharmacist.

- This medicine has been prescribed for you only. Do not
pass it on to others. It may harm them, even if their signs
of iliness are the same as yours.

- If you get any side effects, talk to your doctor or
pharmacist. This includes any possible side effects not
listed in this leaflet. See section 4.

What is in this leaflet

1.What PROCYSBI is and what it is used for
2.What you need to know before you take PROCYSBI

3.How to take PROCYSBI

4.Possible side effects

5.How to store PROCYSBI

6.Contents of the pack and other information

1. What PROCYSBI is and what it is used for

PROCYSBI contains the active substance cysteamine (also
known as mercaptamine) and is taken for the treatment of
nephropathic cystinosis in children and adults. Cystinosis
is a disease affecting how the body functions, with an
abnormal accumulation of the amino acid cystine in various
organs of the body such as the kidney, eye, muscle,
pancreas, and brain. Cystine build-up causes kidney
damage and excretion of excess amounts of glucose,
proteins, and electrolytes. Different organs are affected at
different ages.

PROCYSBI is a medicine that reacts with cystine to
decrease its level within the cells. Cysteamine therapy
should be initiated promptly after confirmation of the
diagnosis of cystinosis to achieve maximum benefit.
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2. What you need to know before you take PROCYSBI
Do not take PROCYSBI

If you are allergic to cysteamine (also known as
mercaptamine) or any of the other ingredients of this
medicine (listed in section 6).

If you are allergic to penicillamine (this is not “penicillin”,

but a medicine used for the treatment of Wilson’s disease).

If you are breast-feeding.

Warnings and precautions

Talk to your doctor or pharmacist before taking PROCYSBI.

Since oral cysteamine doesn’t prevent deposits of cystine
crystals in the eye, you should continue taking cysteamine
eye drops as prescribed by your doctor.

Whole cysteamine capsules should not be given to
children under the age of 6 years due to the risk of
choking (refer to section 3 “How to take PROCYSBI -
Method of administration”).

Serious skin lesions can occur in patients treated with
high doses of cysteamine. Your doctor will routinely
monitor your skin and bones and reduce or stop your
treatment if needed (see section 4).

Stomach and intestinal ulcers and bleeding can occur in
patients receiving cysteamine (see section 4).

Other intestinal symptoms including nausea, vomiting,
anorexia and stomach ache can occur with cysteamine.
Your doctor may interrupt and change your dose if these
occur.

Talk to your doctor if you have any unusual stomach
symptoms or changes in stomach symptoms.

Symptoms such as seizures, tiredness, sleepiness,
depression, and brain disorders (encephalopathy) can
occur with cysteamine. If such symptoms develop, tell
your doctor who will adjust your dose.

Abnormal liver function or reduced white blood cell count
(leukopenia) can occur with use of cysteamine. Your
doctor will routinely monitor your blood counts and liver
function.

Your doctor will monitor you for benign intracranial
hypertension (or pseudotumor cerebri [PTC]) and/or
swelling of the optic nerve (papilledema) associated

with cysteamine treatment. You will receive regular eye
examinations to identify this condition as early treatment
can prevent vision loss.




Other medicines and PROCYSBI

Tell your doctor or pharmacist if you are taking, have
recently taken, or might take any other medicines. If your
doctor prescribes bicarbonate, do not take it at the same
time as PROCYSBI; take bicarbonate at least one hour
before or at least one hour after the medicine.

PROCYSBI with food and drink

For at least 1 hour before and 1 hour after taking PROCYSBI
try to avoid meals, which are rich in fat or proteins as well
as any food or liquid that could decrease the acidity in your
stomach, like milk or yogurt. If this is not possible, you can
eat a small amount (about 100 grams) of food (preferably
carbohydrates e.g. bread, pasta, fruits) during the hour
before and after taking PROCYSBI.

Take the capsule with an acidic drink (such as orange juice
or any acidic juice) or water. For children and patients who
have problems to swallow, please refer to section 3 “How to
take PROCYSBI — Method of administration”.

Pregnancy and breastfeeding

If you are pregnant or breast-feeding, think you may be

pregnant or are planning to have a baby, ask your doctor or
pharmacist for advice before taking this medicine.

You should not use this medicine if you are pregnant,
particularly during the first trimester. Before starting the
treatment, you should have a pregnancy test with negative
result, while during the course of treatment you should use
an adequate method of contraception. If you are a woman
planning a pregnancy or become pregnant, seek immediate
advice from your doctor about stopping therapy with this
medicine as continued treatment may be harmful to the
unborn baby.

Do not use this medicine if you are breastfeeding (see
section 2 under “Do not take PROCYSBI”).

Driving and using machines

This medicine may cause some drowsiness. When starting
therapy, you should not drive, use machines, or engage in
other dangerous activities until you know how the medicine
affects you.

PROCYSBI contains sodium

This medicine contains less than 1 mmol sodium (23 mg) per
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dose, that is to say essentially “sodium-free.”

3. How to take PROCYSBI

Always take this medicine exactly as your doctor or
pharmacist has told you. Check with your doctor or
pharmacist if you are not sure.

The recommended dose for you or your child will depend
on your or your child’s age and weight. The targeted
maintenance dose is 1.3 g/m?/day.

Dosing schedule

Take this medicine two times a day, every 12 hours. To get
the most benefit from this medicine, try to avoid meals
and dairy products for at least 1 hour before and 1 hour
after PROCYSBI dosing. If this is not possible, you can
eat a small amount (about 100 grams) of food (preferably
carbohydrates e.g. bread, pasta, fruits) during the hour
before and after PROCYSBI administration.

It is important to take PROCYSBI in a consistent way over
time.

Do not increase or decrease the amount of medicine without

F your doctor’s approval.

The total usual dose should not exceed 1.95 g/m?/day.

Duration of treatment

Treatment with PROCYSBI should continue life-long, as
instructed by your doctor.

Method of administration
You should take this medicine only by mouth.

In order for this medicine to work correctly, you must do the
following:

- For patients who can swallow the whole capsule:
Swallow the whole capsule with an acidic drink (such as
orange juice or any acidic juice) or water. Do not crush
or chew capsules or capsule contents. Children under 6
years of age may not be able to swallow gastro-resistant
hard capsules and may choke them. You can give
Procysbi to children under 6 years of age by opening the
capsules and sprinkling the contents on food or liquid, as
per the instructions given below.

- For patients who cannot swallow the whole capsule or
who use a feeding tube:




Sprinkling on food

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle the
contents (granules) onto approximately 100 grams of food
such as apple sauce or fruit jam.

Gently stir the granules into the soft food, creating a mixture
of granules and food. Eat the entire mixture. Then drink
about 250 mL of an acidic drink (such as orange juice or any
acidic juice) or water to ease the swallowing of the mixture.
If you don’t eat the mixture immediately, you may refrigerate
(2°C-8°C) it from the time of preparation to the time of
administration and eat it within 2 hours of preparation.
Nothing of the mixture should be saved beyond 2 hours.

Administering through feeding tube

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle

the contents (granules) onto approximately 100 grams of
apple sauce or fruit jam. Gently stir the granules into the
soft food, creating a mixture of granules and the soft food.
Administer the mixture by gastrostomy tube, nasogastric
tube or gastrostomy jejunostomy tube using a catheter tip
syringe. Before PROCYSBI administration: Unclasp the
G-tube button and attach the feeding tube. Flush with 5 mL
of water to clear the button. Draw the mixture up into the
syringe. A maximum 60 mL mixture volume in a catheter
tip syringe is recommended for use with a straight or bolus

feeding tube. Place the opening of the syringe containing
the PROCYSBI and food mixture into the opening of the
feeding tube and fill completely with the mixture: pressing
gently on the syringe and keeping the feeding tube
horizontal during administration can help to avoid clogging
issues. Using a viscous food such as apple sauce or fruit
jam at a rate of about 10 mL every 10 seconds until the
syringe is completely empty is suggested to avoid clogging.
Repeat the above step until all of the mixture is given. After
PROCYSBI administration, draw 10 mL of fruit juice or water
up into another syringe and flush the G-tube ensuring that
none of the PROCYSBI and food mixture gets stuck in the
G-tube. If you don’t consume the mixture immediately, you
may refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to
the time of administration and consume it within 2 hours

of preparation. Nothing of the mixture should be saved
beyond 2 hours. Consult your child’s doctor for complete
instructions on how to properly administer the product
through feeding tubes and if you experience clogging
issues.

Sprinkling in orange juice or any acidic fruit juice or water

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle the
contents (granules) into about 100 to 150 mL of acidic fruit

juice (such as orange juice or any acidic juice) or water. Mix H




the PROCYSBI drink mixture gently for 5 minutes, either
mixing in a cup or shaking in a covered cup (e.g., “sippy”
cup) and drink the mixture.

If you don’t drink the mixture immediately, you may
refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to the
time of administration and drink it within 30 minutes after
preparation.

Nothing of the mixture should be saved beyond 30 minutes.

Administering a drink mixture by oral syringe

Aspirate the drink mixture into a dosing syringe and
administer it into the mouth directly.

If you don’t consume the mixture immediately, you may
refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to the
time of administration and consume it within 30 minutes
after preparation. Nothing of the mixture should be saved
beyond 30 minutes.

- Your doctor may recommend or prescribe to include,
in addition to cysteamine, one or more supplements to
replace important electrolytes lost through the kidneys.
It is important to take these supplements exactly as
instructed. If several doses of the supplements are missed
or weakness or drowsiness develops, call your doctor for
instructions.

- Regular blood tests to measure the amount of cystine
inside white blood cells and/or the concentration of
cysteamine in the blood are necessary to help determine
the correct dose of PROCYSBI. You or your doctor will
arrange for these blood tests to be performed. These tests
must be obtained 12.5 hours after the evening dose the
day before, and therefore 30 minutes after the following
morning dose is given. Regular blood and urine tests to
measure the levels of the body’s important electrolytes are
also necessary to help you or your doctor correctly adjust
the doses of these supplements.

If you take more PROCYSBI than you should

You should contact your doctor or the hospital emergency
department immediately if you have taken more PROCYSBI
than you should. You may become drowsy.

If you forget to take PROCYSBI

If you missed a dose of medicine, you should take it as soon
as possible. However, if it is within 4 hours of the next dose,
skip the missed dose and go back to the regular dosing
schedule.

Do not take a double dose to make up for a forgotten dose.




If you have any further questions on the use of this
medicine, ask your doctor or pharmacist.

4. Possible side effects

Like all medicines, this medicine can cause side effects,
although not everybody gets them.

Tell your doctor or nurse straight away if you notice
any of the following side effects — you may need urgent
medical treatment:

- Severe allergic reaction (seen uncommonly): Get
emergency medical help if you have any of these signs of
an allergic reaction: hives; difficulty breathing; swelling of
face, lips, tongue, or throat.

If any of the following side effects occur, please contact your
doctor immediately. Since some of these side effects are
serious, ask your doctor to explain their warning signs.

Common side effects (may affect up to 1 in 10 people):

- Skin rash: Tell the doctor right away if you get a skin rash.
PROCYSBI may need to be temporarily stopped until the
rash goes away. If the rash is severe, your doctor may
discontinue cysteamine treatment.

- Abnormal liver function on blood tests. Your doctor will
monitor you for this.

Uncommon side effects (may affect up to 1 in 100 people):
- Skin lesions, bone lesions, and joint problems: Treatment
with high doses of cysteamine can cause skin lesions to
develop. These include skin striae (which are like stretch
marks), bone injuries (such as fractures), bone deformities,

and joint problems. Examine your skin while taking this
medicine. Report any changes to your doctor. Your doctor
will monitor you for these problems.

- Low white blood cell count. Your doctor will monitor you
for this.

- Central nervous system symptoms: Some patients taking
cysteamine have developed seizures, depression, and
become too sleepy (excessive sleepiness). Tell your doctor
if you have these symptoms.

- Stomach and intestinal (gastrointestinal) problems:
Patients taking cysteamine have developed ulcers and
bleeding. Tell your doctor right away if you get stomach
ache or throw up blood.

- Benign intracranial hypertension, also called pseudotumor
cerebri, has been reported with cysteamine use. This is a
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condition where there is high pressure in the fluid around
the brain. Tell your doctor right away if you develop any of
the following symptoms while taking PROCYSBI: buzzing
or “whooshing” sound in the ear, dizziness, double vision,
blurry vision, loss of vision, pain behind the eye or pain
with eye movement. Your doctor will monitor you with eye
examinations to find and treat this problem early. This will
help lessen the chance of loss of eyesight.

The other side effects listed below are given with an
estimation of the frequency with which they may occur with
PROCYSBI.

Very common side effects (may affect more than 1 in
10 people):

nausea
vomiting

loss of appetite
diarrhoea

fever

sensation of sleep

Common side effects:

headache

- encephalopathy

- abdominal pain

- dyspepsia

- unpleasant breath and body odour
- heartburn

- tiredness

Uncommon side effects:

- leg pain

- scoliosis (deviation of the vertebral column)
- bone fragility

- hair discolouration

- fits

- nervousness

- hallucination

- effect on the kidney manifested by swelling of the
extremities and weight gain

Reporting of side effects

If you get any side effects, talk to your doctor or pharmacist.
This includes any possible side effects not listed in this




leaflet. You can also report side effects directly via:

United Kingdom: Yellow Card Scheme, Website: www.mhra.
gov.uk/yellowcard or search for MHRA Yellow Card in the
Google Play or Apple App Store

Ireland: HPRA Pharmacovigilance, Website: www.hpra.ie
By reporting side effects you can help provide more
information on the safety of this medicine.

5. How to store PROCYSBI
Keep this medicine out of the sight and reach of children.

Do not use this medicine after the expiry date, which is
stated on the carton and the bottle label after EXP. The
expiry date refers to the last day of that month.

Do not take this medicine if the foil seal has been open for
more than 30 days. Discard the open bottle and use a new
bottle.

Store in a refrigerator (2°C-8°C). Do not freeze. After opening
do not store above 25°C. Keep the container tightly closed
in order to protect from light and moisture.

Do not throw away any medicines via wastewater. Ask your
pharmacist how to throw away the medicines you no longer

use. These measures will help protect the environment.

6. Contents of the pack and other information
What PROCYSBI contains

The active substance is cysteamine (as mercaptamine
bitartrate).

PROCYSBI 25 mg gastro resistant hard capsules
Each gastro-resistant hard capsule contains 25 mg of
cysteamine.

PROCYSBI 75 mg gastro resistant hard capsules
Each gastro resistant hard capsule contains 75 mg of
cysteamine.

- The other ingredients are:

o In the capsules: microcrystalline cellulose, methacrylic
acid - ethyl acrylate copolymer (1:1), hypromellose,
talc, triethyl citrate, sodium lauryl sulfate (see section
“PROCYSBI contains sodium”).

o In the capsule shell: gelatin, titanium dioxide (E171),
indigo carmine (E132).

o In the printing ink: shellac, povidone (K-17), titanium
dioxide (E171).




What PROCYSBI looks like and contents of the pack

- PROCYSBI 25 mg is presented as blue gastro-resistant
hard capsules (of size 15.9 x 5.8 mm). The light blue cap is
imprinted with “PRO” in white ink and the light blue body
is imprinted with “25 mg” in white ink. A white plastic
bottle contains 60 capsules. The cap is child resistant and
has a foil seal. Each bottle contains two plastic cylinders
used for additional moisture and air protection

- PROCYSBI 75 mg is presented as blue gastro-resistant
hard capsules (of size 21.7 x 7.6 mm). The dark blue
cap is imprinted with “PRO” in white ink and the light
blue body is imprinted with “75 mg” in white ink. A white
plastic bottle contains 250 capsules. The cap is child
resistant and has a foil seal. Each bottle contains three
plastic cylinders used for additional moisture and air
protection.

- Please keep the cylinders in each bottle during the use of
the bottle. The cylinders may be discarded with the bottle
after use.

Marketing Authorisation Holder

Ireland:

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

43122 Parma

Italy

United Kingdom:
Chiesi Limited
333 Styal Road
Manchester
M22 5L.G

Manufacturer

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

Italy




For any information about this medicine, please contact the
local representative of the Marketing Authorisation Holder:

Ireland

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

United Kingdom

Chiesi Ltd
Tel: + 44 (0)161 488 5555

This leaflet was last revised in June 2024

Detailed information on this medicine is available on the
website of the European Medicines Agency http://www.ema.
europa.eu.
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Package leaflet: Information for the user

PROCYSBI 25 mg gastro-resistant hard capsules
PROCYSBI 75 mg gastro-resistant hard capsules
cysteamine (mercaptamine bitartrate)

Read all of this leaflet carefully before you start using
this medicine because it contains important information
for you.

- Keep this leaflet. You may need to read it again.

- If you have further questions, ask your doctor or
pharmacist.

- This medicine has been prescribed for you only. Do not
pass it on to others. It may harm them, even if their signs
of iliness are the same as yours.

- If you get any side effects, talk to your doctor or
pharmacist. This includes any possible side effects not
listed in this leaflet. See section 4.

What is in this leaflet

1.What PROCYSBI is and what it is used for
2.What you need to know before you take PROCYSBI

3.How to take PROCYSBI

4.Possible side effects

5.How to store PROCYSBI

6.Contents of the pack and other information

1. What PROCYSBI is and what it is used for

PROCYSBI contains the active substance cysteamine (also
known as mercaptamine) and is taken for the treatment of
nephropathic cystinosis in children and adults. Cystinosis
is a disease affecting how the body functions, with an
abnormal accumulation of the amino acid cystine in various
organs of the body such as the kidney, eye, muscle,
pancreas, and brain. Cystine build-up causes kidney
damage and excretion of excess amounts of glucose,
proteins, and electrolytes. Different organs are affected at
different ages.

PROCYSBI is a medicine that reacts with cystine to
decrease its level within the cells. Cysteamine therapy
should be initiated promptly after confirmation of the
diagnosis of cystinosis to achieve maximum benefit.
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2. What you need to know before you take PROCYSBI
Do not take PROCYSBI

- If you are allergic to cysteamine (also known as
mercaptamine) or any of the other ingredients of this
medicine (listed in section 6).

- If you are allergic to penicillamine (this is not “penicillin”,

but a medicine used for the treatment of Wilson’s disease).

- If you are breast-feeding.

Warnings and precautions

Talk to your doctor or pharmacist before taking PROCYSBI.

- Since oral cysteamine doesn’t prevent deposits of cystine
crystals in the eye, you should continue taking cysteamine
eye drops as prescribed by your doctor.

- Whole cysteamine capsules should not be given to
children under the age of 6 years due to the risk of
choking (refer to section 3 “How to take PROCYSBI -
Method of administration”).

- Serious skin lesions can occur in patients treated with
high doses of cysteamine. Your doctor will routinely
monitor your skin and bones and reduce or stop your
treatment if needed (see section 4).

Stomach and intestinal ulcers and bleeding can occur in
patients receiving cysteamine (see section 4).

Other intestinal symptoms including nausea, vomiting,
anorexia and stomach ache can occur with cysteamine.
Your doctor may interrupt and change your dose if these
occur.

Talk to your doctor if you have any unusual stomach
symptoms or changes in stomach symptoms.
Symptoms such as seizures, tiredness, sleepiness,
depression, and brain disorders (encephalopathy) can
occur with cysteamine. If such symptoms develop, tell
your doctor who will adjust your dose.

Abnormal liver function or reduced white blood cell count
(leukopenia) can occur with use of cysteamine. Your
doctor will routinely monitor your blood counts and liver
function.

Your doctor will monitor you for benign intracranial
hypertension (or pseudotumor cerebri [PTC]) and/or
swelling of the optic nerve (papilledema) associated
with cysteamine treatment. You will receive regular eye
examinations to identify this condition as early treatment
can prevent vision loss.
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Other medicines and PROCYSBI

Tell your doctor or pharmacist if you are taking, have
recently taken, or might take any other medicines. If your
doctor prescribes bicarbonate, do not take it at the same
time as PROCYSBI; take bicarbonate at least one hour
before or at least one hour after the medicine.

PROCYSBI with food and drink

For at least 1 hour before and 1 hour after taking PROCYSBI
try to avoid meals, which are rich in fat or proteins as well
as any food or liquid that could decrease the acidity in your
stomach, like milk or yogurt. If this is not possible, you can
eat a small amount (about 100 grams) of food (preferably
carbohydrates e.g. bread, pasta, fruits) during the hour
before and after taking PROCYSBI.

Take the capsule with an acidic drink (such as orange juice
or any acidic juice) or water. For children and patients who
have problems to swallow, please refer to section 3 “How to
take PROCYSBI - Method of administration”.

Pregnancy and breastfeeding

If you are pregnant or breast-feeding, think you may be

pregnant or are planning to have a baby, ask your doctor or
pharmacist for advice before taking this medicine.

You should not use this medicine if you are pregnant,
particularly during the first trimester. Before starting the
treatment, you should have a pregnancy test with negative
result, while during the course of treatment you should use
an adequate method of contraception. If you are a woman
planning a pregnancy or become pregnant, seek immediate
advice from your doctor about stopping therapy with this
medicine as continued treatment may be harmful to the
unborn baby.

Do not use this medicine if you are breastfeeding (see
section 2 under “Do not take PROCYSBI”).

Driving and using machines

This medicine may cause some drowsiness. When starting
therapy, you should not drive, use machines, or engage in
other dangerous activities until you know how the medicine
affects you.

PROCYSBI contains sodium

This medicine contains less than 1 mmol sodium (23 mg) per
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dose, that is to say essentially “sodium-free.”

3. How to take PROCYSBI

Always take this medicine exactly as your doctor or
pharmacist has told you. Check with your doctor or
pharmacist if you are not sure.

The recommended dose for you or your child will depend
on your or your child’s age and weight. The targeted
maintenance dose is 1.3 g/m?/day.

Dosing schedule

Take this medicine two times a day, every 12 hours. To get
the most benefit from this medicine, try to avoid meals
and dairy products for at least 1 hour before and 1 hour
after PROCYSBI dosing. If this is not possible, you can
eat a small amount (about 100 grams) of food (preferably
carbohydrates e.g. bread, pasta, fruits) during the hour
before and after PROCYSBI administration.

It is important to take PROCYSBI in a consistent way over
time.

Do not increase or decrease the amount of medicine without

F your doctor’s approval.

The total usual dose should not exceed 1.95 g/m?/day.

Duration of treatment

Treatment with PROCYSBI should continue life-long, as
instructed by your doctor.

Method of administration
You should take this medicine only by mouth.

In order for this medicine to work correctly, you must do the

following:

- For patients who can swallow the whole capsule:
Swallow the whole capsule with an acidic drink (such as
orange juice or any acidic juice) or water. Do not crush
or chew capsules or capsule contents. Children under 6
years of age may not be able to swallow gastro-resistant
hard capsules and may choke them. You can give
Procysbi to children under 6 years of age by opening the
capsules and sprinkling the contents on food or liquid, as
per the instructions given below.

- For patients who cannot swallow the whole capsule or
who use a feeding tube:
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Sprinkling on food

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle the
contents (granules) onto approximately 100 grams of food
such as apple sauce or fruit jam.

Gently stir the granules into the soft food, creating a mixture
of granules and food. Eat the entire mixture. Then drink
about 250 mL of an acidic drink (such as orange juice or any
acidic juice) or water to ease the swallowing of the mixture.
If you don’t eat the mixture immediately, you may refrigerate
(2°C-8°C) it from the time of preparation to the time of
administration and eat it within 2 hours of preparation.
Nothing of the mixture should be saved beyond 2 hours.

Administering through feeding tube

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle

the contents (granules) onto approximately 100 grams of
apple sauce or fruit jam. Gently stir the granules into the
soft food, creating a mixture of granules and the soft food.
Administer the mixture by gastrostomy tube, nasogastric
tube or gastrostomy jejunostomy tube using a catheter tip
syringe. Before PROCYSBI administration: Unclasp the
G-tube button and attach the feeding tube. Flush with 5 mL
of water to clear the button. Draw the mixture up into the
syringe. A maximum 60 mL mixture volume in a catheter
tip syringe is recommended for use with a straight or bolus

feeding tube. Place the opening of the syringe containing
the PROCYSBI and food mixture into the opening of the
feeding tube and fill completely with the mixture: pressing
gently on the syringe and keeping the feeding tube
horizontal during administration can help to avoid clogging
issues. Using a viscous food such as apple sauce or fruit
jam at a rate of about 10 mL every 10 seconds until the
syringe is completely empty is suggested to avoid clogging.
Repeat the above step until all of the mixture is given. After
PROCYSBI administration, draw 10 mL of fruit juice or water
up into another syringe and flush the G-tube ensuring that
none of the PROCYSBI and food mixture gets stuck in the
G-tube. If you don’t consume the mixture immediately, you
may refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to
the time of administration and consume it within 2 hours

of preparation. Nothing of the mixture should be saved
beyond 2 hours. Consult your child’s doctor for complete
instructions on how to properly administer the product
through feeding tubes and if you experience clogging
issues.

Sprinkling in orange juice or any acidic fruit juice or water

Open the gastro-resistant hard capsules and sprinkle the
contents (granules) into about 100 to 150 mL of acidic fruit

juice (such as orange juice or any acidic juice) or water. Mix H
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the PROCYSBI drink mixture gently for 5 minutes, either
mixing in a cup or shaking in a covered cup (e.g., “sippy”
cup) and drink the mixture.

If you don’t drink the mixture immediately, you may
refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to the
time of administration and drink it within 30 minutes after
preparation.

Nothing of the mixture should be saved beyond 30 minutes.
Administering a drink mixture by oral syringe

Aspirate the drink mixture into a dosing syringe and

administer it into the mouth directly.

If you don’t consume the mixture immediately, you may

refrigerate (2°C-8°C) it from the time of preparation to the

time of administration and consume it within 30 minutes

after preparation. Nothing of the mixture should be saved

beyond 30 minutes.

- Your doctor may recommend or prescribe to include,
in addition to cysteamine, one or more supplements to
replace important electrolytes lost through the kidneys.
It is important to take these supplements exactly as
instructed. If several doses of the supplements are missed
or weakness or drowsiness develops, call your doctor for
instructions.

- Regular blood tests to measure the amount of cystine
inside white blood cells and/or the concentration of
cysteamine in the blood are necessary to help determine
the correct dose of PROCYSBI. You or your doctor will
arrange for these blood tests to be performed. These tests
must be obtained 12.5 hours after the evening dose the
day before, and therefore 30 minutes after the following
morning dose is given. Regular blood and urine tests to
measure the levels of the body’s important electrolytes are
also necessary to help you or your doctor correctly adjust
the doses of these supplements.

If you take more PROCYSBI than you should

You should contact your doctor or the hospital emergency
department immediately if you have taken more PROCYSBI
than you should. You may become drowsy.

If you forget to take PROCYSBI

If you missed a dose of medicine, you should take it as soon
as possible. However, if it is within 4 hours of the next dose,
skip the missed dose and go back to the regular dosing
schedule.

Do not take a double dose to make up for a forgotten dose.
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If you have any further questions on the use of this
medicine, ask your doctor or pharmacist.

4. Possible side effects

Like all medicines, this medicine can cause side effects,
although not everybody gets them.

Tell your doctor or nurse straight away if you notice
any of the following side effects — you may need urgent
medical treatment:

- Severe allergic reaction (seen uncommonly): Get
emergency medical help if you have any of these signs of
an allergic reaction: hives; difficulty breathing; swelling of
face, lips, tongue, or throat.

If any of the following side effects occur, please contact your
doctor immediately. Since some of these side effects are
serious, ask your doctor to explain their warning signs.

Common side effects (may affect up to 1 in 10 people):

- Skin rash: Tell the doctor right away if you get a skin rash.
PROCYSBI may need to be temporarily stopped until the
rash goes away. If the rash is severe, your doctor may
discontinue cysteamine treatment.

- Abnormal liver function on blood tests. Your doctor will
monitor you for this.

Uncommon side effects (may affect up to 1 in 100 people):
- Skin lesions, bone lesions, and joint problems: Treatment
with high doses of cysteamine can cause skin lesions to
develop. These include skin striae (which are like stretch

marks), bone injuries (such as fractures), bone deformities,
and joint problems. Examine your skin while taking this
medicine. Report any changes to your doctor. Your doctor
will monitor you for these problems.

- Low white blood cell count. Your doctor will monitor you
for this.

- Central nervous system symptoms: Some patients taking
cysteamine have developed seizures, depression, and
become too sleepy (excessive sleepiness). Tell your doctor
if you have these symptoms.

- Stomach and intestinal (gastrointestinal) problems:
Patients taking cysteamine have developed ulcers and
bleeding. Tell your doctor right away if you get stomach
ache or throw up blood.

- Benign intracranial hypertension, also called pseudotumor
cerebri, has been reported with cysteamine use. This is a
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condition where there is high pressure in the fluid around - encephalopathy
the brain. Tell your doctor right away if you develop any of - abdominal pain
the following symptoms while taking PROCYSBI: buzzing - dyspepsia
or “whooshing” sound in the ear, dizziness, double vision, | t breath and bodv od
blurry vision, loss of vision, pain behind the eye or pain - unpieasant breath and body odour
with eye movement. Your doctor will monitor you with eye - heartburn
examinations to find and treat this problem early. This will - tiredness

help lessen the chance of loss of eyesight.

The other side effects listed below are given with an
estimation of the frequency with which they may occur with
PROCYSBI.

Very common side effects (may affect more than 1 in
10 people):

nausea
vomiting

loss of appetite
diarrhoea

fever

sensation of sleep

Common side effects:

headache

Uncommon side effects:

- leg pain

- scoliosis (deviation of the vertebral column)
- bone fragility

- hair discolouration

- fits

- nervousness

- hallucination

- effect on the kidney manifested by swelling of the
extremities and weight gain

Reporting of side effects

If you get any side effects, talk to your doctor or pharmacist.
This includes any possible side effects not listed in this
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leaflet. You can also report side effects directly via: use. These measures will help protect the environment.

United Kingdom: Yellow Card Scheme, Website: www.mhra.

gov.uk/yellowcard or search for MHRA Yellow Card in the 6. Contents of the pack and other information
Google Play or Apple App Store , , What PROCYSBI contains
Ireland: HPRA Pharmacovigilance, Website: www.hpra.ie
By reporting side effects you can help provide more The active substance is cysteamine (as mercaptamine
information on the safety of this medicine. bitartrate).

PROCYSBI 25 mg gastro resistant hard capsules
5. How to store PROCYSBI Each gastro-resistant hard capsule contains 25 mg of
Keep this medicine out of the sight and reach of children. cysteamine.

PROCYSBI 75 mg gastro resistant hard capsules

Do not use this medicine after the expiry date, which is
stated on the carton and the bottle label after EXP. The
expiry date refers to the last day of that month.

Do not take this medicine if the foil seal has been open for
more than 30 days. Discard the open bottle and use a new
bottle.

Store in a refrigerator (2°C-8°C). Do not freeze. After opening
do not store above 25°C. Keep the container tightly closed
in order to protect from light and moisture.

Do not throw away any medicines via wastewater. Ask your
pharmacist how to throw away the medicines you no longer

Each gastro resistant hard capsule contains 75 mg of
cysteamine.

- The other ingredients are:

o In the capsules: microcrystalline cellulose, methacrylic
acid - ethyl acrylate copolymer (1:1), hypromellose,
talc, triethyl citrate, sodium lauryl sulfate (see section
“PROCYSBI contains sodium”).

o In the capsule shell: gelatin, titanium dioxide (E171),
indigo carmine (E132).

o In the printing ink: shellac, povidone (K-17), titanium
dioxide (E171).
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What PROCYSBI looks like and contents of the pack

- PROCYSBI 25 mg is presented as blue gastro-resistant
hard capsules (of size 15.9 x 5.8 mm). The light blue cap is
imprinted with “PRO” in white ink and the light blue body
is imprinted with “25 mg” in white ink. A white plastic
bottle contains 60 capsules. The cap is child resistant and
has a foil seal. Each bottle contains two plastic cylinders
used for additional moisture and air protection

- PROCYSBI 75 mg is presented as blue gastro-resistant
hard capsules (of size 21.7 x 7.6 mm). The dark blue
cap is imprinted with “PRO” in white ink and the light
blue body is imprinted with “75 mg” in white ink. A white
plastic bottle contains 250 capsules. The cap is child
resistant and has a foil seal. Each bottle contains three
plastic cylinders used for additional moisture and air
protection.

- Please keep the cylinders in each bottle during the use of
the bottle. The cylinders may be discarded with the bottle
after use.

Marketing Authorisation Holder

Ireland:

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

43122 Parma

Italy

United Kingdom:
Chiesi Limited
333 Styal Road
Manchester
M22 5L.G

Manufacturer

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

Italy






CHIESI FARMACEUTICI S.p.A. - Parma - Italy
NOT TO TAMPER THIS DOCUMENT

Artwork Owner: SB - mail: s.bassanini@chiesi.com

(2) DESCRIPTION OF MATERIAL: F.E. PROCYSBI 25/75mg 60/250 CAPS (UK+EU1)

(4) ITEM CHIESI: 0108014446 /01
(2) FORMAT: F132

DIMENSIONS mm: 200 x 100 Tot. pag. 132 (+ 4 pag cover) FRONT
(5) REPLACE CODE: 0108012068/01

FONT AND min. SIZE: Helvetica Neue/Univers 9 pt

REF. STD VARNISH: /

COLOUR PRINT N. 1: Ml Black + halt. 50% DIECUT

Reason of the change: Removal of UK/GB.

PROOFN. / DATE FROM: /CHANGE FOR

1 30/04/24||START ACTIVITY

2 10/05/24 || UG: text correction.

For any information about this medicine, please contact the
local representative of the Marketing Authorisation Holder:

Ireland

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

Chiesi Ltd
Tel: + 44 (0)161 488 5555

This leaflet was last revised in June 2024

Detailed information on this medicine is available on the
website of the European Medicines Agency http://www.ema.
europa.eu.

CP0062-9






NOT TO TAMPER THIS DOCUMENT

CHIESI FARMACEUTICI S.p.A. - Parma - Italy

Artwork Owner: SB - mail: s.bassanini@chiesi.com

(2) DESCRIPTION OF MATERIAL: F.E. PROCYSBI 25/75mg 60/250 CAPS (UK+EU1)

(4) ITEM CHIESI: 0108014446 /01
(2) FORMAT: F132

DIMENSIONS mm: 200 x 100 Tot. pag. 132 (+ 4 pag cover) BACK
(5) REPLACE CODE: 0108012068/01

FONT AND min. SIZE: Helvetica Neue/Univers 9 pt

REF. STD VARNISH: /

COLOUR PRINT N. 1: Ml Black + halt. 50% DIECUT

Reason of the change: Removal of UK/GB.

PROOFN. / DATE FROM: /CHANGE FOR

1 30/04/24||START ACTIVITY

2 |[10/05/24

UG: text correction.

Indlaegsseddel: Information til brugeren

PROCYSBI, enterokapsler, harde, 25 mg
PROCYSBI, enterokapsler, harde, 75 mg
cysteamin (mercaptaminbitartrat)

Lzes denne indlaegsseddel grundigt, inden du begynder
at bruge dette lzegemiddel, da den indeholder vigtige
oplysninger.

- Gem indlaegssedlen. Du kan fa brug for at leese den igen.

- Sperg leegen eller apotekspersonalet, hvis der er mere, du
vil vide.

- Leegen har ordineret dette laegemiddel til dig personligt.
Lad derfor veere med at give medicinen til andre. Det
kan veere skadeligt for andre, selvom de har de samme
symptomer, som du har.

- Kontakt lzegen eller apotekspersonalet, hvis du far
bivirkninger, herunder bivirkninger, som ikke er naevnt i
denne indlaegsseddel. Se afsnit 4.

Oversigt over indleegssedlen

1.Virkning og anvendelse
2.Det skal du vide, for du begynder at tage PROCYSBI

3.S&dan skal du tage PROCYSBI
4.Bivirkninger

5.0pbevaring

6. Pakningsstarrelser og yderligere oplysninger

Se den nyeste indleegsseddel pad www.indlaegsseddel.dk/.

1. Virkning og anvendelse

PROCYSBI indeholder det aktive stof cysteamin (der

ogsé kaldes mercaptamin) og anvendes til behandling af
nefropatisk cystinose hos bern og voksne. Cystinose er

en stofskiftesygdom, der pavirker kroppens funktioner

og medfgrer unormal ophobning af aminosyren cystin i

en raekke organer, sdsom nyrerne, gjnene, musklerne,
bugspytkirtlen og hjernen. Ophobning af cystin medferer
skade péa nyrerne og udskillelse af store meengder glukose,
proteiner og elektrolytter. Sygdommen rammer forskellige
organer afheaengigt af patientens alder.

PROCYSBI er et lazegemiddel, der reagerer med cystin og
nedseetter cellernes indhold af cystin. Behandlingen med
cysteamin skal pdbegyndes straks efter bekreeftelse af
diagnosen nefropatisk cystinose for at patienten skal fa
storst mulig fordel af behandlingen.
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2. Det skal du vide, for du begynder at tage PROCYSBI
Tag ikke PROCYSBI

- hvis du er allergisk over for cysteamin (der ogséa kaldes
mercaptamin) eller et af de evrige indholdsstoffer i
PROCYSBI (angivet i afsnit 6)

- hvis du er allergisk over for penicillamin (det er ikke
“penicillin”, men et laegemiddel, der bruges til behandling
af Wilsons sygdom).

- hvis du ammer

Advarsler og forsigtighedsregler

Kontakt lzegen eller apotekspersonalet, for du tager

PROCYSBI.

- Da oral indtagelse af cysteamin ikke forhindrer aflejringer
af cystinkrystaller i gjet, skal du derfor fortseette med at
tage de cysteamin gjendraber, du har faet ordineret.

- Hele cysteaminkapsler bor ikke gives til barn under
seks ar pa grund af risikoen for, at de f&r dem i den
gale hals (se afsnit 3 "Sadan skal du tage PROCYSBI -
Administration”).

- Hoije doser af cysteamin kan medfere alvorlige skader pa
huden. Laegen vil rutinemaessigt overvage din hud og dine

knogler og om ngdvendigt nedseette dosis eller standse
behandlingen (se afsnit 4).

Behandling med cysteamin kan medfgre mavesar, tarmséar
og bladning (se afsnit 4).

Cysteamin kan give andre symptomer fra tarmene sdsom
kvalme, opkastning, appetitloshed og mavepine. Laegen
vil muligvis afbryde eller aendre doseringen, hvis disse
tegn optreeder.

Forteel det til laegen, hvis du far uszedvanlige eller
andrede symptomer fra maven.

Cysteamin kan give symptomer sdsom krampeanfald,
treethed, svimmelhed, depression og hjernesygdom
(encefalopati). Hvis du far sddanne symptomer, skal du
sige det til lazgen, som da vil tilpasse din dosis.
Cysteamin kan give abnorm leverfunktion eller nedsat
antal hvide blodlegemer (leukopeni). Laegen vil
rutinemaessigt overvage dine blodtal og din leverfunktion.

Leegen vil overvage dig for godartet forhgjet intrakranielt
tryk (falsk hjernetumor [PTC]) og/eller haevelse af
synsnerven (papiledem), som forekommer ved behandling
med cysteamin. Du vil regelmzaessigt fa undersegt gjnene
med henblik pa denne tilstand, da rettidig behandling kan
forebygge synstab.
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Brug af anden medicin sammen med PROCYSBI

Forteel det altid til lzegen eller apotekspersonalet, hvis du
tager anden medicin eller for nylig har taget anden medicin.
Hvis laegen udskriver bikarbonat, skal du ikke tage det
samtidig med PROCYSBI, men mindst en time for eller
mindst en time efter laegemidlet.

Brug af PROCYSBI sammen med mad og drikke

Du skal forsgge at undgd maltider med hgijt indhold af fedt
eller proteiner i mindst 1 time for og 1 time efter, du tager
PROCYSBI, samt madvarer eller vaesker, der kan saenke
syreindholdet i maven, som f.eks. meelk eller yoghurt. Hvis
dette ikke er muligt, kan du spise et lille maltid (ca. 100 g,
fortrinsvis kulhydrater, f.eks. brad, pasta, frugt) i tidsrummet
fra en time for til en time efter indtagelse af PROCYSBI.

Tag kapslen med en syrlig drik (appelsinjuice eller anden
syrlig juice) eller vand. Hvis bern og patienter har problemer
med at synke, henvises til afsnit 3 "Sadan skal du tage
PROCYSBI - Administration”.

Graviditet og amning

Hvis du er gravid eller ammer, har mistanke om, at du er

Fﬂ gravid, eller planlaegger at blive gravid, skal du sperge

laegen eller apotekspersonalet til rads, for du bruger dette
leegemiddel.

Du ma ikke bruge dette lsegemiddel, hvis du er gravid,
navnlig i de forste tre maneder af graviditeten. Inden du
pabegynder behandlingen skal du have en graviditetstest
med et negativt resultat, og under behandlingsforlgbet skal
du bruge en tilstreekkelig preeventionsmetode. Hvis du er
en kvinde, der planleegger graviditet eller bliver gravid, skal
du straks tale med lzegen om at stoppe med behandlingen
med dette laegemiddel, da det kan skade det ufedte barn at
fortsaette behandlingen.

Brug ikke dette lsegemiddel, hvis du ammer (se afsnit 2
under "Tag ikke PROCYSBI”).

Trafik- og arbejdssikkerhed

Dette leegemiddel kan bevirke nogen desighed. |
begyndelsen af behandlingen ma du ikke fere motorkeretaj,
betjene maskiner eller foretage andre farlige aktiviteter, for
du ved, hvordan lzegemidlet pavirker dig.

PROCYSBI indeholder natrium

Dette leegemiddel indeholder mindre end 1 mmol (23 mg)
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natrium pr. dosis, dvs. det er i det vaesentlige natriumfrit.

3. Sadan skal du tage PROCYSBI

Tag altid dette lsegemiddel ngjagtigt efter leegens eller
apotekspersonalets anvisning. Er du i tvivl, sé sperg laegen
eller apotekspersonalet.

Den anbefalede dosis til dig eller dit barn afhaenger
af din eller dit barns alder og vaegt. Den normale
vedligeholdelsesdosis er 1,3 g/m?/dag.

Dosisplan

Tag dette lzegemiddel to gange dagligt med 12 timers
mellemrum. Du skal preve at undga maltider og
mejeriprodukter mindst 1 time fer og 1 time efter doseringen
med PROCYSBI for at fa sterst mulig fordel af leegemidlet.
Hvis dette ikke er muligt, kan du spise et lille maltid

(ca. 100 g, fortrinsvis kulhydrater, f.eks. bred, pasta, frugt)

i tidsrummet fra en time for til en time efter indtagelse af
PROCYSBI.

Det er vigtigt at tage PROCYSBI pd samme méade fra gang
til gang.

Tag hverken mere eller mindre af laegemidlet uden lsegens
godkendelse.

Den samlede dosis ma normalt ikke vaere over
1,95 g/m?/dag.

Behandlingsvarighed

Behandlingen med PROCYSBI er livslang og skal felge
lzegens anvisninger.

Administration
Du ma kun tage dette leegemiddel gennem munden.

Overhold fglgende for at PROCYSBI skal virke korrekt:

- For patienter, som kan sluge kapslen hel:
Slug hele kapslen med en syrlig drik (appelsinjuice eller
anden syrlig juice) eller vand. Kapsler eller kapselindhold
ma ikke knuses eller tygges. Beorn under 6 ar vil muligvis
ikke kunne sluge de harde enterokapsler og kan kvaeles
i dem. Du kan give PROCYSBI til bern under 6 ar ved
at dbne kapslen og drysse indholdet over som anvist
nedenfor.

- For patienter, der ikke kan sluge hele kapslen, eller som
bruger sonde:
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FE

Drysses over maden

Abn de harde enterokapsler og drys indholdet (granulatet)
pa ca. 100 gram mad, sdsom aeblemos eller frugtsyltetej.
Ror forsigtigt granulatet op i den blede mad, s& der dannes
en blanding af granulat og mad. Spis hele blandingen. Drik
dernaest ca. 250 ml syrligdrik (sdsom appelsinjuice eller
enhver anden syrlig juice) eller vand for at gere det nemmere
at synke blandingen.

Hvis du ikke straks spiser blandingen, kan du opbevare
den nedkolet (2 °C - 8 °C) fra tilberedningstidspunktet til
administrationstidspunktet og spise den inden for 2 timer
efter tilberedning. Intet af blandingen m& gemmes i mere
end 2 timer.

Administration gennem en sonde:

Abn de harde enterokapsler og drys indholdet (granulatet)
pa ca. 100 gram aeblemos eller frugtsyltetej. Rer forsigtigt
granulatet op i den blgde mad, sé der dannes en blanding af
granulat og den blade mad. Administrer blandingen gennem
gastrostomisonde, nasogastrisk sonde eller gastrostomi-
jejunostomi-sonde ved brug af en sprojte med kateterspids.
Inden administration af PROCYSBI: Friger G-sondeknappen
og fastger sonden. Gennemskyl med 5 ml vand for at rense
knappen. Traek blandingen op i sprgjten. Der anbefales

et maksimalt blandingsvolumen pa 60 ml i en sprgjte

med kateterspids til brug med en lige, eller bonus, sonde.
Anbring abningen pa sprgjten indeholdende PROCYSBI

og madblandingen i sondens abning og fyld den helt med
blandingen: hvis der trykkes forsigtigt pa sprejten og sonden
holdes horisontalt under administration kan det hjeelpe

med at undga problemer med tilstopning. For at undga
tilstopning anbefales det at anvende viskas mad, som f.eks.
ablemos eller frugtsyltetaj, ved en hastighed pa ca. 10

ml hver 10. sekund, indtil sprojten er helt tom. Gentag det
ovenfor beskrevne trin indtil hele blandingen er givet. Efter
administration af PROCYSBI treekkes 10 ml frugtjuice eller
vand op i en anden sprgjte og G-sonden gennemskylles for
at sikre, at intet af PROCYSBI og madblandingen seetter sig
fast pa G-sonden.

Hvis du ikke straks indtager blandingen, kan du opbevare
den nedkalet (2 °C - 8 °C) fra tilberedningstidspunktet til
administrationstidspunktet og indtage den inden for 2 timer
efter tilberedning. Intet af blandingen m& gemmes i mere
end 2 timer.

F& naermere vejledning hos den leege, der behandler barnet,
om hvordan produktet gives korrekt gennem sonder, og hvis
du oplever problemer med tilstopning.
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Tilseet indholdet til appelsinjuice eller anden syrlig frugtjuice

eller vand:

Abn den harde enterokapsel og drys indholdet (granulat)

i ca. 100 til 150 ml syrlig frugtjuice (sdsom appelsinjuice
eller enhver anden syrlig juice) eller vand. Omrer forsigtigt
blandingen med PROCYSBI i 5 minutter, enten ved at
blande i en kop eller ryste i en kop med &g (f.eks. med
drikketud), og drik blandingen.

Hvis du ikke straks drikker blandingen, kan du opbevare
den nedkglet (2 °C - 8 °C) fra tilberedningstidspunktet

til administrationstidspunktet og drikke den inden for 30
minutter efter tilberedning. Intet af blandingen ma gemmes i
mere end 30 minutter.

Administration af en drikblanding via oral sprgjte:

Sug drikblandingen op i en doseringssprojte og administrer
den direkte gennem munden.

Hvis du ikke straks indtager blandingen, kan du opbevare
den nedkglet (2 °C - 8 °C) fra tilberedningstidspunktet til
administrationstidspunktet og indtage den inden for 30
minutter efter tilberedning. Intet af blandingen ma gemmes i
mere end 30 minutter.

Foruden cysteamin kan din laege muligvis anbefale eller
ordinere et eller flere kosttilskud som erstatning for vigtige

elektrolytter, der tabes gennem nyrerne. Det er vigtigt at tage
disse kosttilskud ngjagtigt efter anvisningerne. Hvis flere
doser kosttilskud glemmes, eller der indtreeder svaghed eller
dosighed, skal du sperge lzegen, hvad du skal gore.

Der skal regelmeessigt tages blodprover til bestemmelse af
cystin i de hvide blodlegemer og/eller cysteamin i blodet,

for at den rigtige dosis af PROCYSBI kan fastsaettes. Du
eller laegen serger for, at blodproverne tages. Proverne skal
tages 12,5 timer efter den foregdende dags aftendosis, dvs.
30 minutter efter den pafalgende morgendosis. Desuden
skal der regelmaessigt tages prover af blod og urin for

at bestemme vigtige elektrolytter, s leegen kan tilpasse
doserne af disse kosttilskud.

Hvis du har taget for meget PROCYSBI

Hvis du har taget for meget PROCYSBI, skal du straks
kontakte laegen eller hospitalets akutafsnit. Du kan blive
dosig.

Hvis du har glemt at tage PROCYSBI

Hvis du har glemt at tage en dosis af leegemidlet, skal du
tage den snarest muligt. Men hvis der er mindre end 4 timer
til neeste dosis, skal du i stedet overspringe den glemte

:

_






NOT TO TAMPER THIS DOCUMENT

CHIESI FARMACEUTICI S.p.A. - Parma - Italy

Artwork Owner: SB - mail: s.bassanini@chiesi.com

(2) DESCRIPTION OF MATERIAL: F.E. PROCYSBI 25/75mg 60/250 CAPS (UK+EU1)

(4) ITEM CHIESI: 0108014446 /01
(2) FORMAT: F132

DIMENSIONS mm: 200 x 100 Tot. pag. 132 (+ 4 pag cover) BACK
(5) REPLACE CODE: 0108012068/01

FONT AND min. SIZE: Helvetica Neue/Univers 9 pt

REF. STD VARNISH: /

COLOUR PRINT N. 1: Ml Black + halt. 50% DIECUT

Reason of the change: Removal of UK/GB.

PROOFN. / DATE

FROM: /CHANGE FOR

1 30/04/24||START ACTIVITY

2 |[10/05/24

UG: text correction.

dosis og fortseette efter doseringsplanen.

Du m3 ikke tage en dobbeltdosis som erstatning for den
glemte dosis.

Sporg laegen eller apotekspersonalet, hvis der er noget, du
er i tvivl om.

4. Bivirkninger

Dette leegemiddel kan som alle andre laegemidler give
bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.

Kontakt straks lzegen eller sygeplejersken, hvis du
oplever en eller flere af nedenstaende bivirkninger - du
behover muligvis gjeblikkelig lzegehjaelp:

- Sveer allergisk reaktion (ikke almindelig): Sog akut
leegehjeelp ved nogen af disse tegn pa en allergisk
reaktion: naeldefeber, vejrtracskningsbesvaer, haevelse af
ansigt, laeber, tunge eller hals.

Hvis nogen af nedenstdende bivirkninger optraeder, skal
du straks kontakte laegen. Nogle af disse bivirkninger
er alvorlige; sporg derfor laeagen om at forklare
advarselstegnene pa dem:

Almindelige bivirkninger (forekommer hos indtil 1 ud af
10 behandlede):

Hududsleet: Sig det straks til leegen, hvis du far
hududsleet. Det kan vaere ngdvendigt at stoppe med
PROCYSBI midlertidigt, til udslesttet er svundet. Hvis
udsleettet er af sveer grad, skal behandlingen med
cysteamin standses.

Unormal leverfunktion i henhold til blodpraver. Leegen vil
overvage dig med henblik herpa.

Ikke almindelige bivirkninger (forekommer hos indtil 1 ud
af 100 behandlede):

Hudforandringer, knogleforandringer og ledproblemer:
Behandling med hgje doser cysteamin kan medfore
hudforandringer. Forandringerne bestar i maerker i huden
(som ligner streekmeerker), knogleskader (sdsom brud),
knogledeformiteter og ledproblemer. Hold @je med huden,
nédr du tager dette laegemiddel. Kontakt leegen, hvis der er
forandringer. Laegen vil overvage dig med henblik pa disse
problemer.

For lavt antal hvide blodlegemer. Laegen vil overvage dig
med henblik herpa.

- Symptomer fra centralnervesystemet: Nogle patienter
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har ved behandling med cysteamin faet krampeanfald
og depression og tendens til staerk sgvnighed. Sig det til
leegen, hvis du far sddanne symptomer.

- Problemer med mave-tarmsystemet: Patienter i
behandling med cysteamin har faet maveséar og bladning.
Fortzel det straks til leegen, hvis du f&r mavesmerter eller
blodigt opkast.

- Cysteamin kan medfere godartet forhgjet intrakranielt tryk,
ogsé kaldet falsk hjernesvulst. Ved denne tilstand er der
forhgjet tryk i den veeske, der omgiver hjernen. Sig det
straks til laegen, hvis du far nogen af falgende symptomer,
nar du tager PROCYSBI: summen eller susen for grerne,
svimmelhed, dobbeltsyn, slgret syn, synstab, smerte
bag gjnene eller smerte ved gjenbevaegelser. Laegen vil
folge dig med gjenundersagelser, sé problemet kan blive
behandlet tidligt. Derved mindskes risikoen for synstab.

De ovrige bivirkninger med PROCYSBI er anfert nedenfor
sammen med et skon over deres hyppighed.

Meget almindelige bivirkninger (forekommer hos mere end
1 ud af 10 behandlede)

- kvalme

- opkastning

appetitloshed

- diarré

- feber

folelse af at sove

Almindelige bivirkninger:

- hovedpine

- encefalopati

- mavesmerter

- dyspepsi

- darlig ande og kropslugt
- halsbrand

- traethed

Ikke almindelige bivirkninger:

- smerter i benene

skoliose (sideveerts skaevhed af rygsgjlen)
knogleskerhed

- misfarvet har

krampeanfald
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- nervgsitet
- hallucinationer

- nyrepavirkning, der viser sig ved haevede arme og ben og

veegtogning

Indberetning af bivirkninger

Hvis du oplever bivirkninger, ber du tale med din laege eller
apotekspersonalet. Dette gaelder ogsa mulige bivirkninger,

som ikke er medtaget i denne indlaegsseddel. Du eller
dine pérgrende kan ogsé indberette bivirkninger direkte
til Leegemiddelstyrelsen via de oplysninger, der fremgar
herunder.

Laegemiddelstyrelsen

Axel Heides Gade 1

DK-2300 Kebenhavn S

Websted: www.meldenbivirkning.dk

Ved at indrapportere bivirkninger kan du hjeelpe med at
fremskaffe mere information om sikkerheden af dette
leegemiddel.

5. Opbevaring

Opbevar laegemidlet utilgaengeligt for barn.

Brug ikke laegemidlet efter den udlgbsdato, der star pa
kartonen og pa flaskeetiketten efter EXP. Udlgbsdatoen er
den sidste dag i den neevnte maned.

Brug ikke laegemidlet, hvis folietaetningen har vaeret &ben i
mere end 30 dage. Kassér den abne flaske, og brug en ny
flaske.

Opbevares i kaleskab (2 °C — 8 °C). Ma ikke nedfryses. Ma
ikke opbevares ved temperaturer over 25 °C efter dbning.
Hold beholderen teet tillukket for at beskytte mod lys og fugt.

Sperg apotekspersonalet, hvordan du skal bortskaffe
medicinrester. Af hensyn til miliget ma du ikke smide
medicinrester i aflobet.

6. Pakningsstorrelser og yderligere oplysninger
PROCYSBI indeholder:

- Aktivt stof: cysteamin (som mercaptaminbitartrat).
PROCYSBI 25 mg héarde enterokapsler
Hver hard enterokapsel indeholder 25 mg cysteamin.

PROCYSBI 75 mg hérde enterokapsler
Hver hard enterokapsel indeholder 75 mg cysteamin.
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- @vrige indholdsstoffer:

o | kapslerne: mikrokrystallinsk cellulose, methacrylsyre-
ethylacrylat copolymer (1:1), hypromellose, talcum,
triethylcitrat, natriumlaurilsulfat (se punktet "PROCYSBI
indeholder natrium”).

o | kapselskallen: gelatine, titaniumdioxid (E171),
indigocarmin (E132).

o | trykfarven: shellac, povidon (K-17), titaniumdioxid
(E171).

Udseende og pakningsstarrelser

- PROCYSBI, 25 mg, leveres som bld, harde enterokapsler
(i sterrelsen 15,9 x 5,8 mm). Den lysebla kapseloverdel
er patrykt "PRO”-logoet med hvid trykfarve, og
underdelen er patrykt “25 mg” med hvid trykfarve.

En hvid plastikflaske indeholder 60 kapsler. Laget er
barnesikret og har folietaetning. Hver flaske indeholder to
plastikcylindre til ekstra beskyttelse mod fugt og luft.

- PROCYSBI, 75 mg, leveres som bld, harde enterokapsler
(i starrelse 21,7 x 7,6 mm). Den merkebla kapseloverdel
er patrykt "PRO”-logoet med hvid trykfarve, og
underdelen er patrykt “75 mg” med hvid trykfarve.

En hvid plastikflaske indeholder 250 kapsler. Laget er
barnesikret og har folieteetning. Hver flaske indeholder tre
plastikcylindre til ekstra beskyttelse mod fugt og luft.

- Alle cylindre skal forblive i flasken under anvendelsen.
Cylindrene kan kasseres sammen med flasken efter brug.

Indehaver af markedsfaringstilladelsen

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

43122 Parma

Italien

Fremstiller

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

Italien

Hvis du gnsker yderligere oplysninger om dette lsegemiddel,
skal du henvende dig til den lokale repraesentant for
indehaveren af markedsferingstilladelsen.

:

Eﬁ
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Danmark

Chiesi Pharma AB
TIf: + 46 8 753 35 20

Denne indleegsseddel blev senest zendret 08/2022

Du kan finde yderligere oplysninger om dette leegemiddel pa
Det Europaeiske Leegemiddelagenturs hjemmeside
http://www.ema.europa.eu.
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Pakkausseloste: Tietoa kayttéjélle

PROCYSBI 25 mg enterokapselit, kovat
PROCYSBI 75 mg enterokapselit, kovat
kysteamiini (merkaptamiinibitartraatti)

Lue tama pakkausseloste huolellisesti ennen kuin aloitat
taman laadkkeen kayttamisen, silla se siséaltaa sinulle
tarkeita tietoja.

- Sailytd tama pakkausseloste. Voit tarvita sitd myéhemmin.

- Jos sinulla on kysyttavaa, kdanny ladkérin tai
apteekkihenkildkunnan puoleen.

- Tama ladke on méaaratty vain sinulle, eika sité pida antaa
muiden kayttéon. Se voi aiheuttaa haittaa muille, vaikka
heilld olisikin samanlaiset oireet kuin sinulla.

- Jos havaitset haittavaikutuksia, kerro niista lagkérille tai
apteekkihenkilékunnalle. Tdma koskee my®os sellaisia
mahdollisia haittavaikutuksia, joita ei ole mainittu tassa
pakkausselosteessa. Ks. kohta 4.

Tassa pakkausselosteessa kerrotaan:
1.Mitd PROCYSBI on ja mihin sita kéytetdan

2. Mité sinun on tiedettava, ennen kuin otat PROCYSBIa
3.Miten PROCYSBIa otetaan

4.Mahdolliset haittavaikutukset

5.PROCYSBIn sailyttdminen

6. Pakkauksen sisélto ja muuta tietoa

1. Mitd PROCYSBI on ja mihin sita kaytetaan

PROCYSBI siséltda vaikuttavana aineena kysteamiinia
(tunnetaan myds nimelld merkaptamiini), ja sita kaytetaan
lasten ja aikuisten nefropaattisen kystinoosin hoitoon.
Kystinoosi on sairaus, joka vaikuttaa siihen, miten elimisto
toimii. Tésséd sairaudessa kystiiniaminohappoa kerdantyy
kehon eri elimiin, kuten munuaisiin, silmiin, lihaksiin,
haimaan ja aivoihin. Kystiinin kerdantyminen aiheuttaa
munuaisvaurion ja my®s verensokerin, proteiinien ja
elektrolyyttien liiallista erittymista. Sairaus vaikuttaa eri
elimiin eri i&ssa.

PROCYSBI on laake, joka reagoi kystiinin kanssa ja
véhentad sen pitoisuutta soluissa. Kysteamiinihoito on
aloitettava valittémasti kystinoosidiagnoosin varmistumisen
jalkeen, jotta siita olisi mahdollisimman paljon apua.

E‘H
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2. Mita sinun on tiedettdva, ennen kuin otat PROCYSBIa
Ala ota PROCYSBIa

- jos olet allerginen kysteamiinille (tunnetaan my&s nimelld
merkaptamiini) tai taman ladkkeen jollekin muulle aineelle
(lueteltu kohdassa 6)

- jos olet allerginen penisillamiinille (Wilsonin taudin hoitoon
kaytettavélle 1adkeaineelle, ei penisilliinille)

- jos imetét.
Varoitukset ja varotoimet

Keskustele laékarin tai apteekkihenkilékunnan kanssa,

ennen kuin otat PROCYSBIA.

- Koska suun kautta otettava kysteamiini ei esta
kystiinikiteiden kertymisté silmiin, sinun pitéa jatkaa
kysteamiinisilmatippojen kéyttamisté laékarisi antamien
ohjeiden mukaan.

- Alle 6-vuotiaille lapsille ei pitéisi antaa kokonaisia
kysteamiinikapseleita tukehtumisriskin vuoksi (ks. kohta 3
"Miten PROCYSBI& otetaan — Antotapa”).

- Potilaille, joita hoidetaan suurilla annoksilla kysteamiinia,
voi kehittyd vakavia ihovaurioita. La&kari seuraa ihosi ja
luustosi kuntoa sadénndllisesti ja véhentéa 1aakitysta tai

lopettaa sen tarvittaessa (ks. kohta 4).

Kysteamiinia kayttavilla potilailla voi esiintyd mahan ja
suoliston haavaumia ja verenvuotoa (ks. kohta 4).
Kysteamiinia kéytettdessé voi esiintyd myds muita
suolisto-oireita, kuten pahoinvointia, oksentelua,
ruokahaluttomuutta ja vatsakipua. Laakarisi voi keskeyttaa
ladkityksen tai muuttaa annostasi, jos naité oireita esiintyy.

Kerro laékarillesi, jos sinulla on epatavallisia vatsaoireita
tai jos oireesi muuttuvat.

Kysteamiinin kdytdn yhteydessé voi esiintyd myods
muunlaisia oireita, kuten kouristuksia, vasymysta,
uneliaisuutta, masennusta ja aivoperaisia hairidita
(aivosairautta). Jos sinulle kehittyy téllaisia oireita, kerro
niista ladkarillesi, joka muuttaa annostasi.

Kysteamiinin kdytdn yhteydessé voi esiintyd myds maksan
epanormaalia toimintaa tai valkosolujen niukkuutta
(leukopeniaa). Laakarisi seuraa veriarvojasi ja maksasi
toimintaa sdénndllisesti.

L&ékari seuraa sinua myo6s hyvéanlaatuisen kallonsisdisen
paineen kohoamisen (tai valeaivokasvaimen) ja
nédkdhermon nystyn turvotuksen (papilledeeman)

varalta, silla niité voi esiintya kysteamiinihoidon
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yhteydessé. Silmési tutkitaan saé&nndllisesti tdmén tilan
tunnistamiseksi, koska ajoissa aloitettu hoito voi estda
nadénmenetyksen.

Muut ladkevalmisteet ja PROCYSBI

Kerro 14akarille tai apteekkihenkildkunnalle, jos parhaillaan
otat tai olet &skettdin ottanut tai saatat ottaa muita
ladkkeita. Jos ladkari maaraa sinulle bikarbonaattia, ala ota
sitd samaan aikaan kuin PROCYSBIa. Ota bikarbonaatti
vahintaan tuntia ennen PROCYSBIn ottamista tai
aikaisintaan tunnin kuluttua sen ottamisesta.

PROCYSBI ruuan ja juoman kanssa

Vahintdan tuntia ennen PROCYSBIn ottamista ja tunnin

ajan sen ottamisen jélkeen yrita valttda runsaasti rasvaa tai
proteiinia sisaltdvia aterioita seka ruokaa tai juomaa, joka voi
vahentad mahahappojen maaraa, kuten maitoa tai jogurttia.
Jos se ei ole mahdollista, voit sy6da pienen maérén (noin
100 grammaa) ruokaa (mieluiten hiilihydraatteja, kuten
leipaa, pastaa, hedelmid) PROCYSBIn ottamista edeltavan ja
sité seuraavan tunnin aikana.

Ota enterokapseli happaman juoman (kuten appelsiinimehun

tai muun happaman mehun) tai veden kanssa. Ohjeita
lapsille ja potilaille, joilla on vaikeuksia nielld, on kohdassa 3
"Miten PROBYSBIa otetaan — Antotapa”.

Raskaus ja imetys

Jos olet raskaana tai imetat, epailet olevasi raskaana tai jos
suunnittelet lapsen hankkimista, kysy lagkarilta tai apteekista
neuvoa ennen taman ladkkeen kayttoa.

Ala kayta tata lasketts, jos olet raskaana, etenk&an
ensimmaisen raskauskolmanneksen aikana. Ennen hoidon
aloittamista sinun on varmistettava raskaustestilld, ettet
ole raskaana, ja hoidon aikana sinun on kaytettava riittavaa
ehkaisya. Jos olet raskautta suunnitteleva nainen tai jos
tulet raskaaksi, ota valittdmasti yhteytté 1adkéariisi tdmén
|adkehoidon lopettamiseksi, koska hoidon jatkaminen voi
vahingoittaa siki6ta.

A.I.é kayta tata ladketta, jos imetat (ks. kohdasta 2 alakohta
”Ala ota PROCYSBIZ”).

Ajaminen ja koneiden kaytt6

Tama ladke voi aiheuttaa jossain madrin uneliaisuutta. Kun
aloitat hoidon, &l4 aja autoa, kdyta koneita tai tee muita

o
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riskialttiita tehtavia, ennen kuin tiedat, miten ladke vaikuttaa
sinuun.

PROCYSBI sisaltaa natriumia

Tama ladkevalmiste sisaltad alle 1 mmol natriumia (23 mg)
per annos eli sen voidaan sanoa olevan “natriumiton”.

3. Miten PROCYSBIa otetaan

Ota t&ta la&ketta juuri siten kuin 1&8kéri on maarannyt tai
apteekkihenkildkunta on neuvonut. Tarkista ohjeet |1&akéarilta
tai apteekista, jos olet epavarma.

Sinulle tai lapsellesi suositeltu annos méaaraytyy sinun tai
lapsesi idn ja painon perusteella. Tavoiteltu yllapitoannos on
1,3 g/m? péivassa.

Laakkeenottoaikataulu

Ota t&ta ladketta kahdesti paivassa 12 tunnin valein. Jotta
|&aakkeesta olisi sinulle mahdollisimman paljon apua, yrita
valttad aterioiden ja maitotuotteiden nauttimista vahintadan
tuntia ennen PROCYSBIn ottamista ja tunnin ajan sen
ottamisen jélkeen. Jos se ei ole mahdollista, voit sydda
pienen maaran (noin 100 grammaa) ruokaa (mieluiten

hiilihydraatteja, kuten leipaa, pastaa, hedelmid) PROCYSBIn
ottamista edeltévén ja sitd seuraavan tunnin aikana.

On tarkeaa, ettd PROCYSBIa otetaan jatkuvasti samalla
tavalla samaan aikaan.

Ala suurenna tai pienenna laikkeen annosta iiman |44kérisi
lupaa.

Tavanomainen paivittdinen kokonaisannos saa olla enintdan
1,95 g/m? péivassa.

Hoidon kesto

PROCYSBI-hoitoa jatketaan koko eldmén ajan, kuten
|&&karisi on kertonut.

Antotapa
Taman ladkkeen saa ottaa vain suun kautta.

Jotta taméa ladke vaikuttaisi oikein, toimi seuraavasti:

- Jos potilas voi niella kapselin kokonaisena:
Niele koko enterokapseli happaman juoman (kuten
appelsiinimehun tai muun happaman mehun) tai
veden kanssa. Ald murskaa tai pureskele kapseleita
tai kapseleiden siséltéa. Alle 6-vuotiaat lapset eivat
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véalttdmatta pysty nielemaankovia enterokapseleita, vaan
he voivat tukehtua. Voit antaa PROCYSBI-valmisteen alle
6-vuotiaille lapsille avaamalla kapselit ja sirottelemalla
siséllén ruokaan tai nesteeseen alla olevien ohjeiden
mukaisesti.

- Jos potilas ei voi nielld kokonaista kapselia tai han kayttaa
ravintoletkua:

Sirottelu ruokaan

Avaa kovat enterokapselit ja sirottele niiden sisalto (rakeet)

noin 100 grammaan ruokaa, esimerkiksi omenasoseeseen

tai hedelmahilloon.

Sekoita rakeet varovasti pehmeééan ruokaan, jolloin syntyy

rakeita ja ruokaa siséltédva seos. Seos on sy6téva kokonaan

(koko annos). Juo sen jalkeen noin 250 ml hapanta juomaa

(esimerkiksi appelsiinimehua tai muuta hapanta mehua) tai

vetta, silld se helpottaa seoksen nielemista.

Jos et sy seosta heti, voit séilyttaa sité jadkaapissa (2-8

°C) valmistuksen ja kayttamisen vélisen ajan, mutta se on

sy6tava 2 tunnin kuluessa valmistamisesta. Seosta ei saa

sailyttaa yli 2 tuntia.

Antaminen ravintoletkun kautta

Avaa kovat enterokapselit ja sirottele niiden sisalto (rakeet)

noin 100 grammaan omenasosetta tai hedelmahilloa.

Sekoita rakeet varovasti pehmeé&an ruokaan, jolloin

syntyy rakeita ja ruokaa siséltdvé seos. Annostele seos
katetrikarkiruiskulla PEG-letkun, nena-mahaletkun

tai PEJ-letkun kautta. Ennen PROCYSBI-valmisteen
antamista: Avaa PEG-letkun painike ja liita ravintoletku.
Puhdista painike huuhtelemalla 5 ml:lla vettéd. Veda seos
ruiskuun. On suositeltavaa kayttaa katetrikarkiruiskua,

joka on kooltaan enintdan 60 ml, ja joko suoraa tai
bolustyyppisté ravintoletkua. Aseta PROCYSBI-valmisteen
ja omenasoseen/hedelmahillon seosta sisaltdvan ruiskun
suu ravintoletkun suulle ja tayta kokonaan seoksella. Annon
aikana ruiskua kannattaa painaa kevyesti ja ravintoletku
pitdé vaakatasossa tukkeutumisen valttdmiseksi. Liséksi
tukkeutumista voidaan ehkaista syéttamalla sitkaista
ravintoa, kuten omenasosetta tai hedelmaéhilloa, noin 10 ml
10 sekunnin valein, kunnes ruisku on taysin tyhja. Toista
edella kuvattua vaihetta. kunnes kaikki seos on annettu.
Ved&d PROCYSBI-valmisteen annon jalkeen toiseen ruiskuun
10 ml hedelmamehua tai vettd ja huuhtele PEG-letku, jotta
PEG-letkuun ei jaa yhtdan omenasoseen/hedelmabhillon ja
rakeiden seosta.

Jos et kdytd seosta heti, voit séilyttad sita jddkaapissa (2-8
°C) valmistuksen ja kayttamisen vélisen ajan, mutta se on
kaytettava 2 tunnin kuluessa valmistamisesta. Seosta ei saa
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sailyttaa yli 2 tuntia.

Pyydé 1a4kériltd tarkemmat ohjeet valmisteen antamisesta
ravintoletkujen kautta seka tukkeutumisongelmien
korjaamisesta.

Sekoittaminen appelsiinimehuun tai muuhun happamaan
mehuun tai veteen

Avaa kovat enterokapselit ja sirottele niiden sisaltd (rakeet)
noin 100-150 ml:aan hapanta hedelmamehua (esimerkiksi
appelsiinimehua tai muuta hapanta mehua) tai vetta.
Sekoita PROCYSBI-juomaseosta varovasti viiden minuutin
ajan kupissa tai ravista sita kevyesti viiden minuutin ajan
kannellisessa mukissa (esimerkiksi nokkamukissa), ja juo
sitten seos.

Jos et juo seosta heti, voit sdilytta sitéd jadkaapissa (2-8
°C) valmistuksen ja kdyttdmisen vélisen ajan, mutta se on
juotava 30 minuutin kuluessa valmistamisesta. Seosta ei saa
séilyttda yli 30 minuuttia.

Antaminen juomana ruiskulla suun kautta

Veda edella kuvattu juomaseos ruiskuun ja anna seos
suoraan potilaan suuhun.

Jos et kayta seosta heti, voit sdilyttas sitd jadkaapissa (2-8
°C) valmistuksen ja kayttamisen valisen ajan, mutta se on
kaytettava 30 minuutin kuluessa valmistamisesta. Seosta ei

Fa saa séilyttad yli 30 minuuttia.

Kysteamiinihoidon liséksi 1&akari voi suositella tai maarata
sinulle yhta tai useampaa kivenndisaineliséa, joilla korvataan
munuaisten kautta poistuvia tarkeita elektrolyytteja.

On tarkeas, etta kivennaisainelisat otetaan tdsmalleen
annettujen ohjeiden mukaisesti. Jos useita annoksia
kivennaisaineliséa jaa ottamatta tai tunnet olosi heikoksi tai
uneliaaksi, ota valittdmasti yhteytté 1aakariisi.

Saanndlliset verikokeet, joilla mitataan valkosoluissa

olevan kystiinin maarai ja/tai veren kysteamiinipitoisuutta,
ovat tarpeen PROCYSBIn asianmukaisen annoksen
madarittdmiseksi. Sovi 1aakarin kanssa, miten verikokeet
otetaan. Nama verikokeet on otettava 12,5 tunnin kuluttua
edellisen péivan ilta-annoksen ottamisesta, eli ne on siis
otettava 30 minuutin kuluttua aamuannoksen ottamisesta.
Lisaksi sadnndlliset verikokeet ja virtsakokeet ovat tarpeen
kehon térkeiden elektrolyyttien pitoisuuden maérittdmiseksi,
jotta sind tai l&akarisi voitte muuttaa kivennéisainelisien
annoksia asianmukaisesti.

Jos otat enemman PROCYSBIA kuin sinun pitaisi

Ota yhteyttd |a&kériisi tai sairaalan péivystykseen
vélittémasti, jos olet ottanut enemman PROCYSBIa kuin
sinun pitaisi. Saatat muuttua uneliaaksi.
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Jos unohdat ottaa PROCYSBIa

Mikali ladkeannos on jaanyt ottamatta, se on otettava
mahdollisimman pian. Jos seuraava annos on otettava
neljan tunnin kuluessa, jat& unohtunut annos ottamatta ja
noudata normaalia 1dadkkeenottoaikataulua.

Ala ota kaksinkertaista annosta korvataksesi unohtamasi
kerta-annoksen.

Jos sinulla on kysymyksia tdman ladkkeen kaytosta, kdanny
la&karin tai apteekkihenkilékunnan puoleen.

4. Mahdolliset haittavaikutukset

Kuten kaikki l1adkkeet, tamakin ladake voi aiheuttaa
haittavaikutuksia. Kaikki eivat kuitenkaan niita saa.

Kerro heti ladkarille tai hoitajalle, jos havaitset seuraavia
haittavaikutuksia, koska saatat tarvita valitonta
ladketieteellista hoitoa:

- Vakava allerginen reaktio (melko harvinainen): Mene
paivystykseen, jos sinulla esiintyy jokin seuraavista
allergisen reaktion oireista: nokkosihottuma,
hengitysvaikeudet, kasvojen, huulten, kielen tai kurkun
turvotus.

Jos sinulla esiintyy jokin seuraavista haittavaikutuksista,
ota vélittdémasti yhteytté 1&akériisi. Koska jotkin naista
haittavaikutuksista ovat vakavia, pyydé 1aakaria selittdmaan
niista varoittavat oireet.

Yleiset haittavaikutukset (voi esiintya enintdan yhdella
potilaalla kymmenesta):

- lhottuma: Kerro |aakarille heti, jos sinulle tulee ihottumaa.
PROCYSBI-laakitys voidaan joutua keskeyttdmaan siihen
saakka, kunnes ihottuma haviaa. Jos ihottuma on vaikea,
la&kari saattaa lopettaa kysteamiinihoidon.

- Maksan toimintaa koskevien kokeiden (verikokeiden)
poikkeavat tulokset. La&kéri seuraa sinua naiden tulosten
osalta.

Melko harvinaiset haittavaikutukset (voi esiintya enintaéan
yhdella potilaalla sadasta):

- lhovauriot, luustovauriot ja nivelongelmat:
Suuriannoksinen kysteamiinilaakitys voi aiheuttaa
ihovaurioita. Niihin kuuluvat ihon arpijuovat (ne
nayttévat raskausarvilta), luuvauriot (kuten murtumat),
luiden epdmuodostumat ja nivelongelmat. Tutki ihosi
saannollisesti, kun kaytat taté 1daketta. Kerro kaikista
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muutoksista laékarillesi. Ladkari seuraa sinua naiden
ongelmien osalta.

- Valkosolujen niukkuus. L&akari seuraa sinua tdman osalta.

- Keskushermoston oireet: Joillakin kysteamiinia kayttavilla
potilailla on esiintynyt kouristuksia, masennusta ja liiallista
uneliaisuutta. Kerro laékérille, jos sinulla on naité oireita.

- Vatsa- ja suolisto-oireet (ruoansulatuskanava):
Kysteamiinia kayttavilla potilailla on esiintynyt haavaumia
ja verenvuotoa. Kerro ld3kérillesi heti, jos sinulla esiintyy
vatsakipua tai jos oksennat verta.

- Kysteamiinin kdytén yhteydessé on ilmoitettu
hyvanlaatuista kallonsisédisen paineen kohoamista, jota
kutsutaan myds valeaivokasvaimeksi. Tama on tila, jossa
aivoja ympéardivassa nesteessa vallitsee suuri paine.
Kerro laakarillesi heti, jos sinulla esiintyy PROCYSBIn
kayttdmisen aikana seuraavia oireita: korvien soiminen
tai suhina, huimaus, kaksoiskuvat, naén sumentuminen,
nadnmenetys, silmén takana oleva kipu tai silmien
liikkeisiin liittyva kipu. Laakari tutkii silmési sdénndllisesti,
jotta tdma ongelma voidaan havaita ja hoitaa ajoissa.
Tama vahentad myds nadnmenetyksen mahdollisuutta.

Seuraavassa on lueteltu muut haittavaikutukset ja niiden

Fm yleisyys PROCYSBIn kayton yhteydessa.

Hyvin yleiset haittavaikutukset (voi esiintyd useammalla
kuin yhdelld kymmenesta):

- pahoinvointi

- oksentelu

- ruokahaluttomuus
- ripuli

- kuume

- uneliaisuus.

Yleiset haittavaikutukset:

- paansarky

- aivosairaus

- vatsakipu

- ruoansulatushairiot

- epamiellyttdvan hajuinen hengitys ja keho
- néréastys

- vasymys.

Melko harvinaiset haittavaikutukset:

- jalkakipu
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- skolioosi (selkdrangan kayristyneisyys sivusuuntaan)
- luunmurtumat

- hiusten varin muuttuminen

- kouristuskohtaukset

- hermostuneisuus

- aistiharhat

- munuaisiin kohdistuva vaikutus, joka ilmenee raajojen
turvotuksena ja painonnousuna.

Haittavaikutuksista ilmoittaminen

Jos havaitset haittavaikutuksia, kerro niista laakarille tai
apteekkihenkildkunnalle. Taméa koskee myds sellaisia
mahdollisia haittavaikutuksia, joita ei ole mainittu tassé
pakkausselosteessa. Voit ilmoittaa haittavaikutuksista
myds suoraan (ks. yhteystiedot alla). lImoittamalla
haittavaikutuksista voit auttaa saamaan enemman tietoa
taman ladkevalmisteen turvallisuudesta.

www-sivusto: www.fimea.fi

Laékealan turvallisuus- ja kehittdmiskeskus Fimea
Ladkkeiden haittavaikutusrekisteri

PL 55

00034 FIMEA

5. PROCYSBIn sdilyttdminen
Ei lasten ulottuville eikd nakyuville.

Ala kayta tata |adkettd pahvipakkauksessa ja purkin
etiketiss& mainitun viimeisen kayttépaivamaaran (EXP)
jalkeen. Viimeinen kayttépaivamaéara tarkoittaa kuukauden
viimeista paivaa.

Ala kayta tata |adketts, jos foliosinetti on ollut avattuna yli 30
paivaa. Havité avattu purkki ja avaa uusi.

Sailyta jadkaapissa (2°C - 8°C). Ei saa jaatya. Sailyta
avattuna alle 25°C:n lampétilassa. Pida pakkaus tiiviisti
suljettuna. Herkka valolle ja kosteudelle.

Laékkeita ei pidaheittdd viemariin. Kysy kayttamattémien
ladkkeiden havittamisesté apteekista. Nain menetellen
suojelet luontoa.

6. Pakkauksen sisélt6é ja muuta tietoa
Mita PROCYSBI sisaltaa

- Vaikuttava aine on kysteamiini
(merkaptamiinibitartraattina).

PROCYSBI 25 mg enterokapselit, kovat

o
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FE

Yksi kova enterokapseli siséltdd merkaptamiinibitartraattia
ma&aran joka vastaa 25 mg kysteamiinia
PROCYSBI 75 mg enterokapselit, kovat
Yksi kova enterokapseli siséltda merkaptamiinibitartraattia
madrén joka vastaa 75 mg kysteamiinia

- Muut aineet ovat

o Enterokapselit: mikrokiteinen selluloosa,
metakryylihappo-etyyliakrylaattikopolymeeri
(1:1), hypromelloosi, talkki, trietyylisitraatti,
natriumlauryylisulfaatti (ks. kohta "PROCYSBI sisaltda
natriumia”).

o Enterokapselin kuori: gelatiini, titaanidioksidi (E171),
indigokarmiini (E132).

o Painomuste: sellakka, povidoni (K-17), titaanidioksidi
(E171).

Laakevalmisteen kuvaus ja pakkauskoko (-koot)

- PROCYSBI 25 mg -kapselit ovat sinisia kovia
enterokapseleita (koko 15,9 x 5,8 mm). Kapselin
vaaleansiniseen yldosaan on painettu "PRO”-logo
valkoisella musteella, ja vaaleansiniseen alaosaan
on painettu merkinta 725 mg” valkoisella musteella.

Valkoisessa muovipurkissa on 60 enterokapselia.
Purkin korkki on lapsiturvallinen, ja siin& on foliosinetti.
Jokaisessa purkissa on kaksi muoviséilita, joiden
tehtévéna on poistaa ylimaéarainen kosteus ja suojata
kapseleita ilman vaikutukselta.

- PROCYSBI 75 mg -kapselit ovat sinisia kovia
enterokapseleita (koko 21,7 x 7,6 mm). Kapselin
tummansininen yldosaan on painettu "PRO”-logo
valkoisella musteella, ja vaaleansiniseen alaosaan
on painettu merkinta ”75 mg” valkoisella musteella.
Valkoisessa muovipurkissa on 250 enterokapselia.
Purkin korkki on lapsiturvallinen, ja siind on foliosinetti.
Jokaisessa purkissa on kolme muovisailiétd, joiden
tehtévéna on poistaa ylimaarainen kosteus ja suojata
kapseleita ilman vaikutukselta.

- Pida ndma sailiét jokaisessa purkissa, kun kaytat purkkia.
Sailiot voi havittaa purkin kanssa kayton jalkeen.

Myyntiluvan haltija

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

43122 Parma

Italia
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Valmistaja

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

ltalia

Lisatietoja tasté l1adkevalmisteesta antaa myyntiluvan haltijan

paikallinen edustaja:

Suomi/Finland

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

Tama pakkausseloste on tarkistettu viimeksi 08/2022

Lis&tietoa tasté l1adkevalmisteesta on saatavilla Euroopan
ladkeviraston verkkosivulla http://www.ema.europa.eu/.
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Fylgisedill: Upplysingar fyrir notanda lyfsins

PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hord hylki.
PROCYSBI 75 mg magasyrupolin hord hylki.
cysteamin (mercaptamin bitartrat)

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

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

- Leitid til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er & frekari
upplysingum.

- Pessu lyfi hefur verid avisad til persénulegra nota. Ekki ma
gefa pad 66rum. Pad getur valdid peim skada, jafnvel pott
um sému sjukdémseinkenni sé ad raeda.

- Latid leekninn eda lyfijafreeding vita um allar aukaverkanir.
petta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst a i
pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

ifylgisealinum 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 4 PROCYSBI
6.Pakkningar og adrar upplysingar

1. Upplysingar um PROCYSBI og vid hverju pad er notad

PROCYSBI inniheldur virka efnid cysteamin (einnig

bekkt sem mercaptamin) og er notad til medferdar &
cystingeymdarkvilla med nyrnasjukdémi (nephropathic
cystinosis) hja bérnum og fullordnum. Cystingeymdarkuvilli
er sjukdémur sem hefur ahrif & likamsstarfsemina vegna
oedlilegrar uppsofnunar amindsyrucystina i ymsum
liffeerum likamans, s.s. nyrum, augum, vodvum, brisi og
heila. Uppso6fnun cystina veldur nyrnaskada og Utskilnadi &
umframmagni af glikdsa, prétinum og séltum. Mismunandi
liffeeri verda fyrir ahrifum & 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 sjukddmsgreiningar &
cystingeymdarkvilla til a8 hamarksavinningur naist.
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2. Adur en byrjad er ad nota PROCYSBI
Ekki ma nota PROCYSBI

- ef um er ad reeda ofnaemi fyrir cysteamini (einnig pekkt -
sem mercaptamin) eda einhverju 68ru innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6). _

- ef um er ad reeda ofnaemi fyrir penicillamini (petta er
ekki ,penicillin® heldur lyf sem notad er til medferdar &
Wilsons-sjukddmi).

- Ef pu ert med barn & brjésti. -

Varnadarord og varudarreglur

Leitid rada hja laekninum eda lyfjafreedingi adur en
PROCYSBI er notad.
- Pbar sem cysteamin til inntéku hindrar ekki uppséfnun
4 cystinkristéllum i augum, skaltu halda afram ad nota -
cysteamin augndropa samkvaemt fyrirmeelum leeknisins.
- EKkki skal gefa bérnum undir 6 ara aldri heil cysteaminhylki
vegna hezettu & koéfnun (sja kafla 3 ,,Hvernig nota a
PROCYSBI - Lyfjagjsfe). -
- Alvarlegar huélaskanir geta komid fram hja sjuklingum
sem medhondladir eru med haum skdmmtum af

cysteamini. Laeknirinn mun fylgjast reglulega med hid
binni og beinum og draga Ur eda stédva medferd ef porf
krefur (sja kafla 4).

Sér og bleedingar i maga og pormum geta komid fram hja
sjuklingum sem fa cysteamin (sja kafla 4).

Onnur einkenni i meltingarvegi geta komid fram vié
notkun cysteamins, s.s. 6gledi, uppkdst, lystarleysi og
magaverkir. Leeknirinn getur gert hlé & medferdinni og
breytt skammtinum ef pessi einkenni koma fram.

Reeddu vid leekninn ef pu finnur fyrir 6venjulegum
einkennum i maga eda breytingu & einkennum i maga.
Einkenni s.s. krampar, preyta, syfja, punglyndi og
heilasjukddmar (heilakvilli) geta komid fram vié notkun
cysteamins. Latid leekninn vita ef slik einkenni koma fram
og hann mun adlaga skammtinn.

Oedlileg lifrarstarfsemi eda faekkun & hvitum blédkornum
(hvitfrumnafaed) getur komid fram vid notkun cysteamins.
Leeknirinn mun reglulega fylgjast med blédkornatalningu
og lifrarstarfsemi pinni.

Leeknirinn mun fylgjast med pér m.t.t. myndunar gédkynja
innanklpu haprystings (eda falsks heilazexlis [PTC])
og/eda bdlgu i sjéntaug (doppubjugs) i tengslum vid
cysteamin medferd. Augnskodun verdur framkveemd

o

EH
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reglulega svo haegt sé ad greina slikt astand sem fyrst, par
sem snemmbuin medferd getur komid i veg fyrir sjbnmissi.

Notkun annarra lyfja samhlida PROCYSBI

Latid laekninn eda lyfjafraeding vita um 6ll dnnur lyf sem

eru notud, hafa nylega veri® notud eda kynnu ad verda
notud. Ef leeknirinn avisar bikarbdnati 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 prétinum,
eda feedu eda vokva sem gaeti minnkad syrustig i maga, s.s.
mjolk eda jogurt, i a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 kist. eftir
toku PROCYSBI. Ef petta er ekki mogulegt, getur pu bordad
liti® magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum eins og
braudi, pasta eda avoxtum) a klukkustundinni fyrir og eftir
toku PROCYSBI.

Taktu hylki® med surum drykk (eins og appelsinusafa eda
einhverjum sdrum safa) eda vatni. Fyrir born og sjuklinga
sem eiga i erfidleikum med ad kyngja, sja kafla 3 ,,Hvernig
nota &8 PROCYSBI - Lyfjagjof©.

Medganga og brjéstagjof

Vid medgdngu, brjdstagjof, grun um pungun eda ef pungun
er fyrirhugud skal leita rada hja leekninum eda lyfijafreedingi
aour en lyfid er notad.

Pungadar konur eettu ekki ad nota petta lyf, sérstaklega

& fyrsta pridjungi medgongu. Adur en medferdin er hafin
parftu ad hafa farid i pungunarproéf og fengié neikveeda
nidurstédu, en medan a medferdinni stendur skaltu nota
orugga getnadarvorn. Ef pu ert kona sem radgerir ad verda
pbungud eda verdur pungud, leitadu tafarlaust rada hja
leekninum vardandi pad ad haetta medferd med lyfinu, par
sem aframhaldandi medferd getur verid skadleg fyrir 6feedda
barnid.

Ekki nota lyfid ef pu ert med barn & brjosti (sja kafla 2 undir
»Ekki ma nota PROCYSBI®).

Akstur og notkun véla

Lyfid getur valdid nokkrum sljéleika. Vid upphaf medferdar
skalt pu ekki aka, stjorna vélum eda taka patt i annarri
heettulegri starfsemi fyrr en pu veist hvernig lyfid verkar &

pbig.
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PROCYSBI inniheldur natrium

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

3. Hvernig nota 8 PROCYSBI

Notid lyfid alltaf eins og laeknirinn eda lyfjafraedingur hefur
sagt til um. Ef ekki er ljost hvernig nota & lyfid skal leita
upplysinga hja leekninum eda lyfjafreedingi.

Réadlagdur 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.

Skammtaaaetiun

Takid lyfid tvisvar sinnum & dag, a 12 kist. fresti. Til ad fa
sem mestan avinning af lyfinu, skaltu reyna ad fordast

maltidir og mjdlkurvérur i a.m.k. 1 klukkustund fyrir og 1 kist.

eftir toku PROCYSBI. Ef petta er ekki mégulegt, getur pu
bordad liti® magn (um 100 gromm) af mat (helst kolvetnum
eins og braudi, pasta eda avoxtum) & klukkustundinni fyrir
og eftir toku PROCYSBI.

Mikilveegt er ad taka PROCYSBI alltaf 4 sama tima.

Ekki auka eda minnka lyfiaskammtinn an sampykkis
leeknisins.

Venjulegur heildarskammtur ma ekki fara yfir 1,95 g/m?/dag.

Lengd medferdar

Halda skal medferd med PROCYSBI afram aevilangt,
samkvaemt fyrirmaelum laeknisins.

Lyfjagjof
PU skalt adeins taka lyfid um munn.

Til pess ad Iyfid virki rétt, verdur pu ad gera eftirfarandi:

- Ef um er ad reeda sjuklinga sem geta gleypt heil hylki:
Gleypa hylkid i heilu lagi med sdrum drykk (eins og
appelsinusafa eda einhverjum sdrum safa) eda vatni. Ekki
mylja eda tyggja hylki eda innihald hylkis. Bérn yngri en 6
ara kunna ad vera 6faer um ad gleypa hoérd magasyrupolin
hylki og geta kafnad. PROCYSBI ma gefa bérnum yngri en
6 ara med pvi ad opna hylkin og stra innihaldinu & mat eda
vOkva, eins og lyst er hér fyrir nedan.

- Ef um er ad reeda sjuklinga sem ekki geta gleypt heil hylki
eda sem nota naeringarsléngu:

EH
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Strad yfir mat

Opnadu magasyrupolna harda hylkid og stradu innihaldinu
(kyrninu) yfir u.p.b. 100 gromm af mat eins og eplasésu eda
avaxtamauki.

Hreerdu kyrninu varlega saman vid mjika matinn og budu
til bléndu af kyrni og mat. Bordadu alla bldnduna. Drekktu
sidan u.p.b. 250 ml af sirum drykk (eins og appelsinusafa
eda einhverjum surum safa) eda vatni til ad audvelda pér ad
kyngja bléndunni.

Ef pu bordar blénduna ekki strax, mattu geyma hana i keeli
(2°C-8°C) fra blondun og par til hin er gefin og borda hana
innan 2 kist. fra bléndun. Ekki ma geyma neitt af blondunni
lengur en i 2 Kkist.

Gj6f um neeringarsléngu

Opnadu magasyrupolna harda hylkid og stradu

innihaldinu (kyrninu) yfir u.p.b. 100 grémm af eplasosu

eda avaxtamauki. Hraerdu kyrninu varlega saman vid
mjuka matinn og budu til bléndu af kyrni og mat. Geféu
blénduna i gegnum magasléngu um kvidvegg, magaslongu
um nef eda sléngu um maga- og asgarnarraufun med pvi
ad nota sprautu fyrir holleggsenda. Adur en PROCYSBI

er gefid: losadu hnappinn & magasléngunni og festu
naeringarslénguna vid. Skoladu med 5 ml af vatni til ad

hreinsa hnappinn. Dragdu blénduna upp i sprautuna. Meelt
er med pvi ad nota ad hamarki 60 ml af bléndunni i sprautu
med holleggsenda og nota beina naeringarsléngu eda
slongu fyrir stakan skammt (bolus). Settu opid a sprautunni
sem inniheldur bléndu af PROCYSBI og mat inn i opid &
naeringarsléngunni og fylltu hana alveg med bléndunni: til
ad fordast stiflur er radlagt ad prysta varlega a sprautuna
og halda neeringarslongunni laréttri medan & gjof stendur.
Einnig er meelt med pvi ad gefa u.p.b. 10 ml af seigfljotandi
mat eins og eplasésu eda dvaxtamauki a 10 sekindna
fresti par til sprautan er alveg tom til ad fordast stiflur.
Endurtaktu skrefid hér ad ofan par til 6ll blandan hefur verid
gefin. Eftir gjof PROCYSBI & ad draga 10 ml af avaxtasafa
eda vatni upp i adra sprautu og skola magaslénguna til ad
tryggja ad ekkert af blondunni af PROCYSBI og mat festist i
magasléngunni.

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

Haféu samband vid laekni barnsins pins til ad fa heildstaedar
leidbeiningar um hvernig gefa skuli lyfid & réttan hatt i
gegnum naeringarsléngur og hvad gera skuli ef stiflur
myndast.
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Lyfi dreift i appelsinusafa, einhvern sdran avaxtasafa eda
vatn

Opnadu magasyrupolna harda hylkid og strddu innihaldinu
(kyrninu) yfir u.p.b. 100 til 150 ml af sirum avaxtasafa (eins
og appelsinusafa eda einhverjum sdrum safa) eda vatni.
Blandadu PROCYSBI drykkjarbldnduna varlega saman

i 5 mindtur, annad hvort med pvi ad blanda hana i bolla
eda hrista hana saman i lokudum bolla (t.d. statkénnu) og
drekktu blénduna.

Ef pu drekkur blénduna ekki strax, mattu geyma hana i
keeli (2°C-8°C) fra blondun og par til hun er gefin og drekka
hana innan 30 mindtna fra bléondun. Ekki ma geyma neitt af
bléndunni lengur en i 30 mindtur.

Drykkjarblandan gefin med munngjafarsprautu

Dragdu drykkjarblénduna upp i skammtasprautu og geféu
hana beint i munninn.

Ef pu neytir bléndunnar ekki strax, mattu geyma hana i
keeli (2°C-8°C) fra bléndun og par til hin er gefin og neyta
hennar innan 30 mindtna fra blondun. Ekki ma geyma neitt
af bléndunni lengur en i 30 mindtur.

Laeknirinn getur meelt med eda avisad, auk cysteamins,
einu eda fleiri baetiefnum til ad beeta pér upp mikilveeg solt
sem tapast um nyrun. Mikilveegt er ad taka pessi beetiefni

nakvaemlega samkvasmt fyrirmaelum. Ef pu hefur sleppt
nokkrum skémmtum af beetiefnunum eda pu finnur fyrir
mattleysi eda sljéleika skaltu hafa samband vid laekninn til
ad fa leidbeiningar.

Reglulegar blédrannsdknir til ad meela magn cystins inni

i hvitu blédkornunum og/eda styrk cysteamins i blodi eru
naudsynlegar til ad dkvarda réttan skammt af PROCYSBI.
PU eda laeknirinn munu sja til pess ad blodprufurnar verdi
teknar. Prufurnar verdur ad taka 12,5 klukkustundum

eftir kvéldskammtinn daginn aéur og pvi 30 mintdtum

eftir a® morgunskammturinn er tekinn. Reglulegar

bl6d- og pvagprufur til ad maela magn mikilveegra salta i
likamanum eru einnig naudsynlegar til ad hjalpa pér eda
laekninum ad akvarda skammta af bastiefnunum.

Ef tekinn er staerri skammtur en maelt er fyrir um

Haféu tafarlaust samband vid leekninn eda neydarmottoku
sjukrahussins ef pu hefur teki® meira PROCYSBI en maelt
var fyrir um. Pu geetir fundid fyrir syfju.

Ef gleymist ad taka PROCYSBI

Ef pu gleymir lyfiaskammti, skaltu taka hann eins fljétt og
audid er. Hins vegar ef minna en 4 kist. eru fram ad naesta
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skammti, skal sleppa skammtinum sem gleymdist og fylgja
venjulegri skammtadastiun.

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

Leitid til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er & frekari
upplysingum um notkun lyfsins.

4. Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid & um 6ll lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum
en pad gerist po ekki hja llum.

Latid leekninn eda hjukrunarfraedinginn vita um
allar aukaverkanir — pu gaetir parfnast tafarlausrar
laeknismedferdar:

- Alvarleg ofnaemisvidbrdgd (sjaldgeef): Leitadu
neydarhjalpar ef pu finnur fyrir einhverjum pessara

einkenna ofnzemisvidbragda: ofsaklada, éndunarerfidleika,

bolgu i andliti, vorum, tungu eda halsi.

Ef pu finnur fyrir einhverjum eftirfarandi aukaverkana, skaltu
tafarlaust hafa samband vid leekninn. Par sem nokkrar
pessara aukaverkana eru alvarlegar, leitid upplysinga hja

Fm laekninum um haettumerki.

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

- Huddtbrot: Lattu leekninn vita tafarlaust ef pu faerd
hudutbrot. Hugsanlega parf ad stédva PROCYSBI-
medferdina timabundid par til Gtbrotin hverfa. Ef Gtbrotin
eru alvarleg getur lzeknirinn heett cysteaminmedferdinni.

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

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

- Hudskemmdir, I6skun & beinum og vandamal i lidum:
Medferd med haum skdmmtum af cysteamini getur valdid
hadskemmdum. Par ma nefna rakir i hud (sem likjast
hudsliti), averka & beinum (s.s. brot), afmyndun beina og
vandamal i lidum. Fylgstu med hud pinni & medan pu tekur
lyfid. Lattu leekninn vita um allar breytingar. Laeknirinn mun
fylgjast med pér m.t.t. pessara vandamala.

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

- Einkenni fra midtaugakerfi: Sumir sjuklingar sem nota
cysteamin hafa fengi® krampa, punglyndi og fundié mikla
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svefnporf (mikil syfja). Leitadu til leeknisins ef pu feerd Mj6g algengar aukaverkanir (geta komid fyrir hja fleirum en
einhver pessara einkenna. 1 af hverjum 10 einstaklingum):
- Vandamal i maga eda gérnum (meltingarfeerum): Sjuklingar  aledi
sem nota cysteamin hafa fengid sar og bleedingar. Leitadu = ogie '
strax til laeknisins ef pu faerd magaverk eda kastar upp - Uppkost
bloai. - lystarleysi
- Daemi eru um ad peir sem nota cysteamin fai godkynja - nidurgangur
innankUpu haprysting sem einnig er kallad falskt heilagexli. - hiti
Pad er akvedid astand pegar vokvinn umhverfis heilann - svefnhofgi

hefur haan prysting. Ef pu finnur fyrir einhverju af
eftirfarandi einkennum medan pu notar PROCYSBI skaltu Algengar aukaverkanir:
tilkynna laekninum pad pegar i stad: sud i eyra, sundl,

tvisyni, pokusyn, sjonmissi, verk 4 bak vid auga eda verk - héfudverkur
sem kemur vid augnhreyfingar. Leeknirinn mun fylgjast - heilakvilli
med pér med augnskodunum til ad greina og medhdndla - kvidverkur

pessi vandamal snemma. Pad mun minnka likurnar &

sjénskerdingu. - meltingartruflun

- andremma og épeegileg likamslykt
- brjostsvidi
- preyta

Adrar aukaverkanir sem taldar eru upp hér ad nedan eru
gefnar upp samkvaemt aaetladri tidni sem paer geta komid
fram vid notkun PROCYSBI.

Sjaldgeefar aukaverkanir:

- verkur i fétleggjum

o
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- hryggskekkija (fravik i hryggjarsulu)

- stokk bein

- breytingar & haralit

- kost

- taugaveiklun

- ofskynjanir

- ahrif & nyru sem lysir sér med bdlgu i Utlimum og
pyngdaraukningu

Tilkynning aukaverkana

Latio laekninn eda lyfjafreeding vita um allar aukaverkanir.
Petta gildir einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst a i
pessum fylgisedli. Einnig er heegt ad tilkynna aukaverkanir
beint til Lyfjastofnunar, www.lyfjastofnun.is. Med pvi ad
tilkynna aukaverkanir er haegt ad hjalpa til vid ad auka
upplysingar um oryggi lyfsins.

5. Hvernig geyma a PROCYSBI
Geymid lyfid par sem boérn hvorki na til né sja.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem
tilgreind er & 6skjunni og merkimida glassins 4 eftir EXP.

Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par
kemur fram.

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

Geymid i keeli (2°C - 8°C) fyrir opnun. Ma ekki frjosa. Geymid
vi® laegri hita en 25°C eftir opnun. Geymid ilatid vel lokad til
varnar gegn ljési og raka.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir. Leitid rada i
apdteki um hvernig heppilegast er ad farga lyfjum sem haett
er ad nota. Markmidi® er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar
PROCYSBI inniheldur

- Virka innihaldsefnid er cysteamin (sem mercaptamin
bitartrat).
PROCYSBI 25 mg magasyrupolin hérd hylki
Hvert hart magasyrupolid hylki inniheldur 25 mg af
cysteamini.
PROCYSBI 75 mg magasyrupolin h6rd hylki
Hvert hart magasyrupolid hylki inniheldur 75 mg af
cysteamini.
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- Onnur innihaldsefni eru:

o | hylkjunum: &rkristalladur sellulési, metakrylsyra -
etylakrylat samfjollida (1:1), hypromelldsi, talkim,
trietylsitrat, natriumlarylsulfat (sja kaflann ,PROCYSBI
inniheldur natrium®).

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

o | prentblekinu: skellakk, pévidon (K-17), titandioxid
(E171).

Lysing a utliti PROCYSBI og pakkningastaerdir

- PROCYSBI 25 mg eru bla, hérd magasyrupolin hylki (15,9
x 5,8 mm ad steerd). Ljosblaa lokid er aletrad med ,,PRO“
med hvitu bleki og ljosblaa hylkid er med aletruninni
»25 mg“ med hvitu 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, hérd magasyrupolin hylki (21,7
X 7,6 mm ad staerd). Dokkblaa lokid er aletrad med ,,PRO“
med 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 prju plasthylki fyrir aukna vernd gegn
raka og lofti

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

Markadsleyfishafi

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via Palermo 26/A

43122 Parma

Italia

Framleidandi

Chiesi Farmaceutici S.p.A.

Via San Leonardo 96

43122 Parma

Italia

Hafi® samband vid fulltrGa markadsleyfishafa & hverjum stad
ef 6skad er upplysinga um lyfid:

o

Eﬁ
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island

Chiesi Pharma AB
Simi: +46 8 753 35 20

bessi fylgisedill var sidast uppfaerdur 08/2022.

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfiastofnunar
Evrépu http://www.ema.europa.eu.
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Pakningsvedlegg: Informasjon til brukeren

PROCYSBI 25 mg enterokapsler, harde
PROCYSBI 75 mg enterokapsler, harde
cysteamin (merkaptaminbitartrat)

Les ngye gjennom dette pakningsvedlegget for du
begynner & bruke dette legemidlet. Det inneholder
informasjon som er viktig for deg.

- Ta vare péa dette pakningsvedlegget. Du kan fa behov for &
lese det igjen.

- Spar lege eller apotek hvis du har flere spersmal eller
trenger mer informasjon.

- Dette legemidlet er skrevet ut kun til deg. Ikke gi det
videre til andre. Det kan skade dem, selv om de har
symptomer pa sykdom som ligner dine.

- Kontakt lege eller apotek dersom du opplever bivirkninger,
inkludert mulige bivirkninger som ikke er nevnt i dette
pakningsvedlegget. Se avsnitt 4.

| dette pakningsvedlegget finner du informasjon om:

1.Hva PROCYSBI er og hva det brukes mot

2.Hva du ma vite for du bruker PROCYSBI
3.Hvordan du bruker PROCYSBI

4.Mulige bivirkninger

5.Hvordan du oppbevarer PROCYSBI
6.Innholdet i pakningen og ytterligere informasjon

1. Hva PROCYSBI er og hva det brukes mot

PROCYSBI inneholder virkestoffet cysteamin (ogsa kjent
som merkaptamin) og tas for behandling av nefropatisk
cystinose hos barn og voksne. Cystinose er en sykdom
som pavirker hvordan kroppen fungerer, med en unormal
akkumulering av aminosyren cystin i ulike organer i kroppen,
slik som nyre, oye, muskel, bukspyttkjertel og hjerne.
Opphopning av cystin forarsaker nyreskader og utskillelse
av uvanlig store mengder glukose, proteiner og elektrolytter.
Ulike organer pavirkes i ulik alder.

PROCYSBI er et legemiddel som reagerer med cystin for &
redusere cystinnivaet i cellene. Cysteamin-behandling ma
pabegynnes umiddelbart etter at diagnosen er bekreftet for
a oppna maksimalt utbytte.

Ea
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2. Hva du ma vite for du bruker PROCYSBI

Bruk ikke PROCYSBI

- dersom du er allergisk overfor cysteamin (ogsa kjent som
merkaptamin) eller noen av de andre innholdsstoffene i
dette legemidlet (listet opp i avsnitt 6)

- dersom du er allergisk mot penicillamin (dette er ikke
«penicillin», men et legemiddel som brukes til behandling
av Wilsons sykdom).

- dersom du ammer

Advarsler og forsiktighetsregler

Snakk med lege eller apotek for du bruker PROCYSBI.

- Siden peroral cysteamin ikke hindrer forekomster av
cystinkrystaller i gyet, ber du fortsette a ta cysteamin
oyedraper som foreskrevet av legen din.

- Hele cysteaminkapsler skal ikke gis til barn under 6 ar pa
grunn av risikoen for kvelning (se avsnitt 3 «<Hvordan du
bruker PROCYSBI» — Administrasjonsmate).

- Alvorlige hudlesjoner kan forekomme hos pasienter som
behandles med hgye doser av cysteamin. Legen vil
rutinemessig overvake hud og beinvevet og redusere eller
stoppe behandlingen om nedvendig (se avsnitt 4).

- Mage- og tarmsér og blgdninger kan oppsta hos pasienter
som far cysteamin (se avsnitt 4).

- Andre tarmsymptomer som kvalme, oppkast, anoreksi og
magesmerter kan forekomme med cysteamin. Legen kan
avbryte og endre dosen hvis disse oppstar.

- Snakk med legen din dersom du har noen uvanlige
magesymptomer eller endringer i magesymptomer.

- Symptomer som anfall, tretthet, sevnighet, depresjon og
hjernelidelser (encefalopati) kan oppstad med cysteamin.
Kontakt legen din, som vil justere dosen din, dersom slike
symptomer oppstar.

- Unormal leverfunksjon eller redusert antall hvite blodceller
(leukopeni) kan oppsta ved bruk av cysteamin. Legen vil
rutinemessig overvake dine blodverdier og leverfunksjon.

- Din lege vil overvake deg for benign intrakraniell
hypertensjon (eller pseudotumor cerebri [PTC])
og/eller hevelse i synsnerven (papilledem) forbundet
med cysteamin-behandling. Du vil motta jevnlige
synsundersgkelser for 8 identifisere denne tilstanden da
tidlig behandling kan forhindre synstap.

Andre legemidler og PROCYSBI

Snakk med lege eller apotek dersom du bruker, nylig har
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brukt eller planlegger & bruke andre legemidler. Hvis legen
foreskriver bikarbonat, skal dette ikke tas pd samme tid som
PROCYSBI. Ta bikarbonat minst én time fer eller minst én
time etter legemidlet.

Inntak av PROCYSBI sammen med mat og drikke

I minst 1 time for og 1 time etter at du har tatt PROCYSBI,
ma du forsgke & unnga fett- eller proteinrike maltider samt
all mat eller vaeske som kan redusere surhetsgraden i
magen, som melk eller yoghurt. Hvis dette ikke er mulig, kan
du spise en liten mengde (ca. 100 gram) mat (fortrinnsvis
karbohydrater, for eksempel bred, pasta, frukt) under timen
for og etter inntak av PROCYSBI. Ta kapselen med en syrlig
drikk (for eksempel appelsinjuice eller en hvilken som helst
syrlig juice) eller vann. | forbindelse med barn og pasienter
som har problemer med & svelge, kan du se avsnitt 3
«Hvordan du bruker PROCYSBI — Administrasjonsmate».

Graviditet og amming

Snakk med lege eller apotek for du tar dette legemidlet
dersom du er gravid eller ammer, tror at du kan vaere gravid
eller planlegger a bli gravid.

Du ber ikke bruke dette legemidlet hvis du er gravid,

spesielt i farste trimester. For behandlingen starter,

skal du ha en graviditetstest med negativt resultat,

og under behandlingsforlgpet skal du bruke en sikker
prevensjonsmetode. Hvis du er en kvinne som planlegger
a bli gravid eller blir gravid, ma du omgéende kontakte
legen din for & stoppe behandling med dette legemidlet, da
fortsatt behandling kan veere skadelig for fosteret.

Ikke bruk dette legemidlet hvis du ammer (se avsnitt 2 under
«Bruk ikke PROCYSBI»).

Kjoring og bruk av maskiner

Dette legemidlet kan forarsake desighet. Nar du starter
behandlingen, ber du ikke kjore, bruke maskiner eller drive
med andre farlige aktiviteter inntil du vet hvordan legemidlet
pavirker deg.

PROCYSBI inneholder natrium

Dette legemidlet inneholder mindre enn 1 mmol natrium
(23 mg) i hver dose, og er s& godt som "natriumfritt”.

3. Hvordan du bruker PROCYSBI
Bruk alltid dette legemidlet noyaktig slik legen eller apoteket

Ea

EH
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har fortalt deg. Kontakt lege eller apotek hvis du er usikker.

Den anbefalte dosen for deg eller barnet ditt vil avhenge av
din eller barnets alder og vekt. Méldose for vedlikehold er
1,3 g/m?/dag.

Doseringsplan

Ta dette legemidlet to ganger om dagen, hver 12. time. For
& f& mest mulig nytte av legemidlet, méa du preve & unngé
maltider og meieriprodukter i minst én time for og én time
etter PROCYSBI-dosering. Hvis dette ikke er mulig, kan

du spise en liten mengde (ca. 100 gram) mat (fortrinnsvis
karbohydrater, for eksempel brad, pasta, frukt) under timen
for og etter PROCYSBI-administrasjon.

Det er viktig & ta PROCYSBI pa en konsekvent méte over tid.

Ikke gk eller reduser mengden av legemiddel uten legens
godkjennelse.

Samlet vanlig dose skal ikke overstige 1,95 g/m?/dag.

Behandlingsvarighet

Behandling med PROCYSBI ber fortsette livet ut, som
instruert av legen din.

Administrasjonsmate
Du skal ta dette legemidlet kun gjennom munnen.

For at dette legemidlet skal fungere riktig, ma du gjere
folgende:

- For pasienter som kan svelge en hel kapsel:
Svelg hele kapselen med en syrlig drikk (for eksempel
appelsinjuice eller en hvilken som helst syrlig juice) eller
vann. Ikke knus eller tygg kapsler eller kapselinnholdet.
Barn under 6 ar kan ha vanskelig for & svelge harde
enterokapsler, og kan kveles av dem. Du kan gi
PROCYSBI til barn under 6 ar ved & &pne kapslene og stro
innholdet over mat eller vaeske, i henhold til instruksjonene
nedenfor.

- For pasienter som ikke kan svelge en hel kapsel eller som
bruker ernaeringssonde:

Stro over mat

Apne enterokapselen og strg innholdet (granulatet) pa ca.

100 gram mat, for eksempel eplemos eller fruktsyltetoy.

Ror granulatet forsiktig inn i den myke maten slik at du far

en blanding av granulat og mat. Spis hele blandingen. Drikk

deretter 250 ml av en syrlig drikke (slik som appelsinjuice

eller enhver syrlig juice) eller vann for & gjere det lettere &
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svelge blandingen.

Hvis du ikke spiser blandingen med én gang, kan du sette
den i kjgleskap (2 °C-8 °C) fra tidspunktet du klargjer
blandingen til tidspunktet du spiser den, innen to timer etter
klargjaring. Ikke noe av blandingen skal lagres i mer enn to
timer.

Ta gjennom en ernaeringssonde:

Apne enterokapselen og strg innholdet (granulatet) pa

ca. 100 gram eplemos eller fruktsyltetoy. Ror granulatet
forsiktig inn i den myke maten slik at du far en blanding av
granulat og mat. Tilfer blandingen via gastrostomisonde,
nesesonde eller gastrostomisonde ved bruk av en sproyte
med Kateterspiss. Fer PROCYSBI tilferes: Apne porten

pé& G-sondeknappen og fest ernaeringssonden. Skyll med
5 ml vann for & sikre at knappen er &pen. Trekk blandingen
opp i sproyten. Det anbefales & bruke en sproyte med
kateterspiss med en rett- eller bolus-ernaeringssonde med
maksimalt 60 ml blandingsvolum. Plasser dpningen pa
sproyten med PROCYSBI og matblandingen inn i &pningen
pé erneeringssonden og fyll den helt med blandingen: Ved
a trykke forsiktig pa spreyten og holde ernaeringssonden
horisontalt under tilfering kan tilstoppingsproblemer
unngas. Det anbefales & bruke blgt mat som eplemos eller
fruktsyltetey og en tilferselshastighet pa ca. 10 ml hvert

10. sekund til sprayten er helt tom for & unnga tilstopping.
Gjenta trinnene over til all blandingen er gitt. Etter at
PROCYSBI er tilfart, trekk 10 ml fruktjuice eller vann opp i en
annen sproyte og skyll G-sonden for & sikre at PROCYSBI
og mat ikke sitter fast i G-sonden.

Hvis du ikke bruker blandingen med én gang, kan du sette
den i kjgleskap (2 °C-8 °C) fra tidspunktet du klargjer
blandingen til tidspunktet du spiser den, innen to timer etter
klargjering. Ikke noe av blandingen skal lagres i mer enn to
timer.

Snakk med barnets lege for fullstendinge instruksjoner om
hvordan du skal gi legemidlet gjiennom en sonde, og dersom
du opplever problemer med at sonden tilstoppes.

Stro over appelsinjuice eller hvilken som helst syrlig juice
eller vann:

Apne enterokapselen og stre innholdet (granulatet) i ca.

100 til 150 ml syrlig drikke (for eksempel appelsinjuice

eller en hvilken som helst syrlig juice) eller vann. Bland
BPRCYSBI-drikken forsiktig i 5 minutter, du kan enten
blande den i en kopp eller riste den i en kopp med lokk
(f.eks. «tutkopp») og drikke blandingen.

Hvis du ikke drikker blandingen med én gang, kan du

sette den i kjoleskap (2 °C-8 °C) fra tidspunktet du klargjer

blandingen til tidspunktet du drikker den, innen 30 minutter EH
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etter klargjoring. Ikke noe av blandingen skal lagres i mer
enn 30 minutter.

Ta som en drikke gjennom oralsproyte

Trekk opp drikken i en doseringssproyte og ta den direkte
gjennom munnen.

Hvis du ikke bruker blandingen med én gang, kan du sette
den i kjgleskap (2 °C-8 °C) fra tidspunktet du klargjer
blandingen til tidspunktet du drikker den, innen 30 minutter
etter klargjoring. Ikke noe av blandingen skal lagres i mer
enn 30 minutter.

Legen din kan anbefale eller forskrive & inkludere, i tillegg

til cysteamin, ett eller flere tilskudd for 8 erstatte viktige
elektrolytter som utskilles gjennom nyrene. Det er viktig & ta
disse tilskuddene ngyaktig som anvist. Hvis flere doser av
tilskuddene ikke tas eller du feler deg stadig svakere, ma du
kontakte legen din for & f& veiledning.

Det er nedvendig & ta regelmessige blodpraver for & méle
cystinnivaet i de hvite blodlegemene for & fastsette riktig
dose PROCYSBI. Du eller din lege vil ordne med at disse
blodpreovene tas. Disse provene ma tas 12,5 timer etter
kveldsdosen dagen far, og derfor 30 minutter etter den
pafelgende morgendosen gis. Det er ogsa nedvendig & ta
regelmessige blod- og urinpraver for & male nivaene av

viktige elektrolytter i kroppen, for at legen skal kunne justere
dosene av disse tilskuddene.

Dersom du tar for mye av PROCYSBI

Du ber kontakte legen din eller sykehus umiddelbart hvis du
har tatt mer PROCYSBI enn du skulle. Du kan bli desig.

Dersom du har glemt & ta PROCYSBI

Hvis en dose glemmes, skal den tas sa snart som mulig.
Hvis det er 4 timer eller mindre til neste dose, hopper
du over den glemte dosen og gar tilbake til vanlig
doseringsplan.

Du skal ikke ta dobbel dose som erstatning for en glemt
dose.

Sper lege eller apotek dersom du har noen spersmal om
bruken av dette legemidlet.

4. Mulige bivirkninger

Som alle legemidler kan dette legemidlet forarsake
bivirkninger, men ikke alle far det.
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Kontakt legen din eller sykepleier umiddelbart dersom
du merker noen av fglgende bivirkninger - du kan trenge
oyeblikkelig legebehandling:

- Alvorlig allergisk reaksjon (mindre vanlig): Fa eyeblikkelig
legehjelp hvis du har noen av disse tegnene pa en
allergisk reaksjon: elveblest, pustevansker, hevelser i
ansiktet, lepper, tunge eller svelg.

med haye doser av cysteamin kan forarsake hudskader.
Disse inkluderer hudstria (som er som strekkmerker),
beinskader (for eksempel beinbrudd), beindeformiteter og
leddproblemer. Undersgk huden din mens du tar denne
medisinen. Rapporter enhver endring til din lege. Legen vil
overvake deg for disse problemene.

Lavt antall hvite blodceller. Din lege vil overvake dette.

Symptomer i sentralnervesystemet: Noen pasienter som

Hvis noen av disse bivirkningene oppstér, mé du kontakte tar cysteamin far anfall, depresjon og blir lett desige

lege umiddelbart. Da noen av bivirkningene er alvorlige, skal
du be legen forklare varseltegnene pa disse bivirkningene.

Vanlige bivirkninger (kan ramme 1 av 10 personer):

- Hudutslett: Fortell legen med en gang hvis du far utslett.
PROCYSBI kan matte midlertidig stoppes til utslettet
gér bort. Hvis utslettet er alvorlig, kan legen avbryte
cysteaminbehandlingen.

- Unormal leverfunksjon p& blodtester. Din lege vil overvake
dette.

Mindre vanlige bivirkninger (kan ramme 1 av
100 personer):

- Hudskader, benlesjoner og leddproblemer: Behandling

(overdreven sgvnighet). Fortell din lege hvis du har disse
symptomene.

Mage- og tarm- (gastrointestinale) problemer: Pasienter
som har tatt cysteamin har utviklet magesar og bledninger.
Fortell legen din med en gang hvis du far magesmerter
eller kaster opp blod.

Benign intrakraniell hypertensjon, ogsa kalt pseudotumor
cerebri, er rapportert ved bruk av cysteamin. Dette er en
tilstand hvor det er hoyt trykk i veesken rundt hjernen.
Fortell legen din med en gang hvis du far noen av
folgende symptomer mens du tar PROCYSBI: gresus,
svimmelhet, dobbeltsyn, tdkesyn, tap av syn, smerte bak
oyet eller smerter ved ayebevegelser. Din lege vil overvake
deg for disse problemene og behandle dem tidlig. Dette vil
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bidra til & minske sjansen for tap av syn. Mindre vanlige bivirkninger
De andre bivirkningene nedenfor er gitt med en estimering - beinsmerter
av hvor ofte de kan opptre med PROCYSBI. - skoliose (avvik i ryggseylen)

- beinsvakhet

Sveert vanlige bivirkninger (kan pavirke 1 av 10 personer):
- misfarging av haret

- kvalme - anfall

- oppkast - nervgsitet

- tap av matlyst - hallusinasjoner

- diare - virkning p& nyre i form av hovne ekstremiteter og
- feber vektgkning

- folelse av sgvnighet . L
Melding av bivirkninger

Vanlige bivirkninger Kontakt lege eller apotek dersom du opplever bivirkninger.

Dette gjelder ogsa bivirkninger som ikke er nevnt i
pakningsvedlegget. Du kan ogsé melde fra om bivirkninger
direkte via meldeskjema som finnes pa nettsiden til Statens

- hodepine
- hjernesykdom (encefalopati)

- buksmerter legemiddelverk: www.legemiddelverket.no/pasientmelding.
- fordeyelsesbesveer Ved & melde fra om bivirkninger bidrar du med informasjon
- ubehagelig pust- og kroppslukt om sikkerheten ved bruk av dette legemidlet.

- halsbrann

5. Hvordan du oppbevarer PROCYSBI
- trotthet

Oppbevares utilgjengelig for barn.
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Bruk ikke dette legemidlet etter utlapsdatoen som er angitt
pé esken og boksetiketten etter EXP. Utlgpsdatoen er den
siste dagen i den angitte maneden.

Ikke ta dette legemidlet hvis folieforseglingen har veert dpen
i mer enn 30 dager. Kast apnet boks og bruk en ny boks.

Oppbevares i kjgleskap (2 °C - 8 °C). Skal ikke fryses. Etter
anbrudd, oppbevares ved hgyst 25 °C. Hold beholderen tett
lukket for & beskytte mot lys og fuktighet.

Legemidler skal ikke kastes i avlgpsvann. Sper pa apoteket
hvordan du skal kaste legemidler som du ikke lenger bruker.
Disse tiltakene bidrar til & beskytte miljoet.

6. Innholdet i pakningen og ytterligere informasjon
Sammensetning av PROCYSBI

- Virkestoffet er cysteamin (som merkaptaminbitartrat).
PROCYSBI 25 mg enterokapsel, hard
Hver harde enterokapsel inneholder 25 mg med
cysteamin.
PROCYSBI 75 mg enterokapsel, hard
Hver harde enterokapsel inneholder 75 mg med
cysteamin.

- Andre innholdsstoffer er:

o | kapslene: mikrokrystallinsk cellulose,
metakrylsyreetylakrylatkopolymer (1:1), hypromellose,
talkum, trietylsitrat, natriumlaurylsulfat (se avsnittet
«PROCYSBI inneholder natrium»).

o | kapselskallet: gelatin, titandioksid (E171), indigokarmin
(E132).

o | trykkfargen: skjellakk, povidon (K-17), titandioksid
(E171).

Hvordan PROCYSBI ser ut og innholdet i pakningen

- PROCYSBI 25 mg presenteres som bla harde
enterokapsler (starrelse 15,9 x 5,8 mm). Den lysebla
hetten er patrykt PRO-logoen i hvitt blekk og den lysebla
hoveddelen er patrykt «25 mg» i hvitt blekk. En hvit
plastboks inneholder 60 kapsler. Hetten er barnesikret
og har en folieforsegling. Hver plastboks inneholder to
plastsylindre for ekstra beskyttelse mot fuktighet og luft.

- PROCYSBI 75 mg presenteres som bla harde
enterokapsler (sterrelse 21,7 x 7,6 mm). Den markebla
hetten er patrykt PRO-logoen i hvitt blekk og den lysebla
hoveddelen er patrykt «75 mg» i hvitt blekk. En hvit
plastboks inneholder 250 kapsler. Hetten er barnesikret

Ea
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og har en folieforsegling. Hver boks inneholder tre Norge
plastsylindre for ekstr? beskyttelse mot fuktighet og luft. Chiesi Pharma AB
- Oppbevar sylindrene i hver boks ved bruk av boksen. TIf: + 46 8 753 35 20

Sylindrene kan kastes med boksen etter bruk.
Dette pakningsvedlegget ble sist oppdatert 08/2022.

Innehaver av markedsforingstillatelsen L . . . .
Detaljert informasjon om dette legemidlet er tilgjengelig pa

Chiesi Farmaceutici S.p.A. nettstedet til Det europeiske legemiddelkontoret

Via Palermo 26/A (the European Medicines Agency): http://www.ema.europa.
43122 Parma eu.

ltalia

Tilvirker

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

Italia

Ta kontakt med den lokale representanten for innehaveren
av markedsforingstillatelsen for ytterligere informasjon om
dette legemidlet:






NOT TO TAMPER THIS DOCUMENT
Artwork Owner: SB - mail: s.bassanini@chiesi.com

CHIESI FARMACEUTICI S.p.A. - Parma - Italy

(2) DESCRIPTION OF MATERIAL: F.E. PROCYSBI 25/75mg 60/250 CAPS (UK+EU1)

(4) ITEM CHIESI: 0108014446 /01
(2) FORMAT: F132

DIMENSIONS mm: 200 x 100 Tot. pag. 132 (+ 4 pag cover) FRONT
(5) REPLACE CODE: 0108012068/01

FONT AND min. SIZE: Helvetica Neue/Univers 9 pt

REF. STD VARNISH: /

COLOUR PRINT N. 1: Ml Black + halt. 50% DIECUT

Reason of the change: Removal of UK/GB.

PROOFN. / DATE FROM: /CHANGE FOR

1 30/04/24||START ACTIVITY

UG: text correction.

2 |[10/05/24

Bipacksedel: Information till anvandaren

PROCYSBI 25 mg enterokapslar, harda
PROCYSBI 75 mg enterokapslar, harda
cysteamin (merkaptaminbitartrat)

Las noga igenom denna bipacksedel innan du boérjar
anvanda detta lakemedel. Den innehdller information
som éar viktig for dig.

- Spara denna information, du kan behdva lasa den igen.

- Om du har ytterligare fragor vand dig till Iakare eller
apotekspersonal.

- Detta lakemedel har ordinerats enbart &t dig. Ge det
inte till andra. Det kan skada dem, &ven om de uppvisar
sjukdomstecken som liknar dina.

- Om du far biverkningar, tala med lakare eller
apotekspersonal. Detta géller &ven eventuella biverkningar
som inte ndmns i denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finns information om féljande:

1.Vad PROCYSBI ar och vad det anvands for
2.Vad du behodver veta innan du tar PROCYSBI

3.Hur du tar PROCYSBI

4.Eventuella biverkningar

5.Hur PROCYSBI ska foérvaras

6.Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

1. Vad PROCYSBI ar och vad det anvands for

PROCYSBI innehdller den aktiva substansen cysteamin
(aven kallat merkaptamin) och tas for att behandla
nefropatisk cystinos hos barn och vuxna. Cystinos &r en
sjukdom som paverkar kroppens funktion och medfér

en onormal ansamling av aminosyran cystin i olika organ

i kroppen, t.ex. njurar, 6gon, muskler, bukspottkértel

och hjéarna. Cystinansamling orsakar njurskador och en
overdriven utséndring av glukos, proteiner och elektrolyter.
Olika organ paverkas vid olika aldrar.

PROCYSBI &r ett lakemedel som reagerar med cystin och
sanker cystinhalten i cellerna. Behandling med cysteamin
bor séttas in omedelbart efter det att diagnosen cystinos &r
bekraftad for att uppna maximal effekt.

E’
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2. Vad du behover veta innan du tar PROCYSBI
Ta inte PROCYSBI

- om du &r allergisk mot cysteamin (&ven kallat merkaptin)
eller nagot annat innehallsamne i detta lakemedel (anges i
avsnitt 6),

- om du ar allergisk mot penicillamin (detta &r inte samma
sak som penicillin, utan ett lakemedel som anvands for att
behandla Wilsons sjukdom),

- om du ammar.

Varningar och foérsiktighet

Tala med l&kare eller apotekspersonal innan du tar

PROCYSBI.

- Eftersom cysteamin som man tar via munnen inte
férhindrar att det ansamlas cystinkristaller i 6gat, ska du
fortsétta att ta cysteamindgondroppar enligt 1&karens
anvisningar.

- Hela cysteaminkapslar ska inte ges till barn under 6 ar
pé grund av kvavningsrisken (se avsnitt 3 “Hur du tar
PROCYSBI” under "Administreringssatt”).

- Patienter som behandlas med hdga doser cysteamin kan

Fa fa allvarliga hudskador. Lakaren kommer att kontrollera din

hud och ditt skelett regelbundet och minska eller stoppa
behandlingen om det behdvs (se avsnitt 4).

Det kan uppsta sér eller blédning i magsécken och
tarmarna hos patienter som far cysteamin (se avsnitt 4).
Andra symtom frdn mage och tarmar, déribland
illamé&ende, krakningar, nedsatt aptit och magont kan
uppstd nar man tar cysteamin. Lakaren kan avbryta
behandlingen och &ndra dosen om dessa symtom
uppstar.

Tala med lakaren om du har ovanliga magsymtom eller om
magsymtomen férandras.

Symtom som krampanfall, trétthet, somnighet, depression
och stérningar i hjarnan (encefalopati) kan uppsta nar man
tar cysteamin. Om du far sddana symtom ska du tala om
det for lakaren som da justerar dosen.

Det kan férekomma en onormal leverfunktion eller ett Iagre
antal vita blodceller (leukopeni) nér man tar cysteamin.
Lékaren kommer att kontrollera ditt blodcellsantal och din
leverfunktion regelbundet.

Lékaren kommer att kontrollera dig for godartad
intrakraniell hypertension (hégt tryck inne i skallen)

(kallas &ven pseudotumor cerebri [PTC]) och/eller

svullnad av synnerven (papillddem) i samband med
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cysteaminbehandling. Du far genomga regelbundna
6gonundersokningar sa att man kan upptécka detta
tillstand eftersom tidig behandling kan férhindra
synnedséttning.

Andra lakemedel och PROCYSBI

Tala om for lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen
har tagit eller kan ténkas ta andra lakemedel. Om l&karen
ordinerar bikarbonat ska du inte ta det samtidigt som
PROCYSBI. Ta bikarbonat minst en timme fére eller minst en
timme efter Iakemedlet.

PROCYSBI med mat och dryck

Forsok att undvika maltider som innehaller mycket fett eller
proteiner samt mat och dryck som skulle kunna minska
surheten i magsacken minst 1 timme fére och 1 timme efter
att du tar PROCYSBI, t.ex. mjolk eller yoghurt. Om detta inte
ar mojligt kan du ata en liten méngd (cirka 100 g) mat (helst
kolhydrater, t.ex. brod, pasta eller frukt) under timmen fore
och efter PROCYSBI-dosen.

Ta kapseln tillsammans med en syrlig dryck (t.ex.
apelsinjuice eller annan syrlig juice) eller vatten.

For information om barn och patienter med

svéljningssvarigheter, se avsnitt 3 "Hur du tar PROCYSBI”
under "Administreringssétt”.

Graviditet och amning

Om du ar gravid eller ammar, tror att du kan vara gravid
eller planerar att skaffa barn, radfraga lakare eller
apotekspersonal innan du anvander detta lakemedel.

Du ska inte anvénda detta lakemedel om du &r gravid,
sarskilt inte under graviditetens forsta tre manader. Innan

du pébdrjar behandlingen ska du ha gjort ett graviditetstest
med negativt resultat och under behandlingen ska du
anvanda en tillforlitlig preventivmetod. Om du ar kvinna och
planerar att bli gravid eller blir gravid ska du omedelbart tala
om det for din l&kare. Eventuellt stoppas behandlingen med
lakemedlet eftersom fortsatt behandling kan vara skadlig for
det ofédda barnet.

Lakemedlet ska inte anvandas under amning (se avsnitt 2
under "Ta inte PROCYSBI”).

Korférmaga och anvandning av maskiner

Detta lakemedel kan orsaka viss dasighet. Nar du borjar
med behandlingen bdr du vanta med att kdra bil, anvanda
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maskiner och delta i andra farliga aktiviteter tills du vet hur
lakemedlet paverkar dig.

PROCYSBI innehéller natrium

Detta lakemedel innehaller mindre &an 1 mmol (23 mg)
natrium per dos, d.v.s. ar nast intill “natriumfritt”.

3. Hur du tar PROCYSBI

Ta alltid detta I&kemedel enligt Iakarens eller
apotekspersonalens anvisningar. Radfraga lékare eller
apotekspersonal om du ar osaker.

Rekommenderad dos for dig eller ditt barn beror pa din eller
ditt barns alder och kroppsvikt. Malet fér underhallsdosen ar
1,3 g/m?/dag.

Doseringsschema

Ta detta lakemedel tva ganger per dag, var 12:e timme. For
att f& storsta mojliga nytta av lakemedlet bér du forsoka
undvika maéltider och mejeriprodukter i minst 1 timme fére
och 1 timme efter en PROCYSBI-dos. Om detta inte &r
majligt kan du &ta en liten méngd (cirka 100 gram) mat (helst
kolhydrater, t.ex. brod, pasta eller frukt) under timmen fore

Fg och efter PROCYSBI-dosen.

Det ar viktigt att du alltid tar PROCYSBI pa samma satt.

Oka eller minska inte dosen av lakemedlet utan din lakares
medgivande.

Den vanliga totala dosen ska inte éverstiga 1,95 g/m?/dag.

Behandlingens langd

Behandling med PROCYSBI ska fortsatta livet ut, enligt
lakarens anvisningar.

Administreringssatt
Du ska endast ta detta lakemedel via munnen.

For att detta lakemedel ska ge rétt effekt, var noga med

féljande:

- For patienter som kan svalja kapslarna hela:
Svalj kapslarna hela tillsammans med en syrlig dryck
(t.ex. apelsinjuice eller annan syrlig juice) eller vatten.
Kapslarna eller kapselinnehallet far inte krossas eller
tuggas. Barn som &r under 6 ar kan ha svarigheter att
svalja harda enterokapslar och kan satta dem i halsen. Du
kan ge PROCYSBI till barn under 6 ar genom att 6ppna
kapseln och stro innehallet Gver mat eller vatska enligt
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nedanstdende anvisningar.

- For patienter som inte kan svélja kapseln hel eller som
anvénder en sond:

Strédd Gver mat

Oppna de harda enterokaplsarna och stré innehallet
(granulatet) 6ver cirka 100 gram mat sdsom &ppelmos eller
sylt.

Ror forsiktigt ned granulatet i den mjuka maten sa att maten
blandas med granulatet. At all blandning. Drick sedan

250 ml av en syrlig vatska (t.ex. apelsinjuice eller juice av
nagon annan syrlig frukt) eller vatten for att goéra det lattare
att svélja ner blandningen.

Om du inte ater blandningen omedelbart, kan du férvara den
i kyl (2 °C-8 °C) fran tillredningen till dess att den ska intas,
vilket ska ske inom 2 timmar efter tillredningen. Ingenting av
blandningen ska sparas langre &n 2 timmar.

Tillférsel via en sond

Oppna de harda enterokaplsarna och stré innehallet
(granulatet) 6ver cirka 100 gram appelmos eller sylt.

Ror forsiktigt ned granulatet i den mjuka maten sa

att den mjuka maten blandas med granulat. Tillfér
blandningen via gastrostomisond, nasogastrisk sond eller
gastrostomi-jejunostomisond med hjalp av en kateterspruta.

Innan PROCYSBI tillférs: Lossa gastrostomisondens
knapp och fast magsonden. Spola med 5 ml vatten for

att rensa knappen. Dra upp blandningen i sprutan. En
maximal blandningsvolym pé 60 ml i en kateterspruta
rekommenderas for anvdndning med en rak sond eller
bolussond. Placera 6ppningen pa sprutan med PROCYSBI
och matblandningen i magsondens 6ppning och fyll helt
med blandningen. Tryck forsiktigt p& sprutkolven och hall
magsonden vagratt under tillforseln for att undvika att ndgon
del blir tilltappt. For att undvika att ndgon del av sonden
blir tilltappt rekommenderas ocksé att viskés mat, som
appelmos eller sylt, anvands och tillférs med en hastighet
pa cirka 10 ml var 10:e sekund tills sprutan &r helt tom.
Upprepa ovanstadende steg tills all blandning har givits. Efter
att PROCYSBI har tillforts, dra upp 10 ml juice eller vatten
i en annan spruta och spola gastrostomisonden for att
sakerstalla att inga rester av blandningen av &ppelmos/sylt
och granulat fastnar pa gastrostomisondens insida.

Om du inte &ter blandningen omedelbart, kan du forvara
den i kyl (2 °C-8 °C) fran tillredningen till dess att den ska
tillforas, vilket ska ske inom 2 timmar efter tillredningen.
Ingenting av blandningen ska sparas langre &n 2 timmar.
Be barnets lakare om fullst&ndiga anvisningar om hur man
ger lakemedlet via sond, och om du far problem med att

E*
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sonden tapps till.

Strodd i apelsinjuice eller annan syrlig juice eller vatten
Oppna de harda enterokaplsarna och stré innehallet
(granulat) éver cirka 100 till 150 ml syrlig dryck (t.ex.
apelsinjuice eller annan syrlig juice) eller vatten. Blanda
forsiktigt dryckesblandning med PROCYSBI i 5 minuter,
antingen genom att réra den i en mugg eller skaka den i en
mugg med lock (t.ex. pipmugg) och drick upp blandningen.
Om du inte dricker blandningen omedelbart, kan du férvara
den i kyl (2 °C-8 °C) fran tillredningen till dess att den ska
intas, vilket ska ske inom 30 minuter efter tillredningen.
Ingenting av blandningen ska sparas l&ngre &n 30 minuter.
Tillfért som dryckesblandning via doseringsspruta i munnen
Dra upp blandningen i sprutan och tillfér den direkt i
munnen.

Om du inte dricker blandningen omedelbart, kan du férvara
den i kyl (2 °C-8 °C) fran tillredningen till dess att den ska
intas, vilket ska ske inom 30 minuter efter tillredningen.
Ingenting av blandningen ska sparas langre &n 30 minuter.

Din ldakare kan rekommendera eller ordinera att, férutom
cysteamin, inkludera ett eller flera kosttillskott for att ersatta
viktiga elektrolyter (salter) som forloras i urinen. Det &r viktigt
att du tar dessa tillskott exakt enligt instruktionerna. Om du

missar flera doser av tillskotten eller om du blir svag eller slo
ska du kontakta din lakare for att f& anvisningar.

Det ar nédvandigt med regelbundna blodtester for att

mata mangden cystin i de vita blodcellerna och/eller
koncentrationen av cysteamin i blodet for att underlatta
korrekt dosering av PROCYSBI. Du eller din lI&dkare anordnar
sd att dessa blodtester utfors. Dessa tester méste goras
12,5 timmar efter kvéllsdosen dagen fore, alltsd 30 minuter
efter det att du tar nasta morgondos. Det &r ocksd
nddvandigt med regelbundna blod- och urintester for att
mata nivéerna av viktiga elektrolyter i kroppen, sa att din
lakare kan stélla in doserna av dessa tillskott pa ratt satt.

Om du har tagit fér stor mdngd av PROCYSBI

Kontakta din lakare eller sjukhusets akutmottagning
omedelbart om du har tagit fér stor méngd av PROCYSBI.
Du kan bli dasig.

Om du har gléomt att ta PROCYSBI

Om du missar en dos av lakemedlet ska du ta den s& snart
som majligt. Om det ar mindre an 4 timmar kvar till nésta
dos s& kan du hoppa 6ver den missade dosen och aterga till
vanliga medicintider.
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Ta inte dubbel dos for att kompensera for glomd dos.

Om du har ytterligare frdgor om anvandningen av detta
lakemedel, kontakta lakare eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

Liksom alla lakemedel kan detta lakemedel orsaka
biverkningar, men alla anvandare behover inte fa dem.

Tala genast om for din lakare eller sjukskéterska om
du far ndgon av nedanstaende biverkningar - du kan
behéva akut medicinsk behandling:

- Svar allergisk reaktion (mindre vanligt): S0k akut lakarhjalp
om du har nagot av dessa tecken pa en allergisk reaktion:

nasselfeber; svéart att andas; svullnad i ansikte, lappar,
tunga eller svalg.

Om du far ndgon av dessa biverkningar ska du omedelbart

kontakta l&dkare. Eftersom vissa av dessa biverkningar
ar allvarliga bér du be din lakare att férklara eventuella
varningssignaler.

Vanliga biverkningar (kan uppkomma hos upp till 1 av
10 personer):

- Hudutslag: Tala genast om for lakaren om du far
hudutslag. PROCYSBI kan behdva stoppas tillfalligt tills
hudutslagen férsvinner. Om hudutslagen ar svara kan
lakaren avsluta cysteaminbehandlingen.

- Onormal leverfunktion vid blodtester. Din lékare
kontrollerar dig for detta.

Mindre vanliga biverkningar (kan uppkomma hos upp till
1 av 100 personer):

- Hudskador, skelettskador och ledproblem: Behandling
med hoga doser cysteamin kan gora att det uppstar
skador i huden. Dessa innefattar striae (ser ut
som bristningar), skelettskador (t.ex. frakturer),
skelettdeformiteter och ledproblem. Undersdk din hud
medan du tar detta lakemedel. Rapportera eventuella
férandringar till din lakare. Din l&kare kontrollerar dig for
dessa problem.

- LAagt antal vita blodceller. Din lakare kontrollerar dig for
detta.

- Symtom frén centrala nervsystemet: Vissa patienter som
tar cysteamin har fatt krampanfall, depression och blivit
mycket dasiga (6verdriven sémnighet). Tala om fér din

Bﬁ
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lakare om du far dessa symtom.

- Problem med magtarmkanalen (gastrointestinalt):
Patienter som tar cysteamin har fatt sar och blédningar.
Tala genast om for din lakare om du far ont i magen eller
om du kréks blod.

- Benign intrakraniell hypertension (godartat hogt tryck i
skallen), aven kallat pseudotumor cerebri, har rapporterats
vid anvandning av cysteamin. Detta &r ett tillstand
dar det uppstar ett hogt tryck i vatskan som omger
hjarnan. Tala genast om for din lakare om du far nagot
av foljande symtom medan du tar PROCYSBI: surrande
eller "brusande” ljud i éronen, yrsel, dubbelseende,
dimsyn, nedsatt syn, smarta bakom égonen eller
smaérta vid égonrdrelser. Din ldkare dvervakar dig med
6gonundersokningar for att upptacka och behandla detta

problem i god tid. Detta minskar risken fér synnedsattning.

Ovriga biverkningar som listas nedan &r angivna med en
berékning av hur ofta de kan uppkomma med PROCYSBI.

Mycket vanliga biverkningar (kan uppkomma hos fler an 1
av 10 personer):

- illaméende

krakningar
- nedsatt aptit
- diarré

- feber

- sdmnkénsla

Vanliga biverkningar:

- huvudvark

- encefalopati

- magsmarta

- dyspepsi

- obehaglig andedrékt och kroppslukt
- halsbrénna

- trétthet

Mindre vanliga biverkningar:

bensmaérta

skolios (krékning av ryggraden)
benskoérhet

missféargat har

krampanfall
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- nervositet
- hallucination

- effekt pa njurarna som visar sig som svullna armar och
ben och viktékning

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare eller
apotekspersonal. Detta géller &ven eventuella biverkningar
som inte ndmns i denna information. Du kan ocksa
rapportera biverkningar direkt (se detaljer nedan). Genom
att rapportera biverkningar kan du bidra till att 6ka
informationen om lakemedels sakerhet.

Sverige

Lékemedelsverket

Box 26

751 03 Uppsala

Webbplats: www.lakemedelsverket.se

Finland

webbplats: www.fimea.fi
Séakerhets- och utvecklingscentret for lakemedelsomradet

Fimea
Biverkningsregistret
PB 55

00034 FIMEA

5. Hur PROCYSBI ska férvaras
Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall fér barn.

Anvéands fore utgadngsdatum som anges pa kartongen och
flasketiketten efter EXP. Utgadngsdatumet &r den sista dagen
i angiven manad.

Ta inte detta lakemedel om folieférseglingen har varit bruten
i mer an 30 dagar. Kassera den 6ppna flaskan och anvand
en ny flaska.

Forvaras i kylskap (2 °C-8 °C). Far ej frysas. Oppnad
férpackning férvaras vid hégst 25 °C. Tillslut férpackningen
vél. Ljuskansligt. Fuktkansligt.

Lakemedel ska inte kastas i avloppet. Fraga
apotekspersonalen hur man kastar I1akemedel som inte
langre anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.
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6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehéllsdeklaration

- Den aktiva substansen ar cysteamin (som
merkaptaminbitartrat).

PROCYSBI 25 mg héarda enterokapslar:

Varje hard enterokapsel innehaller 25 mg cysteamin

PROCYSBI 75 mg harda enterokapslar:

Varje hard enterokapsel innehaller 75 mg cysteamin.

- Ovriga innehallsamnen &r:

o | kapslarna: mikrokristallin cellulosa, metakrylsyra-
etylakrylatsampolymer (1:1), hypromellos, talk,
trietylcitrat, natriumlaurylsulfat (se avsnittet "PROCYSBI
innehaller natrium”).

o | kapselskalet: gelatin, titandioxid (E171), indigokarmin
(E132).

o | tryckblacket: shellack, povidon (K-17), titandioxid
(E171).

Lakemedlets utseende och férpackningsstoriekar

- PROCYSBI 25 mg &r utformat som bla enterokapslar,
harda (15,9 x 5,8 mm). Den ljusbla hattan ar markt "PRO”

med vitt black och den ljusbla kapselkroppen ar tryckt
med "25 mg” i vitt black. En vit plastflaska innehaller

60 kapslar. Locket ar barnsékert och har en folieférsegling.
Varje flaska innehaller tva plastbehallare som anvands for
extra skydd mot fukt och luft.

- PROCYSBI 75 mg &r utformat som bla enterokapslar,
harda (21,7 x 7,6 mm). Den morkbla hattan &r markt
”PRO” med vitt black och den ljusbla kapselkroppen
ar tryckt med 775 mg” i vitt black. En vit plastflaska
innehaller 250 kapslar. Locket ar barnsakert och har en
folieférsegling. Varje flaska innehaller tre plastbehallare
som anvands for extra skydd mot fukt och luft.

- Lat behallarna ligga kvar i flaskan under hela
anvandningstiden. Behdllarna kan kasseras tillsammans
med flaskan efter anvandning.

Innehavare av godkdnnande for férséljning

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

43122 Parma

ltalien
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Tillverkare

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

ltalien

Kontakta ombudet fér innehavaren av godk&nnandet for
férséljning om du vill veta mer om detta lakemedel:

Suomi/Finland

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

Chiesi Pharma AB
Tel: +46 8 753 35 20

Denna bipacksedel andrades senast 08/2022.

Ytterligare information om detta Iakemedel finns pa
Europeiska lakemedelsmyndighetens webbplats

http://www.ema.europa.eu.
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