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NuctoBka: nHpopmauusa 3a notpebutens
Orfadin 4 mg/ml nepopanna cycnensus
HWTUCUHOH (nitisinone)

lpoyetere BHMMATENHO LANaTa NNCTOBKA, NPeM Aa 3anoyHeTe

JAa npuemarte T0Ba IeKapCTBO, Thil KaTo TA CbAbPKa BaxHa 3a

Bac mudpopmanua.

- 3anasee Ta3u NMCTOBKa. Moxe Ja e Hanoxw Aa A NpoueTeTe 0THOBO.

- AKO UMaTe HAKaKBY AOMBAHTENHI BBAPOCK, NonuTaliTe Bawna nexap,
($apMaLieBT UM MeANLMHCKa CecTpa.

- ToBa f1ekapCTRO € NpeANKcaHo MuHo Ha Bac. He ro npeotcTbBaiite Ha
Apyrv xopa. To MoXe Ja 1M HaBpeay, He3aBucMOo Ye Npu3HaLwTe Ha
TAXHOTO 3a00M19BaHe Ca CblijuTe KaTo BatwwTe.

- AKO NonyumTe HAKAKBM HEXENaHN peaLn, ysegomere Baluma
Nekap, GapMaLieBT i MeAMUMHCKa cecTpa. ToBa BKMIUBA 11 BCUUKIA
BH3MOXKHY HEXeNaHIn PEakLvy, HeONMCaHy B Tasi NUCTOBKA. BixTe
TOUKa 4.

KakBo cbabpka Ta3u IUCTOBKa:

1. KakBo npeactasnaga Orfadin 11 3a KakBo ce u3mon3ga
2.KakBo TpA6Ba Aa 3HaeTe, npeav Aa npuemere Orfadin

3.Kak na npuemate Orfadin

4. Bb3MOXKHY HeXenaH peakLui

5.Kak na coxpanagare Orfadin

6. CobpaHye Ha 0NakoBKaTa v AOMbAHNTENHa UHGOPMaLUA

1. KakBo npeacrasnaga Orfadin 1 3a kKakBo ce u3non3ga
AKTUBHTa CbCTaBka Ha Orfadin e HuTUCHHOH. ToBa N1ekapcTBO Ce U3M03Ba
33 fleveHvie Ha PAAKO 3300N1ABaHe, HApeUeHO HACNeACTBeHA THPONHEMIA
TN 1 NPy Bb3PACTHY, I0HOLM 1 Jela (BbB BCUUKY Bb3PACTOBM rPaHuLUM).

MMpu T0Ba 3300/1ABaHe BALUMAT OPraHN3bM He € B CbCTOAHME
PA3rPax/ia HMbAIHO AMUHOKICENIMHATA TUPO3UH (aMUHOKVCENMHITE Ca
TPA/VBHUTE €NEMEHTY Ha HaLLIUTE NPOTEHI), NPU KOETO Ce 06pa3yBaT
BPe/IHI BellleCTBa. Te3 BellieCTBa (e HATPYNBAT BbB BaluuA OpraHi3bMm.
Orfadin 6n0KMpa pasrpasaHeTo Ha THPO3WHA U He e 00pa3yBaT BPe/HY
BELLECTBA.

Jlokaro npuemare ToBa nekapcTeo, Bue TpsibBa Ja casgaTe Celuanta
J1€Ta, 33LLI0TO TUPO3UHBT 0CTaBa B OPraH3ma. Ta3u cieuvanta aneta
(€ 0CHOBABA Ha HICKO ChbPAHUE Ha TUPO3UH 1 GeHunanaxuH (apyra
AMUHOKICENNHA).

2. KakBo Tpa6Ba Aa 3HaeTe, npean Aa npuemere Orfadin

He npuemaiite Orfadin

- KO CTe NepriuyHIn KbM HUTUCUHOH AN KbM HAKOS 0T OCTaHauTe
CbCTaBKY Ha TOBA N1EKApCTBO (36p0eHy B TOUKa 6).

He TpA08Ba 1a KbpmuTe, J0KATO NpUemare ToBa NIekapcTBo, BILKTE TOUKa

,DpeMeHHOCT 1 KbpMeHe'.

MpenynpexaeHns 1 npeanasHu Mepku

loBopere ¢ Bawua nexap vnu hapmaviesT, npean Aa npuemere Orfadin.

- Ouure B e 6baT Npernex/aaxi 0T oGTanMonor npey neyeHueto
1 PeZJOBHO M0 BPEMe Ha NIeYeHNETO C HUTUCHHOH. Ak ounTe But ce
33UepBAT I IMATe HAKAKBI APYTIA NPU3HALIN Ha Bb3eIiCTBIE BbPXY
ouwTe, 06bpHeTe ce He3abaBHO KbM Baluna nekap 3a npernes Ha
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ouwTe. Mpobnemute C ounTe OiAxa MOTIIN 1a Ca NPU3HAK Ha HEMoaXOAALL
KOHTPON Ha XaHWUTENHINA pexum (BUXTe Touka 4).
Mo BpeMme Ha NeueHeTo Luie Bt B3emaT KpbBHY NPoby, 3a A Mose Bawmar
nekap 1 NpoBepU 1N feyeHieTo e MoAX0AALLO 1 Za Ce yBepH, Ue HAMA
BB3MOXHI HEXXENaH! PeakLim, NPUUMHABALLM HAPYLLUEHNA Ha KDbBTA.
BaluwA yepeH pob Luie ce NpoBepsABa Npe3 pefloBHI MHTEPBaNK, 3aLL0TO
330011ABaHETO 3acAra UepHIA Apod.
Bawmat nexap TpA6Ba a Bin npaBin KOHTPONEH Npernes Ha BCeKI
6 MeceLia. AKo 1MaTe HAKAKBY HEXeNaH NekapcTBEHY peakLiy,
npenopbuBa ce ToBa Aa CTaBa Npe3 N0-KPaTKiA UHTepBany 0T BpeMe.
Dlpyrv nekapcrea u Orfadin
WHdopmupaiie Bawwwa nexap unu GapmaleBT, ako npyemare, HaCKopo CTe
npYeMan UK e Bb3MOXHO Aa npuemare Aipyryl nekapcraa.
Orfadin moxe a noBnuAe edexTa Ha Apyril NeKkapcTBa, Kato:
- NIekapCTBa 3 fleyeHye Ha enunencus (Kato GeHUTonH);
- NIeKapCTBa NpoTIB 00pa3yBaHe Ha TPOMOM (KaTo BaphapiH).

Orfadin c xpaHa

MpenopbywTenHo e nepoparnkata CycneH3ua Ja ce npuema ¢ XpaHa.
bpeMeHHOCT U KbpMeHe

Be30MacHOCTTa Ha TOBA NIEKAPCTBO He € NPOyyeHa Npy GPEMEHHI KeH! 1
KbpMauky.

Mons 06bpHeTe ce kbM Batwnd nekap, ako niaxupaTe Aa 3abpemereere.
Ako 3abpemeteeTe, TpAGBA J1a e 0ObPHeTe BeHara KbM Baluua fiekap.
He TpA6Ba aa KbpMiTe, 0KaTO NpyeMaTe TOBA JIEKGPCTBO, BINKTE TOUKa
,He npuemaiite Orfadin "

LlodupaHe n pabota ¢ MaLmMHu

ToBa N1ekapCTB0 MOBAMABA B Mafika CTeneH CocobHOCTTa 3a LLodupaHe

11 paboTa € MaLHY. BbNpeK ToBa, NP1 N0ABA HA HEXeNaHy peakLuy,
MIOBAMABALLI 3peHHeTo, He TPABBA Aa LOGUpaTe Ui paboTuTe C MalLMHK,
JI0KaTO Ce Bb3CTaHOBM HOPMANHOTO But 3peHue (BX. Touka 4, Bb3moxHM
Hexenaxu peakunn”).

Orfadin cbabpika HaTpwmii, raMLepon u Hatpues GeHsoat

To3 nexapcTeH npoayKT cbabpxa 0,7 mg (0,03 mmol) Harpuii Ha ml.
EaHa 1033 ot 20 ml nepopanta cycnenud (10 g raudepon), um
N0-ronAMa, MoXe Aa NpUUHY MaBo6onvie, CTOMALLHO Pa3CTPOVACTBO
AnapuA.

HaTpuesnAT beH30aT Moe Za 3aCunm XbATeHNLaTa (NOXBATABAHETO Ha
K0Xara 11 0uwTe) Ny HeAOHOCEHM N HOPMANTHO 3HOCEHIN HOBOPOAEHM C
XBITEHNLA ¥ A NPEMUHE B AZDEHA X BATEHNLA (yBPEX/aHe Ha MO3bKa
NOpaZAY HaTpynBaHe Ha buAMpyOuH B Hero). HuBaTa Ha bunmpyouH
(BeLLICTBO, KOBTO MPY BICOKM HIBA NPUUMHABA MOXBATABAHE HA KOXaTa)
B KPbBTa Ha HOBOPO/ieHMTe Gebera Liie GbAaT CTPUKTHO NPOCNeAdBaHH.
AKO HIIBATa Ca 3HaUUTENHO NO-BYCOKY OT HOPMANHOTO, 0C0BEHo N
Hezl0HoCeHw bebeTa ¢ pUcKoBI GaKTOPHA 3a alnao3a (MHOMO HUCKO pH Ha
KPbBTa) 11 HICKI HUBA Ha anbymuH (6eNTbK B KpbBTa) LLle ce 0OMUCI
neyetve ¢ Orfadin kancynu BMecTo nepopana cycneH3ua, 4oKato
NNa3meHuTe H1Ba Ha OnpyOUHa Ce Hopmanu3upar.

3. Kak ga npuemare Orfadin

Buaru npuewmaiite ToBa NekapcTBO TOUHO KaKTO Bit e ka3an BawwAr nekap.
AKO He CTe CUrypHY B HelLlo, nonuTaiiTe Baluua nekap unn GapmaLest.
CnasBaiiTe CTPUKTHO AaAHUTE NO-AONY MHCTPYKLIMM 33
NpUroTBAHE M NpUNaraHe Ha 03aTa, 3a Aia e ocurypu
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npunaraHeTo Ha npaBuUHaTa Ao3a.

JleueHveTo € ToBa N1ekapCTBO TpAOBA Aa Ce 3an0uHe 1 HabnioaaBa oT flekap

COMUT B fIeYeHIeTO Ha 336014BaHeTO (BpoAeHa TUPO3MHEMUA TN 1).

lpenopbunTentara AHesHa 403a e T mg/kg TenecHo Terno, npunoxexn

NepOpaNHo. BalLmAT Niekap Lue Kopurupa 403aTa UHAMBIAAYNHO.

[penopbunTento e 03ata a ce Npunara BeAHbX AHeBHO. Bbnpexi

T0BA, NOPaZN OrpaHNUeHITe AaHHY NI NALMEHTY € TenecHo Terno <20 kg,

B Ta3/ NONYNaLiA NaUyeHTIA ce Npenopbysa 00LLaTa AHEeBHa 03 Aa ce

Da3fleNyt Ha [1Be NPUNOXKEHNA AHEBHO.

[epopanHara cycnex3us ce npuema CbC CPUHLIOBKE 3a Nepopantyt Gopmu

JUPEKTHO Npe3 ycTaTa 0e3 fa ce paspexa.

Orfadin He Tpa6Ba aa ce nHxkekTMpa. He npukpensiite urna Kbm

CNPUHLOBKATa 3a NepopanHun popmu.

HaunH Ha npuroTBAHe Ha 03aTa 3a npunaraHe

Jlo3ara, koaTo By npeanucea Bawwar nekap, Tpatea aa e agexa s ml

CycneH3ua, a He B mg. 10Ba e Taka, Thit KaTo CNPUHLOBKATA 32 NEPOPAIHIA

(opmu, KoATO Ce 13N0N13Ba 3a M3TerNAHe Ha TOYHaTa 03 OT byTINKaTa,

e rpaftyvpata 8 ml. Ako npeanucaxueTo Bu e B mg, ce (BbpeTe ¢

Bawma papmavieBT unu nekap 3a KOHcynTauma.

OnakoBKaTa CbAbpxa OyTUIKA C N1eKapCTBO CbC 3aMyLuUanka, agantep 3a

OyTUNKaTa 11 TPY CIPUHLIOBKY 3a nepopantin dopmu (1 ml, 3 mlu 5 ml).

BuHaru u3non3gaiiTe eaHa OT NpeoCTaBeHUTe CPUHLOBKIA 3a NepopaHit

dopmu, 3a 1a npuemeTe N1ekapcTeoTo.

« (npuHL0BKa 3a nepopantin opmin o1 T ml (Haii-Mankata CNpUHLOBKA
33 NepopanHin hopmu) e rpaayupana ot 0,1 ml go 1 ml, c Manku
nfenenua ot 0,01 ml. V3non3Ba ce 3a u3mepsaHe Ha ao3u 4o 1 ml.

« (NpuHLOBKA 3a nepopanHin dopmi o1 3 ml (cpeaHaTa no pamep
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CNPVHLOBKA 3a Nepopanti Gopmu) e rpaayvpana ot T ml ao 3ml, ¢
manku aenerns ot 0,1 ml. 3non3ga ce 3a u3mepsate Ha 1031 Haa 1 ml
fo3ml.

« (NpuHUOBKa 3a nepopanHun opmu ot 5 mi (Haii-ronAmara CpUHLOBKa
3a nepopanHin Gopmin) e rpagyypana ot 1 ml 4o 5 ml, ¢ Manki aeneHua
o1 0,2 ml. /13non3ga ce 3a u3mepBaHe Ha [1031, No-ronemu ot 3 ml.

BaxHo e Aa M3n0n3BaTe NpaBIHATA CNPUHLOBKA 3a NepopanHit

(opmu, KoraTo npuemare nekapcTeoTo. BalmAT nekap, dapmavesT um

MeLNLIHCK CeCTPa LLe Bit KOHCYNTApa Ko CPUHLIOBKA 3a NepopasHy

(opmy Aa M3n0n3Barte B 3aBUCMMOCT OT NPEANKCaHaTa 403a.

HauuH Ha npuroTBAHe Ha HOBa 6YTINKA C 1eKapCTBO 3a YnoTpeba 3a Mbpai

IbT:

Mpeau 1a npuemeTe MbpBaTa 103a, byTunkaTa TpA6Ba Aa Ce pasknati
eHEPTUUHO, Tbii KaTo NPOABMKUTENHOTO ChXPaHEHIe Ha YacTuLuTe
00pa3yBaT KOMNaKTHa Maca Ha 1bHOTO Ha byTunkata. CnepiBaiire
JlafieHuTe N0-A0Ny UHCTPYKLMN.

/ ‘u 1

S

Ourypa A. Ourypa b. Ourypa B.
1. W3Bazete Oytunkara ot xnaaunHuka. OTbenexere atata, Ha KOATO
0yTUNKaTa € M3Ba/IeHa OT XNaAMAHIKA Ha eTIKeTa Ha OyTuKara.
2. Pa3knatere eHepriuHo byTUnKaTa B NPOAbXeHYEe HA Hail-ManKo
20 ceKyHAM, 10KaT0 KOMNAKTHATa Maca Ha JbHOTO Ha ByTunkara ce
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Ancneprupa HambaHo (Ourypa A).

3. OTCTpaHeTe 3alLyTeHaTa OT 1elia Kanauka Ha BUHT, KaTo A HaTUCHeTe
CUNHO HAZ0AY ¥ A 33BBPTHTE N0 NOCOK, 00paTHa Ha YaCOBHMUKOBAT
cTpenka (Ourypa b).

®

6.

4. Moctagete 0TBOPEHATa 6ywm<a 113NPaBeHa Ha Maca. HDVITVICHGTG CUNHO

NNaCTMACoBNA aZianTep KbM LWmiikaTa Ha byTnkata (Ourypa B)
33TBOpETe OYTINKATA CbC 3all{UTeHaTa OT el Kanayka Ha BUHT.

33 MOHATaTbLIHO NPUOXEHIE BIKTE UHCTPYKUWWTE no-Aony "HauuH Ha
NPUTOTBAHE Ha 1033 OT N1eKapCTBoTo”.

HauuH Ha npuroTBAHe Ha 03 0T 1ekaPCTBOTO

1

Ourypal. Ourypa [l. Ourypa E.

1. PazknareTe eHepriyHo byTinKaTa B NPOAbAXeEHE Ha Hali-Manko
5 cekynpm (Ourypa ).

2. BepHara cnef ToBa 0TBOpeTe GyTUAKaTa, KaTo 0TCTpaHWTe allyuTeHara
0T Jlelia Kanauka Ha BUHT.

3. Hatvctete 6yTanoto B opanHaTa CIpUHLOBKa A0 A0NY.

4. [lpbxTe bymunkara 8 u3npaBeHo NoNOXKeHUe v NocTaseTe CTabuHo
CMPUHLIOBKATA 3a NePOPaHt GOPMIA B OTBOPA HA 3/janTepa B ropHaTa
4acT Ha byTwnkata (Ourypa [1).

. Brumarento ofbpHeTe byTinkata 06paTHo ¢ MocTaBeHaTa CipuHLioBKa

3a nepopantin dopmu (Ourypa E).

33 A w3TernuTe NpeanicaHata Ao3a (ml), u3ternete 6aBHO byTanoto
HaA07y, JOKATO TOPHIAT Pb0 Ha UepH¥A NPBCTEH Ce M3PaBHY C IMHIATA,
K0AT0 0003HauaBa fo3ata (Ourypa E). Ako ce HabnAABAT Bb3AYLIHN
MeXypueTa B HambiIHeHaTa CPUHLIOBKA 33 Nepopani Gopm,
HaTucHeTe byTanoTo OTHOBO Harope, A0KATO Ce U3MOHAT Bb3AyLUHUTE
MexypueTa. (niefi ToBa u3Terniete OyTanoTo 0THOBO HaZlony, AOKATO
FOPHUAT Pb0 Ha UepHIAA NPBCTeH Ce M3PaBHY C AMHUATA 0603HaYaBaLLa
J103aTa.

. 0B bpHeTe byTInKaTa 0THOBO 06PATHO B U3MPaBEHO MONOXKEHHe.

OTaeneTe CPUHLOBKATa 33 NePOPAHI GOPMI OT BYTUAIKATa, KaTo NIeko
A 33BbPTUTE.

. [lo3ata TpA0Ba Aa Ce NpUNOXIA B ycTata BeAHara (6e3 aa ce paspexaa),

33 /1a Ce NPeOTBPaTY BTBbPAABAHE B CNPUHLIOBKATa 32 NePOPaHU
dopmu. CnpUHLOBKA 3a nepopanHin Gopmin TpAOBA Aa Ce M3NpasHu
6aBHO, 33 [la MOXe N1ekapCTBOTO Aa Ce MPErTLTHe; Gbp30T0 U3MNBaHE
Ha NeKapcTBOTO MOXe A NPUUYHY 3a7aBAHe.

. 3ameHeTe 3alLjuTeHaTa OT jelia kanauka Ha BIAHT Cliefl yn0Tpe6aA

AnanTepbT Ha byTunKaTa He TpAGBA Aa Ce NpemaxBa.

10.byTunkata Mose Aa Ce ChxpaHABa NPy CTaliHa TemnepaTypa (He o-

Bucoka ot 25 °C).

MounctBaHe:

[ouucTeTe BeHara CpuHLOBKaTa 3a Nepopanti Gopmu € BoAa.
Pa3neneTe UnAMHIBPA 1 OYTanoTo 1 U3nNakHeTe ¢ BoAa. V3Tpbekaiire
13MLLIHATA BOAA ¥ 0CTaBeTe PasrnobeHaTa CnpUHLOBKa 3a NepopanHiA
(opmu A Ce U3CbXHe, Npeay Aa ce crnobu 0THOBO 3 CN1eiBALLO
npunaraxe.
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AKo cTe npuenu noBeye ot Heobxoaumarta fo3a Orfadin

AKo CTe npuen noBeye 0T HeobX0AMMaTa 103a OT TOBa N1eKAPCTBO,
00bpHeTe ce KbM Bawuna nekap i Gapmauest, KOKOTO Mo3e No-CKopo.
Ako cTe nponycHanu aa npuemerte Orfadin

He B3ewmaiiTe ABOIiHa 033, 33 Aa KOMMeHCUpaTe NPONYCHaTaTa 403a. AKo
CTe MPONYCHanK A1 npuemeTe eaHa 033, CBbPKeTe ce ¢ BatuwA nexap unn
hapmallesT.

Ao cTe cnpenu npuema Ha Orfadin

AKo UMaTe BrieuaTeHNeTo, Ue NekapcTBOTO He AelicTBa KaKTo TpAOBR,
norosopeTe ¢ Bawua nekap. He npomenslite fo3aTa unn He cnupaiire
nleyeHeTo, 6e3 fa cte roBopum ¢ Batwwa nexap.

AKO UMaTe HAKaKBM OMBAHUTENHI BHAPOCK, CBBP3aHI € ynoTpebara Ha
T0Ba NleKapCTBo, nonuTaiite Bawwua nekap, GapmalesT uin MeAMLUHCKA
cecrpa.

4. Bb3MOXXHU HeXeNaHu peakuum

Kato BCUYKY NekapcTBa, TOBa NeKapCTBO MOXe /1a NPean3BIKA HeXena
peaKLuy, BMPEKY Ye He BCEKY Tl NONYYaBa.

AKo 3abenexuTe HAKAKBI HeXenaH peakLIuu, CBbP3aHI C 0UMTe, BeHAra
ce 06bpHeTe KbM Baluna nekap 3a n3cnegBanuA Ha ouuTe. Jleyerueto

C HUTUCUHOH BOAY [0 MOBWLLEHI HYBA HA THPO3IH B KPbBTA, KOETO

Mo3e 1 NPUUMHIA CAMITOMY, CBBP3aHH C 0umTe. HecTuTe Hexenaku
peaKLyuK, 3acAralLy ouuTe (Mosxe Aa 3acerHar nogede ot 1Ha 10
NaLMeHTH), NPUUMHEHY OT M0-BUCOKY HIUBA HA TUPO3VIHA, (3 Bb3naneHue
Ha OKOTO (KOHIOHKTUBIT), MOMBTHABAHE 11 Bb3nalleHue Ha poroBuLaTa
(KepaTwT), uyBCTBUTENHOCT KbM CBETAMHA (GoTod0OMA) 1 6onkn B oumTe.
Bb3narneHueTo Ha knenaua (6nedapu) e HevecTa Hexenaxa peakuua
gvnome Ja 3acerxe 2o 1Ha 100 nauventn).

[lpyrit YecTin Hexenanm peakLum

- Hamane 6poii TpombouuTi (TpOMOOLUTONeHNA) 1 6enu KpbBHIA
KNeTKM (neBKONEHus), HeAOCTUN Ha ONpeAeneHin OeNu KibBHI KNeTKM
(rpaynouwToneHua).

LIpyrin HeyeCTit HexenaHm peakunm
- yBenuyer 6poii 6enu KybBHIN KNeTky (NeBKOLNTO3a),

- cbpbex (NpypuTyc), Bb3naneHue Ha Koxata (excdonuatvgen
JlepMaTyT), 06piUB.

(bo6LyaBaHe Ha HeXenaHu peakumuu

AKO nontyumTe HAKAKBY HeXXenaH NekapcTBeHH peakL, yseaomeTe

Bavuna nexap, GapmaLiesT i MeauUMHCKa cecTpa. ToBa BKMI0UBA BCAYKY

Bb3MOXHI HEOMNCAHY B Ta3u NCTOBKA HexenaHu peakuuu. Moxerte

CbLLL0 A3 CbOOLUTE HEXeNaHy peakUuu ANPeKTHO upe3 V3mbanuTenHa

arexLyA no flekapcTeata.

yn.,Jaman [pye”Ne 8, 1303 Codua.

Ten.: +35 928903417 yebcaiiT: www.bda.bg

KaTo Cbo011jaBaTe HEXenaHi peakLiuu, MOXeTe Ja AafeTe (BOA MPUHOC

33 No/y4aBaHe Ha NoBeye MHOOPMALMA OTHOCHO 0€30MacHOCTTa Ha TOBA

N1EKapCTBO.

5. Kak na coxpansgare Orfadin

[a ce cbxpaABa Ha MACTO, HEMOCTBIHO 3a flelia.

He w3non3BaiiTe T08a NiekapCTBO CNIEf} CPOKa Ha TOAHOCT, 0TOENA3aH BbPXY
OyTINKaTa 1 KapToHeHaTa onakoska cnea,EXP” u,loaex fo:". CpoKbT Ha
TOAHOCT OTTOBAPA Ha MOCNIEAHMA JIeH 0T NOCOUEHIA Mecel,

[la ce coxpataBa B xnaauntuk (2 °C— 8 °C).

[la He ce 3ampasaBa.

@



ByTunKara Aa ce CbXparABa B U3NPaBEHO NONOXEHNE.

(nes mbpBOTO 0TBAPAHE NPOAYKTHT MOXe Aa Ce CbXPaHABA 3a
e[JHOKpaTeH Nepuoz 0T 2 Mecelia npu Temnepatypa nog 25 °C, cnea koeto
70/ TpAGBA 13 Ce U3XBBPIN.

He 3a6pagsiite a oTbenexuTe Aatata Ha U3BAKaHe 0T XNaaunHIKa
BBPXY OyTWIKaTa.

He n3xgbpniite iekapCTBa B kaHanM3aLmATa Win B KOHTeiiHepa 3a
JomalLH oTnagbuy. MonuTaiiTe Bawma dapmauesT Kak Aa 3xBbpaate
N1EKapCTBA, KOUTO Beye He 13non3gare. Te3it MEPKI LLe CIOMOrHaT 3
0Na3BaHe Ha OKO/HaTa Cpesa.

6. CobprKaHue Ha onaKkoBKaTa U AOMbAHUTENHA UHPOpMALNs

KakBo cbabpka Orfadin

- AKTUBHOTO BELLIECTBO € HUTUCHHOH. BCeKin MIATMANTBP ChAbPXKA 4 Mg
HUTACUHOH.

- JlpyrwTe CbCTaBKY Ca XUAPOKCUMPOMUAMETUALIENYN03a, TULEpON
(BubKTe TOUKa 2), nonucop6at 80, Hatpues bex3oart (E211) (BuxTe
TOUKa 2), IMMOHEHa KINCeNMHa MOHOXWUAPAT, HaTpUEB LWTPaT (BITe
T0UKa 2), 3POMT Ha AroAa (M3KyCTBEH) 11 MpeurCTeHa BOAa.

Kak narnexpaa Orfadin n KakBo cbAbpa onakoBkata

MepopanHara cycneH3ua e 6sAna, He MHOTO MbCTa, MbTHA CyCneH3ua.

Mpeay Aa pasknatwTe GyTunKaTa, NekapcTBOTO MOXe [1a U3MNEX/1a KaTo

KOMNAKTHA Maca Ha IbHOTO 1 /leKo OnanecLipatiia TeYHoCT.

lpenoctasa ce B byTnka oT TbMHO CTHKAO 100 ml, ¢ 64na 3atuTeHa ot

Jlelia Kanauka Ha BuHT. Bcaka bytunka coabpka 90 ml cycnenus.

BcAka 0nakoBKa CbAbPKa eAHa byTINKa, eavH afanTep 3a byTunka v Tpu

OPANHI CNPUHLOBKI.

®

Mputexcaten Ha paspeLuenueTo 3a ynotpeba
Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-11276 Stockholm

Weeuuns

Mpoussoauten

Apotek Produktion & Laboratorier AB

Prismavdgen 2

SE-14175 Kungens Kurva

[LIsewua

[laTa Ha nocnegHo NpepasrnexjaHe Ha nucToBkata 12/2019

MonpoOHa nHGopMaLna 3a ToBa NexapcTBO e NPeoCTaBeHa Ha yebcalita
Ha EBponelickata areHuwA no nekapcraara http://www.ema.europa.eu.
MocoueHi ca CbLLO NMHKOBE KbM Apyri yeOcaiiTose, KbaeTo Moxe Aa ce
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Pribalova informace: informace pro uzivatele
Orfadin 4 mg/ml peroralni suspenze
nitisinonum

Prectéte si pozorné celou piibalovou informaci diive, nez zacnete

tento pripravek uzivat, protoze obsahuje pro Vas diilezité udaje.

- Ponechte si pfibalovou informaci pro pfipad, Ze si ji budete potfebovat
precist znovu.

- Mdte-li jakékoli dal3i otdzky, zeptejte se svého Iékafe, Iékdrnika nebo
zdravotnf sestry.

- Tento pfipravek byl pfedepsdn vyhradné Vam. Neddvejte jej zadné dalsf
0s0bé. Mohl by ji ubliit, a to i tehdy, md-Ii stejné znamky onemocnéni
jako Vy.

- Pokud se u Vs vyskytne kterykoli z nezadoucich tcinkd, sdélte to svému
Iékafi, |ékdrnikovi nebo zdravotni sestre. Stejné postupujte v pfipadé
jakychkoli nezadoucich tcink(, které nejsou uvedeny v této pribalové
informaci. Viz bod 4.

Co naleznete v této piibalové informaci

1.Coje Orfadin a k cemu se pouziva

2.Cemu musite vénovat pozormost, nez zanete Orfadin uzivat
3. Jak se Orfadin uziva

4.Mozné nezadouci dcinky

5 Jak Orfadin uchovdvat

6.0bsah balenf a dalsf informace

1. Co je Orfadin a k cemu se pouziva

Orfadin obsahuje Iéivou ldtku nitisinon. Tento pFipravek se uzivd k 1écbé
vzdcné nemodi zvané dédicnd tyrosinemie typu 1 u dospélych, dospivajicich
a détf (jakéhokoli vékového rozmezi).

Pfi této nemoci nenf télo schopno Uplné rozlozit aminokyselinu tyrosin
(aminokyseliny stavi nase proteiny) a dochdzi k tvorbé Skodlivych latek. Tyto
Idtky se hromadi ve Vasem téle. Orfadin blokuje rozklad tyrosinu, a branf tak
tvorbé téchto Skodlivych ldtek.

Jelikoz tyrosin nadéle z{istavd ve Vasem téle, musite pfi uZivani tohoto
pfipravku dodrzovat specidini dietu. Tato specidlnf dieta je zaloZena na
nizkém obsahu tyrosinu a fenylalaninu (dal$i aminokyselina).

2. Cemu musite vénovat pozornost, nez zaénete Orfadin uzivat

NeuZivejte Orfadin
- jestlize jste alergicky () na nitisinon nebo na kteroukoli dalsi slozku tohoto
piipravku (uvedenou v bodé 6).
Béhem uzivani tohoto pfipravku nekojte, viz bod , Téhotenstvi a kojeni”.
Upozornéni a opatfeni
Pfed uZitim pfipravku Orfadin se poradte se svym Iékafem nebo Iékémikem.
- Pred [écbou nitisinonem a pravidelné béhem této lécby zkontroluje
Vase oci oftalmolog (o¢nf Iékar). Jestlize Vdm zrudnou oci nebo se
objevi néjaky jiny pffznak nepfiznivého vlivu na odi, okamzité pozédejte
Iékafe o vysetfenf oci. Ocni problémy, viz bod 4, mohou byt pfiznakem
nedostatecné dietnf kontroly.
Béhem léchy Vam budou odebrdny krevni vzorky, aby Iékaf mohl zjistit, zda
je Vase lécba vhodnd a zda nedochdzf k Zadnym nezadoucim Gcink(im, které
by mohly zplisobit krevni onemocnén!.
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Pravidelné Vam budou kontrolovat jdtra, nebot na né ma onemocnéni vliv.
Kazdych Sest mésicti Vds ma vysetfit Iékaf. Pokud pocitujete nezadoucf
(cinky, majf vySetreni probihat castéji.

Dalsi lécivé pripravky a Orfadin

Informujte svého Iékafe nebo Iékdmika o viech Iécich, které uZivdte, které
jste v nedavné dobé uZival(a) nebo které moznd budete uzZivat.

Orfadin mézZe ovlivnit Ucinek jinych Iécivych pfipravkd, nap:

- |écivych pripravki k 1éché epilepsie (jako je napr. fenytoin),

- |écivych piipravkd proti srdzeni krve (jako je napf. warfarin).

Pripravek Orfadin s jidlem

Doporucuje se uzivat perordini suspenzi s jidlem.

Téhotenstvi a kojeni

Bezpecnost tohoto pifpravku nebyla u t8hotnych a kojicich Zen studovéna.

Jestlize planujete téhotenstvi, sdélte to laskavé svému Iékafi. Jestlize
otéhotnite, musite to okamzité sdélit svému ékai.

Béhem uZivani tohoto pripravku nekojte, viz bod ,NeuZivejte Orfadin”.
Rizeni dopravnich prostredkii a obsluha strojii

Tento pifpravek md maly vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje.
Pokud v3ak na sobé pozorujete nezadoucf ticinky, které nepfiznivé pdsobf na
zrak, nefidte ani neobsluhujte stroje, dokud nenf Vias zrak opét normdlni (viz
bod 4,Mozné nezddoucf Gcinky").

Pripravek Orfadin obsahuje sodik, glycerol a natrium-benzoat.
Tento Iécivy pripravek obsahuje 0,7 mg (0,03 mmol) sodiku v jednom ml.
Dévka 20 ml perordIni suspenze (10 g glycerolu) nebo vice miize zpiisobit
bolest hlavy, podrazdéni zaludku a prijem.

Natrium-benzodt miiZe prohloubit Zloutenku (zeZloutnutf kiize a ocf) u
pfedcasné narozenych novorozencti a u novorozencli narozenyich v terminu
se Zloutenkou, a méiZe vést k jadrovému ikteru (poskozeni mozku v déisledku
depozit nekonjugovaného bilirubinu). Hladina bilirubinu v krvi novorozence
(Idtka, kterd ve velkém mnozstvi zplsobuje zeZloutnuti kiize) bude peclivé
sledovdna. Pokud je hladina vyrazné vy3si, nez by méla byt, zvIasté u
pfedcasné narozenych déti s rizikovymi faktory, jako je aciddza (nizké pH
krve) a nizkd hladina albuminu (bilkovina v krvi), je tfeba zvaZit Iécbu
pfipravkem Orfadin tobolky misto podani perordini suspenze, dokud nedojde
k normalizaci plazmatickych hladin bilirubinu.

3. Jak se Orfadin uziva

Vidy uZivejte tento pripravek presné podle pokyn svého Iékare. Pokud si
nejste jisty(d), poradte se se svym Iékafem nebo ékdrnikem.

Dodrzujte peclivé instrukce pro pfipravu a podani davky uvedené
nize, aby bylo zajisténo podani spravné davky.

Lécbu timtto pfipravkem by mél zahdjit a kontrolovat Iékaf se zkusenostmi

s 1écbou této nemoci (dédicné tyrosinemie typu 1).

Doporucend celkovd dennf davka pifpravku je T mg/kg télesné hmotnosti
poddvana Gsty. V&s lékaf prizplisobi davku individudIné.

Doporucuje se poddvat ddvku jednou denné. Avsak v dlisledku omezenych
dat u pacient(i s télesnou hmotnosti <20 kg se u této populace pacient(i
doporucuje rozdelit celkovou dennf davku do dvou dennich dévek.

PerordIni suspenze se uzfva pomoci stifkacky pro perordIni poddnf pfimo do
(st a bez fedéni.

Pripravek Orfadin nesmi byt podévan injekéné. Nenasazujte na
strikacku injekcni jehlu.
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Jak pripravit davku k podéani

Dévka, kterou Vdm Iékaf predepiSe, md byt uvedena v ml suspenze ane v

mg. To proto, Ze stifkacka pro perordini poddni, kterd se pouziva k odebrdni

spravné dévky z lahvicky, bude oznacena v ml. Pokud je V&3 predpis v

mg, poradte se se svym Iékarnikem nebo Iékafem.

Baleni obsahuje lahvicku Iéku s uzavérem, adaptér na lahvicku a tfi stikacky

pro perordlnf poddni (1 ml, 3 mla 5 ml). VZdy pouzivejte k odebrdnfléku

jednu ze tif pfilozenych stikacek pro perordIni poddni.

« 1'mlstfikacka pro perordIni podéni (nejmensi stfikacka pro perordini
poddni) je znacena od 0,1 ml do 1 ml's dilky stupnice po 0,01 ml. Pouzivé
se k odméfovéni davek do 1 ml.

« 3mlstfikacka pro perordIni podéni (stfedné velkd stfkacka pro perordIni
poddni) je znacena od 1 ml do 3 ml s dilky stupnice po 0,1 ml. Pouzivd se
k odméfovdni ddvek od Tmldo 3 ml.

« 5mlstfikacka pro perordIni podni (nejvétsi stifkacka pro perordinf
poddni) je znacena od 1 ml do 5 ml s dilky stupnice po 0,2 ml. Pouzivd se
k odméfovdnf ddvek vétsich nez 3 ml.

Pri davkovani 1éku je dlilezité, abyste pouzival(a) spravnou stiikacku pro

perordIni podani. V&S Iékar, Iékamik nebo zdravotni sestra Vam poradi, kterou

stfkacku pro perordlni podanf mdte pouZit, a to v zavislosti na ddvce, ktera

Vdm byla predepsdna.

Jak pfipravit novou lahvicku [éku pro prvnf pouZiti:

Pred uzitim prvni ddvky silné lahvickou zatfepejte, protoze béhem

dlouhodobého uchovavanf tdstice vytvof kompaktnf usazeninu na dné

lahvicky. Dodrzujte pokyny uvedené nize:

S

Obrdzek A. Obrdzek B. Obrdzek C.

. Vyjméte lahvicku z chladnicky. Na Stitek na lahvicce poznamenejte

datum, kdy jste ji vytahliz chladnicky.

2. Energicky lahvickou tfepejte po dobu minimalné 20 sekund, dokud se
kompaktnf usazenina na dné lahvicky Upiné nerozpusti (Obrdzek A).

3. Odjistéte détsky bezpecnostni Sroubovaci uzdvér tak, ze ho zatlacite silné
dolli a otocite jej proti sméru hodinovyich rucicek (Obrazek B).

4. Postavte otevienou lahvicku na stil ve vzpfimené poloze. Zatlacte
plastovy adaptér silné do hrdla lahvicky co moznd nejhloubgji (Obrdzek
() a uzavrete lahvicku détskym bezpecnostnim Sroubovacim uzavérem.

Pokyny k néslednému davkovéni jsou uvedeny nize v bodé Jak pfipravit

ddvku 1éku’

Jak pipravit ddvku Iéku

ObrédzekD. Obrézek E. Obrdzek F
1. Lahvickou energicky tiepejte po dobu minimalné 5 sekund (Obrazek D).
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2. OkamZité poté lahvicku otevfete odstranénim détského bezpecnostniho
Sroubovaciho uzdvéru.

3. Zatlacte pist uvnitf stifkacky pro perordInf poddnf Uplné dold.

4. Drite lahvicku ve vzpfimené poloze a stfikacku pro perordInf poddnf
pevné zasurite do otvoru adaptéru v horni dsti lahvicky (Obrazek E).

5. Opatrné otocte lahvicku dnem vzh(iru se vsazenou stifkackou pro
perordInf podéni (Obrézek F).

6. Pro odebrani predepsané ddvky (ml) zatdhnéte pist pomalu dold, dokud
neni homf okraj cerného prstence piesné v roviné s ¢érou oznacujicf
dévku (Obrazek F). Pokud uvnitf napInéné stifkacky pro perordini
poddni pozorujete vzduchové bubliny, zatlacte pist znovu vzh(iru, dokud
vzduchové bubliny nevytlacite. Pak zatlacte pist znovu doldi, dokud horni
okraj cerného prstence nenf presné v roviné s ¢drou oznacujicf ddvku.

7. Znovu lahvicku otocte do vzpfimené polohy. Odpojte stifkacku pro
perordIni podéni tak, Ze ji opatrné vykroutite z lahvicky.

8. Ddvka se md podat okamzité do Ust (bez nafedén), aby se predeslo
tvorbé usazeniny ve stifkacce pro perordinf poddni. Stftkacka pro perordin
podani se md vyprazdiiovat pomalu, aby se usnadnilo polykdni; rychlé
vystiiknutf [éku miiZze zplsobit dusent.

9. OkamZité po pou7iti nasadte détsky bezpecnostni Sroubovaci uzdvér.
Adaptér lahvicky nechejte na svém misté.

10.Lahvicku je mozné uchovavat pii pokojové teploté (neuchovavejte pfi
teploté nad 25 °C).

Cisténi:

Stikacku pro perordinf poddnf okamzité vyplachnéte vodou. Oddélte

vdlec stikacky a pist a oboji oplachnéte vodou. Vytfepejte nadbytecnou

vodu a nechejte rozebranou stikacku pro perordini poddnf vysusit, dokud ji

nebudete znovu sklddat pro dalsf ddvkovani.

Jestlize jste uZil(a) vice Orfadinu, nez jste mél(a)
Jestlize jste uzil(a) vice tohoto piipravku, nez jste mél(a), co nejdfive
kontaktujte svého Iékafe nebo Iékdrnika.

Jestlize jste zapomnél(a) uzit Orfadin
Nezdvojndsobujte nasledujici davku, abyste nahradil(a) vynechanou ddvku.
Jestlize jste zapomnél(a) uzit davku, sdélte to svému Iékafi nebo Iékdrnikovi.

Jestlize jste prestal(a) uZivat pripravek Orfadin

Jestlize mdte dojem, Ze pfipravek md nedostatecny tcinek, kontaktujte

svého Iékare. Nemérite ddvkovanf Iéku ani nezastavujte uzivani Orfadinu,

aniz byste to konzultovali s Vasim Iékafem.

Mte-1i jakékoli dalsf otdzky tykajici se uzivani tohoto pripravku, zeptejte se

svého |ékafe, [ékdrnika nebo zdravotni sestry.

4, Mozné nezadouci icinky

Podobné jako vsechny Iéky mize mit i tento pipravek nezddoucf tcinky,

které se ale nemusf vyskytnout u kazdého.

Pokud zaznamendte jakékoli nezadouci tcinky, které se tykajf ocf, ined si

s Vasim Iékafem domluvte ocni prohlidku. Lécha pomoci nitisinonu vede k

vyssim hladindm tyrosinu v krvi, coz méiZe vést k pfiznakiim souvisejicim

s ocima. Mezi casté nezadouci cinky souvisejici s ocima (mohou se

vyskytnout u vice nez 1z 10 uzivateld) zplsobené vy3simi hladinami

tyrosinu patff zanét oka (zanét spojivek), zakal a zanét rohovky (keratitida),

citlivost na svétlo (fotofobie) a bolest oka. Z&nét ocniho vicka (blefaritida)

je méné Castym nezadoucim Gcinkem (miize se vyskytnout az u 1ze 100

uzivateld).

Jiné Casté nezadouci dcinky

- Snizeny pocet krevnich desticek (trombocytopenie) a bilych krvinek
(leukopenie), nedostatek urcitych bilych krvinek (granulocytopenie).
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Jiné méné Casté nezadouci (cinky

- zvyseny pocet bilyich krvinek (leukocytéza),

- svédénf (pruritus), kozni zanét (exfoliativni dermatitida), vyrdzka.
Hiaseni nezadoucich ucinkd

Pokud se u Vias vyskytne kterykoli z nezddoucich Gcinkd, sdélte to svému
|ékafi, |ékarnfkovi nebo zdravotnf sestfe. Stejné postupujte v pfipadé
jakychkoli neZddoucich tcinkd, které nejsou uvedeny v této pribalové
informaci. Nezddoucf tcinky mlizete hldsit také pfimo na adresu:

Stdtnf dstav pro kontrolu Iéciv,

Srobdrova 48, 100 41 Praha 10

www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Nahl&enim nezadoucich tcinki mizete pfispét k ziskani vice informaci o
bezpecnosti tohoto piipravku.

5. Jak Orfadin uchovavat

Uchovévejte tento pfipravek mimo dohled a dosah déti.

NepouZivejte tento pfipravek po uplynutf doby pouZitelnosti uvedené na
lahvicce a krabicce za, EXP". Doba pouZitelnosti se vztahuje k poslednimu dni
uvedeného mésice.

Uchovévejte v chladnicce (2 °C—8°C).

Chrarite pred mrazem.

Uchovavejte lahvicku ve vzpiimené poloze.

Po prvnim otevienf Ize pfipravek uchovavat maximélné 2 mésice pfi teploté
nepievysujici 25 °C, poté se piipravek musf zlikvidovat.

Vyjimdte-li pfipravek z chladnicky, nezapomenite na ndlepce lahvicky
vyznacit datum.

Nevyhazujte Zadné Iécivé pripravky do odpadnich vod nebo domdciho

12

odpadu. Zeptejte se svého Iékdrnika, jak nalozit s piipravky, které jiz

nepouzivate. Tato opatfeni pomdhaji chranit Zivotni prostfedi.

6. Obsah baleni a dal3i informace

Co Orfadin obsahuje

- Lécivou ldtkou je nitisinonum. Jeden ml obsahuje nitisinonum 4 mg.

- Dalsfmi slozkami jsou hypromeldza, glycerol (viz bod 2), polysorbdt 80,
natrium-benzoét (E211) (viz bod 2), monohydrdt kyseliny citronové,
natrium-citrdt (viz bod 2), umélé jahodové aroma a Cisténd voda.

Jak Orfadin vypada a co obsahuje toto baleni

PerordIni suspenze je bild, hustsi, neprlihlednd suspenze. Pred zatfepanim
lahvickou mlize vypadat jako kompaktni usazenina na dné a mirné
opalizujici tekutina.

Dodévd se ve 100 ml hnédé sklenéné lahvicce s bilym détskym
bezpetnostnim Sroubovacim uzdvérem. Jedna lahvicka obsahuje 90 ml
suspenze.

Jedno balenf obsahuje jednu lahvicku, jeden adaptér na lahvicku a tfi
stitkacky pro perordinf poddni.

Drzitel rozhodnuti o registraci

Swedish Orphan Biovitrum International AB

SE-11276 Stockholm

Svédsko

Vyrobce

Apotek Produktion & Laboratorier AB

Prismavdgen?

SE-14175 Kungens Kurva

Svédsko
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Tato pribalovd informace byla naposledy revidovéna 12/2019

Podrobné informace o tomto lécivém pfipravku jsou k dispozici

na webovyich strankach Evropské agentury pro [écivé pfipravky
http://www.ema.europa.eu. Na téchto strankdch naleznete té7 odkazy na
dalsf weboveé stranky tykajici se vzacnych onemocnént a jejich 16cby.



m Gebrauchsinformation:
Information fiir Anwender
Orfadin 4 mg/ml Suspension zum Einnehmen
Nitisinon

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfltig durch, bevor

Sie mit der Einnahme dieses Arzneimittels beginnen, denn sie

enthalt wichtige Informationen.

- Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht méchten Sie diese spater
nochmals lesen.

- Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich bitte an Ihren Arzt,
Apotheker oder das medizinische Fachpersonal.

- Dieses Arzneimittel wurde Ihnen personlich verschrieben. Geben Sie es
nicht an Dritte weiter. Es kann anderen Menschen schaden, auch wenn
diese die gleichen Beschwerden haben wie Sie.

- Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an hren Arzt,
Apotheker oder das medizinische Fachpersonal. Dies gilt auch fiir

Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind.
Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht

1. Was ist Orfadin und wofiir wird es angewendet?

2. Was sollten Sie vor der Einnahme von Orfadin beachten?
3. Wie ist Orfadin einzunehmen?

4. Welche Nebenwirkungen sind mgglich?

5. Wie ist Orfadin aufzubewahren?

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen
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1. Was ist Orfadin und wofiir wird es angewendet?

Der Wirkstoff von Orfadin ist Nitisinon. Dieses Arzneimittel wird zur
Behandlung einer seltenen Erkrankung eingesetzt, die bei Erwachsenen,
Jugendlichen und Kindern (alle Altersgruppen) als angeborene Tyrosindmie
Typ 1 bezeichnet wird.

Bei dieser Erkrankung kann Ihr Kdrper die Aminosdure Tyrosin (Aminosauren
sind die Bausteine unserer Proteine) nicht vollstandig abbauen. Dies fiihrt
zur Bildung von schédlichen Stoffen, die sich in Ihrem Kérper anreichern.
Orfadin blockiert den Abbau von Tyrosin, und somit werden die schddlichen
Stoffe nicht gebildet.

Wdhrend der Behandlung mit diesem Arzneimittel miissen Sie eine spezielle
Didt einhalten, da das Tyrosin nun im Kgper verbleibt. Diese spezielle Didt
basiert auf einer eingeschrankten Zufuhr von Tyrosin und Phenylalanin (einer
weiteren Aminosdure).

2. Was sollten Sie vor der Einnahme von Orfadin beachten?

Orfadin darf nicht eingenommen werden,

- wenn Sie allergisch gegen Nitisinon oder einen der in Abschnitt 6.
genannten sonstigen Bestandteile dieses Arzneimittels sind.

Sie diirfen nicht stillen, wahrend Sie dieses Arzneimittel einnehmen, siehe

Abschnitt, Schwangerschaft und Stillzeit”.

Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen

Bitte sprechen Sie mit hrem Arzt oder Apotheker, bevor Sie Orfadin

einnehmen.

- Ein Augenarzt wird vor Beginn der Behandlung mit Nitisinon und danach
in regelmdBigen Abstanden Ihre Augen untersuchen. Wenn Sie rote
Augen oder andere Anzeichen von Wirkungen auf die Augen feststellen,
wenden Sie sich unverzliglich an Ihren Arzt, um eine Augenuntersuchung

@
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zu veranlassen. Augenprobleme konnten darauf hindeuten, dass die

Erndhrungseinschrankungen nicht ausreichend sind (siehe Abschnitt 4).
Wahrend der Behandlung werden Blutproben entnommen, damit Ihr Arzt
priifen kann, ob die Behandlung ausreichend ist, und um sicherzustellen,
dass keine mglichen Nebenwirkungen auftreten, die zu Bluterkrankungen
fiihren konnen.
Ihre Leber wird in regelméRigen Abstanden untersucht werden, da die
Erkrankung die Leber schadigt.
Alle 6 Monate ist eine Kontrolle durch Ihren Arzt erforderlich. Beim Auftreten
etwaiger Nebenwirkungen werden haufigere Kontrollen empfohlen.
Einnahme von Orfadin zusammen mit anderen Arzneimitteln
Informieren Sie lhren Arzt oder Apotheker, wenn Sie andere Arzneimittel
einnehmen, kiirzlich andere Arzneimittel eingenommen haben oder
beabsichtigen, andere Arzneimittel einzunehmen.
Orfadin kann die Wirkung anderer Arzneimittel beeinflussen. Dazu gehdren:
- Arzneimittel gegen Epilepsie (wie etwa Phenytoin)
- Arzneimittel gegen Blutgerinnung (wie etwa Warfarin)
Einnahme von Orfadin zusammen mit Nahrungsmitteln
Es wird empfohlen, die Suspension zum Einnehmen gemeinsam mit einer
Mahlzeit einzunehmen.
Schwangerschaft und Stillzeit
Die Sicherheit dieses Arzneimittels wurde nicht an schwangeren und
stillenden Frauen untersucht.
Sprechen Sie bitte mit Ihrem Arzt, wenn Sie eine Schwangerschaft planen.

Sollten Sie schwanger werden, miissen Sie sich unverziiglich an [hren Arzt
wenden.

Sie diirfen nicht stillen, wahrend Sie dieses Arzneimittel einnehmen (siehe
Abschnitt,Orfadin darf nicht eingenommen werden”).

Verkehrstiichtigkeit und Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen
Dieses Arzneimittel hat geringen Einfluss auf die Verkehrstiichtigkeit

und die Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen. Wenn Sie allerdings
Nebenwirkungen mit Beeintréchtiqung der Sehkraft bemerken, sollten Sie
weder ein Fahrzeug fiihren, noch Maschinen bedienen, bis sich Ihre Sehkraft
wieder normalisiert hat (siehe Abschnitt 4, Welche Nebenwirkungen sind
maglich?”).

Orfadin enthalt Natrium, Glycerol und Natriumbenzoat

Dieses Arzneimittel enthalt 0,7 mg (0,03 mmol) Natrium pro ml.

Eine 20-ml-Dosis der Suspension zum Einnehmen (10 g Glycerol) oder mehr
kann Kopfschmerzen, Magenverstimmung und Durchfall hervorrufen.
Natriumbenzoat kann bei Neugeborenen, die zu friih oder nach einer
normalen Schwangerschaftsdauer geboren wurden und an einem Ikterus
(Gelbfarbung der Haut und Augen) leiden, diesen Zustand verschlimmern
und zu einem Kernikterus (Himschaden aufgrund einer Ablagerung von
Bilirubin im Gehirn) fiihren. Bei Neugeborenen werden die Blutspiegel von
Bilirubin (eine Substanz, die in hohen Konzentrationen zur Gelbfarbung

der Haut fiihrt) sorgfaltig tiberwacht. Wenn die Spiegel deutlich hdher

als erwartet sind, wird vor allem bei zu frilh geborenen Sauglingen mit
Risikofaktoren wie einer Azidose (zu niedriger pH-Wert im Blut) und einem
niedrigen Albuminspiegel (ein Protein im Blut) eine Behandlung mit Orfadin
Kapseln anstelle der Suspension zum Einnehmen in Erwdgung gezogen, bis
sich die Plasmaspiegel des Bilirubins normalisiert haben.

3. Wie ist Orfadin einzunehmen?

Nehmen Sie dieses Arzneimittel immer genau nach Absprache mit Ihrem
15
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Arzt ein. Fragen Sie bei lhrem Arzt oder Apotheker nach, wenn Sie sich nicht ~ Zubereitungen zum Einnehmen (1 ml, 3 mlund 5 ml). Verwenden Sie

sicher sind.

Befolgen Sie sorgfiltig die nachfolgend aufgefiihrten
Anweisungen zur Zubereitung und Anwendung der Dosis, um
sicherzustellen, dass die richtige Dosis gegeben wird.

Die Behandlung mit diesem Arzneimittel sollte von einem Arzt eingeleitet
und tiberwacht werden, der tiber Erfahrungen in der Behandlung der
Erkrankung (hereditdre Tyrosindmie Typ 1) verfiigt.

Die empfohlene Tagesdosis betrdgt T mq pro kg Kdrpergewicht zum
Einnehmen. Ihr Arzt wird die Dosis individuell anpassen.

Es wird empfohlen, die Dosis einmal tdglich anzuwenden. Da jedoch von
Patienten mit einem Kérpergewicht < 20 kg nur begrenzt Daten vorliegen,
wird empfohlen, die Tagesgesamtdosis bei diesen Patienten auf zwei
tdgliche Gaben aufzuteilen.

Die Suspension zum Einnehmen wird unverdiinnt mit einer Applikations-
spritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen direkt in den Mund gegeben.
Orfadin darf nicht injiziert werden. Bringen Sie keine Nadel an
der Spritze an.

Zubereitung der einzunehmenden Dosis

Die von Ihrem Arzt verschriebene Dosis ist in ml der Suspension und
nichtin mg angegeben, da die Markierungen der Applikationsspritze fiir
Zubereitungen zum Einnehmen, die zur Entnahme der richtigen Dosis aus
der Flasche verwendet wird, in ml angegeben sind. Bitte wenden Sie
sich an Ihren Apotheker oder Arzt, wenn lhr Rezept Angaben in
mg enthilt.

Die Packung enthdlt eine Flasche mit dem Arzneimittel mit einem
Schnappdeckel, einen Flaschenadapter und drei Applikationsspritzen fiir
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stets eine der mitgelieferten Applikationsspritzen fiir Zubereitungen zum

Einnehmen zur Einnahme des Arzneimittels.

« Die T-ml-Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen (kleinste
Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen) ist von 0,1 ml bis
T'mlin kleineren Schritten von 0,01 ml markiert. Sie wird zur Abmessung
von Dosierungen bis zu 1 ml verwendet.

« Die 3-ml-Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen (mittlere
Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen) ist von 1 ml bis
3 mlin kleineren Schritten von 0,1 ml markiert. Sie wird zur Abmessung
von Dosierungen diber T ml bis zu 3 ml verwendet.

« Die 5-ml-Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen (grfte
Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen) ist von 1 ml bis
5mlin kleineren Schritten von 0,2 ml markiert. Sie wird zur Abmessung
von Dosierungen iiber 3 ml verwendet.

Achten Sie unbedingt darauf, die richtige Applikationsspritze fiir

Zubereitungen zum Einnehmen bei der Einnahme des Arzneimittels zu

verwenden. Ihr Arzt, Apotheker bzw. das medizinische Fachpersonal wird

Ihnen je nach verschriebener Dosis mitteilen, welche Applikationsspritze fiir

Zubereitungen zum Einnehmen Sie verwenden miissen.

[ubereitung einer neuen Flasche des Arzneimittels zum erstmaligen Gebrauch:

Vor Entnahme der ersten Dosis Flasche kréftig schiitteln, da die Partikel
wahrend langfristiger Lagerung auf dem Flaschenboden einen festen
Kuchen bilden. Beachten Sie die nachfolgenden Anweisungen:
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Abbildung A. Abbildung B. Abbildung C.

1. Nehmen Sie die Flasche aus dem Kiihlschrank. Vermerken Sie das Datum
der Entnahme aus dem Kahischrank auf dem Flaschenetikett.

2. Schiitteln Sie die Flasche mindestens 20 Sekunden lang kréftig, bis
sich der feste Kuchen am Flaschenboden vollsténdig aufgeldst hat
(Abbildung A).

3. Nehmen Sie den kindergesicherten Schraubdeckel ab, indem Sie fest
darauf driicken und ihn gegen den Uhrzeigersinn drehen (Abbildung B).

4. Stellen Sie die offene Flasche auf einen Tisch. Driicken Sie den Kunststoffadapter
soweit wie mglich in den Flaschenhals (Abbildung C) und verschlieBen
Sie die Flasche mit dem kindergesicherten Schraubdeckel.

ZurDosierung siehe die Anweisungen unter,Zubereitung einer Arzneimitteldosis”.

Zubereitung einer Arzneimitteldosis

1

Abbildung D. Abbildung . Abbildung

1.Schiitteln Sie die Flasche mindestens 5 Sekunden kraftig (Abbildung D).

2. 0ffnen Sie die Flasche unmittelbar danach, indem Sie den kindergesicherten
Schraubdeckel abnehmen.

3. Driicken Sie den Kolben im Spritzenkdrper ganz nach unten.

4. Stellen Sie die Flasche aufrecht auf eine ebene Oberfldche. Fiihren Sie
die Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen fest durch die
Offnung des Adapters auf dem Flaschenhals ein (Abbildung E).

5. Drehen Sie die Flasche mit der eingefiihrten Applikationsspritze fiir
Zubereitungen zum Einnehmen vorsichtig um (Abbildung ).

6. Zur Entnahme der verschriebenen Dosis (ml) ziehen Sie den Kolben
langsam abwarts, bis der obere Rand des schwarzen Ringes genau
mit der Markierung der Dosis tibereinstimmt (Abbildung F). Wenn Sie
Luftblasen in der gefiillten Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum
Einnehmen bemerken, driicken Sie den Kolben nach oben, bis die Luftblasen
verschwunden sind. Ziehen Sie den Kolben dann wieder abwarts, bis der
obere Rand des schwarzen Ringes genau mit der Markierung der Dosis
{ibereinstimmt.

7. Stellen Sie die Flasche wieder in aufrechte Position. Nehmen Sie die
Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen ab, indem Sie sie
vorsichtig aus der Flasche drehen.

8. Die Dosis sollte sofort (unverdiinnt) in den Mund gegeben werden, um
eine Verklumpung in der Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum
Einnehmen zu vermeiden. Die Applikationsspritze fiir Zubereitungen
zum Einnehmen langsam entleeren, um ein korrektes Schlucken
zu ermdglichen; ein zu schnelles Spritzen des Arzneimittels kann
Verschlucken verursachen.

9. Setzen Sie den kindergesicherten Schraubdeckel unmittelbar nach dem

Gebrauch wieder auf. Den Flaschenadapter nicht entfernen. -
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10. Lagern Sie die Flasche bei Raumtemperatur (nicht tiber 25 °C).
Reinigung:

Reinigen Sie die Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen
sofort mit Wasser. Trennen Sie den Spritzenkdrper vom Kolben und spiilen
Sie beide Teile unter Wasser ab. Schiitteln Sie tiberschiissiges Wasser ab und
[assen Sie die beiden Teile der Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum
Einnehmen trocknen. Vor der ndchsten Dosiszubereitung fiigen sie diese
wieder zusammen.

Wenn Sie eine groBere Menge von Orfadin eingenommen haben,
als Sie sollten

Wenn Sie eine grolSere Menge dieses Arzneimittels eingenommen haben, als
Sie sollten, wenden Sie sich bitte umgehend an Ihren Arzt oder Apotheker.
Wenn Sie die Einnahme von Orfadin vergessen haben

Nehmen Sie nicht die doppelte Dosis ein, wenn Sie die vorherige Einnahme
vergessen haben. Sollten Sie die Einnahme vergessen haben, so wenden Sie
sich bitte an [hren Arzt oder Apotheker.

Wenn Sie die Einnahme von Orfadin abbrechen

Bitte sprechen Sie mit Ihrem Arzt, wenn Sie den Eindruck haben, dass das
Arzneimittel nicht richtig wirkt. Andern Sie die Dosis nicht oder brechen Sie
die Behandlung nicht ab, ohne mit lhrem Arzt gesprochen zu haben.

Wenn Sie weitere Fragen zur Einnahme dieses Arzneimittels haben, wenden
Siesich an Ihren Arzt, Apotheker oder das medizinische Fachpersonal.

4, Welche Nebenwirkungen sind mdglich?

Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Nebenwirkungen
haben, die aber nicht bei jedem auftreten miissen.

Sollten Sie irgendwelche Nebenwirkungen an Ihren Augen bemerken, wenden
?ge sich unverziiglich an Ihren Arzt, um eine Augenuntersuchung zu

veranlassen. Die Nitisinonbehandlung geht mit erhdhten Tyrosinkonzentra-

tionen im Blut einher, die Augenbeschwerden verursachen konnen. Haufige

Nebenwirkungen des Auges (1 bis 10 Behandelte von 100) infolge erhdhter

Tyrosinkonzentrationen sind Augenentziindung (Konjunktivitis),

Hornhauttriibungen und Hornhautentziindung (Keratitis), Lichtempfindlichkeit

(Photophobie) und Augenschmerzen. Eine Entziindung der Augenlider

(Blepharitis) tritt gelegentlich auf (1 bis 10 Behandelte von 1.000).

Sonstige hdufige Nebenwirkungen

- Verringerte Anzahl von Thrombozyten (Thrombozytopenie) und Leukozyten
(Leukopenie), Verminderung der Granulozyten (Granulozytopenie).

Sonstige gelegentliche Nebenwirkungen

- Erhohte Anzahl von weilSen Blutkdrperchen (Leukozytose)

- Juckreiz (Pruritus), Hautentziindung (Dermatitis exfoliativa), Hautausschlag

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an [hren Arzt,

Apotheker oder das medizinische Fachpersonal. Dies gilt auch fiir

Nebenwirkungen, die nichtin dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie

konnen Nebenwirkungen auch direkt anzeigen diber:

Deutschland: Bundesinstitut fiir Arzneimittel und Medizinprodukte

Abt. Pharmakovigilanz, Kurt-Georg-Kiesinger-Allee 3, D-53175 Bonn

Website: http://www.bfarm.de

Osterreich: Bundesamt fiir Sicherheit im Gesundheitswesen,

Traisengasse 5, 1200 Wien, OSTERREICH

Fax: 443 (0) 50 555 36207 Website: http://www.basg.qv.at/

Indem Sie Nebenwirkungen melden, knnen Sie dazu beitragen, dass

mehr Informationen Giber die Sicherheit dieses Arzneimittels zur Verfiigung

gestellt werden.
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5. Wie ist Orfadin aufzubewahren?

Bewahren Sie dieses Arzneimittel fiir Kinder unzuganglich auf.

Sie dirfen dieses Arzneimittel nach dem auf der Flasche nach,,EXP” und
dem Umkarton nach,,Verwendbar bis” angegebenen Verfalldatum nicht
mehr verwenden. Das Verfalldatum bezieht sich auf den letzten Tag des
angegebenen Monats.

Im Kiihlschrank lagern (2 °C- 8 °C).

Nicht einfrieren.

Flasche aufrecht aufbewahren.

Nach dem Anbruch kann das Arzneimittel einmalig fiir 2 Monate bei einer
Temperatur von nicht tiber 25 °C gelagert werden, danach muss es entsorgt
werden.

Vergessen Sie nicht, das Datum der Entnahme aus dem Kihlschrank auf der
Flasche zu notieren.

Entsorgen Sie Arzneimittel nicht im Abwasser oder Haushaltsabfall. Fragen
Sie lhren Apotheker, wie das Arzneimittel zu entsorgen ist, wenn Sie es nicht
mehr verwenden. Sie tragen damit zum Schutz der Umwelt bei.

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

Was Orfadin enthalt

- Der Wirkstoff ist: Nitisinon. Jeder ml enthalt 4 mg Nitisinon.

- Die sonstigen Bestandteile sind: Hypromellose, Glycerol (siehe
Abschnitt 2), Polysorbat 80, Natriumbenzoat (E 211) (siehe
Abschnitt 2), Citronensdure-Monohydrat, Natriumcitrat (siehe
Abschnitt 2), Erdbeer-Aroma (kiinstlich), gereinigtes Wasser.

Wie Orfadin aussieht und Inhalt der Packung

Die Suspension zum Einnehmen ist eine weilSe, etwas dickere

undurchsichtige Suspension. Vor dem Schiitteln der Flasche kann sie

am Flaschenboden wie ein fester Kuchen und eine leicht opalisierende
Fliissigkeit aussehen.

Sie ist in einer 100-ml-Braunglasflasche mit einem weilsen
kindergesicherten Schraubschnappdeckel erhltlich. Jede Flasche enthalt
90 ml Suspension.

Jede Packung enthalt eine Flasche, einen Flaschenadapter und drei
Applikationsspritzen fiir Zubereitungen zum Einnehmen.

Pharmazeutischer Unternehmer
Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-11276 Stockholm

Schweden

Hersteller

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Prismavdgen 2

SE-14175 Kungens Kurva
Schweden

Diese Packungsheilage wurde zuletzt iiberarbeitetim 12/2019

Ausfiihrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den
Internetseiten der Europdischen Arzneimittel-Agentur
http://www.ema.europa.eu/ verfiigbar. Sie finden dort auch Links zu
anderen Internetseiten tber seltene Erkrankungen und Behandlungen.
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Uputa o lijeku: Informacije za korisnika
Orfadin 4 mg/ml oralna suspenzija
nitizinon

Pazljivo procitajte cijelu uputu prije nego pocnete uzimati ovaj
lijek jer sadrzi Vama vaZne podatke.
- SaCuvajte ovu uputu. Mozda Cete je trebati ponovno procitati.

- Ako imate dodatnih pitanja, obratite se lijecniku, ljekarniku ili medicinskoj
sestri.

- Ovajje lijek propisan Vama. Nemojte ga davati drugima. Moze im
naskoditi, cak i ako su njihovi znakovi bolesti jednaki Vasima.

- Ako primijetite bilo koju nuspojavu, potrebno je obavijestiti lijecnika,
ljekarnika ili medicinsku sestru. To ukljucuje i svaku mogucu nuspojavu
koja nije navedena u ovoj uputi. Pogledajte dio 4.

Sto se nalazi u ovoj uputi:

1. Sto je Orfadin i za $to se koristi

2. Sto morate znati prije nego pocnete uzimati Orfadin
3. Kako uzimati Orfadin

4. Moguce nuspojave

5. Kako ¢uvati Orfadin

6. SadrZaj pakiranja i druge informacije

1. Sto je Orfadin i za 5to se koristi

Djelatna tvar u lijeku Orfadin je nitizinon. Ovaj se lijek primjenjuje u lijecenju
rijetke bolesti zvane nasljedna tirozinemija tipa 1 u odraslih, adolescenata i
djece (bilo koje dobi).
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U ovoj bolesti Vase tijelo nije u stanju u potpunosti razgraditi aminokiselinu
tirozin (aminokiseline su gradevne jedinice nasih proteina), stvaraju¢i tako
Stetne tvari. Te se tvari nakupljaju u Vasem tijelu.

Orfadin blokira razgradnju tirozina te ne nastaju Stetne tvari.

Morate se pridrZavati posebne dijete dok uzimate ovaj lijek, jer ce tirozin
zaostati uVasem tijelu. Ta se posebna dijeta temelji na niskom sadrzaju
tirozina i fenilalanina (druge aminokiseline).

2. Sto morate znati prije nego pocnete uzimati Orfadin

Nemojte uzimati Orfadin

- ako ste alergicni na nitizinon ili neki drugi sastojak ovog lijeka (naveden u
dijelu6.).

Nemojte dojiti dok uzimate ovaj lijek, pogledajte dio, Trudnoca i dojenje”.

Upozorenja i mjere opreza

Obratite se svom lijecniku ili liekarniku prije nego uzmete Orfadin.

- Prije pocetka lijecenja te redovito tijekom lijecenja nitizinonom oci ce
Vam pregledati oftalmolog. Ako Vam oci postanu crvene ili uocite bilo
koje druge znakove ucinka na oci odmah se obratite svom lijecniku radi
pregleda ociju. Problemi s o¢ima moqu biti znak neodgovarajuce kontrole
prehranom (pogledajte dio 4).

Tijekom lijecenja uzimat ¢e se uzorci Vase krvi kako bi lijecnik provjerio

je i lijecenje za Vas odgovarajuce te da bi se pobrinuo da nema mogucih

nuspojava koje uzrokuju poremecaje krvi.

S obzirom da bolest zahvaca jetru, provodit Ce se redovne pretrage Vase jetre.

Vas ce lijecnik provoditi kontrole svakih 6 mjeseci. U slucaju pojave

nuspojava, preporucuju se kraci razmaci.
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Drugi lijekovi i Orfadin

Obavijestite svog lijecnika ili ljekarnika ako uzimate, nedavno ste uzeli ili
biste mogli uzeti bilo koje druge lijekove.

Orfadin moze utjecati na ucinak drugih lijekova, kao $to su:

-lijekovi za epilepsiju (poput fenitoina)

- lijekovi protiv zgrusavanja krvi (poput varfarina).

Orfadin s hranom

Preporucuje se uzimati oralnu suspenziju s hranom.

Trudnoca i dojenje

Sigurnost ovog lijeka nije ispitivana u trudnica i dojilja.

Obratite se svom lije¢niku ako planirate trudnocu. Ako zatrudnite, odmah se
obratite svom lijecniku.

Nemojte dojiti dok uzimate ovaj lijek, pogledajte dio,Nemojte uzimati
Orfadin”.

Upravljanje vozilima i strojevima

Ovaj lijek malo utjece na sposobnost upravljanja vozilima i rada sa
strojevima. Ipak, ako osjetite nuspojave koje utjeu na vid, ne smijete
upravljati vozilima ili raditi sa strojevima dok Vam vid ponovo ne postane
normalan (pogledajte dio 4,Moguce nuspojave”).

Orfadin sadrzi natrij, glicerol i natrijev benzoat

Ovaj lijek sadrzi 0,7 mg (0,03 mmol) natrija po ml.

Doza od 20 ml oralne suspenzije (10 g glicerola) ili viSe moZe uzrokovati
glavobolju, nadrazeni Zeludac i proljev.

Natrijev benzoat moze pojacati Zuticu (Zuta boja koze i ociju) u nedono3cadi
i donosene novorodencadi sa Zuticom te dovesti do kernikterusa (o3tecenja
mozga zbog odlaganja bilirubina u mozqu). Razina bilirubina (tvari koja

uzrokuje Zutu boju koze kad je prisutna u visokim koncentracijama) u krvi
novorodenceta pazljivo e se pratiti. Ako razine budu izrazito vise nego sto bi
trebale biti, osobito u nedonoscadi s rizicnim ¢imbenicima kao $to su acidoza
(prenizak pH krvi) i niska razina albumina (jednog proteina u krvi), razmotrit
Ce se lijecenje Orfadin kapsulama umjesto oralnom suspenzijom sve dok se
razine bilirubina u plazmi ne normaliziraju.

3. Kako uzimati Orfadin

Uvijek uzmite ovaj lijek tocno onako kako Vam je rekao lijecnik. Provierite s
[ijecnikom ili ljekarnikom ako niste sigurni.

Pazljivo slijedite nize navedene upute za pripremu i primjenu
doze, kako biste osigurali primjenu tocne doze.

Lijecenje ovim lijekom mora zapoceti i nadzirati lijecnik s iskustvom u
lijecenju ove bolesti (nasljedne tirozinemije tipa 1).

Preporucena ukupna dnevna doza je T mg/kg tjelesne teZine i uzima se kroz
usta. Vas ce lijecnik prilagoditi dozu Vasim individualnim potrebama.
Preporucuje se primjenjivati dozu jednom dnevno. Medutim, zbog
ogranicenih podataka za bolesnike tjelesne tezine <20 kg, u toj se populadiji
bolesnika preporucuje razdijeliti ukupnu dnevnu dozu i primijeniti je u dva
dijela.

Oralna suspenzija uzima se pomocu $trcaljke izravno u usta, bez
razrjedivanja.

Orfadin se ne smije ubrizgavati. Nemojte spajati iglu na strcaljku.
Kako pripremiti dozu za uzimanje

Doza koju Vam lijecnik propise treba biti u ml suspenzije, a ne u mg jer je
Strcaljka za usta koja se koristi za izvlacenje ispravne doze iz boce obiljezena
uml. Ako Vam je lijek propisan u mg, upitajte ljekarnika ili
lijecnika za savjet.
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Pakiranje sadrzi bocu s lijekom i zatvaracem, nastavak za bocu i tri Strcaljke
zausta (1 ml, 3mli5ml). Lijek uvijek uzimajte jednom od prilozenih
Strcaljki za usta.

+ Strcaljka za usta od 1 ml (najmanja Strcaljka) obiljeZena je od 0,1 ml do
1'mlukoracima od 0,01 ml. Upotrebljava se za mjerenje doza manjih ili
jednakih 1 ml.

+ Strcaljka za usta od 3 ml (srednja Strcaljka) obiljeZena je od 1 ml do 3 ml
U koracima od 0,1 ml. Upotrebljava se za mjerenje doza ve¢ih od 1 ml, a
manjih ili jednakih 3 ml.

- Strealjka za usta od 5 ml (najveca Strcaljka) obiljezena je od 1.do 5 mlu
koracima od 0,2 ml. Upotrebljava se za mjerenje doza vecih od 3 ml.

Vazno je da kod uzimanja lijeka upotrebljavate odgovarajucu Strcaljku za

usta. Vas lijecnik, ljekarnik ili medicinska sestra savjetovat ce Vam koju

Strcaljku za usta da koristite, ovisno o dozi koja Vam je propisana.

Kako pripremiti novu bocu lijeka za prvu uporabu:

Prije uzimanja prve doze snazno protresite bocu jer Cestice uslijed dugog
skladiStenja na dnu boce formiraju ¢vrsti talog. Slijedite nize navedene
upute:

N

p _ !
2 \ S

Slika A. Slika B. Slika C.

1. Bocu izvadite iz hladnjaka. Na naljepnici boce zabiljeZite datum vadenja
» iz hladnjaka.
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2. Bocu snazno tresite najmanje 20 sekundi dok se vrsti talog na dnu
boce potpuno ne rasprsi (Slika A).

3. Uklonite navojni zatvarac siguran za djecu tako da ga cvrsto pritisnete
prema dolje i okrenete u smjeru suprotnome od kazaljke na satu (Slika B).

4. Otvorenu bocu odloZite na stol u uspravnom poloZaju. Plasticni nastavak
¢vrsto gumite u grlo boce Sto dublje mozete (Slika C) te bocu zatvorite
navojnim zatvaraem sigurnim za djecu.

Za doziranje procitajte upute u nastavku“Kako pripremiti dozu lijeka”

Kako pripremiti dozu lijeka

7 1
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Slika D. Slika E. Slika F.

1. Bocu snazno tresite najmanje 5 sekundi (Slika D).

Odmah potom otvorite bocu uklanjanjem navojnog zatvaraca sigurnog

za djecu.

. Klip unutar Strcaljke za usta pritisnite do kraja prema dolje.

4. Bocu drZite u uspravnom polozaju i ¢vrsto umetnite Strcaljku za usta u
otvor nastavka na vrhu boce (Slika E).

5. Bocu oprezno okrenite naopako s umetnutom Strcaljkom (Slika F).

6. Kako biste izvukli propisanu dozu (ml), klip polake povucite prema dolje
dok gornji rub cmog prstena ne bude tocno u ravnini s oznakom doze
(Slika F). Ako u napunjenoj Strcaljki za usta primijetite mjehurice zraka,

N
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klip ponovno potisnite prema gore dok ne istisnete mjehurice. Zatim klip
ponovno povlacite prema dolje dok gornji rub crnog prstena ne bude
tocno u ravnini s aznakom doze.

7. Bocu vratite u uspravni polozaj. Strcaljku za usta izvucite iz boce, njezno
je okrecuci.

8. Dozu treba odmah primijeniti u usta (bez razrjedivanja) kako bise
sprijecilo taloZenje u Strcaljki za usta. Strcaljku za usta treba prazniti
polako kako bi se bolesniku omogucilo gutanje. Brzo istiskivanje lijeka
moZe uzrokovati gusenje.

9. Navojni zatvarac siguran za djecu vratite odmah nakon uporabe.
Nastavak za bocu ne smije se uklanjati.

10.Boca se moze Cuvati na sobnoj temperaturi (ne iznad 25 °C).

Cicenje:

Strcaljku za usta odmah operite vodom. Odvojite trup i Klip Strcaljke i

isperite ih vodom. Otresite viSak vode te rastavljenu Strcaljku za usta ostavite

da se susi do sastavljanja za sljedecu uporabu.

Ako uzmete viSe Orfadina nego sto ste trebali

Ako ste uzeli vise lijeka nego $to ste trebali, obratite se svom lijecniku ili

ljekarniku u najkracem mogucem roku.

Ako ste zaboravili uzeti Orfadin

Nemojte uzeti dvostruku dozu kako biste nadoknadili zaboravljenu dozu. Ako

ste zaboravili uzeti dozu, obratite se svom lijecniku ili ljekarniku.

Ako prestanete uzimati Orfadin

Ako imate dojam da lijek ne djeluje ispravno, obratite se svom lijecniku.

Nemojte mijenjati dozu ili prekidati lijeenje bez razgovora sa svojim

lijecnikom.

U slucaju bilo kakvih pitanja u vezi s primjenom ovog lijeka, obratite se
lijecniku, ljekarniku ili medicinskoj sestri.

4. Moguce nuspojave

Kao i svilijekovi, ovaj lijek moze uzrokovati nuspojave iako se one nece javiti
kod svakoga.

Ako primijetite bilo koje nuspojave povezane s ocima, obratite se odmah
svom lijecniku radi pregleda oiju. Lijecenje nitizinonom povecava razine
tirozina u krvi $to mozZe uzrokovati simptome povezane s o¢ima. Ceste
nuspojave na ocima (javljaju se u vise od Tna 10 osoba) uzrokovane
povisenim razinama tirozina su upala oka (konjunktivitis), zamucenje i upala
roznice (keratitis), osjetljivost na svjetlo (fotofobija) i bol u o¢ima. Upala
ocnog kapka (blefaritis) je manje cesta nuspojava (javlja se u do 1na 100
0s0ba).

Ostale Ceste nuspojave
- smanjeni broj krvnih plocica (trombocitopenija) i bijelih krvnih
stanica (leukopenija), manjak odredenih vrsta bijelih krvnih stanica
(granulocitopenija).
Ostale manje Ceste nuspojave
- povecan broj bijelih krvnih stanica (leukocitoza),
- svrbez (pruritus), upala koZe (eksfolijativni dermatitis), osip.
Prijavljivanje nuspojava
Ako primijetite bilo koju nuspojavu, potrebno je obavijestiti lijecnika,
Ijekarnika ili medicinsku sestru. To ukljucuje i svaku mogucu nuspojavu koja
nije navedena u ovoj uputi.
Nuspojave moZete prijaviti izravno na:
Agencija za lijekove i medicinske proizvode (HALMED)
Internetska stranica: www.halmed.hr ili potrazite HALMED aplikaciju putem
23
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Google Play ili Apple App Store trgovine

Prijavljivanjem nuspojava mozete pridonijeti u progjeni sigurnosti ovog
lijeka.

5. Kako cuvati Orfadin

Lijek Cuvajte izvan pogleda i dohvata djece.

Ovaj lijek se ne smije upotrijebiti nakon isteka roka valjanosti navedenog na
bodi i kutiji iza oznake “EXP".

Rok valjanosti odnosi se na zadnji dan navedenog mjeseca.

Cuvati u hladnjaku (2 °C—8°C).

Ne zamrzavati.

Cuvati u uspravnom poloZaju.

Nakon prvog otvaranja, lijek se moze ¢uvati na temperaturiispod 25 °C
jednokratno u razdoblju od 2 mjeseca, nakon ¢ega se mora baciti.

Ne zaboravite naznaciti na boci datum vadenja iz hladnjaka.

Nikada nemojte nikakve lijekove bacati u otpadne vode ili kuéni otpad.
Pitajte svog ljekarnika kako baciti lijekove koje vise ne koristite. Ove ¢e mjere
pomodi u ocuvanju okolisa.

6. Sadrzaj pakiranja i druge informacije

Sto Orfadin sadrzi

- Djelatna tvar je nitizinon. Jedan ml sadrZi 4 mg nitizinona.

- Pomocne tvari su hidroksipropilmetilceluloza, glicerol (pogledajte dio
2), polisorbat 80, natrijev benzoat (E211) (pogledajte dio 2), citratna
kiselina hidrat, natrijev citrat (pogledajte dio 2), aroma jagode (umjetna) i
prociséena voda.

24

Kako Orfadin izgleda i sadrzaj pakiranja

Oralna suspenzija je bijela, nesto gusca neprozirna suspenzija. Prije nego
protresete bocu, moZe izgledati kao talog na dnu boce i blago opalescentna
tekucina. Isporucuje se u smedoj staklenoj boci od 100 ml s bijelim navojnim
zatvaracem sigurnim za djecu. Jedna boca sadrzi 90 ml suspenzije.

Jedno pakiranje sadrZi jednu bocu, jedan nastavak za bocu i tri $trcaljke za
usta.

Nositelj odobrenja za stavljanje lijeka u promet
Swedish Orphan Biovitrum International AB

SE-11276 Stockholm

Svedska

Proizvodac

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Prismavdgen 2

SE-14175 Kungens Kurva

Svedska

Ova uputa je zadnji puta revidirana u 12/2019

Detaljnije informadije o ovom lijeku dostupne su na interetskoj stranici
Europske agencije za lijekove: http://www.ema.europa.eu. Tamo se takoder
nalaze poveznice na druge internetske stranice o rijetkim bolestima i
njihovom lijecenju.

@
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Pisomna informacia pre pouZivatela
Orfadin 4 mg/ml peroralna suspenzia
nitizinon

Pozorne si precitajte celt pisomnti informéciu predtym, ako

zalnete uZivat tento liek, pretoZe obsahuje pre vés dolezité

informacie.

- Tato pisomnd informéciu si uschovajte. Mozno bude potrebné, aby ste si
juznovu precitali.

- Ak mdte akékolvek dalSie otdzky, obrétte sa na svojho lekdra, lekdmika
alebo zdravotnd sestru.

- Tento liek bol predpisany iba vam. Nedavajte ho nikomu inému. Moze mu
uskodit, dokonca aj vtedy, ak md rovnaké prejavy ochorenia ako vy.

- Ak sa u vas vyskytne akykolvek vedlajsi tcinok, obrdtte sa na svojho lekdra,
lekdrnika alebo zdravotn( sestru. To sa tyka aj akychkolvek vedlajsich
(icinkov, ktoré nie st uvedené v tejto pisomnej informdcii. Pozri Cast 4.

V tejto pisomnej informdcii sa dozviete:
1.Co je Orfadin a na co sa pouziva

2.Co potrebujete vediet predtym, ako uZijete Orfadin
3. Ako uZivat Orfadin

4. Mozné vedlajsie Gcinky

5. Ako uchovévat Orfadin

6.0bsah balenia a dal3ie informdcie
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1. Co je Orfadin a na ¢o sa pouziva

Aktivnou zlozkou lieku Orfadin je nitizinon. Tento liek sa pouziva na liecbu
zriedkavého ochorenia s ndzvom hereditdrna tyrozinémia typu Tu dospe-
Iych, dospievajcich a detf (v kazdom veku).

Pri tomto ochorent vase telo nie je schopné Uplne odbirat aminokyselinu
tyrozin (aminokyseliny sd stavebnymi jednotkami nasich bielkovin), ¢im
dochddza k tvorbe Skodlivyich Idtok. Tieto ldtky sa ukladajd v tele. Orfadin
blokuje odbravanie tyrozinu a skodlivé latky sa netvoria.

Pocas uzivania tohto lieku musfte dodrZiavat Specidlnu diétu, pretoze tyrozin
z05tdva vo vasom tele. Tato Specidina diéta je zalozend na nizkom obsahu
tyrozinu a fenylalaninu (dalSia aminokyselina).

2. Co potrebujete vediet predtym, ako uZijete Orfadin

Neuzivajte Orfadin

- ak ste alergicky na nitizinon alebo na ktordkolvek z dalsich zloziek tohto
lieku (pozri cast 6).

Pocas uZivania tohto lieku nedojcite, pozri cast, Tehotenstvo a dojcenie”

Upozornenia a opatrenia

Predtym, ako zacnete uzivat Orfadin, obrétte sa na svojho lekdra alebo

lekdrnika.

- Pred a pravidelne pocas liecby nitizinénom bude ocny lekdr kontrolovat
vase odi. Ak sa vdm zaCervenaju oci alebo sa prejavia iné Ucinky na ociach,
okamZite kontaktujte svojho lekdra na vysetrenie oci. O¢né poruchy (pozri
Cast 4) mozu byt priznakom nedostatocného dodrZiavania diétnych
obmedzent.

Pocas liecby vam bude vas lekdr pravidelne odoberat vzorky krvi z dovodu

kontroly dostatocnosti liechy a aby sledoval, ¢i sa neprejavili neziaduce

(icinky lieku, spdsobujtice poruchy krvi.

@
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Pravidelne sa vdm bude vy3etrovat pecefi, pretoZe toto ochorenie ovplyviiuje
pecen.

Podla pokynov lekdra sa md vysetrenie opakovat kazdych 6 mesiacov. Ak si
vsimnete akékolvek neziaduce ticinky, odportica sa tento interval skratit.
Iné lieky a Orfadin

Ak teraz uZivate alebo ste v poslednom case uZivali, ¢i prave budete uZivat
dalSie lieky, povedzte to svojmu lekdrovi alebo lekémikovi.

Orfadin moze ovplyviiovat Gcinok inych liekov, ako st:

- lieky na epilepsiu (ako napriklad fenytoin),

- lieky proti zrézanlivosti krvi (ako napriklad warfarin).

UZivanie Orfadinu s jedlom

PeroréInu suspenziu sa odporca uZivat's jedlom.

Tehotenstvo a dojcenie

Bezpecnost uZivania tohto lieku v tehotenstve a pocas dojcenia nebola
overend.

Ak planujete otehotniet, kontaktujte, prosim, svojho lekdra. Ak ste
otehotneli, okam/Zite kontaktujte svojho lekdra.

Ak uZivate tento liek, nedojcite, pozri ¢ast, Neuzivajte Orfadin”.

Vedenie vozidiel a obsluha strojov

Tento liek md maly vplyv na schopnost viest vozidld a obsluhovat stroje. Ak
vsak spozorujete neziaduce (cinky ovplyvnenia vasho zraku, nevedte vozidld
a neobsluhujte stroje, kym vase videnie nebude znova normdine (pozri
Cast 4, Mozné vedlajsie Gcinky").

Orfadin obsahuje sodik, glycerol a benzoat sodny

Tento liek obsahuje 0,7 mg (0,03 mmol) sodika na ml.

Dévka 20 ml perordInej suspenzie (10 g glycerolu) alebo viac moZe sposobit

bolest hlavy, Zalddocné tazkosti a hnacku.

Benzodt sodny moze zhorSovat Zltacku (zozltnutie koze a ocf) u nedono-
senych a riadne donosenych novorodencov so Zltackou a moze spasobit
jadrovy ikterus (poskodenie mozgu spdsobené usadeninami bilirubinu

v mozgovom tkanive). V' krvi novorodencov sa bude dkladne monitorovat
hladina bilirubinu (I4tka sposobujlca privysokych hladindch zoZltnutie
koze). Ak st hladiny znacne vysSie, nez majii byt, najmad u predcasne
narodenych detf s rizikovymi faktormi ako aciddza (prilis nizke pH krvi)
anizka hladina albuminu (protein v krvi), zvdZi sa lie¢ha kapsulami Orfadinu
namiesto perordlnej suspenzie, az kym sa neobnovia norméine plazmatické
hladiny bilirubinu.

3. Ako uzivat Orfadin

Vzdy uZivajte tento liek presne tak, ako vdm povedal vds lekdr. Ak sinie ste
niecim isty, overte si to u svojho lekdra alebo lekamika.

Dékladne dodrziavajte pokyny na pripravu a podanie davky
Liecbu tymto liekom mé zacat a sledovat lekdr so skdsenostami s liecbou
pacientov s tymto ochorenim (hereditdrna tyrozinémia typu 1).
Odporticand celkova dennd ddvka je 1 mg/kg telesnej hmotnosti podévand
perordine (Ustami). Vas lekdr vam dévku individudIne prispdsob.
Odportica sa poddvat ddvku jedenkrét denne. Z dvodu obmedzenych
(dajov pre pacientov s telesnou hmotnostou < 20 kg sa vsak v tejto
populdcii pacientov odportica rozdelit celkovii dennd davku do dvoch
dennych ddvok.

PerordIna suspenzia sa uziva pomocou perordinej striekacky priamo Ustami
bez zriedenia. Orfadin sa nesmie podavat injek¢ne. Na striekacku
nenasadzujte ihlu.

27
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Ako pripravit davku na podanie

Ddvka, ktord vam predpf3e lekdr, md byt uvedend v ml suspenzie, a nie /

vimg. Je to preto, Ze perordina striekacka, ktord sa pouZiva na natiahnutie 4

spravnej davky z flase, je oznacend v ml. Ak je vas predpis uvedeny

v mg, obrétte sa na lekarnika alebo lekara a poziadajte ho & S

0 pomoc.

Balenie obsahuje flasu lieku s uzdverom, adaptér flaSe a tri perordlne Obrazok A. Obrazok B. Obrazok C.

striekacky (1ml, 3ml a 5 ml).Vzdy pouzivajte perordlne striekacky, ktoré sa 1 yyberte flasu z chladnicky. Na &titku na flaéi uvedte datum, kedy bola

dodavajui na uzivanie lieku. flata vybrata z chladnicky.

« T ml perordina striekacka (najmensia pergrrélna striekacka) je ozr)aiené 2. Intenzivne pretrepavajte flasu minimalne 20 sekdnd, a7 kjm sa
0d0 r,r‘ﬂ dot Tl s krokom 0,01 ml. Pouziva sa na odmeranie dévky pevna hmota v dolnej casti flase tplne nerozpusti (obrazok A).
maximaine Tl . . o L 3. Otvorte detsky bezpecnostny uzdver so zvitom tak, Ze ho silne zatlacite

« 3 ml perordina striekacka (strednd perordlna striekacka) je oznacend od nadol a otocite proti smeru hodinovyich ruciciek (obrézok B).

;(;n; %OI 3ml s kokom 0,1 ml. Pouziva sa na odmeranie davky od 1 mi 4. Polozte otvorend flasu vo zvislej polohe na stdl. Zatlacte plastovy adaptér @

pevne do hrdla flase tak daleko, ako mézete (obrdzok () a zatvorte flasu
detskym bezpecnostnym uzaverom so zdvitom.
Dalsie pokyny o davkovan si precitajte v nasledujicich pokynoch:,Ako
pripravit ddvku lieku”.

N
o

+ 5ml perordina striekacka (najvacsia perordina striekacka) je oznacend od
Tmldo 5 mlskrokom 0,2 ml. Pouziva sa na odmeranie davky viac ako 3 ml.

Pri uZivanflieku je doleZité pouzivat spravnu perorélnu striekacku. Vs lekdr,

lekarnik alebo zdravotnd sestra vdm poradia, ktord peroralnu striekacku

méte pouzivat'v zdvislosti od ddvky, ktord vam je predpisand. Ako pripravit dévku lieku
¥
Ako pripravit nov flasu lieku na prvé pouzitie:
Pred uzitim prvej ddvky je potrebné flasu intenzivne pretrepat, pretoze
po dihom uchovvani ciastocky vytvoria naspodku flase pevnt hmotu.
DodrZiavajte pokyny uvedené nizsie:
Obrézok D. Obrdzok E. Obrézok k.
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1. Intenzivne pretrepavajte flaSu minimdlne 5 sektnd (obrdzok D).

2. Potom okamdZite otvorte flasu otvorenim detského bezpecnostného
uzdveru so zavitom.

3. Zatlate piest do vnitra perordInej striekacky tplne nadol.

4. Fladu drzte vo zvislej polohe a vlozte perordlnu striekacku pevne do
otvoru na vrchnej strane flase (obrdzok ).

5. Opatre otocte flasu hore dnom so zasunutou perordlinou striekackou
(obrdzok F).

6. Na natiahnutie predpisanej davky (ml) potiahnite piest pomaly nadol,
az kym horny okraj cierneho krizka nebude presne na drovni s Ciarou
oznacujlcou ddvku (obrdzok F). Ak sivo vndtri naplnenej perordinej
striekacky vsimnete akékolvek vzduchové bubliny, zatlacte piest naspdt,
kym nevytlacite vzduchové bubliny. Potom potiahnite piest znovu nadol,
az kym horny okraj cierneho kruhu nebude presne zarovnany s ¢iarou
oznacujlicou ddvku.

7. Znovu otocte flasu do zvislej polohy. Vytiahnite perordlnu striekacku
jemnym otdcanim z flase.

8. Ddvka sa md podat do (st okamZite (bez zriedenia), aby ste zabranili
zasuseniu v perordInej striekacke. Perordlna striekacka sa musf
vyprazdnovat pomaly, aby mohol pacient prehltat. Pri rychlom vytlaceni
lieku sa mdze dusit.

9. OkamZite po pozitf vratte spdt detsky bezpecnostny uzdver so zavitom.

10.Ffasu mozno uchovavat pri teplote neprevysujticej 25 °C.

Cistenie:

PeroréInu striekacku okamzite umyte vodou. Oddelte valec a piest a obidva

opldchnite vodou. Vytraste zvysnd vodu a nechajte perordInu striekacku

rozobratd, aby uschla, kym ju znovu zlozite na dalSie davkovanie.

Ak uzijete viac Orfadinu ako mate

Ak ste tohto lieku uZili viac, ako ste mali, ¢o najskor kontaktujte svojho lekdra
alebo lekaika.

Ak zabudnete uzit Orfadin
Neuzivajte dvojndsobnd davku, aby ste nahradili vynechand davku. Ak
zabudnete uZit ddvku, kontaktujte svojho lekdra alebo lekdrnika.

Ak prestanete uzivat Orfadin

Ak mdte dojem, Ze liek neticinkuje spravne, poradte sa so svojim lekdrom.

Bez konzultacie s lekédrom nemerite davku ani neprestavajte s liechou.

Ak mdte dalSie otdzky tykajlice sa pouZitia tohto lieku, opytajte sa svojho

lekdra alebo lekdrnika.

4, Mozné vedlajsie uicinky

Tak ako vetky lieky, aj tento liek mdze sposobovat vedlajsie icinky, hoci sa

neprejavia u kazdého.

Ak si viimnete akékolvek neZiaduce tcinky v stvislosti s ocami, okamdzite

sa dohodnite so svojim lekérom na vy3etrenf ocf. Liecba nitizinénom vedie

kzvysenym hladinam tyrozinu v krvi, Co mdze sposobit priznaky tykajiice

sa of. (asté neZiaduce Ucinky (tykajd sa viac ako T pouzivatela z 10)

sposobené vyssimi hladinami tyrozinu st zapal ocf (konjunktivitida), zakal

a zapal rohovky (keratitida), citlivost na svetlo (fotofdbia) a bolest ocf. Zdpal

ocného viecka (blefaritida) je menej castym vedlajsim Gcinkom (moze sa

tykat 1 pouzivatela zo 100).

Dalie Casté neziaduce Ucinky

- Znizené mnozstvo krvnych dosticiek (trombocytopénia) a bielych
krviniek (leukopénia), znizené mnozstvo urcitého typu bielych krviniek
(granulocytopénia).
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Dalsie menej Casté neziaduce (cinky

- zvySenie poctu bielych krviniek (leukocytoza),

- svrbenie (pruritus), zapal koze (exfoliativna dermatitida), vyrazka.
Hlasenie vedlajsich ucinkov

Ak sa u vds vyskytne akykolvek vedlajsi cinok, obratte sa na svojho lekdra,
lekdrnika alebo zdravotnd sestru. To sa tyka aj akychkolvek vedlajsich
(cinkov, ktoré nie st uvedené v tejto pisomnej informdcii. Vedfajsie
(cinky mozete hldsit aj priamo na Statny Ustav pre kontrolu lieciv, Sekcia
Klinického skdsania liekov a farmakovigilancie, Kvetnd ul. 11, 5K-825 08
Bratislava 26, Tel: + 421 2 507 01 206, Fax: + 4212507 01 237, e-mail:
neziaduce.ucinky@sukl.sk. Tlacivo na hldsenie neziaduceho tcinku je na
webovej stranke www.sukl.sk v casti Lieky/Bezpecnost lieciv. Formuldr na
elektronické poddvanie hldseni: https://portal.sukl.sk/eskadra/.

Hldsenim vedlajsich tcinkov mozete prispiet'k ziskaniu dalSich informadcif
0 bezpecnosti tohto lieku.

5. Ako uchovavat Orfadin

Tento liek uchovdvajte mimo dohladu a dosahu deti.

NepouZivajte tento liek po ddtume exspirdcie, ktory je uvedeny na flasi a
Skatuli po,EXP". Détum exspirdcie sa vztahuje na posledny def v mesiaci.
Uchovdvajte v chladnicke (2 °C—8°C).

Neuchovdvajte v mraznicke.

Uchovavajte vo zvislej polohe.

Po prvom otvoreni sa tento liek moZe uchovdvat pocas 2 mesiacov pri
teplote neprevysujlicej 25 °C, potom vak liek musi byt zlikvidovany.
Nezabudnite oznacit na flaske ddtum premiestnenia mimo chladnicky.
Nelikvidujte lieky odpadovou vodou alebo domovym odpadom. Nepouzity
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liek vrétte do lekdrne. Tieto opatrenia pomozu chranit Zivotné prostredie.

6. Obsah balenia a dalsie informacie

Co Orfadin obsahuje

- Liecivo je: nitizinon. Jeden ml obsahuje 4 mg nitizinénu.

- Dalsie zlozky st hydroxypropylmetylceluléza, glycerol (pozri cast 2),
polysorbét 80, benzodt sodny (E211) (pozri ¢ast 2), monohydrét kyseliny
citrénovej, citrét sodny (pozri ¢ast 2), jahodovd prichut (umeld) a cistena
voda.

Ako vyzera Orfadin a obsah balenia

Perordlna suspenzia je biela, hustejSia, nepriesvitnd suspenzia. Pred
pretrepanim flase mdze vyzerat ako pevnd hmota na spodku flase a mierne
opalizujlica tekutina.

Dodéva sa v 100 ml hnedych flasiach s bielym detskym bezpecnostnym
uzaverom so zavitom. Jedna flasa obsahuje 90 ml suspenzie.

Jedno balenie obsahuje jednu flasu, jeden adaptér flase a tri perordine
striekacky.

Drzitel' rozhodnutia o registracii
Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-11276 Stockholm

Svédsko

Vyrobca

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Prismavdgen 2

SE-14175 Kungens Kurva

Svédsko
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Této pisomna informacia bola naposledy aktualizovana 12/2019

Podrobné informdcie o tomto lieku sd dostupné na internetovej stranke
Eurdpskej agentdry pre lieky http://www.ema.europa.eu/. Ndjdete tam aj
odkazy na dalSie webové strénky o zriedkavych ochoreniach a ich liecbe.
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Navodilo za uporabo
Orfadin 4 mg/ml peroralna suspenzija
nitizinon

Pred zacetkom jemanja natancno preberite navodilo, ker vsebuje

za vas pomembne podatke!

- Navodilo shranite. Morda ga boste Zeleli ponovno prebrati.

- Ceimate dodatna vprasanja, se posvetujte z zdravnikom, farmacevtom ali
medicinsko sestro.

- Zdravilo je bilo predpisano vam osebno in ga ne smete dajati drugim. Njim
bilahko celo Skodovalo, ceprav imajo znake bolezni, podobne vasim.

- (e opazite kateri koli nezeleni ucinek, se posvetujte z zdravnikom,
farmacevtom ali medicinsko sestro. Posvetujte se tudi, ce opazite katere
koli nezelene ucinke, ki niso navedeni v tem navodilu. Glejte poglavje 4.

Kaj vsebuje navodilo

1.Kaj je zdravilo Orfadin in za kaj ga uporabljamo

2.Kaj morate vedeti, preden boste vzeli zdravilo Orfadin
3. Kako jemati zdravilo Orfadin

4.Mozni nezeleni ucinki

5. Shranjevanje zdravila Orfadin

6. Vsebina pakiranja in dodatne informacije

1. Kaj je zdravilo Orfadin in za kaj ga uporabljamo

Zdravilna ucinkovina v zdravilu Orfadin je nitizinon. To zdravilo se uporablja
7a zdravljenje redke bolezni, imenovane dedna tirozinemija tipa 1 pri
odraslih, mladostnikih in otrocih (vseh starosti).

Egi tej bolezni vase telo ni sposobno popolnoma razgraditi aminokisline

tirozin (aminokisline so gradniki beljakovin) in tvori Skodljive snovi. Te snovi
se kopicijo v vasem telesu. Zdravilo Orfadin zaustavi razgraditev tirozina in
prepreci nastanek skodljivih snovi.

Med uporabo tega zdravila morate upostevati posebno dieto, ker bo tirozin
ostal v vasem telesu. Ta posebna dieta temelji na nizki vsebnosti tirozina in
fenilalanina (druga aminokislina).

2. Kaj morate vedeti, preden boste vzeli zdravilo Orfadin

Ne jemljite zdravila Orfadin

— Ce ste alergicni na nitizinon ali katero koli sestavino tega zdravila
(navedeno v poglavju 6).

Med jemanjem tega zdravila ne dojite, glejte poglavje »Nosecnost in

dojenje«.

Opozorila in previdnostni ukrepi

Pred zacetkom jemanja zdravila Orfadin se posvetujte z zdravnikom ali

farmacevtom.

—Oftalmolog bo vaSe oci pregledal pred zdravljenjem z nitizinonom in nato
vrednih intervalih. Ce ste opazili, da imate rdece oci ali katere koli druge
znake ucinka na oci, nemudoma obiscite zdravnika, da vam pregleda oci.
Tezave z ocmi, glejte poglavje 4, so lahko znak neustrezne diete.

Med zdravljenjem vam bodo pregledali kri, da lahko zdravnik ugotovi, ali

je zdravljenje ustrezno, in zagotovi, da ne pride do neZelenih ucinkov, ki bi

povzrocili bolezni krvi.

Ker bolezen prizadene jetra, vam bodo v intervalih opravili redne preglede

jeter.

Visakih 6 mesecev mora zdravnik opraviti kontrolni pregled. Ce se pojavijo

kakr3ni koli nezeleni ucinki, so priporodljivi pogostejsi kontrolni pregledi.

@
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Druga zdravila in zdravilo Orfadin

Obvestite zdravnika ali farmacevta, ce jemljete, ste pred kratkim jemaliali pa
boste morda zaceli jemati katero koli drugo zdravilo.

Zdravilo Orfadin lahko vpliva na delovanje drugih zdravil, kot so:

- zdravila za epilepsijo (kot je fenitoin)

- zdravila proti strjevanju krvi (kot je varfarin)

Zdravilo Orfadin skupaj s hrano

Priporacljivo je, da se peroralna suspenzija jemlje s hrano.

Nosecnost in dojenje

Studije o varnosti tega zdravila pri nosecnicah in dojecih materah niso bile
izvedene.

(e nameravate zanositi, se posvetujte z zdravnikom. Ce zanosite, morate o
tem takoj obvestiti zdravnika.

Med jemanjem tega zdravila ne smete dojiti, glejte poglavje »Ne jemljite
zdravila Orfadin.

Vpliv na sposobnost upravljanja vozil in strojev:

To zdravilo ima blag vpliv na sposobnost voznje in upravljanja strojev. Ce pa
se pri jemanju pojavijo nezeleni ucinki, ki vplivajo na vid, ne smete voziti ali
upravljati strojev, dokler se vas vid ne normalizira (glejte poglavje 4 »Mozni
neZeleni ucinki«).

Zdravilo Orfadin vsebuje natrij, glicerol in natrijev benzoat

To zdravilo vsebuje 0,7 mg (0,03 mmol) natrija na ml.

(Odmerek 20 ml peroralne suspenzije (10 g glicerola) ali vec lahko povzroci
glavobol, Zelodne motnje in drisko.

Natrijev benzoat lahko okrepi zlatenico (porumenelost koze in oci) pri
nedonosenckih in pri donosenih novorojenckih z zlatenico in se razvije v

kernikterus (poskodba mozganov zaradi usedlin bilirubina v mozganih).
Novorojenckove ravni bilirubina (snovi, ki povzroca porumenelost koze in
visoke ravni) v krvi bodo natancno spremljali. Ce so ravni znatno visje, kot
bi smele biti, zlasti pri nedonosenckih z dejavniki tveganja, kot sta acidoza
(prenizka vrednost pH v krvi) in nizko ravnijo albumina (beljakovina v krvi)
bodo razmislili o zdravljenju z zdravilom Orfadin v obliki kapsul namesto s
peroralno suspenzijo, dokler se ravni bilirubina v plazmi ne normalizirajo.

3. Kako jemati zdravilo Orfadin

Pri jemanju zdravila natancno upostevajte navodila zdravnika. Ce ste
negotovi, se posvetujte z zdravnikom ali farmacevtom.

Tocno upostevajte navodila, dana spodaj, za pripravo in dajanje
odmerka, da se zagotovi dajanje pravega odmerka.

Zdravljenje s tem zdravilom lahko zacne in nadzira le zdravnik, ki ima
izkusnje z zdravljenjem bolezni (dedna tirozinemija tipa 1).

Priporoceni celotni dnevni odmerek je T mg/kg telesne mase, ki se daje
peroralno. Vas zdravnik bo prilagodil odmerek vasemu stanju.

Priporocljivo je dajanje odmerka enkrat dnevno. Vendar se zaradi omejenih
podatkov pri bolnikih s telesno maso < 20 kq pri tej populaciji bolnikov
priporoca razdelitev skupnega dnevnega odmerka na dva odmerka na dan.
Peroralna suspenzija se jemlje z brizgo za peroralno dajanje neposredno v
usta brez redcenja.

Zdravila Orfadin se ne sme injicirati. Na brizgo ne pritrdite igle.
Kako pripraviti odmerek za dajanje

Odmerek, ki vam ga predpise zdravnik, je treba dati v ml suspenzije in
ne v mg. To pa zato, ker ima brizga za peroralno dajanje, ki se uporablja za
odvzem pravilnega odmerka iz steklenice, oznake v ml. Ce je va$ recept v

mg, se posvetujte s farmacevtom ali zdravnikom. .
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Pakiranje vsebuije steklenico zdravila z zaporko, nastavek za steklenico in tri
brizge za peroralno dajanje (1 ml, 3 mlin 5 ml). Za jemanje zdravila vedno
uporabite eno od prilozenih brizg za peroralno dajanje.

« 1-ml brizga za peroralno dajanje (najmanjsa brizga za peroralno dajanje)

ima oznake od 0,1 ml do 1 ml z najmanjiimi razdelki 0,01 ml. Uporablja
se za merjenje odmerkov do najvec 1 ml.

- 3-ml brizga za peroralno dajanje (srednje velika brizga za peroralno
dajanje) ima oznake od 1 ml do 3 ml z najmanjsimi razdelki 0,1 ml.
Uporablja se za merjenje odmerkov do najvec 3 ml.

« 5-ml brizga za peroralno dajanje (najvecja brizga za peroralno dajanje)

merjenje odmerkov, vejih od 3 ml.
Pomembno je, da uporabite pravo brizgo za peroralno dajanje, ko vzamete
zdravilo. Zdravnik, farmacevt ali medicinska sestra vam bodo svetovali,
katero brizqo za peroralno dajanje uporabite, glede na odmerek, ki vam je
bil predpisan.
Kako pripraviti novo steklenico zdravila za prvo uporabo:

Preden vzamete prvi odmerek, steklenico mocno pretresite, ker med
dolgotrajnim shranjevanjem iz delcev nastane trdna usedlina na dnu
steklenice. Upostevajte spodnja navodila:

/ i

|

S

S/

Slika A Slika B Slika C
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1.

2.

3.

4.

Vzemite steklenico iz hladilnika. ZabeleZite datum, ko je bila steklenica
vzeta iz hladilnika, na nalepko na steklenici.

Mocno stresajte steklenico najman;j 20 sekund, dokler se trdna
usedlina na dnu steklenice povsem ne razpusti (slika A).

Odstranite za otroke varno navojno zaporko tako, da jo mocno pritisnete
navzdol in obrnete v nasprotni smeri umega kazalca (slika B).

Postavite odprto steklenico v pokonénem poloZaju na mizo. Cvrsto
potisnite plasticni nastavek na vrat steklenice, kolikor se da (slika C) in
zaprite steklenico z za otroke varno navojno zaporko.

Za nadaljnje odmerjanje glejte navodila spodaj: “Kako pripraviti odmerek
ima oznake od 1 ml do 5 ml z najmanjsimi razdelki 0,2 ml. Uporablja se za zdravila”” jenje gieffenavodta spote prprav

Kako pripraviti odmerek zdravila

1

N —

w

Slika D Slika E Slika F

. Mocno stresajte steklenico najmanj 5 sekund (slika D).
. Takoj potem odprite steklenico tako, da odstranite za otroke vamo

navojno zaporko.

. Pritisnite bat do konca navzdol v brizgo za peroralno dajanje.
. Drzite steklenico v pokoncnem poloZaju in ¢vrsto vstavite brizgo za

peroralno dajanje v odprtino na nastavku na vrhu steklenice (slika E).

. Previdno obrnite steklenico znamesceno brizgo za peroralno dajanje z

vrhom navzdol (slika F).



6. Da bi dobili predpisani odmerek (ml), potegnite bat po€asi navzdol
dokler ni zgornji rob ¢rnega obrocka poravnan s ¢rto, ki oznacuje
odmerek (slika F). Ce opazite znotraj napolnjene brizge za peroralno
dajanje mehurcke, potisnite bat nazaj navzgor, dokler ne iztisnete

®

(e ste prenehali jemati zdravilo Orfadin

(e menite, da je ucinek zdravila premocan ali presibak, se posvetujte z
zdravnikom. Ne spreminjajte odmerka in ne prekinjajte zdravljenja, ne da bi
se prej posvetovali z zdravnikom.

mehurckov. Nato potegnite bat spet navzdol, dokler ni zgornjirob cmega e jmate dodatna vprasanja o uporabi zdravila, se posvetujte z zdravikom,

obrocka poravnan s Crto, ki oznacuje odmerek.

7. Obrnite steklenico spet v pokoncen poloZaj. Izvlecite brizgo tako, da jo
nezno zasucete iz steklenice.

8. Odmerek je treba dati v usta takoj (brez redcenja), da se preprei

farmacevtom ali medicinsko sestro.
4, Mozni nezeleni ucinki
Kot vsa zdravila ima lahko tudi to zdravilo neZelene ucinke, ki pa se ne

strjevanje v peroralni brizgi. Brizgo za peroralno dajanje je treba izprazniti - POjavijo pri vseh bolnikih.

pocasi, da se omogoci poZiranje; hitro brizganje zdravila lahko povzroci

davljenje.
9. Takoj po uporabi znova namestite za otroke varmno navojno zaporko.
Nastavka za steklenico ne smete odstraniti.
10.Steklenico lahko shranjujete pri sobni temperaturi (do 25 °C).
(iscenje:
Brizgo za peroralno dajanje takoj ocistite z vodo. Locite telo in bat in oba
splaknite z vodo. Odvecno vodo otresite in pustite razstavljeno brizgo
za peroralno dajanje, da se susi, dokler je spet ne sestavite za naslednji
odmerek.
(e ste vzeli vecji odmerek zdravila Orfadin, kot bi smeli
Ce ste vzeli prevelik odmerek tega zdravila, se ¢im prej posvetujte z
zdravnikom ali farmacevtom.

(e ste pozabili vzeti zdravilo Orfadin

Ne vzemite dvojnega odmerka, Ce ste pozabili vzeti prejsnji odmerek. Ce ste

(e opazite neZelene ucinke, povezane z ofmi, se takoj dogovorite z
zdravnikom za ocesni pregled. Zdravljenje z nitizinonom vodi v zvisane
ravni tirozina v krvi, kar lahko povzroci simptome, povezane z o¢mi.
Pogosti nezeleni ucinki, povezani z ocmi, (pojavijo se lahko pri ve¢ kot
10d 10 bolnikov), ki jih povzrocijo vigje ravni tirozina, so vnetje v ocesu
(konjunktivitis), motnjava in vnetje rozenice (keratitis), obcutljivost za
svetlobo (fotofobija) in bolecine v oceh. Vnetje vek (blefaritis) je obcasen
nezelen ucinek (pojavi se lahko pri najvec 1od 100 bolnikov).

Drugi pogosti neZeleni ucinki

- zmanjSano $tevilo trombocitov (trombocitopenija) in belih krvnih
celic (levkopenija), pomanjkanje nekaterih belih krvnih celic
(granulocitopenija).

Drugi obcasni nezeleni ucinki

- povecano $tevilo belih krvnih celic (levkocitoza),

- srbecica (pruritus), vnetje koze (eksfoliativni dermatitis), izpuscaj.

pozabili vzeti odmerek zdravila, se posvetujte z zdravnikom ali farmacevtom.
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Porocanje o nezelenih ucinkih

(e opazite kateri koli nezeleni ucinek, se posvetujte z zdravnikom,
farmacevtom ali medicinsko sestro. Posvetuite se tudi, ce opazite katere koli
nezelene ucinke, ki niso navedeni v tem navodilu. O nezelenih ucinkih lahko
porocate tudi neposredno na Javna agencija Republike Slovenije za zdravila
in medicinske pripomocke, Sektor za farmakovigilanco

Nacionalni center za farmakovigilanco
Slovenceva ulica 22

SI-1000 Ljubljana

Tel: +386 (0)8 2000 500

e-posta: h-farmakovigilanca@jazmp.si
spletna stran: www.jazmp.si

S tem, ko porocate o neZelenih ucinkih, lahko prispevate k zagotovitvi vec
informacij o varnosti tega zdravila.

5. Shranjevanje zdravila Orfadin

Zdravilo shranjujte nedosegljivo otrokom!

Tega zdravila ne smete uporabljati po datumu izteka roka uporabnosti, ki

je naveden na plastenki in Skatli poleg oznake »EXP«. Datum izteka roka
uporabnosti se nanasa na zadnji dan navedenega meseca.

Shranjujte v hladilniku (2 °C- 8 °C).

Ne zamrzuijte.

Steklenico shranjujte v pokoncnem poloZaju.

Po prvem odprtju lahko zdravilo shranjujete najve¢ 2 meseca pri temperaturi
do 25 °C, potem ga je treba zavredi.

Ne pozabite na vsebniku oznaciti datuma, ko ste zdravilo vzeli iz hladilnika.
Zdravila ne smete odvreci v odpadne vode ali med gospodinjske odpadke.
36

Faks: +386 (0)8 2000 510

0 nacinu odstranjevanja zdravila, ki ga ne potrebujete ve, se posvetujte s
farmacevtom. Taksni ukrepi pomagajo varovati okolje.

6. Vsebina pakiranja in dodatne informacije

Kaj vsebuje zdravilo Orfadin

- Ucinkovina je nitizinon. En ml vsebuje 4 mg nitizinona.

- Druge sestavine zdravila so hidroksipropil metilceluloza, glicerol (glejte
poglavje 2), polisorbat 80, natrijev benzoat (E211) (glejte poglavje 2),
citronska kislina monohidrat, natrijev citrat (glejte poglavje 2), jagodna
aroma (umetna) in pre¢iscena voda.

Izgled zdravila Orfadin in vsebina pakiranja

Peroralna suspenzija je bela, nekoliko gostejsa motna suspenzija. Preden

steklenico pretresete, je lahko videti kot trdna usedlina na dnu in rahlo

motna tekocina.

Na voljo je v 100 ml rjavi steklenici z belo za otroke varno navojno zaporko.

Ena steklenica vsebuje 90 ml suspenzije.

Eno pakiranje vsebuje eno steklenico, en nastavek za steklenico in tri brizge

za peroralno dajanje.

Imetnik dovoljenja za promet z zdravilom
Swedish Orphan Biovitrum International AB
SE-11276 Stockholm

Svedska

Izdelovalec

Apotek Produktion & Laboratorier AB
Primasvagen 2

SE-14175 Kungens Kurva

Svedska
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Navodilo je bilo nazadnje revidirano dne 12/2019

Podrobne informadije 0 zdravilu so objavljene na spletni strani Evropske
agencije za zdravila http://www.ema.europa.eu, kjer so na voljo tudi
povezave do drugih spletnih strani o redkih boleznih in zdravljenju.
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