FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

PROCYSBI

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

Las noga igenom denna bipacksedel innan du borjar anvanda detta
likemedel. Den innehaller information som ar viktig for dig.

Spara denna information, du kan behéva lasa den igen.

Om du har ytterligare fragor vand dig till lakare eller apotekspersonal.

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

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

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad PROCYSBI ar och vad det anvands for

2. Vad du behdver veta innan du tar PROCYSBI

3. Hur du tar PROCYSBI

4. Eventuella biverkningar

5. Hur PROCYSBI ska férvaras

6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad PROCYSBI ar och vad det anvands for

PROCYSBI innehaller den aktiva substansen cysteamin (aven kallat merkaptamin) och tas for att behandla
nefropatisk cystinos hos barn och vuxna. Cystinos ar en sjukdom som paverkar kroppens funktion och
medfér en onormal ansamling av aminosyran cystin i olika organ i kroppen, t.ex. njurar, égon, muskler,
bukspottkértel och hjarna. Cystinansamling orsakar njurskador och en éverdriven utséndring av glukos,
proteiner och elektrolyter. Olika organ paverkas vid olika aldrar.

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

2. Vad du behover veta innan du tar PROCYSBI

Ta inte PROCYSBI
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om du ar allergisk mot cysteamin (aven kallat merkaptin) eller nagot annat innehallsamne i detta
lakemedel (anges i avsnitt 6),

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

om du ammar.

Varningar och forsiktighet

Tala med lakare eller apotekspersonal innan du tar PROCYSBI.

Eftersom cysteamin som man tar via munnen inte forhindrar att det ansamlas cystinkristaller i 6gat,
ska du fortsatta att ta cysteamindgondroppar enligt Iakarens anvisningar.

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

Patienter som behandlas med hdga doser cysteamin kan 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 sar eller blédning i magsacken och tarmarna hos patienter som far cysteamin (se
avsnitt 4).

Andra symtom fran mage och tarmar, daribland illamaende, krakningar, nedsatt aptit och magont
kan uppstd nar man tar cysteamin. Lakaren kan avbryta behandlingen och dndra dosen om dessa
symtom uppstar.

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

Symtom som krampanfall, trétthet, sémnighet, 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 forekomma en onormal leverfunktion eller ett Iagre antal vita blodceller (leukopeni) nar man
tar cysteamin. Lakaren kommer att kontrollera ditt blodcellsantal och din leverfunktion regelbundet.
Lakaren kommer att kontrollera dig for godartad intrakraniell hypertension (hogt tryck inne i skallen)
(kallas aven pseudotumor cerebri [PTC]) och/eller svullnad av synnerven (papillddem) i samband
med cysteaminbehandling. Du far genomga regelbundna 6gonundersdkningar sa att man kan
upptacka detta tillstand eftersom tidig behandling kan forhindra synnedsattning.

Andra lakemedel och PROCYSBI

Tala om for lakare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.
Om lakaren ordinerar bikarbonat ska du inte ta det samtidigt som PROCYSBI. Ta bikarbonat minst en timme
fore eller minst en timme efter lakemedlet.

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. mjélk eller
yoghurt. Om detta inte ar mdjligt kan du ata en liten mangd (cirka 100 g) mat (helst kolhydrater, t.ex. bréd,
pasta eller frukt) under timmen fére 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 svaljningssvarigheter, se avsnitt 3 "Hur du tar PROCYSBI” under
"Administreringssatt”.

Graviditet och amning
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Om du &r 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 anvanda detta lakemedel om du ar gravid, sarskilt inte under graviditetens férsta tre manader.
Innan du pabérjar behandlingen ska du ha gjort ett graviditetstest med negativt resultat och under
behandlingen ska du anvanda en tillférlitlig preventivmetod. Om du ar kvinna och planerar att bli gravid
eller blir gravid ska du omedelbart tala om det for din lakare. Eventuellt stoppas behandlingen med
lakemedlet eftersom fortsatt behandling kan vara skadlig fér det ofédda barnet.

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

Korformaga och anvandning av maskiner

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

PROCYSBI innehaller hjalpamnen

Detta Idkemedel 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 lakemedel enligt Iakarens eller apotekspersonalens anvisningar. Radfraga lakare eller
apotekspersonal om du ar osaker.

Rekommenderad dos for dig eller ditt barn beror pa din eller ditt barns alder och kroppsvikt. Malet for

underhallsdosen ar 1,3 g/mZ/dag.

Doseringsschema

Ta detta lakemedel tva ganger per dag, var 12:e timme. For att fa storsta méjliga nytta av ldkemedlet bor
du foérs6ka undvika maltider och mejeriprodukter i minst 1 timme fére och 1 timme efter en PROCYSBI-dos.
Om detta inte ar méjligt kan du ata en liten mangd (cirka 100 gram) mat (helst kolhydrater, t.ex. bréd pasta
eller frukt) under timmen fére och efter PROCYSBI-dosen.

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

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

Den vanliga totala dosen ska inte 6verstiga 1,95 g/mz/dag.

Behandlingens langd
Behandling med PROCYSBI ska fortsatta livet ut, enligt Iakarens anvisningar.

Administreringssatt
Du ska endast ta detta lakemedel via munnen.

For att detta Iakemedel ska ge ratt effekt, var noga med féljande:

For patienter som kan svalja kapslarna hela:
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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 stré innehallet dver mat eller vatska enligt nedanstaende
anvisningar.

For patienter som inte kan svalja kapseln hel eller som anvander en sond:_

Strédd dver mat

Oppna de harda enterokaplsarna och stré innehallet (granulatet) éver cirka 100 gram mat sdsom
appelmos 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 ndgon annan syrlig
frukt) eller vatten for att gora det Iattare att svalja 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 an 2 timmar.

Tillférsel via en sond

Oppna de hadrda enterokaplsarna och stré innehallet (granulatet) dver cirka 100 gram &ppelmos eller
sylt. Ror forsiktigt ned granulatet i den mjuka maten sa att den mjuka maten blandas med granulat.
Tillfor 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 pd 60 ml i en kateterspruta rekommenderas f6r anvandning med en rak
sond eller bolussond. Placera 6ppningen pa sprutan med PROCYSBI och matblandningen i
magsondens 6ppning och fyll helt med blandningen. Tryck forsiktigt pa sprutkolven och hall
magsonden vagratt under tillférseln fér att undvika att nagon del blir tilltappt. For att undvika att
nagon del av sonden blir tilltappt rekommenderas ocksa att viskés mat, som dppelmos eller sylt,
anvands och tillférs med en hastighet pa cirka 10 ml var 10:e sekund tills sprutan ar helt tom.
Upprepa ovanstaende stegq 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 appelmos/sylt och granulat fastnar pad gastrostomisondens insida.

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

Be barnets lakare om fullstandiga anvisningar om hur man ger ldkemedlet via sond, och om du far
problem med att sonden tapps till.

Strodd i apelsinjuice eller annan syrlig juice) eller vatten

Oppna de harda enterokaplsarna och strd innehallet (granulat) dver 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 forvara 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 an 30 minuter.

Tillfért som dryckesblandning via doseringsspruta i munnen
Dra upp blandningen i sprutan och tillfor den direkt i munnen.
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Om du inte dricker blandningen omedelbart, kan du forvara 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 an 30 minuter.

Din lakare kan rekommendera eller ordinera att, férutom cysteamin, inkludera ett eller flera kosttillskott for
att ersatta viktiga elektrolyter (salter) som forloras i urinen. Det ar viktigt att du tar dessa tillskott exakt
enligt instruktionerna. Om du missar flera doser av tillskotten eller om du blir svag eller sl6 ska du kontakta
din lakare for att fa anvisningar.

Det ar nddvandigt 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 lakare
anordnar sa att dessa blodtester utférs. Dessa tester maste goras 12,5 timmar efter kvallsdosen dagen fore,
alltsa 30 minuter efter det att du tar ndsta morgondos. Det ar ocksa nédvandigt med regelbundna blod- och
urintester for att mata nivderna 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 mangd av PROCYSBI

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

Om du har glomt att ta PROCYSBI

Om du missar en dos av ldkemedlet ska du ta den sa snart som mojligt. Om det ar mindre an 4 timmar kvar
till nasta dos sa kan du hoppa 6ver den missade dosen och aterga till vanliga medicintider.

Ta inte dubbel dos for att kompensera fér glémd dos.
Om du har ytterligare fragor om anvandningen av detta lakemedel, kontakta ldkare eller apotekspersonal.

4. Eventuella biverkningar

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

Tala genast om for din lakare eller sjukskéterska om du far nagon av nedanstdende biverkningar - du kan
beh6va akut medicinsk behandling:

Svar allergisk reaktion (mindre vanligt): Sok akut lakarhjalp om du har ndgot av dessa tecken pa en
allergisk reaktion: nasselfeber; svart att andas; svullnad i ansikte, lappar, tunga eller svalg.

Om du far ndgon av dessa biverkningar ska du omedelbart kontakta ldkare. Eftersom vissa av dessa
biverkningar ar allvarliga bér du be din lakare att forklara eventuella varningssignaler.

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

Hudutslag: Tala genast om for Iakaren om du far hudutslag. PROCYSBI kan behdva stoppas tillfalligt
tills hudutslagen forsvinner. Om hudutslagen ar svara kan lakaren avsluta cysteaminbehandlingen.
Onormal leverfunktion vid blodtester. Din lakare kontrollerar dig for detta.

Mindre vanliga biverkningar (kan uppkomma hos upp till 1 av 100 personer):
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Hudskador, skelettskador och ledproblem: Behandling med héga doser cysteamin kan gdra att det
uppstar skador i huden. Dessa innefattar striae (ser ut som bristningar), skelettskador (t.ex. fraktur
er), skelettdeformiteter och ledproblem. Undersék din hud medan du tar detta lakemedel. Rapportera
eventuella forandringar till din [akare. Din |akare kontrollerar dig for dessa problem.

Lagt antal vita blodceller. Din I&kare kontrollerar dig for detta.

Symtom fran centrala nervsystemet: Vissa patienter som tar cysteamin har fatt krampanfall,
depression och blivit mycket dasiga (6verdriven sémnighet). Tala om for din 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 ar ett tillstand dar det uppstar ett hdgt tryck i
vatskan som omger hjarnan. Tala genast om for din lakare om du far nagot av féljande symtom
medan du tar PROCYSBI: surrande eller "brusande” ljud i éronen, yrsel, dubbelseende, dimsyn,
nedsatt syn, smarta bakom 6gonen eller smarta vid 6gonrérelser. Din lakare 6vervakar dig med
o6gonundersodkningar for att upptacka och behandla detta problem i god tid. Detta minskar risken for
synnedsattning.

Ovriga biverkningar som listas nedan ar angivna med en berakning av hur ofta de kan
uppkomma med PROCYSBI.

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

illamaende
krédkningar
nedsatt aptit
diarré

feber
somnkansla

Vanliga biverkningar:

huvudvark

encefalopati

magsmarta

dyspepsi

obehaglig andedrakt och kroppslukt
halsbranna

trotthet

Mindre vanliga biverkningar:

bensmarta

skolios (krékning av ryggraden)
benskdrhet

missfargat har

krampanfall

nervositet
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hallucination
effekt pa njurarna som visar sig som svullna armar och ben och viktékning

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med |dkare, apotekspersonal eller sjukskéterska. Detta galler aven eventuella
biverkningar som inte namns i denna information. Du kan ocksa rapportera biverkningar direkt till
Lakemedelsverket, www.lakemedelsverket.se. Genom att rapportera biverkningar kan du bidra till att dka
informationen om lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur PROCYSBI ska forvaras

Forvara detta lakemedel utom syn- och rackhall fér barn.

Anvands fore utgangsdatum som anges pa kartongen och flasketiketten efter EXP. Utgangsdatumet ar den
sista dagen i angiven manad.

Ta inte detta Iakemedel 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 gj frysas. Oppnad férpackning férvaras vid hogst 25 °C. Tillslut
forpackningen val. Ljuskansligt. Fuktkansligt.

Lakemedel ska inte kastas i avloppet. Fraga apotekspersonalen hur man kastar lakemedel som inte langre
anvands. Dessa atgarder ar till for att skydda miljon.

6. Forpackningens innehall och 6vriga upplysningar

Innehallsdeklaration

Den aktiva substansen ar cysteamin (som merkaptaminbitartrat).
PROCYSBI 25 mg harda enterokapslar:
Varje hard enterokapsel innehaller 25 mg cysteamin.

PROCYSBI 75 mg harda enterokapslar:
Varje hard enterokapsel innehaller 75 mg cysteamin.

= Ovriga innehallsamnen ar:
- | kapslarna: mikrokristallin cellulosa, metakrylsyra-etylakrylatsampolymer (1:1), hypromellos,
talk, trietylcitrat, natriumlaurylsulfat (se avsnittet "PROCYSBI innehaller natrium”).
- | kapselskalet: gelatin, titandioxid (E171), indigokarmin (E132).
= I tryckblacket: shellack, povidon (K-17), titandioxid (E171).

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar
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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 barnsakert och har en folieforsegling. Varje flaska
innehaller tva plastbehallare som anvands for extra skydd mot fukt och luft.

PROCYSBI 75 mg ar utformat som bla enterokapslar, harda (21,7 x 7,6 mm). Den morkbla hattan ar
markt "PRO" med vitt black och den ljusbla kapselkroppen ar tryckt med "75 mg” i vitt black. En vit
plastflaska innehaller 250 kapslar. Locket &r 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. Behallarna kan kasseras tillsammans
med flaskan efter anvandning.

Innehavare av godkannande for forsaljning

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

43122 Parma

Italien

Tillverkare

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

Italien

Kontakta ombudet fér innehavaren av godkannandet for forsaljning om du vill veta mer om detta

lakemedel:

Belgié/Belgique/Belgien
Chiesi sa/nv

Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00
bbarapus

Chiesi Bulgaria EOOD
Ten.: + 359 29201205
Cesk4 republika

Chiesi CZ s.r.o.

Tel: + 420 261221745
Danmark

Chiesi Pharma AB

TIf: + 46 8 753 35 20
Deutschland

Chiesi GmbH

Tel: + 49 40 89724-0
Eesti

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: + 43 14073919
EAAGOQ

Chiesi Hellas AEBE

TnA: + 302106179763

Espaia

Lietuva

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: + 43 1 4073919
Luxembourg/Luxemburg
Chiesi sa/nv

Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00
Magyarorszag

Chiesi Hungary Kft.

Tel.: + 36-1-429 1060

Malta

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

Chiesi Pharmaceuticals B.V.
Tel: + 31 88 501 64 00
Norge

Chiesi Pharma AB

TIf: + 46 8 753 35 20
Osterreich

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: + 43 1 4073919

Polska
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Chiesi Espafa, S.A.U.

Tel: + 34 93 494 8000
France

Chiesi S.A.S.

Tél: + 33147688899
Hrvatska

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: + 431 4073919
Ireland

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

Chiesi Pharma AB

Simi: +46 8 753 35 20
ltalia

Chiesi Italia S.p.A.

Tel: + 39 0521 2791
Kompog

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

Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: + 4314073919

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

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

Chiesi Romania S.R.L.
Tel: + 40 212023642
Slovenija

Chiesi Slovenija d.o.0.
Tel: + 386-1-43 00 901
Slovenska republika
Chiesi Slovakia s.r.o.

Tel: + 421 259300060
Suomi/Finland

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

Chiesi Pharma AB

Tel: +46 8 753 35 20

United Kingdom (Northern Ireland)

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

Denna bipacksedel andrades senast 2023-05-26

Ovriga informationskéllor

Ytterligare information om detta Idkemedel finns pa Europeiska ldkemedelsmyndighetens webbplats
http://www.ema.europa.eu.
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