Folheto informativo: Informacéo para o doente

PHEBURANE 483 mg/g granulado
Fenilbutirato de sodio

Leia com atencao todo este folheto antes de comecar a tomar este medicamento, pois contém
informacio importante para si.

. Conserve este folheto. Pode ter necessidade de o ler novamente.

. Caso ainda tenha duvidas, fale com o seu médico ou farmacéutico.

. Este medicamento foi receitado apenas para si. Nao deve da-lo a outros. O medicamento pode
ser-lhes prejudicial mesmo que apresentem os mesmos sinais de doenga.

o Se tiver quaisquer efeitos secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios nao indicados

neste folheto, fale com o seu médico ou farmacéutico. Ver seccao 4.
O que contém este folheto:

O que ¢ PHEBURANE ¢ para que ¢ utilizado

O que precisa de saber antes de tomar PHEBURANE
Como tomar PHEBURANE

Efeitos secundarios possiveis

Como conservar PHEBURANE

Conteudo da embalagem e outras informagoes
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1. O que ¢ PHEBURANE e para que ¢é utilizado

PHEBURANE contém a substancia ativa fenilbutirato de sodio, utilizada para o tratamento de doentes
de todas as idades com disturbios do ciclo da ureia. Estes distirbios raros devem-se a uma deficiéncia
de determinadas enzimas do figado, as quais sdo necessarias para eliminar residuos de azoto sob a
forma de amonia.

O azoto ¢ um bloco de proteinas, as quais constituem uma parte essencial dos alimentos que
ingerimos. Quando o organismo decompde as proteinas apos a ingestdo, os residuos de azoto, sob a
forma de amonia, acumulam-se porque o organismo ndo consegue elimina-los. A amonia é sobretudo
toxica para o cérebro e, nos casos mais graves, podem conduzir a redugdo dos niveis de consciéncia e
a coma.

PHEBURANE ajuda o organismo a eliminar os residuos de azoto, reduzindo a quantidade de amonia
no seu organismo. Contudo, o PHEBURANE deve ser utilizado em conjunto com uma dieta com um
baixo teor em proteinas, concebida especialmente para si pelo médico e pelo dietista. Deve seguir esta
dieta com cuidado.

2. O que precisa de saber antes de tomar PHEBURANE

Niao tome PHEBURANE:

o se € alérgico ao fenilbutirato de sodio ou a qualquer outro componente deste medicamento
(indicados na secg¢do 6),

o se esta gravida,

L se estd a amamentar.

Adverténcias e precaucdes
Fale com o seu médico ou farmacéutico antes de tomar PHEBURANE

o se sofre de insuficiéncia cardiaca congestiva (um tipo de doenca cardiaca em que o coragdo ndo
consegue bombear sangue suficiente para o organismo) ou de uma redugdo da funcao dos rins
. se tem reducdo da fun¢ao dos rins ou do figado, uma vez que o PHEBURANE ¢ eliminado do

organismo através dos rins e do figado.
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O PHEBURANE nao prevenird completamente a ocorréncia de um excesso agudo de amoénia no
sangue, uma doenca que habitualmente constitui uma emergéncia médica Se isto acontecer,
desenvolvera sintomas como sensacao de enjoo (nauseas), vomitos, confusdo, e necessitara de ajuda
médica urgente.

Se necessitar de efetuar analises laboratoriais, ¢ importante prevenir o médico de que se encontra a
tomar PHEBURANE, uma vez que o fenilbutirato de sodio pode interferir com os resultados de certas
analises laboratoriais (como os eletrolitos ou proteinas no sangue, ou testes da funcao hepatica).

Em caso de duvidas, fale com o seu médico ou farmacéutico.

Outros medicamentos e PHEBURANE
Informe o seu médico ou farmacéutico se estiver a tomar, tiver tomado recentemente, ou se vier a
tomar outros medicamentos.

E especialmente importante informar o seu médico caso esteja a tomar medicamentos que contenham:

e valproato (medicamento antiepilético),

e haloperidol (utilizado em determinadas perturbacdes psicoticas),

e corticosteroides (medicamentos semelhantes a cortisona que sdo utilizados para aliviar areas
inflamadas do corpo),

e probenecide (para o tratamento da hiperuricemia, niveis elevados de acido arico no sangue,
associada a gota).

Estes medicamentos podem alterar o efeito do PHEBURANE, fazendo com que necessite de analises
sanguineas mais frequentes. Em caso de duvida quanto aos seus medicamentos conterem estas
substancias, deve confirmar com o seu médico ou farmacéutico.

Gravidez e amamentacio
Nao tome PHEBURANE se estiver gravida, porque este farmaco pode ser prejudicial ao bebé em
gestacao.

Caso se trate de uma mulher suscetivel de ficar gravida, devera utilizar método contracetivo fiavel
durante o tratamento com PHEBURANE. Fale com o seu médico para obter mais pormenores.

Nao tome PHEBURANE se estiver a amamentar, porque este farmaco pode passar para o leite
materno e pode ser prejudicial ao bebé.

Conducio de veiculos e utilizacio de maquinas
E improvavel que PHEBURANE afete a capacidade de conduzir veiculos e de utilizar maquinas.

PHEBURANE contém sodio e sacarose

Este medicamento contém 124 mg (5,4 mmol) de sédio por 1 g de fenilbutirato de sédio. Fale com o
seu médico ou farmacéutico se necessitar de 3 ou mais gramas didrios durante um periodo prolongado,
sobretudo se tiver sido aconselhado a seguir uma dieta com baixo teor de sal (s6dio).

Este medicamento contém 768 mg de sacarose por 1 g de fenilbutirato de sodio. Esta informagao deve
ser tida em consideragdo se tiver diabetes mellitus. Se foi informado pelo seu médico que sofre de
intolerancia a determinados acticares, contacte o seu médico antes de tomar este medicamento.

3. Como tomar PHEBURANE

Tome sempre este medicamento exatamente como indicado pelo seu médico. Fale com o seu médico
ou farmacéutico se tiver dividas.

Dosagem
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A dose diaria de PHEBURANE deve basear-se no seu peso corporal ou superficie corporal e ajustada
de acordo com a sua tolerancia a proteinas e dieta. Ira precisar de se submeter regularmente a analises
sanguineas, a fim de determinar a dose diaria correta. O seu médico ird informa-lo da quantidade de
granulos que deve tomar.

Método de administracio

PHEBURANE deve ser tomado por via oral. Na medida em que se dissolve lentamente,
PHEBURANE néo deve ser administrado através de um tubo de gastrostomia (tubo que atravessa o
abdomen até ao estdmago) ou através de um tubo nasogastrico (tubo que atravessa o nariz até ao
estdmago).

PHEBURANE deve ser tomado com uma dieta de baixo teor de proteinas.

PHEBURANE deve ser tomado com cada refei¢do ou amamentagao. Em criangas pequenas isto pode
ser feito 4 a 6 vezes ao dia.

As doses de PHEBURANE prescritas pelo seu médico sdo expressas em gramas de fenilbutirato de
sodio. E fornecida com este medicamento uma colher-medida calibrada que fornece até 3 g de
fenilbutirato de sodio de cada vez. Utilize esta colher-medida apenas para medir a dose de
PHEBURANE. A colher-medida ndo deve ser utilizada com outros medicamentos.

Para medir a dose:
J As linhas presentes na colher indicam a quantidade de PHEBURANE em gramas de
fenilbutirato de sddio. Retire a quantidade correta conforme prescrito pelo seu médico.

o Deite os granulos diretamente na colher, conforme indicado na imagem (na embalagem exterior
e neste folheto).
o Bata com a colher uma vez numa mesa para obter um nivel horizontal de granulado e continue a

encher conforme necessario.

O granulado pode ser diretamente engolido com uma bebida (agua, sumos de fruta, formulas para
lactentes isentas de proteinas) ou deitado numa colher de alimentos s6lidos (puré de batata ou de
magd). Se misturar com alimentos, ¢ importante que tome o medicamento de imediato. Isso impede
que o granulado apresente qualquer tipo de sabor.

Ira necessitar de tomar este medicamento e de seguir uma dieta durante toda a vida.

Se tomar mais PHEBURANE do que deveria

Doentes que tenham tomado doses de fenilbutirato de sédio muito elevadas experimentaram:
sonoléncia, fadiga, sensacdo de cabega leve e, com menor frequéncia, confusao,

dores de cabega,

alteragoes do paladar (disturbios do paladar),

diminuigdo na audigao,

desorientagao,

deficiéncias na memoria,

agravamento de problemas neuroldgicos ja existentes.

Caso experimente qualquer destes sintomas, devera contactar imediatamente o seu médico ou o
servico de urgéncia do hospital mais proximo para tratamento de suporte.

Caso se tenha esquecido de tomar PHEBURANE

Deve tomar uma dose logo que possivel, com a proxima refei¢do. Garanta um periodo de, pelo menos,
3 horas entre duas doses. Nao tome uma dose a dobrar para compensar uma dose que se esqueceu de
tomar.
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Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagdo deste medicamento, fale com o seu médico ou
farmacéutico.
4. Efeitos secundarios possiveis

Como todos os medicamentos, este medicamento pode causar efeitos secundarios, embora estes ndo se
manifestem em todas as pessoas.

Caso se verifiquem vomitos persistentes, deve contactar imediatamente o seu médico.

Efeitos secundarios muito comuns (podem afetar mais de 1 pessoa em cada 10): periodos menstruais
irregulares e cessacdo dos periodos menstruais nas mulheres férteis.

No caso de ser sexualmente ativa e de o seu periodo parar totalmente, ndo assuma que isto ¢ causado
pelo PHEBURANE. Caso isto acontega, discuta o assunto com o seu médico, porque a auséncia do
seu periodo pode ser causada por gravidez (consulte a sec¢ao anterior “Gravidez e aleitamento”) ou
por menopausa.

Efeitos secundarios frequentes (podem afetar mais de 1 pessoa em cada 100): alteragdes do nimero de
células sanguineas (gldébulos vermelhos, globulos brancos e plaquetas), alteragdes da quantidade de
bicarbonato no sangue, diminui¢do do apetite, depressao, irritabilidade, dor de cabega,
desfalecimentos, retengdo de liquidos (inchago), distirbios do paladar, dor de estdomago, vomitos,
nauseas, prisdo de ventre, odor cutdneo anormal, erupg¢des cutaneas, funcao renal anormal, aumento de
peso e valores de analises laboratoriais alterados.

Efeitos secundarios pouco frequentes (podem afetar mais de 1 pessoa em cada 1 000): deficiéncia de
globulos vermelhos devido a insuficiéncia da medula éssea, contusdes, ritmo cardiaco alterado,
sangramento rectal, inflamagdo do estomago, tlcera do estomago, inflamagdo do pancreas.

Comunicacio de efeitos secundarios

Se tiver quaisquer efeitos secundarios, incluindo possiveis efeitos secundarios ndo indicados neste
folheto, fale com o seu médico ou farmacéutico. Também podera comunicar efeitos secundarios
diretamente através do sistema nacional de notificacdo mencionado no Apéndice V. Ao comunicar
efeitos secundarios, estara a ajudar a fornecer mais informagdes sobre a seguranga deste medicamento.

5. Como conservar PHEBURANE

Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize PHEBURANE ap6s o prazo de validade impresso na embalagem exterior e no rotulo do
frasco apos “VAL”. O prazo de validade corresponde ao ultimo dia do més indicado.

Apds a primeira abertura, PHEBURANE pode ser utilizado durante 45 dias.

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canaliza¢ao ou no lixo doméstico. Pergunte ao seu
farmacéutico como deitar fora os medicamentos que ja ndo utiliza. Estas medidas ajudardo a proteger
o ambiente.

6. Contetido da embalagem e outras informacdes

Qual a composi¢cio de PHEBURANE

A substancia ativa € fenilbutirato de sodio.

Cada grama de granulado contém 483 mg de fenilbutirato de sodio.

Os outros componentes sdo esferas de agucar (sacarose e amido de milho, ver secgdo 2
“PHEBURANE contém sacarose”), hipromelose, etilcelulose N7, macrogol 1500 e povidona K25.
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Qual o aspecto de PHEBURANE e contetido da embalagem
PHEBURANE granulado ¢ de cor branca a bege claro.

O granulado estd embalado num frasco plastico equipado com fecho resistente a abertura por criangas
e um dessecante.

Cada frasco contém 174 g de granulado.

Cada embalagem contém 1 frasco.

E fornecida uma colher-medida calibrada.

Titular da Autorizacio de Introducio no Mercado e Fabricante
Eurocept International BV

Trapgans 5

1244 RL Ankeveen

Holanda

Para quaisquer informacdes sobre este medicamento, queira contactar o representante local do Titular
da Autorizacdo de Introducdo no Mercado:

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Lucane Pharma FrostPharma AB

Tél/Tel: + 33 153 868 750 Tel: +46 775 86 80 02
info@lucanepharma.com info@frostpharma.com
Bbarapus Luxembourg/Luxemburg
Lucane Pharma Lucane Pharma

Ten.: +33 153 868 750 Tél/Tel: + 33 153 868 750
info@lucanepharma.com info@lucanepharma.com
Ceska republika Magyarorszag

Lucane Pharma Lucane Pharma

Tél/Tel: + 33 153 868 750 Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com info@lucanepharma.com
Danmark Malta

FrostPharma AB Lucane Pharma

TIf: +45 808 20 101 Tel: +33 153 868 750
info@frostpharma.com info@lucanepharma.com
Deutschland Nederland

Lucane Pharma Eurocept International BV
Tel: +33 153 868 750 Tel: +31 35 528 39 57
info@lucanepharma.com info@euroceptpharma.com
Eesti Norge

FrostPharma AB FrostPharma AB

Tel: +46 775 86 80 02 TIf: +47 81503 175
info@frostpharma.com info@frostpharma.com
EAMGSa Osterreich

Lucane Pharma Lucane Pharma

TnA: +33 153 868 750 Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com info@lucanepharma.com
Espaia Polska

Lucane Pharma Lucane Pharma
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Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

France

Lucane Pharma

Tél: + 33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Hrvatska

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Ireland

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Island

FrostPharma AB

Simi: +46 775 86 80 02
info@frostpharma.com

Italia

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Kvnpog

Lucane Pharma

TnA: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Latvija

FrostPharma AB

Tel: +46 775 86 80 02
info@frostpharma.com

Este folheto foi revisto pela ultima vez em

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Portugal

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Romania

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Slovenija

Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Slovenska republika
Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Suomi/Finland
FrostPharma AB

Puh/Tel: +35 875 32 51 209
info@frostpharma.com

Sverige

FrostPharma AB

Tel: +46 775 86 80 02
info@frostpharma.com

United Kingdom
Lucane Pharma

Tel: +33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Esta disponivel informagdo pormenorizada sobre este medicamento no sitio da internet Agéncia
Europeia de Medicamentos em http://www.ema.europa.eu/.

Também existem ligagdes para outros sitios da internet sobre doengas raras e tratamentos.
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