Folheto informativo: Informacéo para o utilizador

PROCYSBI 75 mg granulado gastrorresistente
PROCYSBI 300 mg granulado gastrorresistente

cisteamina (bitartrato de mercaptamina)

Leia com atencio todo este folheto antes de comecar a utilizar este medicamento, pois contém

informacao importante para si.

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

- Caso ainda tenha davidas, 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 doenca.

- Se tiver quaisquer efeitos indesejaveis, incluindo possiveis efeitos indesejaveis ndo indicados
neste folheto, fale com o seu médico ou farmacéutico. Ver sec¢do 4.

O que contém este folheto:

1. O que ¢ PROCYSBI e para que ¢ utilizado

2. O que precisa de saber antes de tomar PROCY SBI
3. Como tomar PROCYSBI

4, Efeitos indesejaveis possiveis

5. Como conservar PROCYSBI

6.

Contetido da embalagem e outras informagdes

1. O que ¢ PROCYSBI e para que ¢é utilizado

PROCYSBI contém a substéncia ativa cisteamina (também conhecida como mercaptamina) e €
tomado para o tratamento da cistinose nefropatica em criangas e adultos. A cistinose ¢ uma doenca que
afeta 0 modo de funcionamento do organismo, com uma acumulag@o anormal do aminoacido cistina
em diversos 6rgaos do corpo como, por exemplo, rins, olhos, misculos, pancreas e cérebro. A
acumulagdo de cistina provoca danos nos rins e a excrecao de quantidades excessivas de glicose,
proteinas e eletrolitos. Diferentes 6rgdos sdo afetados em diferentes idades.

PROCYSBI ¢ um medicamento que reage com a cistina para reduzir o seu nivel dentro das células. O
tratamento com cisteamina deve ser iniciado rapidamente ap6s a confirmacao do diagnostico de
cistinose, para obter o maximo beneficio.

2. O que precisa de saber antes de tomar PROCYSBI

Nio tome PROCYSBI

- se tem alergia a cisteamina (também conhecida como mercaptamina) ou a qualquer outro
componente deste medicamento (indicados na secgdo 6);

- se tem alergia a penicilamina (ndo se trata da “penicilina”, mas sim de um medicamento
utilizado para o tratamento da doenga de Wilson);

- se estd a amamentar.

Adverténcias e precaucoes
Fale com o seu médico ou farmacéutico antes de tomar PROCY SBI.

- Na medida em que a cisteamina oral ndo impede a acumulacdo de cristais de cistina no olho,
deve continuar a usar a solucdo oftalmica de cisteamina receitada pelo seu médico.

- Podem ocorrer lesdes graves na pele dos doentes tratados com doses altas de cisteamina. O seu
médico ird monitorizar a sua pele e os seus 0ssos regularmente e reduzir ou suspender o
tratamento se necessario (ver seccao 4).
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- Podem ocorrer ulceras e hemorragias no estdbmago e intestinos nos doentes a receberem
cisteamina (ver secgao 4).

- Outros sintomas intestinais, incluindo nauseas, vomitos, falta de apetite e dores de estdmago,
podem ocorrer com a cisteamina. Neste caso, o seu médico pode interromper o tratamento e
alterar a sua dose.

- Fale com o seu médico se tiver sintomas pouco habituais no estdmago ou alteracdes nos
sintomas no estdomago.

- Sintomas como convulsdes, cansago, sonoléncia, depressdo e doencgas cerebrais (encefalopatia)
podem ocorrer com a cisteamina. No caso de desenvolvimento desses sintomas, informe o seu
médico, o qual ajustara a sua dose.

- Uma fungdo dos rins anormal ou uma diminui¢ao dos globulos brancos (leucopenia) podem
ocorrer com a utilizag¢do de cisteamina. O seu médico ird monitorizar regularmente a contagem
dos globulos no sangue e a fungdo do figado.

- O seu médico ira monitoriza-lo para detetar a presenga de hipertensdo intracraniana benigna (ou
pseudotumor cerebral [PTC]) e/ou inchago do nervo 6tico (papiledema) associada ao tratamento
com a cisteamina. Sera submetido a exames oculares regulares para identificar esta doenca,
considerando que o tratamento precoce pode impedir a perda de visdo.

Outros medicamentos e PROCYSBI

Informe o seu médico ou farmacéutico se estiver a tomar, tiver tomado recentemente, ou se vier a
tomar outros medicamentos. Se o seu médico lhe receitar bicarbonato, ndo o tome em simultdneo com
PROCYSBI; tome o bicarbonato pelo menos uma hora antes ou pelo menos uma hora depois do
medicamento.

PROCYSBI com alimentos e bebidas

Durante pelo menos 1 hora antes e 1 hora depois de tomar PROCYSBI, tente evitar refeicdes que
sejam ricas em gorduras ou proteinas, assim como todos os alimentos ou liquidos que possam diminuir
a acidez no estomago, como leite ou iogurte. Se tal ndo for possivel, pode comer uma pequena
quantidade (cerca de 100 gramas) de alimentos (de preferéncia hidratos de carbono, p. ex., pao, massa,
fruta) na hora que antecede e na hora que se segue a administracdo de PROCYSBI.

Ver também a secgdo 3 “Como tomar PROCYSBI — Modo de administragio”.

Gravidez e amamentacio
Se esta gravida ou a amamentar, se pensa estar gravida ou planeia engravidar, consulte o seu médico
ou farmacéutico antes de tomar este medicamento.

Nao deve utilizar este medicamento se esta gravida, sobretudo durante o primeiro trimestre. Antes de
iniciar o tratamento deve ter um teste de gravidez com um resultado negativo e durante o tratamento
deve utilizar métodos contracetivos adequados. Se for mulher e planear engravidar ou se ficar gravida,
consulte de imediato o seu médico para suspender o tratamento com este medicamento, pois a
continuagdo do tratamento pode ser prejudicial para o feto.

Nao utilize este medicamento se estiver a amamentar (ver sec¢do 2, em “Nao tome PROCYSBI”).

Conducio de veiculos e utilizacdo de maquinas

Este medicamento pode causar alguma sonoléncia. Depois de iniciar o tratamento, ndo deve conduzir,
utilizar maquinas ou realizar outras atividades perigosas enquanto ndo souber como o medicamento o
afeta.

PROCYSBI contém sodio

Este medicamento contém menos do que 1 mmol (23 mg) de sodio por dose, ou seja, é praticamente
“isento de sodio”.
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3. Como tomar PROCYSBI

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

A dose recomendada para si para ou para o seu filho dependera do seu peso e idade ou do peso ¢ idade
do seu filho. A dose de manutengio pretendida é de 1,3 g/m*/dia.

Calendario de administracao

Tome este medicamento duas vezes por dia, de 12 em 12 horas. Para obter o beneficio maximo deste
medicamento, tente evitar refeicdes e produtos lacteos durante pelo menos 1 hora antes e 1 hora depois
da administracdo de PROCYSBI. Se tal ndo for possivel, pode comer uma pequena quantidade (cerca
de 100 gramas) de alimentos (de preferéncia hidratos de carbono, p. ex., pdo, massa, fruta) na hora que
antecede e na hora que se segue a administracdo de PROCYSBI.

E importante tomar PROCYSBI de forma constante ao longo do tempo.
Nao aumente nem reduza a quantidade de medicamento sem a aprovagdo do médico.
A dose total habitual nio devera exceder 1,95 g/m*/dia.

Duracéo do tratamento
O tratamento com PROCY SBI deve manter-se por toda a vida, segundo as instru¢cdes do seu médico.

Modo de administracio
S6 deve tomar este medicamento por via oral.

Cada saqueta so pode ser utilizada uma vez.

Para que este medicamento funcione corretamente, deve proceder do seguinte modo:
Abra a saqueta e polvilhe todo o granulado sobre os alimentos (por exemplo, puré de maga ou
compota de fruta) e coma ou administre através de sondas de alimenta¢do ou misturado com
uma bebida acida (por exemplo, sumo de laranja ou qualquer sumo 4cido) ou 4gua e beba. Nao
esmague ou mastigue o granulado.

Polvilhar sobre os alimentos

Abra a saqueta e polvilhe todo o granulado sobre cerca de 100 gramas de alimentos, tais como
puré de maga ou compota de fruta. Misture cuidadosamente o granulado nos alimentos moles,
criando uma mistura de granulado e alimentos. Coma toda a mistura. Em seguida, beba cerca de
250 ml de um liquido acido (por exemplo, sumo de laranja ou qualquer sumo de frutas acido) ou
agua para facilitar a ingestdo da mistura.

Se ndo consumir a mistura imediatamente, pode refrigera-la (2°C—8°C) desde o momento da
preparagdo até ao momento da administracao e deve consumi-la no espago 2 horas apos a
preparacdo. Nenhuma porcao da mistura deve ser guardada para além dessas 2 horas.

Administrar através de uma sonda de alimentagio

Abra a saqueta e polvilhe o granulado sobre cerca de 100 gramas de puré de maga ou compota
de fruta. Misture cuidadosamente o granulado nos alimentos moles, criando uma mistura de
granulado e alimentos. Administre a mistura por meio de uma sonda de gastrostomia, sonda
nasogastrica ou sonda de gastrostomia-jejunostomia utilizando uma seringa com bico para
cateter. Antes da administragdo de PROCYSBI: solte o botdo do tubo G ¢ ligue a sonda. Irrigue
com 5 ml de agua para limpar o botdo. Aspire a mistura para dentro da seringa. Recomenda-se
um volume méaximo de 60 ml da mistura numa seringa com bico para cateter para utilizacao
com uma sonda reta ou de bolus. Coloque a abertura da seringa que contém a mistura de
PROCYSBI ¢ alimentos dentro da abertura da sonda de alimentagdo e encha completamente
com a mistura: pressione a seringa com suavidade e mantenha a sonda horizontal durante a
administragio para ajudar a evitar entupimentos. E sugerido utilizar um alimento viscoso, tal
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como puré de maga ou compota de fruta a uma velocidade de cerca de 10 ml a cada 10 segundos
até a seringa estar totalmente vazia, para evitar entupimentos. Repita o passo acima descrito até
toda a mistura ser administrada. Apés a administracdo de PROCY SBI, aspire 10 ml de sumo de
frutas ou agua para outra seringa e lave o tubo G, certificando-se de que nenhuma porgdo da
mistura de PROCYSBI e alimentos fica agarrada ao tubo G.

Se ndo consumir a mistura imediatamente, pode refrigera-la (2°C-8°C) desde o momento da
preparacgdo até ao momento da administracdo e deve consumi-la no espago de 2 horas apods a
preparagdo. Nenhuma porgdo da mistura deve ser guardada para além dessas 2 horas.

Consulte o médico da crianga para obter instru¢cdes completas sobre como administrar
corretamente o medicamento através de tubos de alimentagdo géstrica e se tiver problemas de
entupimento.

Polvilhar sobre sumo de laranja, qualquer sumo de frutas dcido ou agua

Abra a saqueta e polvilhe o granulado sobre cerca de 100 ml a 150 ml de um sumo de frutas
acido (por exemplo, sumo de laranja ou qualquer sumo de frutas acido) ou agua. Misture
cuidadosamente a mistura liquida de PROCY SBI durante 5 minutos num copo ou agite
cuidadosamente durante 5 minutos num copo com tampa (por exemplo, um copo «de bebé») e
beba a mistura.

Se ndo beber a mistura imediatamente, pode refrigera-la (2°C—8°C) desde o momento da
preparagdo até ao momento da administracao e deve consumi-la no espaco de 30 minutos apos a
preparagdo. Nenhuma porgdo da mistura deve ser guardada para além desses 30 minutos.

Administrar a mistura liquida com uma seringa oral

Aspire a mistura liquida para uma seringa doseadora e administre diretamente na boca.

Se ndo beber a mistura imediatamente, pode refrigera-la (2°C—8°C) desde o momento da
preparagdo até ao momento da administracao e deve consumi-la no espaco de 30 minutos apos a
preparagdo. Nenhuma porcao da mistura deve ser guardada para além desses 30 minutos.

O seu médico podera recomendar ou prescrever a inclusio, para além da cisteamina, de um ou mais
suplementos para substituir eletrdlitos importantes que se perdem por eliminagdo através dos rins. E
importante tomar estes suplementos exatamente conforme as instru¢des. Se omitir varias doses destes

suplementos ou se sentir fraqueza ou sonoléncia, contacte o seu médico para obter instrucdes.

E necessario realizar analises regulares ao sangue para medir a quantidade de cistina no interior dos
globulos brancos e/ou a concentracdo de cisteamina no sangue, para ajudar a determinar a dose correta
de PROCYSBI. Cabe a si ou ao seu médico providenciar a realizagcdo dessas analises sanguineas.
Estas analises devem ser obtidas 12,5 horas apos a dose da noite do dia anterior e, posteriormente,

30 minutos apods a administracdo da dose da manha seguinte. Sdo igualmente necessarias analises
regulares ao sangue e a urina para determinar os niveis dos eletrélitos mais importantes do organismo
e também para o seu médico ajustar corretamente as doses destes suplementos.

Se tomar mais PROCYSBI do que deveria
Deve contactar de imediato o seu médico ou servi¢o de urgéncias do hospital se tomar mais
PROCYSBI do que deveria. Pode ficar sonolento.

Caso se tenha esquecido de tomar PROCYSBI

Se nao tomou uma dose do medicamento, devera toma-la o mais brevemente possivel. No entanto, se
estiver a menos de 4 horas da dose seguinte, deixe passar a dose em falta e mantenha o esquema
posolodgico habitual.

Nao tome uma dose a dobrar para compensar uma dose que se esqueceu de tomar.

Caso ainda tenha duvidas sobre a utilizagao deste medicamento, fale com o seu médico ou
farmacéutico.
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4. Efeitos indesejaveis possiveis

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

Se tiver algum dos seguintes efeitos indesejaveis, fale de imediato com o seu médico ou

enfermeiro — pode necessitar de tratamento médico urgente:

- Reacdo alérgica grave (pouco frequente): procure ajuda médica de urgéncia se apresentar algum
dos seguintes sinais de uma reacao alérgica: urticaria (reagdo da pele que causa manchas
vermelhas ou brancas e comichao), dificuldades respiratdrias, inchago do rosto, labios, lingua ou
garganta.

No caso de aparecimento de algum dos efeitos indesejaveis a seguir indicados, contacte de imediato o
seu médico. Uma vez que alguns destes efeitos indesejaveis sdo considerados graves, peca ao seu
médico que lhe explique os sinais de alerta para estes sintomas.

Efeitos indesejaveis frequentes (podem afetar até 1 em cada 10 doentes):

- Erupc¢do cutanea (reacdo na pele): informe de imediato o seu médico se surgir uma erupgao
cutanea. E possivel que PROCYSBI tenha de ser temporariamente suspenso até ao
desaparecimento da erupgdo cutanea. Se a erupgdo cutanea for grave, o seu médico pode
interromper o tratamento com a cisteamina.

- Funcdo do figado anormal nas analises de sangue. O seu médico ira manter este ponto sob
vigilancia.

Efeitos indesejaveis pouco frequentes (podem afetar até 1 em cada 100 doentes):

- Lesoes cutaneas (lesdes na pele), lesdes dsseas e problemas das articulagdes: o tratamento com
doses altas de cisteamina pode levar ao desenvolvimento de lesdes cutineas. Estas incluem
estrias na pele, lesoes nos ossos (como fraturas), deformidades osseas e problemas nas
articulagdes. Examine a sua pele durante a toma deste medicamento. Comunique quaisquer
alteracdes ao seu médico. O seu médico ird monitoriza-lo.

- Diminuicao do nimero de gloébulos brancos. O seu médico ira monitoriza-lo.

- Sintomas do sistema nervoso central: alguns doentes a tomarem cisteamina desenvolveram
convulsoes, depressao e ficaram sonolentos (sonoléncia excessiva). Informe o seu médico em
caso de aparecimento destes sintomas.

- Problemas de estdmago e intestinos (gastrointestinais): os doentes a tomarem cisteamina
desenvolveram ulceras e hemorragias. Informe de imediato o seu médico se tiver dores de
estbmago ou se vomitar sangue.

- Foi comunicada a ocorréncia de hipertensao intracraniana benigna, também denominada
pseudotumor cerebral, com o uso de cisteamina. Esta é uma doenga na qual se verifica pressdo
alta no liquido que rodeia o cérebro. Informe de imediato o seu médico se desenvolver algum
dos seguintes sintomas durante a toma de PROCY SBI: zumbidos nos ouvidos, tonturas, visao
dupla, visdo turva, perda de visdo, dor atras do olho ou dor associada ao movimento ocular. O
seu médico ird monitoriza-lo por meio de exames oculares de modo a detetar e tratar
precocemente este problema. Isto ird ajudar a diminuir a probabilidade de perda de visao.

Os outros efeitos indesejaveis a seguir referidos sao indicados com uma estimativa da frequéncia com
que podem ocorrer com PROCYSBI.

Efeitos indesejaveis muito frequentes (podem afetar mais de 1 doente em cada 10):
- nauseas

- vOmitos

- perda de apetite

- diarreia

- febre

- sensac¢do de sonoléncia

58



Efeitos indesejaveis frequentes:

- dor de cabega

- encefalopatia

- dor abdominal

- dispepsia

- mau halito e odor corporal desagradavel
- azia

- cansaco.

Efeitos indesejaveis pouco frequentes:

- dores nas pernas

- escoliose (desvio na coluna vertebral)

- fragilidade dssea

- descoloragdo do cabelo

- convulsdes

- nervosismo

— alucinagoes

- efeito sobre os rins, sob a forma de inchago das maos e pés e aumento de peso.

Comunicacio de efeitos indesejaveis

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

5. Como conservar PROCYSBI
Manter este medicamento fora da vista e do alcance das criangas.

Nao utilize este medicamento apos o prazo de validade impresso na embalagem exterior e na saqueta,
apos EXP. O prazo de validade corresponde ao tltimo dia do més indicado.

Conservar no frigorifico (2°C-8°C). Nao congelar.

Manter as saquetas dentro da embalagem exterior para proteger da luz e da humidade.

As saquetas por abrir podem ser conservadas durante um periodo inico maximo de 4 meses fora do
frigorifico, a uma temperatura inferior a 25°C. Apds esse periodo, o medicamento tem de ser
eliminado.

Cada saqueta destina-se apenas a uma Unica utilizagao.

Nao deite fora quaisquer medicamentos na canalizacdo. 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 composicio de PROCYSBI

- A substancia ativa € cisteamina (sob a forma de bitartrato de mercaptamina).
PROCYSBI 75 mg granulado gastrorresistente
Cada saqueta de granulado gastrorresistente contém 75 mg de cisteamina.

PROCYSBI 300 mg granulado gastrorresistente
Cada saqueta de granulado gastrorresistente contém 300 mg de cisteamina.
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- Os outros componentes sdo: celulose microcristalina, copolimero acido metacrilico-acrilato de
etilo (1:1), hipromelose, talco, citrato trietilico, laurilsulfato de sodio (ver secgdo “PROCYSBI

contém s6dio”).

Qual o aspeto de PROCYSBI e conteuido da embalagem

- PROCYSBI 75 mg apresenta-se sob a forma de um granulado gastrorresistente branco a

esbranquicado. Cada embalagem contém 120 saquetas.

- PROCYSBI 300 mg apresenta-se sob a forma de um granulado gastrorresistente branco a

esbranquicado. Cada embalagem contém 120 saquetas.

Titular da Autorizacio de Introducio no Mercado

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

43122 Parma

Italia

Fabricante

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

Italia

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

Belgié/Belgique/Belgien
Chiesi sa/nv
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00

Buarapus
Chiesi Bulgaria EOOD
Ten.: +359 29201205

Ceska republika
Chiesi CZ s.r.o.
Tel: +420 261221745

Danmark
Chiesi Pharma AB
TIf: +46 8 753 3520

Deutschland
Chiesi GmbH
Tel: +49 40 89724-0

Eesti
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

E\MGda
Chiesi Hellas AEBE
TnA: +30210 6179763

Espaiia
Chiesi Espaia, S.A.U.
Tel: + 34 93 494 8000
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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 3520

Osterreich
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 1 4073919

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



France
Chiesi S.A.S.
Tél: +33 1 47688899

Hrvatska
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

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

Island
Chiesi Pharma AB
Simi: +46 8 753 35 20

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

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

Latvija
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 1 4073919

Este folheto foi revisto pela ultima vez em

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

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

Slovenija
Chiesi Slovenija d.o.o.
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 3520

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

United Kingdom (Northern Ireland)
Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tel: +39 0521 2791

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