FASS ()

Bipacksedel: Information till anvandaren

PHEBURANE

483 mqg/g granulat
natriumfenylbutyrat

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

~ Spara denna information, du kan behova lasa den igen.

"~ Om du har ytterligare fragor vand dig till Iakare 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 aven eventuella biverkningar som inte namns i
denna information. Se avsnitt 4.

| denna bipacksedel finner du information om:

1. Vad PHEBURANE ar och vad det anvands for
2. Vad du behover veta innan du tar PHEBURANE
3. Hur du tar PHEBURANE

4. Eventuella biverkningar
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5. Hur PHEBURANE ska forvaras
6. Forpackningens innehall och évriga upplysningar

1. Vad PHEBURANE ar och vad det anvands for

PHEBURANE innehaller den aktiva substansen natriumfenylbutyrat
som anvands for att behandla patienter i alla aldrar med
ureaomsattningssjukdomar. Dessa sallsynta sjukdomar beror pa en
brist pa vissa leverenzymer som ar nédvandiga for att utsondra
restkvave i form av ammoniak.

Kvave ar en byggsten i proteiner, som ar en viktig del av den mat
vi ater. Nar kroppen bryter ner proteinerna vi ater ansamlas
restkvave i form av ammoniak, eftersom kroppen inte kan utsondra
det. Ammoniak ar speciellt giftigt fér hjarnan och leder i svara fall
till sankt medvetandegrad och koma.

PHEBURANE hjalper kroppen att utsondra restkvave och reducerar

mangden ammoniak i din kropp. PHEBURANE ska dock kombineras

med en proteinreducerad kost som ar speciellt framtagen for dig av
lakaren eller dietisten. Denna diet maste fdljas noga.

2. Vad du behover veta innan du tar PHEBURANE

Ta inte PHEBURANE:

® om du ar allergisk mot natriumfenylbutyrat eller nagot annat
innehallsédmne i detta |dkemedel (anges i avsnitt 6);
om du ar gravid;
om du ammar.

Varningar och forsiktighet
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Tala med lakare eller apotekspersonal innan du tar PHEBURANE om
du:

® lider av kronisk hjartsvikt (en typ av hjartsjukdom dar hjartat
inte formar pumpa tillrackligt med blod i kroppen) eller en
nedsattning av din njurfunktion;

® har nedsatt njur- eller leverfunktion, eftersom PHEBURANE
utsondras fran kroppen genom njurarna och levern.

PHEBURANE forhindrar inte att ett akut overskott av ammoniak i
blodet uppkommer, ett tillstand som vanligen innebar ett behov av
akutsjukvard. Om detta sker kommer du att fa symtom sasom
illamaende, krakningar och forvirring och kommer att behdva akut
medicinsk vard.

Om du behdver gora laboratorietester ar det viktigt att paminna
doktorn om att du tar PHEBURANE, eftersom natriumfenylbutyrat
kan paverka resultaten av vissa laboratorietester (sasom elektrolyt
er eller protein i blodet eller tester av leverfunktionen).

Om du kanner dig det minsta osaker vand dig till [akare eller
apotekspersonal.

Andra lakemedel och PHEBURANE

Tala om for [akare eller apotekspersonal om du tar, nyligen har
tagit eller kan tankas ta andra lakemedel.

Det ar sarskilt viktigt att du talar om for din lakare om du tar
lakemedel som innehaller:

® valproat (ett Iakemedel mot epilepsi),
® haloperidol (anvands vid vissa psykotiska stérningar),
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® kortikosteroider (lakemedel som anvands for att lindra
inflammerade omraden av kroppen)

® probenicid (fér behandling av hyperurikemi, forhojda nivaer av
urinsyra i blodet forknippat med gikt).

Dessa lakemedel kan paverka effekten av PHEBURANE och du kan
behdva gora tatare kontroller av blodet. Om du ar osaker pa om
dina lakemedel innehaller dessa substanser, ska du fraga din
lakare eller apotekspersonal.

Graviditet och amning

Anvand inte PHEBURANE om du ar gravid, eftersom detta
lakemedel kan skada fostret.

Om du ar en kvinna som kan bli gravid, maste du anvanda ett
tillforlitligt preventivmedel under behandlingen med PHEBURANE.
Tala med lakare for narmare information.

Anvand inte PHEBURANE om du ammar, eftersom detta lakemedel
kan passera over till brostmjolken och skada barnet.

Korformaga och anvandning av maskiner
PHEBURANE paverkar troligtvis inte formagan att framféra fordon
och anvanda maskiner.

PHEBURANE innehaller natrium och sackaros

Detta lakemedel innehaller 124 mg (5,4 mmol) natrium per gram
natriumfenylbutyrat. Tala med din lakare eller apotekare om du
behover 3 gram eller mer dagligen under en langre period, i
synnerhet om du har ordinerats saltfattig kost.
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Detta lakemedel innehaller 768 mg sackaros per gram
natriumfenylbutyrat. Detta bor beaktas om du har diabetes
mellitus. Om du har fatt veta av din ldkare att du inte tal vissa
sockerarter bor du kontakta din lakare innan du tar detta
lakemedel.

3. Hur du tar PHEBURANE

Ta alltid detta lakemedel enligt l1akarens anvisningar. Radfraga
lakare eller apotekspersonal om du ar osaker.

Dosering

Den dagliga dosen av PHEBURANE bygger pa din kroppsvikt eller
kroppsyta och justeras efter din formaga att tala protein och din

kost. Du kommer att behova regelbundna blodprovskontroller for
att faststalla ratt daglig dosering. Din lakare kommer att tala om
hur mycket granulat du skall ta.

Administreringssatt

PHEBURANE skall intas via munnen. Eftersom det loser upp sig
langsamt ska inte PHEBURANE ges genom en gastrostomi
(madfistel, ett ror som gar genom bukvaggen till magsacken) eller
genom en magsond (en slang som gar genom néasan till
magsacken).

PHEBURANE maste tas med en speciell proteinreducerad kost.

Du ska ta PHEBURANE vid varje maltid eller matning. Hos sma barn
kan detta vara 4 till 6 ganger per dag.

Den dos PHEBURANE som ordinerats av din [akare uttrycks i gram
natriumfenylbutyrat. En kalibrerad doseringssked som ger upp till 3
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g natriumfenylbutyrat at gangen levereras med detta ldkemedel.
Anvand endast denna doseringssked for att mata upp dosen
PHEBURANE. Doseringsskeden far inte anvandas for nagot annat
lakemedel.

Mat upp dosen sa har:

® Linjerna pa skeden anger mangden PHEBURANE i gram
natriumfenylbutyrat. Ta ratt mangd enligt [akarens ordination.

® Hall granulat direkt i skeden enligt bilden (pa ytterkartongen
och i denna bipacksedel).

® Knacka skeden en gang mot ett bord for att fa granulatet att
ligga vagratt och fortsatt fylla pa om sa behdvs.

Granulatet kan svaljas direkt med en dryck (vatten, fruktjuice,
proteinfri modermjoélksersattning) eller strés pa en sked med fast
foda (potatismos eller appelmos). Om du blandar det med mat ar
det viktigt att du tar det omedelbart sa att granulatet inte utvecklar
nagon smak.

Du maste ta detta ldakemedel och ata en sarskild kost hela livet,

Om du har tagit for stor mangd av PHEBURANE

Patienter som har tagit mycket hoga doser av natriumfenylbutyrat
upplevde:

® somnighet, trotthet, yrsel och vid mer sallsynta tillfallen
forvirring,
huvudvark,
forandrad smakuppfattning,
nedsatt horsel,
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® desorientering,
® forsamrat minne,
® forsamring av befintliga neurologiska tillstand.

Om du upplever nagon av dessa symtom, ska du omedelbart
kontakta din lakare eller narmaste akutmottagning for stodjande
behandling.

Om du har glomt att ta PHEBURANE

Ta nasta dos sa snart som mojligt vid nasta maltid. Forsakra dig om
att det ar minst 3 timmar mellan tva doser. Ta inte dubbel dos for
att kompensera for glomd dos.

Om du har ytterligare fragor om detta ldkemedel, vand dig till
lakaren eller apotekspersonalen.

4. Eventuella biverkningar

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

Om upprepade krakningar upptrader, skall du kontakta din lakare
omedelbart.

Mycket vanliga biverkningar (kan forekomma hos fler an 1 av

10 patienter):

oregelbundna menstruationer eller uteblivna menstruationer hos
fertila kvinnor.

Om du ar sexuellt aktiv och menstruationerna upphor helt, ta inte
for givet att detta har orsakats av PHEBURANE. Om detta intraffar,
bor du diskutera det med din lakare, eftersom utebliven
menstruation ocksa kan bero pa graviditet (se avsnittet om
graviditet och amning ovan) eller klimakteriet.
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Vanliga biverkningar (kan forekomma hos fler an 1 av

100 patienter):

forandrat antal blodkroppar (roda blodkroppar, vita blodkroppar
och blodplattar), forandringar av mangden bikarbonat i blodet,
minskad aptit, depression, irritabilitet, huvudvark, svimning,
vatskeansamling (svullnad), smakforandringar, buksmartor,
krakningar, illamaende, forstoppning, onormal hudlukt, utslag,
onormal njurfunktion, viktokning, forandrade laboratorietestvarden.

Mindre vanliga biverkningar (kan férekomma hos fler an 1 av

1 000 patienter):

brist pa roda blodkroppar pa grund av benmargssvikt, uppkomst av
blamarken, féorandrad hjartrytm, andtarmsblédningar,
maginflammation, magsar, inflammation i bukspottkorteln.

Rapportering av biverkningar

Om du far biverkningar, tala med lakare, apotekspersonal eller
sjukskoterska. 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 6ka informationen om
lakemedels sakerhet. Postadress

Lakemedelsverket
Box 26
751 03 Uppsala

5. Hur PHEBURANE ska forvaras

Forvara detta ldakemedel utom syn- och rackhall fér barn.
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http://www.lakemedelsverket.se/

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

PHEBURANE kan anvandas inom 45 dagar efter att forpackningen
oppnats.

Lékemedel ska inte kastas i avloppet eller bland hushallsavfall.
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 natriumfenylbutyrat.

Varje gram granulat innehaller 483 mg natriumfenylbutyrat.
Ovriga innehallsamnen ar: sockerkulor (sackaros och
majsstarkelse, se avsnitt 2 PHEBURANE innehaller sackaros),
hypromellos, etylcellulosa N7, makrogol 1500, povidon K25.

Lakemedlets utseende och forpackningsstorlekar
PHEBURANE granulat ar vitt till benvitt.

Granulatet ar forpackat i en plastflaska med barnskyddande
forslutning och torkmedel.

Varje flaska innehaller 174 g granulat.

Varje kartong innehaller en flaska.

En kalibrerad doseringssked medfdljer.
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Innehavare av godkdannande for forsaljning och
tillverkare

Eurocept International BV
Trapgans 5

1244 RL Ankeveen
NEDERLANDERNA

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

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

Denna bipacksedel andrades senast 2021-12-10

Ovriga informationskéllor

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

Dar finns ocksa lankar till andra webbplatser rérande sallsynta
sjukdomar och behandlingar.
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