Gebrauchsinformation: Information fiir Patienten

PHEBURANE 483 mg/g Granulat
Natrium(4-phenylbutanoat)

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfiltig durch, bevor Sie mit der Einnahme dieses
Arzneimittels beginnen, denn sie enthilt wichtige Informationen.

o Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht mochten Sie diese spiter nochmals lesen.
o Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker.
o Dieses Arzneimittel wurde Thnen personlich verschrieben. Geben Sie es nicht an Dritte

weiter. Es kann anderen Menschen schaden, auch wenn diese die gleichen Beschwerden
haben wie Sie.
o Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Thren Arzt oder Apotheker. Dies

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

Was in dieser Packungsbeilage steht:

Was ist PHEBURANE und wofiir wird es angewendet?

Was sollten Sie vor der Einnahme von PHEBURANE beachten?
Wie ist PHEBURANE einzunehmen?

Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie ist PHEBURANE aufzubewahren?

Inhalt der Packung und weitere Informationen

AU

1. Was ist PHEBURANE und wofiir wird es angewendet?

PHEBURANE enthilt den Wirkstoff Natrium(4-phenylbutanoat), der zur Behandlung von Patienten
mit Harnstoffzyklusstérungen jeden Alters eingesetzt wird. Diese seltenen Erkrankungen werden
durch den Mangel an bestimmten Leberenzymen verursacht, die erforderlich sind, um
Stickstoffabfall in Form von Ammoniak auszuscheiden.

Stickstoff ist ein Baustein von Proteinen, die einen wichtigen Teil unserer Nahrung bilden. Da
Proteine nach der Nahrungsaufnahme im Korper abgebaut werden, sammelt sich Stickstoffabfall in
Form von Ammoniak an, weil der Korper ihn nicht eliminieren kann. Ammoniak wirkt vor allem
hirntoxisch und fiihrt in schweren Fallen zu Bewusstseinsstorungen oder Koma.

PHEBURANE unterstiitzt den Korper dabei, Stickstoffabfall auszuscheiden und reduziert so den
Ammoniakgehalt im Kérper. PHEBURANE muss jedoch mit einer proteinreduzierten Diét

kombiniert werden, die von Threm Arzt und einem Erndhrungsberater speziell fiir Sie ausgearbeitet
wird. Sie miissen diese Didt sorgfiltig einhalten.

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

PHEBURANE darf nicht eingenommen werden,

o wenn Sie allergisch gegen Natrium(4-phenylbutanoat) oder einen der in Abschnitt 6 genannten
sonstigen Bestandteile von PHEBURANE sind;

o wenn Sie schwanger sind;

o wenn Sie stillen.

37



Warnhinweise und Vorsichtsmafinahmen

Sprechen Sie mit Threm Arzt oder Apotheker, bevor Sie PHEBURANE einnehmen,

. wenn Sie an kongestiver Herzinsuffizienz (ein Typ von Herzerkrankung, bei der das Herz
nicht genug Blut durch den Kérper pumpt) oder einer Nierenfunktionsstorung leiden.

. wenn Sie an Nieren- oder Leberinsuffizienz leiden, da PHEBURANE iiber die Nieren und die
Leber ausgeschieden wird.

PHEBURANE verhindert nicht das Auftreten eines akuten Ammoniakiiberschusses im Blut, hierbei
handelt es sich im Allgemeinen um einen medizinischen Notfall. Wenn ein solcher eintritt, kommt es
zu Symptomen wie Ubelkeit, Erbrechen, Verwirrung und Sie benétigen dringend medizinische Hilfe.

Wenn bei Thnen Laboruntersuchungen vorgenommen werden, miissen Sie dem Arzt mitteilen, dass
Sie PHEBURANE einnehmen, da Natrium(4-phenylbutanoat) die Ergebnisse bestimmter
Laboruntersuchungen (wie z. B. die Bestimmung von Elektrolyten oder Protein im Blut oder
Leberfunktionstests) beeinflussen kann.

Im Zweifelsfall wenden Sie sich an Thren Arzt oder Apotheker.

Einnahme von PHEBURANE zusammen mit anderen Arzneimitteln
Informieren Sie Thren Arzt oder Apotheker, wenn Sie andere Arzneimittel einnehmen, vor kurzem
eingenommen haben oder beabsichtigen, andere Arzneimittel einzunehmen.

Besonders wichtig ist es, Ihren Arzt iiber eine Einnahme von Arzneimitteln mit folgenden
Wirkstoffen zu informieren:

Valproat (Antiepileptikum)

Haloperidol (Antipsychotikum)

Kortikosteroide (Arzneimittel zur Linderung von Entziindungen)

Probenecid (zur Behandlung von Hyperurikdmie, hohen Konzentrationen von Harnsdure im
Blut, in Verbindung mit Gicht).

Diese Arzneimittel konnen die Wirkung von PHEBURANE veridndern, so dass Sie sich in kiirzeren
Absténden Blutuntersuchungen unterziehen miissen. Wenn Sie unsicher sein sollten, ob IThre
Arzneimittel diese Wirkstoffe enthalten, sprechen Sie bitte mit Threm Arzt oder Apotheker.

Schwangerschaft und Stillzeit
Sie diirfen PHEBURANE nicht einnehmen wenn Sie schwanger sind, da dieses Arzneimittel Thr
ungeborenes Baby schédigen kann.

Wenn Sie eine Frau sind die schwanger werden konnte, miissen Sie wihrend der Behandlung mit
PHEBURANE eine zuverliissige Form der Empfingnisverhiitung anwenden. Einzelheiten
besprechen Sie bitte mit [hrem Arzt.

Sie diirfen PHEBURANE nicht einnehmen, wenn Sie stillen, da dieses Arzneimittel in die
Muttermilch tibergehen und ThrBaby schidigen kann.

Verkehrstiichtigkeit und Féihigkeit zum Bedienen von Maschinen
Es ist unwahrscheinlich, dass PHEBURANE einen Einfluss auf [hre Verkehrstiichtigkeit und Thre
Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen hat.

PHEBURANE enthiilt Natrium und Saccharose

Dieses Arzneimittel enthélt 124 mg Natrium (5,4 mmol) Natrium (Hauptbestandteil von
Kochsalz/Speisesalz) pro 1 Gramm Natrium(4-phenylbutanoat). Dies entspricht 6,2 % der fur
einen Erwachsenen empfohlenen maximalen tdglichen Natriumaufnahme mit der Nahrung.
Die maximale Tagesdosis dieses Arzneimittels enthélt 2,5 g Natrium in 20 g Natrium(4-
phenylbutanoat), entsprechend 125 % der von der WHO fiir einen Erwachsenen empfohlenen
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maximalen tdglichen Natriumaufnahme mit der Nahrung von 2 g. Sprechen Sie mit IThrem Arzt oder
Apotheker, wenn Sie iiber einen ldngeren Zeitraum 3 oder mehr Gramm bendtigen, insbesondere
dann, wenn Thnen gesagt wurde, dass Sie eine kochsalzarme (natriumarme) Diét einhalten miissen.

Dieses Arzneimittel enthdlt 768 mg Saccharose in jedem Gramm Natrium(4-phenylbutanoat). Wenn
Sie an Diabetes mellitus leiden, sollten Sie dies beriicksichtigen. Bitte nehmen Sie dieses
Arzneimittel erst nach Riicksprache mit Threm Arzt ein, wenn Thnen bekannt ist, dass Sie unter einer
Zuckerunvertraglichkeit leiden.

3. Wie ist PHEBURANE einzunehmen?

Nehmen Sie dieses Arzneimittel immer genau nach Anweisung des Arztes ein. Fragen Sie bei [hrem
Arzt oder Apotheker nach, wenn Sie sich nicht ganz sicher sind.

Dosierung

Die tégliche Dosis PHEBURANE wird auf der Grundlage Thres Korpergewichts bzw. Ihrer
Korperoberflache bestimmt und entsprechend Ihrer Proteintoleranz und Erndhrung angepasst. Sie
werden daher regelméBig Blutuntersuchungen benétigen, um die passende tigliche Dosis zu
bestimmen. Thr Arzt informiert Sie dariiber, wie viel Granulat Sie einnehmen sollten.

Art der Anwendung

Sie sollten PHEBURANE {iber den Mund einnehmen. Da PHEBURANE sich nur langsam auflost,
sollte es nicht iiber eine Gastrostomiesonde (Schlauch, der durch die Bauchwand direkt in den
Magen verlduft) oder eine Nasensonde (Schlauch, der durch die Nase in den Magen gefiihrt wird)
gegeben werden.

PHEBURANE muss mit einer proteinreduzierten Diét kombiniert werden.

Sie sollten PHEBURANE zu jeder Mahlzeit oder bei jedem Fiittern geben. Bei Kleinkindern kann
dies 4 bis 6 Mal téglich sein.

Die von IThrem Arzt verschriecbenen PHEBURANE- Dosen werden in Gramm Natrium(4-
phenylbutanoat) angegeben. Es ist diesem Arzneimittel ein kalibrierter Messloffel beigefiigt, mit
dem bis zu 3 g Natrium(4-phenylbutanoat) abgemessen werden konnen. Verwenden Sie zum
Abmessen der Dosis PHEBURANE ausschlieBlich diesen Messloffel. Der Messloffel darf nicht fiir
andere Arzneimittel verwendet werden.

Zur Abmessung der Dosis:

. Markierungen am Loffel geben die Menge PHEBURANE in Gramm Natrium(4-
phenylbutanoat) an. Nehmen Sie genau die Menge ein, die Ihr Arzt [hnen verschrieben hat.

o Schiitten Sie das Granulat direkt auf den Loffel wie in der Abbildung gezeigt (auf dem
Umkarton und in dieser Packungsbeilage)

o Klopfen Sie den Loffel einmal auf einen Tisch auf, um eine horizontale Oberflidche des
Granulats zu erhalten, und fiillen Sie, wenn nétig, weiteres Granulat in den Loffel.

Das Granulat kann mit einem Getrdnk (Wasser, Fruchtsaft, proteinfreie Sduglingsfertignahrung)
direkt geschluckt werden oder auf einen Loffel mit fester Nahrung (Kartoffelpiiree oder Apfelmus)
gestreut werden. Wenn Sie es mit Speisen mischen, miissen Sie es unbedingt sofort einnehmen.
Dann kann das Granulat keinen Eigengeschmack entwickeln.

Sie miissen dieses Arzneimittel Thr Leben lang einnehmen und zusétzlich eine Diét einhalten.
Wenn Sie eine groflere Menge von PHEBURANE eingenommen haben, als Sie sollten

Bei Patienten sind nach sehr hohen Dosen folgende Symptome aufgetreten:
. Schléfrigkeit, Miidigkeit, Benommenbheit, in seltenen Féllen Verwirrtheit,
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Kopfschmerzen,

Geschmacksverinderungen (Geschmacksstdrungen),
Nachlassen des Gehdrs,

Desorientiertheit,

Gedichtnisstorungen,

Verschlechterung bestehender neurologischer Zusténde

Wenn Sie eines dieser Symptome bei sich feststellen, setzen Sie sich sofort mit Threm Arzt oder mit
der Notaufnahme Ihres Krankenhauses zwecks Einleitung einer entsprechenden Behandlung in
Verbindung.

Wenn Sie die Einnahme von PHEBURANE vergessen haben

Nehmen Sie die entsprechende Dosis sobald wie moglich mit der ndchsten Mahlzeit ein. Zwischen
zwei Einnahmen miissen mindestens 3 Stunden liegen. Nehmen Sie nicht die doppelte Dosis ein,
wenn Sie die vorherige Einnahme vergessen haben.

Wenn Sie weitere Fragen zur Anwendung des Arzneimittels haben, fragen Sie Thren Arzt oder
Apotheker.

4. Welche Nebenwirkungen sind moglich?

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

Wenn unstillbares Erbrechen auftritt, setzen Sie sich bitte umgehend mit Threm Arzt in Verbindung.

Sehr hiufige Nebenwirkungen (kénnen bei mehr als 1 von 10 Behandelten auftreten):
Zyklusunregelméafigkeiten oder Ausbleiben der Periode bei Frauen im gebérféhigen Alter.

Wenn Sie sexuell aktiv sind und Ihre Periode ausbleibt, diirfen Sie nicht einfach voraussetzen, dass
dies durch PHEBURANE bedingt ist. Es konnte auch eine Schwangerschaft vorliegen (siche
Abschnitt ,,Schwangerschaft und Stillzeit* weiter oben) oder Ihre Menopause eingetreten sein.
Sprechen Sie in diesem Fall mit Threm Arzt.

Héaufige Nebenwirkungen (konnen bei mehr als 1 von 100 Behandelten auftreten): Verdnderungen
des Blutbildes (rote Blutkorperchen, weifle Blutkorperchen, Thrombozyten), ), veranderter
Bicarbonatspiegel im Blut, verminderter Appetit, Depression, Reizbarkeit, Kopfschmerzen,
Ohnmacht, Fliissigkeitsretention (Schwellungen), Geschmacksverdnderungen
(Geschmacksstérungen), Magenschmerzen, Erbrechen, Ubelkeit, Verstopfung, unangenehmer
Hautgeruch, Hautausschlag, Nierenfunktionsstoérungen, Gewichtszunahme, anomale Laborwerte.

Gelegentliche Nebenwirkungen (kdnnen bei mehr als 1 von 1 000 Behandelten auftreten): Abnahme
der roten Blutkoérperchen infolge Knochenmarkversagens, Blutergiisse, Herzrhythmusstérungen,
Rektalblutungen, Magenentziindung, Magengeschwiir, Bauchspeicheldriisenentziindung.

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch
fiir Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie konnen
Nebenwirkungen auch direkt iiber das in Anhang V aufgefiihrte nationale Meldesystem anzeigen.
Indem Sie Nebenwirkungen melden, konnen Sie dazu beitragen, dass mehr Informationen tiber die
Sicherheit dieses Arzneimittels zur Verfiigung gestellt werden konnen.

5. Wie ist PHEBURANE aufzubewahren?
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Bewahren Sie dieses Arzneimittel fiir Kinder unzugénglich auf.

Sie diirfen PHEBURANE nach dem auf dem Umkarton und dem Flaschenetikett nach ,,verwendbar
bis“ angegebenen Verfalldatum nicht mehr verwenden. Das Verfalldatum bezieht sich auf den
letzten Tag des Monats.

Nach Anbruch kann PHEBURANE 45 Tage lang verwendet werden.

Entsorgen Sie Arzneimittel nicht im Abwasser oder Haushaltsabfall. Fragen Sie Ihren 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 PHEBURANE enthiilt

Der Wirkstoff ist Natrium(4-phenylbutanoat).

Jedes Gramm Granulat enthélt 483 mg Natrium(4-phenylbutanoat).

Die sonstigen Bestandteile sind: Zucker-Stirke-Pellets (Saccharose und Maisstirke, siche
Abschnitt 2 , PHEBURANE enthilt Saccharose*), Hypromellose, Ethylcellulose N7,
Macrogol 1500, Povidon K25.

Wie PHEBURANE aussieht und Inhalt der Packung
PHEBURANE Granulat ist weil3 bis weiBlich.

Das Granulat ist in Kunststoffflaschen mit kindergesichertem Verschluss und einem Trockenmittel
verpackt.

Jede Flasche enthilt 174 g Granulat.

Jeder Umkarton enthélt eine Flasche.

Ein kalibrierter Messloffel ist beigefiigt.

Pharmazeutischer Unternehmer und Hersteller
Eurocept International BV

Trapgans 5

1244 RL Ankeveen

Niederlande

Falls Sie weitere Informationen iiber das Arzneimittel wiinschen, setzen Sie sich bitte mit dem
ortlichen Vertreter des pharmazeutischen Unternehmers in Verbindung.

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva

Lucane Pharma FrostPharma AB

Tél/Tel: + 33 153 868 750 Tel: +46 824 36 60
info@lucanepharma.com info@frostpharma.com
Bbnarapus Luxembourg/Luxemburg
Lucane Pharma Lucane Pharma

Tem.: +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 Tél/Tel: + 33 153 868 750
info@lucanepharma.com info@lucanepharma.com
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Danmark
FrostPharma AB

TIf: +46 824 36 60
info@frostpharma.com

Deutschland

Lucane Pharma

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

Eesti

FrostPharma AB

Tel: +46 824 36 60
info@frostpharma.com

| YN

Lucane Pharma

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

Espaiia

Lucane Pharma

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: +46 824 36 60
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

Malta

Lucane Pharma

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

Nederland

Eurocept International BV
Tel: +31 35 528 39 57
info@euroceptpharma.com

Norge

FrostPharma AB

TIf: +46 824 36 60
info@frostpharma.com

Osterreich

Lucane Pharma

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

Polska

Lucane Pharma

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

Portugal

Lucane Pharma

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

Romaénia
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: +46 824 36 60
info@frostpharma.com

Sverige

FrostPharma AB

Tel: +46 824 36 60
info@frostpharma.com
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FrostPharma AB
Tel: +46 824 36 60
info@frostpharma.com

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt iiberarbeitet im:

Ausfiihrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den Internetseiten der Européischen
Arzneimittel-Agentur http://www.ema.europa.eu verfiigbar.

Sie finden dort auch Links zu anderen Internetseiten iiber seltene Erkrankungen und Behandlungen.
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