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Gebrauchsinformation: Information fiir Anwender
PROCYSBI® 25 mg
magensaftresistente Hartkapseln
PROCYSBI® 75 mg

magensaftresistente Hartkapseln
Mercaptamin (Mercaptamin[(R,R)-tartrat])

technisch bedingt

Rahmen

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorg-

féltig durch, bevor Sie mit der Einnahme die-

ses Arzneimittels beginnen, denn sie enthalt

wichtige Informationen.

-Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht
maéchten Sie diese spater nochmals lesen.

-Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich

i

an Ihren Arzt oder Apotheker.

-Dieses Arzneimittel wurde Ihnen persénlich ver-
schrieben. Geben Sie es nicht an Dritte weiter.
Es kann anderen Menschen schaden, auch wenn
diese die gleichen Beschwerden haben wie Sie.

- Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie
sich an Ihren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch
fur Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungs-
beilage angegeben sind. Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungsbeilage steht

1. Was ist PROCYSBI und wofur wird es angewendet?

2. Was sollten Sie vor der Einnahme von PROCYSBI beachten?
3. Wie ist PROCYSBI einzunehmen?

4. Welche Nebenwirkungen sind maglich?

5. Wie ist PROCYSBI aufzubewahren?

6. Inhalt der Packung und weitere Informationen

1. Was ist PROCYSBI und wofiir wird es angewendet?
PROCYSBI enthalt den Wirkstoff Mercaptamin (auch als Cys-
teamin bezeichnet) und wird zur Behandlung der nephropathi-
schen Cystinose bei Kindern und Erwachsenen angewendet.
Cystinose ist eine Stoffwechselkrankheit, die die Korperfunkti-
onen beeintrachtigt. Sie ist gekennzeichnet durch eine abnor-
male Anhdufung der Aminosdure Cystin in verschiedenen Or-
ganen, wie z. B. Nieren, Augen, Muskeln, Bauchspeicheldriise
und Gehirn. Das angehéufte Cystin fihrt zu einer Schadigung
der Nieren, sodass es zu einer verstérkten Ausscheidung von
Glukose, EiweiB und Elektrolyten kommt. Je nach Lebensalter
sind unterschiedliche Organe betroffen.

PROCYSBI ist ein Arzneimittel, welches mit Cystin reagiert und
dessen Gehalt in den Zellen vermindert. Die Mercaptamin-
therapie muss unmittelbar nach Bestatigung der Diagnose
einer nephropathischen Cystinose beginnen, damit eine
hochstmadgliche therapeutische Wirksamkeit erreicht wird.

2. Was sollten Sie vor der Einnahme von PROCYSBI be-
achten?

PROCYSBI darf nicht eingenommen werden,

- wenn Sie allergisch gegen Mercaptamin (auch bekannt als
Cysteamin) oder einen der in Abschnitt 6 genannten sonsti-
gen Bestandteile dieses Arzneimittels sind.

- wenn Sie allergisch gegen Penicillamin sind (nicht ,Penicillin”,
sondern ein Arzneimittel zur Behandlung von Morbus Wilson).

- wenn Sie stillen.

Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen
Bitte sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder Apotheker, bevor Sie
PROCYSBI einnehmen.

- DaMercaptamin zum Einnehmen die Einlagerung von Cystin-
kristallenim Auge nicht verhindert, sollten Sie Mercaptamin-
Augentropfen weiterhin anwenden wie von lhrem Arzt ver-
schrieben.

- Kindern unter sechs Jahren dirfen wegen der Erstickungs-
gefahr keine intakten Mercaptamin-Hartkapseln gegeben
werden (siehe Abschnitt 3, ,Wie ist PROCYSBI einzuneh-
men? - Art der Anwendung®).

- Bei Patienten, die mit hohen Dosen von Mercaptamin behan-
delt werden, kdnnen schwere Hautschéden auftreten. Ihr Arzt
fuhrt eine Routinetiberwachung Ihrer Haut und Ihrer Knochen
durch. Nétigenfalls wird er die Mercaptamindosis verringern
oder die Behandlung unterbrechen (siehe Abschnitt 4).

- Bei Patienten, die mit Mercaptamin behandelt werden, kann
es zu Geschwiren und Blutungen in Magen und Darm kom-
men (siehe Abschnitt 4).

- Mercaptamin kann dariber hinaus auch andere gastro-
intestinale Symptome wie z. B. Ubelkeit, Erbrechen, Anorexie
und Bauchschmerzen verursachen. Wenn diese auftreten,
kann Ihr Arzt Ihre Behandlung unterbrechen oder die Dosis
Ihres Arzneimittels verringern.

- Sprechen Sie mit Inrem Arzt, wenn Sie ungewdhnliche Magen-
symptome oder Anderungen der Magensymptome bemerken.

- Unter Mercaptamin konnen auch Symptome wie Krampf-
anfélle, Midigkeit, Schidfrigkeit, Depressionen und Erkran-
kungen des Gehirns (Enzephalopathie) auftreten. Wenn Sie
solche Symptome bemerken, teilen Sie dies lhrem Arzt mit,
damit er die Dosis lhres Arzneimittels anpassen kann.

- Auch zu Leberfunktionsstérungen oder einer Verringerung
der Anzahl weiBer Blutkorperchen (Leukopenie) kann es
wahrend einer Mercaptaminbehandlung kommen. lhr Arzt
fiihrt eine routinemaBige Uberwachung Ihres Blutbildes und
Ihrer Leberfunktion durch.

- Ihr Arzt (iberwacht Sie auf benigne intrakranielle Hyperto-
nie (auch als Pseudotumor cerebri [PTC] bezeichnet) und/
oder Schwellungen des optischen Nervs (Stauungspapille),
die wéhrend einer Mercaptaminbehandlung auftreten kon-
nen. Um diese Storung zu erkennen, werden Ihre Augen

regelméBig untersucht, da eine frihe Behandlung einen
Sehverlust verhindern kann.

Einnahme von PROCYSBI zusammen mit anderen Arz-
neimitteln

Informieren Sie Ihren Arzt oder Apotheker, wenn Sie andere
Arzneimittel einnehmen, kirzlich andere Arzneimittel ein-
genommen haben oder beabsichtigen andere Arzneimittel
einzunehmen. Wenn Ihr Arzt Ihnen Bicarbonat verschreibt,
nehmen Sie dieses nicht zur gleichen Zeit wie PROCYSBI ein;
nehmen Sie das Bicarbonat mindestens eine Stunde vor oder
nach der Einnahme des Arzneimittels ein.

Einnahme von PROCYSBI zusammen mit Nahrungsmit-
teln und Getranken

Versuchen Sie, mindestens 1 Stunde vor und 1 Stunde nach
der Einnahme von PROCYSBI auf den Verzehr von fett- oder
proteinreichen Mahlzeiten zu verzichten, sowie auf Lebens-
mittel oder Fliissigkeiten, die den Sduregehalt in lhrem Magen
senken konnten, wie z. B. Milch oder Joghurt.

Wenn dies nicht moglich ist, kénnen Sie innerhalb der Stunde
vor und nach der Einnahme von PROCYSBI eine kleine Menge
Nahrung (ungefahr 100 Gramm) zu sich nehmen (vorzugs-
weise Kohlenhydrate, z. B. Brot, Pasta oder Obst).

Nehmen Sie die Kapsel zusammen mit einem sauren Getrank
(wie z. B. Orangensaft oder einem anderen sauren Saft) oder
Wasser ein. Bei Kindern und Patienten mit Schluckschwierig-
keiten lesen Sie bitte Abschnitt 3, ,Wie ist PROCYSBI einzu-
nehmen? - Art der Anwendung®).

Schwangerschaft und Stillzeit

Wenn Sie schwanger sind oder stillen, oder wenn Sie ver-
muten, schwanger zu sein oder beabsichtigen, schwanger
zu werden, fragen Sie vor der Einnahme dieses Arzneimittels
Ihren Arzt oder Apotheker um Rat.

Sie durfen dieses Arzneimittel nicht einnehmen, wenn Sie
schwanger sind, insbesondere nicht im ersten Trimester.
Vor Beginn der Behandlung miissen Sie einen Schwanger-
schaftstest durchflhren lassen, der ein negatives Ergebnis
haben muss, und wéhrend der Behandlung missen Sie eine
angemessene Verhiitungsmethode anwenden. Wenn Sie eine
Frau sind und eine Schwangerschaft planen oder schwanger
werden, fragen Sie unverz(glich Ihren Arzt um Rat wegen Be-
endigung der Behandlung mit diesem Arzneimittel, da die fort-
gesetzte Behandlung dem ungeborenen Kind schaden kann.

Wenn Sie stillen, dirfen Sie dieses Arzneimittel nicht ein-
nehmen (siehe Abschnitt 2 unter ,PROCYSBI darf nicht ein-
genommen werden®).

Verkehrstiichtigkeit und Fahigkeit zum Bedienen von
Maschinen

Dieses Arzneimittel kann etwas Schlafrigkeit hervorrufen. Zu
Beginn der Behandlung sollten Sie so lange nicht Auto fahren,
keine Maschinen bedienen oder keinen anderen gefahrlichen
Tatigkeiten nachgehen, bis Sie wissen, wie dieses Arzneimit-
tel auf Sie wirkt.

PROCYSBI enthalt Natrium
Dieses Arzneimittel enthalt weniger als 1 mmol Natrium
(23 mg) pro Dosis, d. h. es ist nahezu ,natriumfrei*.

3. Wie ist PROCYSBI einzunehmen?

Nehmen Sie dieses Arzneimittel immer genau nach Abspra-
che mit Ihrem Arzt oder Apotheker ein.

Fragen Sie bei lhrem Arzt oder Apotheker nach, wenn Sie sich
nicht sicher sind.

Die empfohlene Dosis flr Sie oder Ihr Kind richtet sich nach
Ihrem Korpergewicht und Alter bzw. nach dem Kérpergewicht
und dem Alter Ihres Kindes. Die angestrebte Erhaltungsdosis
betragt 1,3 g/m?/Tag.

Einnahmeschema

Nehmen Sie dieses Arzneimittel zweimal téglich im Abstand
von 12 Stunden ein. Um den groBten Nutzen aus der Behand-
lung zu ziehen, sollten Sie versuchen, innerhalb von 1 Stunde
vor und 1 Stunde nach der Einnahme von PROCYSBI auf den
Verzehr von Mahlzeiten und Milchprodukten zu verzichten.
Wenn dies nicht moglich ist, kdnnen Sie innerhalb der Stunde
vor und nach der Einnahme von PROCYSBI eine kleine Menge
Nahrung (ungeféahr 100 Gramm) zu sich nehmen (vorzugs-
weise Kohlenhydrate, z. B. Brot, Pasta oder Obst).

Es ist wichtig, dass Sie PROCYSBI stets auf die gleiche Weise
einnehmen.

Erhéhen oder vermindern Sie die Dosis nicht ohne die Zustim-
mung lhres Arztes.

Injedem Fall soll die Gesamtdosis in der Regel 1,95 g/m?/Tag
nicht tberschreiten.

Behandlungsdauer
Die Behandlung mit PROCYSBI sollte lebenslang fortgesetzt
werden, wie von lhrem Arzt verschrieben.

Art der Anwendung
Dieses Arzneimittel wird ausschlieBlich Gber den Mund ein-
genommen.

Damit dieses Arzneimittel richtig wirken kann, missen Sie

Folgendes beachten:

- Flir Patienten, die eine ganze Kapsel schlucken kénnen:
Schlucken Sie die Kapsel im Ganzen und zusammen mit
einem sauren Getrank (wie z. B. Orangensaft oder einem an-
deren sauren Saft) oder Wasser. Sie durfen die Kapseln oder
den Kapselinhalt nicht zermahlen oder kauen. Kinder unter
sechs Jahren konnen die magensaftresistenten Hartkapseln
unter Umsténden nicht schlucken, sodass Erstickungsgefahr
besteht. Kindern unter sechs Jahren kénnen Sie PROCYSBI
geben, indem Sie die Kapseln 6ffnen und den Inhalt auf Nah-
rung oder Fliissigkeit streuen, so wie es in den folgenden An-
weisungen erklart wird.

- Fur Patienten, die keine ganze Kapsel schlucken konnen

oder eine Magensonde verwenden:

Streuen auf Nahrungsmittel

Offnen Sie die magensaftresistenten Hartkapseln und
streuen Sie den Inhalt (Granulat) auf ca. 100 Gramm Nah-
rung wie Apfelmus oder Fruchtmarmelade.

Riihren Sie das Granulat vorsichtig in die weiche Nahrung
ein, sodass sich das Granulat mit dem Nahrungsmittel
mischt. Essen Sie die gesamte Mischung auf. Trinken Sie an-
schlieBend 250 ml einer sauren Fliissigkeit (z. B. Orangen-
saft oder ein sonstiger saurer Fruchtsaft) oder Wasser, um
das Schlucken der Mischung zu erleichtern.

Wenn Sie die Mischung nicht sofort essen, kdnnen Sie sie
nach der Zubereitung bis zum Zeitpunkt der Einnahme im
Kihlschrank lagern (2 °C - 8 °C) und innerhalb von 2 Stun-
den nach der Zubereitung essen. Reste der Mischung drfen
nicht Idnger als 2 Stunden aufbewahrt werden.

Verabreichung Uber eine Magensonde

Offnen Sie die magensaftresistenten Hartkapseln und streuen
Sie den Inhalt (Granulat) auf ca. 100 Gramm Apfelmus oder
Fruchtmarmelade. Rihren Sie das Granulat vorsichtig in die
weiche Nahrung ein, sodass sich das Granulat mit dem weichen
Nahrungsmittel mischt. Verabreichen Sie die Mischung mithilfe
einer Katheterspitzenspritze tber eine Magensonde, eine naso-
gastrale Sonde oder eine Gastrostomie-/Jejunostomiesonde.
Vor der Verabreichung von PROCYSBI:

Losen Sie den Verschluss der G-Sonde und bringen Sie
die Erndhrungssonde an. Spilen Sie mit 5 ml Wasser, um
den Verschluss zu reinigen. Ziehen Sie die Mischung in die
Spritze auf. Flr gerade oder Bolus-Erndhrungssonden wird
ein maximales Mischungsvolumen von 60 ml in einer Kathe-
terspitzenspritze empfohlen. Platzieren Sie die Offnung der
Spritze mit der PROCYSBI-Lebensmittel-Mischung in der Off-
nung der Erndhrungssonde und fillen Sie sie vollstandig mit
der Mischung: Driicken Sie leicht auf die Spritze und halten
Sie die Erndhrungssonde wéhrend der Verabreichung waa-
gerecht, um Verstopfungen zu vermeiden.

Zur Vermeidung von Verstopfungen empfiehlt es sich zudem,
das dickfllssige Lebensmittel wie Apfelmus oder Fruchtmar-
melade mit einer Geschwindigkeit von etwa 10 ml alle 10
Sekunden zu verabreichen, bis die Spritze vollstdndig ent-
leert ist. Wiederholen Sie den beschriebenen Schritt, bis die
Mischung vollstandig verabreicht wurde. Ziehen Sie nach der
Verabreichung von PROCYSBI 10 ml Fruchtsaft oder Wasser
in eine andere Spritze auf und spiilen Sie die G-Sonde durch,
um sicherzustellen, dass nichts von der PROCYSBI-Lebens-
mittel-Mischung an der G-Sonde haften bleibt.

Wenn Sie die Mischung nicht sofort einnehmen, kénnen Sie
sie nach der Zubereitung bis zum Zeitpunkt der Verabrei-
chung im Kihlschrank lagern (2 °C - 8 °C) und innerhalb von
2 Stunden nach der Zubereitung einnehmen. Reste der Mi-
schung durfen nicht langer als 2 Stunden aufbewahrt werden.
Wenden Sie sich an den Arzt Ihres Kindes, um ausflhrliche
Anweisungen zur ordnungsgemaBen Verabreichung des
Produkts uber eine Magensonde zu erhalten und wenn Sie
Probleme mit einer Verstopfung der Sonde haben.

Streuen auf Orangensaft, einen sonstigen sauren Fruchtsaft
oder Wasser

Offnen Sie die magensaftresistenten Hartkapseln und
streuen Sie den Inhalt (Granulat) auf ca. 100 bis 150 ml sau-
ren Fruchtsaft (z. B. Orangensaft oder ein sonstiger saurer
Fruchtsaft) oder Wasser. Mischen Sie die PROCYSBI-Getréank-
Mischung 5 Minuten lang vorsichtig entweder durch Mischen
in einer Tasse oder durch Schitteln in einer Tasse mit Deckel
(z. B.in einer Schnabeltasse) und trinken Sie die Mischung.
Wenn Sie die Mischung nicht sofort trinken, kdnnen Sie sie
nach der Zubereitung bis zum Zeitpunkt der Einnahme im
Kihlschrank lagern (2 °C - 8 °C) und innerhalb von 30 Minu-
ten nach der Zubereitung trinken. Reste der Mischung dtirfen
nicht langer als 30 Minuten aufbewahrt werden.

Einnahme als Getrdnkemischung in einer Applikationsspritze
flr Zubereitungen zum Einnehmen

Ziehen Sie die Getrdnkemischung in eine Dosierspritze auf
und verabreichen Sie sie direkt in den Mund.

Wenn Sie die Mischung nicht sofort einnehmen, knnen Sie
sie nach der Zubereitung bis zum Zeitpunkt der Einnahme im
Kihlschrank lagern (2 °C - 8 °C) und innerhalb von 30 Mi-
nuten nach der Zubereitung einnehmen. Reste der Mischung
drfen nicht langer als 30 Minuten aufbewahrt werden.

Neben Mercaptamin wird Ihnen Ihr Arzt unter Um-
stdnden einen oder mehrere Zusdtze zur Nahrung
empfehlen oder verschreiben, um wichtige Elektro-
lyte, die Uber die Nieren verloren gehen, zu ersetzen.
Diese Nahrungszusétze miissen genau so einge-
nommen werden, wie Ihr Arzt Sie angewiesen hat.
Falls Sie die Einnahme der Nahrungszusatze mehr-

mals vergessen haben oder wenn Sie sich schwach
oder schldfrig fihlen, fragen Sie lhren Arzt um Rat.

Zur Bestimmung der korrekten Dosierung von
PROCYSBI sind regelmdBige Blutuntersuchungen
erforderlich, um die in den weiBen Blutkdrperchen
(Leukozyten) enthaltene Menge an Cystin und/
oder die Konzentration von Mercaptamin im Blut

Rahmen
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zu bestimmen. Sie oder Ihr Arzt werden diese Blut-
untersuchungen veranlassen. Die Untersuchungen
mussen 12,5 Stunden nach der vorabendlichen
Einnahme erfolgen, somit 30 Minuten nach der fol-
genden morgendlichen Einnahme. Dariiber hinaus
missen regelmaBige Blut- und Urinanalysen statt-
finden, um die Konzentration der wichtigen Elektro-
lyte im Korper zu bestimmen und Ihnen oder lhrem
Arzt zu ermoglichen, die Dosierung der Nahrungs-
zusdtze genau anzupassen.
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Wenn Sie eine gréBere Menge von PROCYSBI eingenom-
men haben, als Sie sollten

Wenn Sie mehr PROCYSBI eingenommen haben, als Sie soll-
ten, wenden Sie sich unverz(glich an Ihren Arzt oder die Not-
aufnahme eines Krankenhauses. Das Arzneimittel kann Sie
schlafrig machen.

Wenn Sie die Einnahme von PROCYSBI vergessen haben
Falls Sie die Einnahme des Arzneimittels einmal vergessen
haben, sollte sie so bald wie maglich nachgeholt werden. Wére
jedoch die folgende Einnahme innerhalb der ndchsten 4 Stun-
den fallig, Uberspringen Sie die vergessene Einnahme und hal-
ten Sie sich wieder an das verschriebene Dosierungsschema.

Nehmen Sie nicht die doppelte Menge ein, wenn Sie die vor-
herige Einnahme vergessen haben.

Wenn Sie weitere Fragen zur Einnahme dieses Arzneimittels
haben, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker.

4. Welche Nebenwirkungen sind méglich?
Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Neben-
wirkungen haben, die aber nicht bei jedem auftreten missen.

Wenn Sie eine der folgenden Nebenwirkungen bemer-
ken, verstandigen Sie umgehend lhren Arzt oder das
medizinische Fachpersonal - es kann sein, dass Sie
dringend medizinische Hilfe benétigen:

- Schwere allergische Reaktion (gelegentlich beobachtet):
Begeben Sie sich unverziiglich in medizinische Notfallbe-
handlung, wenn Sie eines dieser Anzeichen flir eine allergi-
sche Reaktion bei sich bemerken: Nesselausschlag; Atem-
beschwerden; Schwellung im Gesicht, an den Lippen, der
Zunge oder im Hals.

Falls eine der folgenden Nebenwirkungen auftritt, wenden
Sie sich bitte sofort an Ihren Arzt. Da einige der aufgefihrten
Nebenwirkungen schwerwiegend sind, fragen Sie Ihren Arzt
nach deren Warnanzeichen.

Héufige Nebenwirkungen (kann bis zu 1 von 10 Behandel-

ten betreffen):

- Hautausschlag: Informieren Sie umgehend Ihren Arzt, wenn
Sie einen Hautausschlag bekommen. Unter Umsténden
muss PROCYSBI vorlibergehend abgesetzt werden, bis der
Ausschlag vortber ist. Wenn es sich um einen starken Aus-
schlag handelt, setzt Ihr Arzt maglicherweise die Mercapta-
minbehandlung ab.

- Bei Bluttests festgestellte Leberfunktionsstorungen. Ihr Arzt
wird Sie diesbeziiglich tiberwachen.

Gelegentliche Nebenwirkungen (kann bis zu 1 von 100 Be-

handelten betreffen):

- Hautldsionen, Knochenldsionen und Gelenkprobleme: Be-
handlung mit hohen Dosen von Mercaptamin kann zu Haut-
lasionen flhren. Dabei handelt es sich u. a. um Hautstreifen
(&hnlich wie Dehnungsstreifen), Knochenverletzungen (wie
z. B. Briiche), Knochenverformungen und Gelenkprobleme.
Untersuchen Sie Ihre Haut, solange Sie dieses Arzneimittel
einnehmen. Teilen Sie alle Verdnderungen Ihrem Arzt mit.
Ihr Arzt wird Sie auf diese Storungen hin tberwachen.

- Niedrige Leukozytenzahl. Ihr Arzt wird Sie diesbezlglich
tberwachen.

- Symptome des Zentralnervensystems: Bei einigen Patienten,
die Mercaptamin eingenommen haben, sind Anfélle, Depres-
sion und sehr starke Midigkeit aufgetreten. Wenden Sie sich
an lhren Arzt, wenn Sie diese Symptome bei sich feststellen.

- Magen-Darm-Probleme: Bei Patienten, die mit Mercaptamin
behandelt wurden, ist es zu Geschwiiren und Blutungen ge-
kommen. Verstandigen Sie sofort Ihren Arzt, wenn bei Ihnen
Magenschmerzen auftreten oder wenn Sie Blut erbrechen.

- Berichten zufolge ist es unter Anwendung von Mercaptamin
zu benigner intrakranieller Hypertonie, auch als Pseudo-
tumor cerebri bezeichnet, gekommen. Dies ist eine Storung,
bei der in der FlUssigkeit, die das Gehirn umgibt, ein hoher
Druck herrscht. Sprechen Sie sofort mit Ihrem Arzt, wenn
sich eines der folgenden Symptome entwickelt, wahrend Sie
PROCYSBI einnehmen: Tinnitus (Summen oder Rauschen im
0hr), Schwindel, Doppeltsehen, verschwommenes Sehen,
Sehverlust, Schmerzen hinter den Augen oder beim Bewe-
gen der Augen. Ihr Arzt untersucht regelmaBig Ihre Augen,
um diese Stérung friihzeitig zu erkennen und zu behandeln.
Dadurch verringert sich die Gefahr eines Sehverlusts.

Weitere Nebenwirkungen, die unter PROCYSBI auftreten kon-
nen, sind nachstehend mit ihrer erwarteten Haufigkeit aufge-
fihrt:

Sehr hiufige Nebenwirkungen (kann mehr als 1 von 10 Be-
handelten betreffen):

- Ubelkeit

- Erbrechen

- Appetitlosigkeit

- Durchfall

- Fieber

- Schlafbedurfnis

Héufige Nebenwirkungen:

- Kopfschmerzen

- Enzephalopathie

- Bauchschmerzen

- Verdauungsprobleme

- unangenehmer Mund- und Korpergeruch
- Sodbrennen

- Miidigkeit

Gelegentliche Nebenwirkungen:

- Beinschmerzen

- Skoliose (Verkrimmung der Wirbelsdule)
- Knochenbriichigkeit

- Verfarbung der Haare

- Anfélle

- Nervositét

- Halluzinationen
- Auswirkungen auf die Nieren, die sich durch Schwellung der
GliedmaBe und Gewichtszunahme duBern

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an
Ihren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch fir Nebenwirkun-
gen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie
kénnen Nebenwirkungen auch direkt iber das Bundesinstitut
fur Arzneimittel und Medizinprodukte, Abt. Pharmakovigi-
lanz, Kurt-Georg-Kiesinger-Allee 3, D-53175 Bonn, Webseite:
http://www.bfarm.de anzeigen.

Indem Sie Nebenwirkungen melden, kdnnen Sie dazu bei-
tragen, dass mehr Informationen Gber die Sicherheit dieses
Arzneimittels zur Verfligung gestellt werden.

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

Sie durfen dieses Arzneimittel nach dem auf dem Umkarton
und dem Flaschenetikett nach ,verwendbar bis“ angegebe-
nen Verfalldatum nicht mehr verwenden. Das Verfalldatum
bezieht sich auf den letzten Tag des angegebenen Monats.

Sie durfen dieses Arzneimittel nicht einnehmen, wenn die
Folienversiegelung mehr als 30 Tage lang getffnet war. Ent-
sorgen Sie die gedffnete Flasche und verwenden Sie eine
neue Flasche.

Im Kihlschrank lagern (2 °C - 8 °C). Nicht einfrieren.

Nach Anbruch nicht tber 25 °C lagern.

Das Behéltnis fest verschlossen halten, um den Inhalt vor
Licht und Feuchtigkeit zu schitzen.

Entsorgen Sie Arzneimittel nicht im Abwasser. 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 PROCYSBI enthélt

- Der Wirkstoff ist: Mercaptamin (als Mercaptamin[(R,R)-
tartrat]).
PROCYSBI 25 mg magensaftresistente Hartkapseln
Eine magensaftresistente Hartkapsel enthdlt 25 mg
Mercaptamin.

PROCYSBI 75 mg magensaftresistente Hartkapseln
Eine magensaftresistente Hartkapsel enthdlt 75 mg
Mercaptamin.

- Die sonstigen Bestandteile sind:

o |n den Kapseln: mikrokristalline Cellulose, Methacryl-
sdure-Ethylacrylat-Copolymer (1:1), Hypromellose, Tal-
kum, Triethylcitrat, Natriumdodecylsulfat (siehe Abschnitt
,PROCYSBI enthélt Natrium®).

o |n der Kapselhtille: Gelatine, Titandioxid (E171), Indigo-
carmin (E132).

o |n der Drucktinte: Schellack, Povidon (K-17), Titandioxid
(E177).

Wie PROCYSBI aussieht und Inhalt der Packung

- PROCYSBI 25 mg ist eine blaue magensaftresistente Hart-
kapsel (GroBe: 15,9 x 5,8 mm). Auf das hellblaue Oberteil
ist mit weiBer Tinte ,PRO" und auf das hellblaue Unterteil
ist mit weiBer Tinte ,25 mg* aufgedruckt. Eine weiBe Kunst-
stoffflasche enthélt 60 Kapseln. Der Verschluss ist kinder-
gesichert und folienversiegelt. Jede Flasche enthélt zwei
Kunststoffbehaltnisse als zusatzlichen Schutz gegen Feuch-
tigkeit und Lulft.

- PROCYSBI 75 mg ist eine blaue magensaftresistente Hart-
kapsel (GroBe: 21,7 x 7,6 mm). Auf das dunkelblaue Ober-
teil ist mit weiBer Tinte ,PRO* und auf das hellblaue Unter-
teil ist mit weiBer Tinte ,75 mg* aufgedruckt. Eine weile
Kunststoffflasche enthélt 250 Kapseln. Der Verschluss ist
kindergesichert und folienversiegelt. Jede Flasche enthalt
drei Kunststoffbehdltnisse als zusdtzlichen Schutz gegen
Feuchtigkeit und Luft.

- Die Behaltnisse sollten wéhrend der Verwendung der Fla-
sche in der Flasche bleiben. Nach Gebrauch konnen die Be-
haltnisse mit der Flasche entsorgt werden.

Parallelvertreiber
Parallel vertrieben und umgepackt von
kohlpharma GmbH, Im Holzhau 8, D-66663 Merzig

Zulassungsinhaber
Chiesi Farmaceutici S.p.A
Via Palermo 26/A
43122 Parma

[talien

Hersteller

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

[talien

Falls Sie weitere Informationen (iber das Arzneimittel wiin-
schen, setzen Sie sich bitte mit dem ortlichen Vertreter des
Zulassungsinhabers in Verbindung.

Belgié/Belgique/Belgien Lietuva
Chiesi sa/nv Chiesi Pharmaceuticals
Tél/Tel: + 32 (0)2 788 4200 GmbH

Tel: + 4314073919
Bwnrapus Luxembourg/Luxemburg
ExCEEd Orphan Distribution ~ Chiesi sa/nv
d.o.o. Tél/Tel: + 32 (0)2 788 42 00

Ten.: +359 87 663 1858

Ceska republika Magyarorszag
Chiesi CZ s.r.0. ExCEEd Orphan Distribution
Tel: + 420 261221745 d.o.o.

Tel.: +36 70612 7768
Danmark Malta

Chiesi Pharma AB
TIf: + 46 8 753 35 20

Deutschland

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

Nederland

Chiesi GmbH Chiesi Pharmaceuticals B.V.
Tel: +49 40 89724-0 Tel: + 31 88501 64 00
Eesti Norge

Chiesi Pharmaceuticals GmbH Chiesi Pharma AB
Tel: +43 14073919 TIf. + 46 8 753 35 20

EAGBa Osterreich
Chiesi Hellas AEBE Chiesi Pharmaceuticals
TnA: + 302106179763 GmbH

Tel: + 4314073919
Espana Polska
Chiesi Espana, S.A.U. ExCEEd Orphan Distribution
Tel: + 34 93 494 8000 d.o.o.

Tel.. +48 799 090 131
France Portugal
Chiesi S.AS. Chiesi Farmaceutici S.p.A.
Tél: + 33 147688899 Tel: + 39 0521 2791
Hrvatska Romania

Chiesi Pharmaceuticals GmbH Chiesi Romania S.R.L.
Tel: +43 14073919 Tel: + 40 212023642

Ireland Slovenija
Chiesi Farmaceutici S.p.A. Chiesi Slovenija d.o.o.
Tel: + 39 0521 2791 Tel: + 386-1-43 00 901

island Slovenska republika
Chiesi Pharma AB Chiesi Slovakia s.r.o.
Simi: +46 8 753 35 20 Tel: + 421 259300060

ltalia Suomi/Finland
Chiesi Italia S.p.A. Chiesi Pharma AB
Tel: + 390521 2791 Puh/Tel: +46 8 753 35 20

Kumpog Sverige
Chiesi Farmaceutici S.p.A. Chiesi Pharma AB
TnA:+39 0521 2791 Tel: +46 8 753 35 20

Latvija
Chiesi Pharmaceuticals GmbH
Tel: +43 14073919

Diese Packungsbeilage wurde zuletzt iberarbeitet im
September 2025
Ausflhrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf

den Internetseiten der Europaischen Arzneimittel-Agentur
http://www.ema.europa.eu/ verfligbar.

@ Procysbi ist eine eingetragene Marke der Horizon Thera-
peutics U.S. Holding LLC
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