Indleegsseddel: Information til brugeren
PHEBURANE granulat, 483 mg/g
Natriumphenylbutyrat

Laes denne indleegsseddel grundigt inden du begynder at tage dette leegemiddel, da den

indeholder vigtige oplysninger.

o Gem indlegssedlen. Du kan fa brug for at lzese den igen.

o Sperg legen eller pa apoteketspersonalet, hvis der er mere, du vil vide.

o Leegen har ordineret dette leegemiddel til dig personligt. Lad derfor veaere med at give
medicinentil andre. Det kan vere skadeligt for andre, selvom de har de samme symptomer,
som du har.

o Kontakt lzegen eller apoteketspersonalet , hvis du far bivirkninger, herunder bivirkninger, som
ikke er navnt her. Se afsnit 4.

Qversiqgt over indlaegssedlen:

1. Virkning og anvendelse

2. Det skal du vide, for du begynder at tage PHEBURANE
3. Sadan skal du tage PHEBURANE

4. Bivirkninger

5. Opbevaring

6. Pakningssterrelser og yderligere oplysninger

1. Virkning og anvendelse

PHEBURANE indeholder det aktive stof phenylbutyrat, som anvendes til behandling af patienter i
alle aldre, der lider af forstyrrelser i urinstofcyklus. Disse sjeldne sygdomme skyldes mangel pa
visse leverenzymer, som er ngdvendige til udskillelse af kveelstofholdige affaldsstoffer i form af
ammoniak.

Kveelstof er en af byggestenene i proteiner og er en veaesentlig del af den kost vi spiser. Da kroppen
nedbryder protein, efter at man har indtaget det, vil kveelstof ophobes i form af ammoniak, fordi
kroppen ikke kan udskille det. Ammoniak er specielt giftigt for hjernen, og ferer i alvorlige tilfelde
til bevidsthedsforstyrrelser og koma.

PHEBURANE hjalper kroppen med at fjerne de kvalstofholdige affaldsstoffer og dermed reducere
mengden af ammoniak i kroppen. PHEBURANE skal imidlertid bruges sammen med en
lavproteindiget, som udarbejdes specielt til dig af en leege eller en kostvejleder. Du skal falge denne
dieet ngje.

2. Det skal du vide, far du begynder at tage PHEBURANE

Tag ikke PHEBURANE:

o hvis du er overfglsom (allergisk) over for phenylbutyrat eller et af de gvrige indholdsstoffer
(angivet i afsnit 6)

o hvis du er gravid

o hvis du ammer.

Advarsler og forsigtighedsregler

Kontakt lzegen eller apoteket, for du tager PHEBURANE:

o hvis du lider af kongestivt hjertesvigt (en hjertesygdom, hvor hjertet ikke kan pumpe
tilstreekkeligt med blod rundt i kroppen) eller nedsat nyrefunktion
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o hvis du har nedsat nyre- eller leverfunktion, da PHEBURANE udskilles af kroppen gennem
nyrerne og leveren.

PHEBURANE kan ikke forhindre, at blodets indhold af ammoniak akut bliver for hgijt, en tilstand,
der som regel udger en medicinsk ngdsituation. Hvis det sker, vil du fa symptomer i form af kvalme,
opkastning og forvirring, og du skal have gjeblikkelig leegehjalp.

Hvis du skal have taget blodprever, er det vigtigt, at du forteeller laegen, at du tager PHEBURANE,
da natriumphenylbutyrat kan pavirke resultaterne af visse blodpragver (sasom blodets indhold af
elektrolytter og protein samt leverfunktionsprgver).

Kontakt laegen eller apoteket, hvis der er noget, du vil vide.

Brug af andre lzegemidler sammen med PHEBURANE

Fortzl det til legen eller pa apoteket, hvis du tager anden medicin eller for nylig har taget anden
medicin. Dette geelder ogsa medicin, som ikke er kabt pa recept, f.eks. naturleegemidler og vitaminer
0g mineraler.

Det er iszr vigtigt, at du forteeller det til din laege, hvis du tager medicin, som indeholder:

° valproat (et antiepileptisk leegemiddel)

° haloperidol (der anvendes til behandling af visse psykotiske lidelser)

° kortikosteroider (leegemidler, som anvendes til at lindre betendelsestilstande i kroppen)

. probenecid (til behandling af forhgjet indhold af urinsyre i blodet i forbindelse med gigt
(hyperurikaemi).

Disse leegemidler kan &ndre virkningen af PHEBURANE, og du vil have behov for hyppigere at fa
taget blodpraver. Sperg din laege eller pa apoteket, hvis du er usikker pa, om din medicin indeholder
disse stoffer.

Graviditet og amning
Tag ikke PHEBURANE, hvis du er gravid, da denne medicin kan skade det ufedte barn.

Hvis du er kvinde, og du kan blive gravid, skal du bruge en sikker form for
svangerskabsforebyggelse under behandlingen med PHEBURANE. Tal med lzegen herom.

Tag ikke PHEBURANE, hvis du ammer, da denne medicin kan passere over i modermealken og
skade dit barn.

Trafik- og arbejdssikkerhed
PHEBURANE forventes ikke at pavirke din evne til at kare bil og betjene maskiner.

PHEBURANE indeholder natrium og saccharose.

o Dette leegemiddel indeholder 124 mg (5,4 mmol) natrium pr. gram granulat svarende til 6.2%
af den WHO anbefalede maksimale daglige indtagelse af 2 gram natrium. Den maksimale
daglige dosis af dette leegemiddel svarer til 2,5 g (108 mmol) natrium pr. 20 g
natriumphenylbutyrat, som er 125% af den WHO anbefalede maksimale daglige indtagelse af
2 gram natrium for voksne.

e PHEBURANE anses for at have et hgjt natrium-indhold, Dette bar iseer tages i betragtning hos
patienter pa en dizet med lavt saltindhold.
Forteel det til din leege eller apotekspersonalet, hvis du har brug for 3 gram eller mere pr. dag i en
leengere periode, iser hvis du er blevet radet til at falge en dieet med lavt indhold af salt (natrium).
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Dette legemiddel indeholder 768 mg saccharose pr. gram granulat. Dette skal tages i betragtning,
hvis du har sukkersyge. Kontakt laegen, far du tager dette leegemiddel, hvis legen har fortalt dig, at
du ikke taler visse sukkerarter.

3. Sadan skal du tage PHEBURANE

Tag altid dette leegemiddel ngjagtigt efter leegens anvisning. Er du i tvivl, s& sperg leegen eller pa
apoteket.

Dosering

Den daglige dosis PHEBURANE beregnes pa baggrund af din legemsveegt eller legemsoverflade og
justeres efter din proteinbalance og kost. Du skal regelmeessigt have taget blodprever for at finde den
korrekte daglige dosis. Din lzege vil fortelle dig, hvor meget granulat du skal tage.

Indgivelsesmade

Du skal tage PHEBURANE gennem munden. Da PHEBURANE oplgses langsomt, skal det ikke
gives gennem en gastrostomi (en sonde, som gar gennem maveskindet direkte ind i mavesakken)
eller gennem en nasogastrisk sonde (en sonde, som gar gennem naesen til mavesakken).

PHEBURANE skal tages sammen med en szrlig lavproteindizet.

Du skal tage PHEBURANE sammen med hvert maltid eller madning. Dette kan for sma barn veere 4
til 6 gange om dagen.

De doser af PHEBURANE, der er ordineret af din laege, er udtrykt i gram natriumphenylbutyrat.
Dette leegemiddel er vedlagt en maleske, der doserer op til 3 g natriumphenylbutyrat ad gangen.
Benyt kun denne maleske til opmaling af dosis af PHEBURANE. Maleskeen ma ikke anvendes til
andre legemidler.

Sadan opmales dosis:

o Streger pa skeen angiver maengden af PHEBURANE i gram natriumphenylbutyrat.
Tag den korrekte mangde som angivet af din lzge.

. Held granulatet direkte i skeen som vist pa billedet (pa den ydre aske og i denne
indleegsseddel)

o Bank skeen mod bordet, sa overfladen af granulatet bliver vandret, og fyld efter om
ngdvendigt.

Granulatet kan indtages straks med veeske (vand, frugtsaft, proteinfri modermaelkserstatning) eller
drysses pa en skefuld fast fade (kartoffelmos eller ablemos). Hvis du blander granulatet med mad, er
det vigtigt at tage det straks. Derved undgas, at granulatet afgiver smag.

Du skal tage dette leegemiddel og holde dizt hele livet.

Hvis du har taget for meget PHEBURANE

Patienter, der har taget meget store doser natriumphenylbutyrat, oplever:
. sgvnighed, treethed, svimmelhed og mindre hyppigt forvirring
hovedpine

smagsforstyrrelser

nedsat hgrelse

desorientering

sveekket hukommelse

forveaerring af eksisterende neurologiske tilstande.
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Hvis du oplever et af de naevnte symptomer, bar du straks kontakte din leege eller skadestuen pa
naermeste hospital for at fa understattende behandling.

Hvis du har glemt at tage PHEBURANE:
Du skal tage en dosis sa hurtigt som muligt sammen med dit naeste maltid. Der skal veaere mindst
3 timer mellem to doser. Du ma ikke tage en dobbeltdosis som erstatning for den glemte dosis.

Sperg legen eller pa apoteket, hvis der er noget, du er i tvivl om.

4. Bivirkninger
Dette leegemiddel kan som al anden medicin give bivirkninger, men ikke alle far bivirkninger.
Hvis du far gentagne opkastninger, skal du straks kontakte leegen.

Meget almindelige bivirkninger (kan forekomme hos mere end 1 ud af hver 10 behandlede):
Uregelmaessige menstruation og ophgr af menstruation hos fadedygtige kvinder.

Hvis du er seksuelt aktiv, og dine menstruationer standser helt, ma du ikke antage, at det skyldes
PHEBURANE. Fortal det til din leege, hvis dette sker, da menstruationsophgr enten kan skyldes, at
du er gravid (se afsnittet herover om graviditet og amning), eller i overgangsalderen.

Almindelige bivirkninger (kan forekomme hos mere end 1 ud af hver 100 behandlede): £ndringer i
antallet af blodlegemer (rade blodlegemer, hvide blodlegemer og blodplader), &ndringer i maengden
af bikarbonat i blodet, nedsat appetit, depression, irritabilitet, hovedpine, besvimelse,
veeskeophobning (heevelse), &ndringer i smagen (smagsforstyrrelser), mavesmerter, opkastning,
kvalme, forstoppelse, unormal kropslugt, udslet, unormal nyrefunktion, vaegtstigning, &ndrede
resultater af laboratorieanalyser.

Ikke almindelige bivirkninger (kan forekomme hos mere end 1 ud af hver 1 000 behandlede):
Mangel pa rade blodlegemer som falge af knoglemarvssvigt, bla meerker, &ndret hjerterytme,
blgdning fra endetarmen, inflammation i maven, mavesar, betendelse i bugspytkirtlen.

Indberetning af bivirkninger

Hvis du oplever bivirkninger, ber du tale med din lzege, sygeplejerske eller apoteket. Dette gaelder
ogsa mulige bivirkninger, som ikke er medtaget i denne indlaegsseddel. Du eller dine pargrende kan
ogsa indberette bivirkninger direkte til Leegemiddelstyrelsen via det nationale rapporteringssystem
anfert i Appendiks V. Ved at indrapportere bivirkninger kan du hjeelpe med at fremskaffe mere
information om sikkerheden af dette leegemiddel.

5. Opbevaring

Opbevares utilgaengeligt for barn.

Brug ikke PHEBURANE efter den udlgbsdato, der star pa pakningen og flaskeetiketten efter EXP.
Udlgbsdatoen er den sidste dag i den nevnte maned.

PHEBURANE skal anvendes inden 45 dage efter abning af emballagen.

Sparg pa apoteket, hvordan du skal bortskaffe medicinrester. Af hensyn til miljget ma du ikke smide
medicinrester i aflabet, toilettet eller skraldespanden.

6. Pakningsstarrelser og yderligere oplysninger
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http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

PHEBURANE indeholder:

Det aktive stof er natriumphenylbutyrat.

Et gram granulat indeholder 483 mg natriumphenylbutyrat.

@vrige indholdsstoffer er saccharosekugler (saccharose og majsstivelse, se afsnit 2 “PHEBURANE
indeholder saccharose”), hypromellose, ethylcellulose N7, macrogol 1500, povidon K25.

Udseende og pakningsstarrelse
PHEBURANE granulat er hvidt til gulligt.

Granulatet er pakket i plastflasker med bgrnesikret lag og tarremiddel.
Hver flaske indeholder 174 g granulat.
Hver karton indeholder 1 flaske.

Der medfalger en inddelt maleske.

Indehaver af markedsfaringstilladelsen og fremstiller
Eurocept International BV

Trapgans 5

1244 RL Ankeveen

Holland

Hvis du gnsker yderligere oplysninger om dette leegemiddel, skal du henvende dig til den lokale
repraesentant for indehaveren af markedsfgringstilladelsen:

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
Bbarapust Luxembourg/Luxemburg
Lucane Pharma Lucane Pharma

Ten.: + 33 153 868 750 Tél/Tel: + 33 153 868 750
info@Ilucanepharma.com info@Ilucanepharma.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: +46 824 36 60 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 35528 39 57
info@lucanepharma.com info@euroceptpharma.com
Eesti Norge

FrostPharma AB FrostPharma AB

Tel: +46 824 36 60 TIf: +46 824 36 60
info@frostpharma.com info@frostpharma.com
EALada Osterreich
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Lucane Pharma
TnA: + 33 153 868 750
info@lucanepharma.com

Espafia

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

TIf: +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@Ilucanepharma.com

Latvija

FrostPharma AB

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

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

Romaéania

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

Denne indlaegsseddel blev senest eendret: 09/2024
Du kan finde yderligere information om PHEBURANE pa Det Europaiske Laegemiddelagenturs
hjemmeside http://www.ema.europa.eu.

Der er ogsa links til andre websteder om sjaeldne sygdomme og om, hvordan de behandles.
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