KULLANMA TALIMATI

HIiPER-AMONEMIX® 940 mg/g graniil
Agi1z yolu ile alinir.

* Etkin madde: Her bir gram graniil 940 mg sodyum fenilbiitirat icerir.

» Yardimct maddeler: Magnezyum stearat, kolloidal silika.
V¥ Bu ilag ek izlemeye tabidir. Bu liggen yeni giivenlilik bilgisinin hizli olarak belirlenmesini
saglayacaktir. Saglik meslegi mensuplarmm siipheli advers reaksiyonlari TUFAM’a
bildirmeleri beklenmektedir. Bakiniz Boliim 4: Olas1 yan etkiler nelerdir?

Bu ilaca kullanmaya baslamadan énce bu KULLANMA TALIMATINI dikkatlice

okuyunuz, ciinkii sizin icin onemli bilgiler icermektedir.
® Bu kullanma talimatini saklayiniz. Daha sonra tekrar okumaya ihtiya¢ duyabilirsiniz.
e Eger ilave sorulariniz olursa, liitfen doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.
e Bu ilag kisisel olarak sizin i¢in regete edilmistir, baskalarina vermeyiniz.
e Bu ilacin kullamimi swrasinda, doktora veya hastaneye gittiginizde doktorunuza bu
ilact kullandiginizi soyleyiniz.
e Bu talimatta yazilanlara aynen uyunuz. Ila¢ hakkinda size onerilen dozun disinda

yiiksek veya diisiik doz kullanmayniz.

Bu Kullanma Talimatinda:

1. HIPER-AMONEMIX® nedir ve ne icin kullanilir?

2. HIPER-AMONEMIX®’i kullanmadan énce dikkat edilmesi gerekenler
3. HIPER-AMONEMIX® nasil kullanilir?

4. Olas yan etkiler nelerdir?

5. HIPER-AMONEMIX®’in saklanmast

Bashklar: yer almaktadir.

1. HIPER-AMONEMIX® nedir ve ne i¢in kullamhir?
Her bir gram graniil 940 mg sodyum fenilbiitirat icerir.
HIPER-AMONEMIX®, 266 gram graniil iceren HDPE ambalajda, kasik o6lcekle beraber

sunulmaktadir.

HIPER-AMONEMIX® iire déngiisii bozuklugu olan hastalara verilir. Bu nadir bozukluga sahip

hastalarin bazi karaciger enzimleri eksiktir ve bu nedenle azot atiklarini ortadan kaldiramazlar.
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Azot proteinlerin bir yap tasidir, bu nedenle protein yedikten sonra viicutta azot birikmesi olur.
Amonyak bi¢cimindeki azot atif1 Ozellikle beyin ig¢in zehirlidir ve ciddi durumlarda biling

diizeyinin azalmasina ve komaya neden olur.

HIPER-AMONEMIX® viicudunuzdaki amonyak miktarin1 azaltarak, viicuttaki azot atigmin

ortadan kaldirilmasina yardimci olur.

2. HIPER-AMONEMIX®’i kullanmadan énce dikkat edilmesi gerekenler
HIPER-AMONEMIX®i asagidaki durumlarda KULLANMAYINIZ.
Eger;

e Hamile iseniz,

e Emziriyorsaniz,

e HIPER-AMONEMIX® etkin maddesi olan sodyum fenilbiitirat veya ilacin i¢indeki

diger yardimc1 maddelere kars: alerjiniz varsa.

Alerjiniz oldugunu diisliniiyorsaniz doktorunuza danisiniz.

HIiPER-AMONEMIX®’i asagidaki durumlarda DIKKATLI KULLANINIZ
HIPER-AMONEMIX®’i kullanmadan dnce doktorunuza danisiniz.
Eger:
e Kalp yetmezliginiz varsa,
e Bobrek fonksiyonunuzda bozukluk varsa veya bu ilagta bulunan sodyum tuzunun
tutulmasinin durumunuzu daha da koétiilestirecegi farkli hastaliklariniz varsa,
e HIPER-AMONEMIX® kullanmaya bagladiktan sonra bdbrek veya karaciger

fonksiyonlarinizda bozukluk varsa,

HIPER-AMONEMIX?®, sizin i¢in doktor ve diyetisyen tarafindan tavsiye edilen ve azaltilmis

protein iceren bir diyetle kullanilmalidir. Bu diyete dikkat etmelisiniz.

HIPER-AMONEMIX®, kanda ani asir1 amonyak olusumunu tamamen dnlemez ve tibbi olarak

acil olan boyle bir durumun tedavisi i¢in uygun degildir.

2/8



Laboratuar testlerine ihtiyaciniz varsa, doktorunuza HIPER-AMONEMIX" kullandigmizi
mutlaka soOylemelisiniz. Cilinkii sodyum fenilbiitirat bazi laboratuvar test sonuclarini

etkileyebilir.

Bu uyarilar, ge¢misteki herhangi bir donemde dahi olsa sizin i¢in gecerliyse liitfen

doktorunuza danisiniz.

HIiPER-AMONEMIX®in yiyecek ve icecek ile kullanilmasi
Agizdan alindiginda, Olglilen dozu doktorunuzun oOnerecegi kati veya sivi yiyeceklerle

karistirin.

Hamilelik

Hact kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

Hamilelik doneminde ila¢  kullanim yalnizca, fayda/zarar  iligkisinin
dikkatle degerlendirildigi hekim karar1 ile miimkiindiir.

Hamile kalma ihtimaliniz varsa HIPER-AMONEMIX" ile tedavi sirasinda giivenilir dogum
kontrol yontemleri kullanmaniz gerekir.

Tedaviniz swrasinda hamile oldugunuzu fark ederseniz hemen doktorunuza veya eczaciniza

danisiniz.

Emzirme

act kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

HIPER-AMONEMIX® kullaniyorsanmz bebeginizi emzirmeyiniz, ¢iinkii bu ilag anne siitiine
gegebilir ve bebeginize zarar verebilir.

Emzirirken HIPER-AMONEMIX® kullanmayiniz.

Arac¢ ve makine kullaninm

Arag ve makine kullanimi lizerine etkisi bilinmemektedir.

HIiPER-AMONEMIX®in iceriginde bulunan baz1 yardimc1 maddeler hakkinda énemli
bilgiler

HIPER-AMONEMIX®, giinliik maksimum doz olan 20 g sodyum fenilbiitirat basina 2,5 g
(108 mmol) sodyuma karsilik gelen sodyum igerir. Bu durum, kontrollii sodyum diyetinde

olan hastalar i¢in g6z 6niinde bulundurulmalidir.
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Diger ilaclar ile birlikte kullanim
Asagidaki ilaglardan birini veya birkagini kullaniyorsaniz, dozu degistirmeniz ve/veya baska
Oonlemler almaniz gerekebilir.

- Probenesit (gut hastaligi ile iliskili hiperiirisemi tedavisinde kullanilan bir ilag)

- Haloperidol (psikotik bozukluklarda kullanilan bir ilag)

- Valproik asit (antiepileptik bir ilag)

- Kortikosteroidler (viicudun iltihapli bolgelerine rahatlama saglamak i¢in kullanilan

kortizon benzeri ilaglar)

Bu ilaglar HIPER-AMONEMIX®’in etkisini degistirebilecegi icin kan degerlerinizin daha sik
kontrol edilmesi gerekecektir. Kullandigimiz ilaglarin bu maddeleri igerdiginden emin

degilseniz doktorunuza danisin.

Eger receteli ya da regetesiz herhangi bir ilaci su anda kullaniyorsaniz veya son zamanlarda

kullandiniz ise liitfen doktorunuza veya eczaciniza bunlar hakkinda bilgi veriniz.

3. HIPER-AMONEMIX® nasil kullanilir?

Uygun kullanim ve doz/uygulama sikhigina iliskin talimatlar:

Bu ilact her zaman doktorunuzun tavsiye ettigi miktarda kullanin. Eger emin degilseniz
eczaciniza ya da doktorunuza danisin.

HIPER-AMONEMIX®’in giinliik dozu, doktorunuz tarafindan protein toleransiniz, diyetiniz,
viicut agirhiginiz ve viicut yiizeyinize gore hesaplanacaktir.

Dogru giinliik dozu belirlemek icin diizenli kan testlerine ihtiyaciniz olacak, doktorunuz

almaniz gereken graniil miktarini sdyleyecektir.

Dozu 6lgmek igin:
- Siseyi agmadan once hafifce calkalayiniz.
- HIPER-AMONEMIX® dozajin1 hazirlamak i¢in dogru kasig1 kullanimiz. Kiigiik 6lgekli
kasik 1,2 g, orta dlgekli kasik 3,3 g, biiytlik 6l¢ekli kasik 9,7 g’dir.
- Siseden bir silme kagik dolusu graniil aliniz.
- Kasigin tizerinde kalan fazla graniilleri bigak ucu gibi diiz bir yiizeyle uzaklastiriniz.
- Kagiktaki graniiller bir kasik 6l¢iisiine esdegerdir.

- Siseden dogru sayida kasik 6l¢iisiinde graniil aliniz.

4/8



Uygulama yolu ve metodu:

Agizdan kullanim i¢indir.

Agizdan alindiginda o6lgiilen dozu doktorunuzun Onerecegi kat1 yiyeceklerle (patates piiresi
gibi) veya s1v1 yiyeceklerle (su, elma suyu, portakal suyu, protein icermeyen bebek mamalari
gibi) karistirn.

Gastrostomi (agiz yoluyla beslenemeyen hastalarin beslenmesini saglamak amaciyla, karin
duvarindan mideye tiip yerlestirilmesi) veya nazogastrik tiipii (agiz yoluyla beslenemeyen
hastalarin beslenmesini saglamak amaciyla burundan mideye yerlestirilen tiip) olan hastalarda
kuru graniil kalmayincaya kadar graniilleri su ile karistirarak ¢oziin. Graniiller suda

coziildiigiinde beyaz bir siv1 elde edersiniz. Coziilmiis siviy1 hemen kullanin.

Degisik yas gruplar:
Cocuklarda kullanima:
Giinliik toplam doz 4 veya 6’ya boliinmiis esit dozlarda, her 6giin veya beslenmeyle birlikte

alinmalidir.

Yashlarda kullanimi:
Yashi hastalar HIPER-AMONEMIX® graniile diger eriskinlerden daha giiglii tepki
verebilirler. Bu nedenle 6zellikle yashilar doktorun talimatlarini dikkatle dinlemelidirler. Yash

hastalarda istenmeyen etkilerin derhal doktora bildirilmesi 6zellikle 6nemlidir.

Ozel kullanim durumlari:

Bobrek yetmezligi/ Karaciger yetmezligi:

Ciddi bobrek ve karaciger rahatsizliklarinda kullanilmamalidir.

Sodyum fenilbiitirat metabolizmasi ve viicuttan atilimi, karaciger ve bdbreklerle iliskili
oldugundan, HIPER-AMONEMIX® karaciger veya bdbrek yetmezligi olan hastalarda dikkatli
kullanilmaldar.

Tedavi sirasinda serum potasyum seviyesi izlenmelidir, ¢iinkii fenilasetilglutamin bobrek yolu
ile (renal) atilim1 idrarda potasyum kaybina neden olabilir.

Tedavide bile, bazi hastalarda akut hiperamonyemik ensefalopati (viicutta amonyak

fazlaligina bagl olarak ¢abuk ilerleyen bir beyin hasar1) goriilebilir.

HIPER-AMONEMIX®’in dikkatli uygulanmas: konusunda doktorunuz sizi uyaracaktir.

Liitfen doktorunuza danisiniz.

5/8



Eger HIPER-AMONEMIX® in etkisinin ¢ok giiclii veya zayif olduguna dair bir izleniminiz var

ise doktorunuz veya eczaciniz ile konusunuz.

Kullanmaniz gerekenden daha fazla HIPER-AMONEMIX® kullandiysaniz
HIPER-AMONEMIX® den kullanmaniz gerekenden fazlasini kullanmigsaniz doktor veya
eczaciniz ile konusunuz.

Kazayla doktorunuzun size sdylediginden ¢ok daha fazla HIPER-AMONEMIX® aldiysaniz,
derhal doktorunuzla ya da eczacinizla temas kurunuz ya da bir hastanenin acil servisine
basvurunuz. Cok yiiksek dozlarda HIPER-AMONEMIX® almis olan hastalar; uyku hali,
yorgunluk, sersemlik ve nadiren kafa karisikligi, bas agrisi, tat almada degisiklik (tat
bozuklugu), duymada azalma, oryantasyon bozuklugu, zayif bellek, mevcut noérolojik
kosullarin kotiilesmesi goriilebilir.

Bu semptomlardan herhangi birini yasarsaniz, destek tedavisi i¢in derhal doktorunuza veya en

yakin hastanenin acil servisine bagvurmalisiniz.

HiPER-AMONEMIX®i kullanmay1 unutursaniz
Bir sonraki giiniiniizle miimkiin olan en kisa siirede bir doz almalisiniz. Iki doz arasinda en
az 3 saat oldugundan emin olun.

Unutulan dozlar: dengelemek igin ¢ift doz almayiniz.

HIPER-AMONEMIX? ile tedavi sonlandirildiginda olusabilecek etkiler
HIPER-AMONEMIX?® ile tedavi sonlandirilmasina dair yeterli veri yoktur.

llaci kullanmadan énce doktorunuza veya eczaciniza danisiniz.

4. Olas1 yan etkiler nelerdir?

Yan etkiler asagidaki kategorilerde gosterildigi sekilde siniflandirilmastir.

Cok yaygin: 10 hastanin en az birinde goriilebilir.

Yaygin: 10 hastanin birinden az, fakat 100 hastanin birinden fazla goriilebilir.

Yaygin olmayan: 100 hastanin birinden az, fakat 1.000 hastanin birinden fazla gortilebilir.
Seyrek: 1000 hastanin birinden az fakat 10.000 hastanin birinden fazla goriilebilir.

Cok seyrek: 10.000 hastanin birinden az goriilebilir.

Bilinmiyor: Eldeki verilerden hareketle tahmin edilemiyor.
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Cok yaygin:

Diizensiz adet dongiisii, adetten kesilme.

Cinsel olarak aktifseniz ve adet doneminiz durduysa, buna HIPER-AMONEMIX®’in neden
oldugunu diisiinmeyin. Bu durumda doktorunuzla goriisiin, ¢iinkii adet doneminizin durmasi

hamilelikten kaynaklanabilir.

Yaygin:

Bobrek yoluyla atilmasi gereken asidin birikmesi (metabolik asidoz), viicudun pH degerinin
artmasi (alkaloz), kan hiicrelerinin sayisinda (kirmiz1 hiicreler, beyaz hiicreler ve trombositler)
degisiklik, istah azalmasi, depresyon, sinirlilik, bas agrisi, bayilma, sivi tutulumu (sislik), tat
almada bozukluk (disguzi), karin agrisi, kusma, bulanti, kabizlik, deri kokusu, deride dokiintii,

bobrek fonksiyonunda bozukluk, kilo alimi, degisen laboratuvar test degerleri.

Yaygin olmayan:
Kemik iligi baskilanmas1 nedeniyle kirmizi kan hiicrelerinin eksikligi, morarma, kalp ritminin
degismesi (aritmi), rektal kanama, mide tahrisi, mide iilseri, pankreas iltihabi.

Siirekli kusma meydana gelirse, derhal doktorunuza bagvurmalisiniz.

Yan etkilerin raporlanmasi

Tibbi iiriiniin ruhsatlandirilmasindan sonra siipheli ilag advers reaksiyonlarmin raporlanmasi
biliyilk 6nem tasimaktadir. Tibbi iirlinlin yarar/risk dengesinin siirekli olarak izlenmesine
olanak saglar. Saglik meslegi mensuplarinin herhangi bir siipheli advers reaksiyonu Tiirkiye
Farmakovijilans Merkezi (TUFAM)’ne bildirmeleri gerekmektedir. (www.titck.gov.tr; e-
posta: tufam@titck.gov.tr; tel: 0 800 314 00 08; faks: 0 312 218 35 99)

5. HIPER-AMONEMIX®’in saklanmasi

HIPER-AMONEMIX®’i ¢cocuklarin goremeyecegi, erisemeyecegi yerlerde ve ambalajinda
saklaymniz.

25°C’nin altindaki oda sicakliginda saklayiniz. Rutubetten koruyunuz.

Son kullanma tarihiyle uyumlu olarak kullaninz.

Ambalajindaki son kullanma tarihinden sonra HIPER-AMONEMIX®’i kullanmayniz.

Son kullanma tarihi ge¢mis veya kullanilmayan ilaglar1 ¢ope atmaymiz! Cevre ve Sehircilik

Bakanliginca belirlenen toplama sistemine veriniz.
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Eger iiriinde ve/veya ambalajinda bozukluklar fark ederseniz HIPER-AMONEMIX®’i

kullanmayniz.

Ruhsat Sahibi:

Assos Ilag Kimya, Gida Uriinleri Uretim ve Tic. A.S.
Umraniye, Istanbul, Tiirkiye

Uretim Yeri:

Pharma Plant Ila¢ San. ve Tic. A.S.

Kadikdy/ Istanbul

Bu kullanma talimati 11/02/2022 tarihinde onaylanmigstir.
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