Gebrauchsinformation: Information fiir Patienten

RAVICTI® 1,1 g/ml Fliissigkeit zum Einnehmen

Glycerolphenylbutyrat

DE17533083P99-A2.0

Lesen Sie die gesamte Packungsbeilage sorgfaltig durch, bevor Sie mit der Einnahme dieses Arzneimittels

beglnnen denn sie enthélt wichtige Informationen.
Heben Sie die Packungsbeilage auf. Vielleicht mochten Sie diese spéter nochmals lesen.

e Wenn Sie weitere Fragen haben, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker.

e Dieses Arzneimittel wurde Ihnen personlich verschrieben. Geben Sie es nicht an Dritte weiter. Es kann
anderen Menschen schaden, auch wenn diese die gleichen Beschwerden haben wie Sie.

e Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an Ihren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch fiir
Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Siehe Abschnitt 4.

Was in dieser Packungshbeilage steht

Was ist RAVICTI und wofiir wird es angewendet?

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

Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie ist RAVICTI aufzubewahren?

Inhalt der Packung und weitere Informationen
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1.  Was ist RAVICTI und wofiir wird es angewendet?

RAVICTI enthélt den Wirkstoff ,,Glycerolphenylbutyrat”, der angewendet wird, um sechs bekannte
~Harnstoffzyklusstérungen“ (UCDs) bei Erwachsenen und Kindern zu behandeln. Zu den UCDs gehdren
Mangelzusténde an bestimmten Leberenzymen wie z. B. der Carbamoylphosphat-Synthetase | (CPS),
Ornithintranscarbamylase (OTC), Argininosuccinat-Synthetase (ASS), Argininosuccinat-Lyase (ASL),

Arginase | (ARG) oder Ornithin-Translokase (Hyperammonamie-Hyperornithindmie-Homocitrullinurie-Syndrom, HHH).

RAVICTI muss in Kombination mit einer eiweiBarmen Didt — unter Umsténden auch eine Di&t mit Nahrungserganzungen,
z. B. mit essenziellen Aminosduren (Arginin, Citrullin, eiweiBfreier Kalorienzuschlag) eingenommen werden.

Uber Harnstoffzyklusstorungen

e Bei Harnstoffzyklusstorungen kann der Korper den Stickstoff aus den EiweiBen, die wir essen, nicht entfernen.

e Normalerweise verwandelt der Korper den Stickstoff im EiweiB in ein Abfallprodukt, das ,Ammoniak®.
Die Leber entfernt dann Ammoniak (iber einen Zyklus, der als ,Harnstoffzyklus“ bezeichnet wird, aus dem
Korper.

e Bei Harnstoffzyklusstorungen kann der Korper nicht genug Leberenzyme bilden, um den iiberschiissigen
Stickstoff zu entfernen.

e Das bedeutet, dass sich Ammoniak im Korper sammelt. Wenn Ammoniak nicht aus dem Kérper entfernt wird,
kann dies das Gehirn schadigen und zu Bewusstseinsstorungen oder Koma fiihren.

e Harnstoffzyklusstorungen sind selten.

Wie wirkt RAVICTI?

RAVICTI unterstiitzt den Kérper dabei, Stickstoff auszuscheiden. Dadurch wird die Ammoniakmenge in lhrem Kérper
reduziert.

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

RAVICTI darf nicht eingenommen werden,

e wenn Sie allergisch gegen Glycerolphenylbutyrat sind

e wenn Sie eine akute Hyperammonémie (hohe Ammoniakspiegel im Blut) haben, die eine schnellere
Intervention erfordert (siehe Abschnitt ,Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen®).

Wenn Sie nicht sicher sind, ob einer der oben genannten Punkte auf Sie zutrifft, sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder
Apotheker, bevor Sie RAVICTI einnehmen.

Warnhinweise und VorsichtsmaBnahmen

Bitte sprechen Sie mit Ihrem Arzt oder Apotheker, bevor Sie RAVICTI einnehmen,

e wenn Sie Probleme mit lhren Nieren oder Ihrer Leber haben — denn RAVICTI wird (iber die Nieren und die Leber
aus Ihrem Korper ausgeschieden

e wenn Sie Probleme mit Ihrer Bauchspeicheldriise, lhrem Magen oder Darm haben — diese Organe sind fiir die
Aufnahme von RAVICTI in den Korper verantwortlich.

Wenn einer der oben genannten Punkte auf Sie zutrifft (oder Sie nicht sicher sind), sprechen Sie mit Inrem Arzt oder
Apotheker, bevor Sie RAVICTI einnehmen.

In manchen Féllen, wie bei einer Infektion oder nach einer Operation, kann die Ammoniakmenge trotz der
Behandlung mit diesem Arzneimittel ansteigen und das Gehirn schadigen (hyperammonamische Enzephalopathie).

In anderen Féllen steigt die Ammoniakmenge im Blut schnell an. In diesem Fall verhindert RAVICTI nicht, dass der
Ammoniakspiegel in Inrem Blut sehr hoch steigt.

Hohe Ammoniakspiegel fiihren zu Ubelkeit, Erbrechen oder Verwirrtheit.
Informieren Sie lhren Arzt oder gehen Sie direkt ins Krankenhaus, wenn Sie eines dieser Zeichen bemerken.
Labortests sind notwendig, damit Ihr Arzt die korrekte Dosis fiir Sie festlegen und kontrollieren kann.

Einnahme von RAVICTI zusammen mit anderen Arzneimitteln
Informieren Sie lhren Arzt oder Apotheker, wenn Sie andere Arzneimittel einnehmen, kiirzlich andere Arzneimittel
eingenommen haben oder beabsichtigen, andere Arzneimittel einzunehmen.

Informieren Sie lhren Arzt oder Apotheker insbesondere dann, wenn Sie eines der folgenden Arzneimittel
einnehmen; es konnte weniger wirksam sein, wenn es mit RAVICTI angewendet wird. Wenn Sie diese Arzneimittel
einnehmen, bendtigen Sie regelméBige Blutuntersuchungen:

e Midazolam und Barbiturate — zur Sedierung, bei Schlafproblemen oder Epilepsie

e Verhiitungsmittel

Informieren Sie lhren Arzt auch, wenn Sie die folgenden Arzneimittel einnehmen, da sie die Ammoniakmenge in
Ihrem Korper erhdhen konnen oder die Wirkungsweise von RAVICTI &ndern:

e Kortikosteroide — zur Behandlung von entziindeten Bereichen im Korper

Valproat — ein Arzneimittel zur Behandlung von Epilepsie

Haloperidol — zur Behandlung von psychischen Erkrankungen

Probenecid — zur Behandlung von hohen Harnséurespiegeln im Blut, die zu Gicht fiihren konnen (Hyperurik&mie)
Lipasehemmer (wie z. B.Orlistat) — zur Behandlung von Fettleibigkeit

Lipase in Pankreasersatztherapien

Wenn einer der oben genannten Punkte auf Sie zutrifft (oder Sie nicht sicher sind), sprechen Sie mit lhrem Arzt,
bevor Sie RAVICTI einnehmen.

Schwangerschaft Stilizeit und Fortpflanzungsfahigkeit
Wenn Sie schwanger sind, informieren Sie Ihren Arzt, bevor Sie mit der Einnahme von RAVICTI beginnen.
Wenn Sie wahrend der Einnahme von RAVICTI schwanger werden, sprechen Sie mit Ihrem Arzt.
RAVICTI sollte wéhrend der Schwangerschaft nicht eingenommen werden, da ein Risiko fiir Inr ungeborenes
Kind nicht ausgeschlossen werden kann.

e Wenn Sie eine Frau im gebéarfahigen Alter sind, miissen Sie eine wirkungsvolle Verhiitungsmethode wéhrend
der Behandlung mit RAVICTI anwenden. Sprechen Sie mit lhrem Arzt (iber die beste Verhiitungsmethode fiir Sie.

e Wenn Sie RAVICTI einnehmen, sollten Sie mit lhrem Arzt sprechen, falls Sie stillen mdchten. Es sollte eine
Entscheidung dariiber getroffen werden, ob gestillt wird oder die Einnahme von RAVICTI fortgesetzt wird,
wobei der Nutzen der Behandlung fiir Sie und die Vorteile des Stillens fiir Ihr Kind berticksichtigt werden
miissen. RAVICTI kann in die Muttermilch (ibertreten und ein Risiko fiir das Neugeborene/den Saugling kann
nicht ausgeschlossen werden.

Verkehrstiichtigkeit und Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen

RAVICTI kann groBen Einfluss auf die Verkehrstiichtigkeit und die Fahigkeit zum Bedienen von Maschinen haben.
Nach der Einnahme von RAVICTI kann Ihnen schwindelig sein, oder Sie konnen Kopfschmerzen haben.

Patienten sollten kein Fahrzeug fiihren oder Maschinen bedienen, wahrend bei ihnen diese Nebenwirkungen
bestehen.

3.  Wie ist RAVICTI einzunehmen?

Nehmen Sie dieses Arzneimittel immer genau nach Absprache mit lhrem Arzt ein. Fragen Sie bei lhrem Arzt oder

Apotheker nach, wenn Sie sich nicht sicher sind.

Sie miissen wéhrend der Behandlung mit RAVICTI eine spezielle eiweiBarme Diét befolgen.

e Diese Diat wird fiir Sie von Ihrem Arzt und Ihrem Erndhrungsberater festgelegt.

e  Sie miissen diese Diat sorgféltig befolgen.

e  Sie miissen moglicherweise Nahrungsergénzungen mit Aminoséuren einnehmen.

e Sie miissen Ihr Leben lang behandelt werden und eine Diét einhalten, auBer wenn Sie eine erfolgreiche
Lebertransplantation haben.

Wie viel wird eingenommen?

Ihr Arzt wird Ihnen sagen, wie viel RAVICTI Sie jeden Tag einnehmen sollten.

e |hre tagliche Dosis richtet sich nach Ihrer GroBe und Ihrem Gewicht, der EiweiBmenge in lhrer Didt und nach
Ihrem Gesamtzustand der Harnstoffzyklusstorung.

e |hrArzt kann Ihnen eine geringere Dosis geben, wenn Sie Nieren- oder Leberprobleme haben.

e  Sie werden regelméBige Blutuntersuchungen benétigen, damit Ihr Arzt die richtige Dosis fiir Sie bestimmen
kann.

e |hrArzt gibt Ihnen eventuell die Anweisung, RAVICTI mehr als dreimal taglich einzunehmen. Bei kleinen
Kindern kann es vier- bis sechsmal taglich sein. Zwischen jeder Dosis miissen mindestens 3 Stunden liegen.

Einnahme dieses Arzneimittels

Ihr Arzt wird Ihnen sagen, wie RAVICTI Fliissigkeit zum Einnehmen eingenommen wird. Es kann folgendermaBen

eingenommen werden:

e (iber den Mund

e (iber einen Schlauch, der durch Ihren Bauch (Abdomen) in den Magen eingefiihrt wird — eine sogenannte
,Gastrostomiesonde*”

e {iber einen Schlauch, der durch lhre Nase in den Magen gefiihrt wird — eine sogenannte ,nasogastrale Sonde*

Nehmen Sie RAVICTI iiber den Mund ein, wenn Ihr Arzt Ihnen keine anderen Anweisungen gegeben hat.

RAVICTI und Mahlzeiten
Nehmen Sie RAVICTI mit oder direkt nach der Mahlzeit ein. Kleine Kinder sollten das Arzneimittel wéahrend oder
direkt nach dem Fiittern erhalten.

Abmessung der Dosis

e \Verwenden Sie eine Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen, um Ihre Dosis zu messen.

e  Sie bengtigen die RAVICTI-Flasche und eine Applikationsspritze fiir Zubereitungen zum Einnehmen, um die
richtige Menge RAVICTI zu verwenden.

1. Offnen Sie die RAVICTI-Flasche, indem Sie den Deckel hinunterdriicken und diesen nach links drehen.
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2. Stecken Sie die Spitze der Applikationsspritze in den integrierten Spritzeneinsatz in der Flasche.

e

3. Drehen Sie die Flasche mit aufgesetzter Spritze auf den Kopf.

4. Fiillen Sie die Applikationsspritze durch Herunterziehen des Kolbens mit der Menge RAVICTI, die lhr Arzt Ihnen
verschrieben hat.
— Hinweis: Falls mdglich, verwenden Sie die Applikationsspritze mit der mI-GroBe, die der
empfohlenen Dosis am ehesten entspricht (aber nicht kleiner ist, z. B. bei einer Dosis von 0,8 ml
eine Applikationsspritze fiir 1 ml verwenden).
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5. Klopfen Sie auf die Applikationsspritze, um Luftblasen zu entfernen, und vergewissern Sie sich, dass Sie die
richtige Fllissigkeitsmenge eingefiillt haben.

6. Schlucken Sie die Fliissigkeit aus der Applikationsspritze, oder schlieBen Sie die Applikationsspritze an eine
nasogastrale Sonde oder die Gastrostomiesonde an.

7. Wichtiger Hinweis: Geben oder riihren Sie RAVICTI nicht in groBere Fliissigkeitsvolumen wie Wasser oder
Saft, da RAVICTI schwerer als die meisten Fliissigkeiten ist. Wenn RAVICTI mit groBen Fliissigkeitsvolumen
gemischt wird, besteht das Risiko, dass Sie nicht die gesamte Dosis einnehmen.

8. RAVICTI kann zu einer geringen Menge weicher Nahrung zugegeben werden, z. B. Ketchup, medizinische
Zubereitungen, Apfelmus oder Kiirbispiiree.

9. Wenn das Volumen Ihrer Applikationsspritze geringer ist als Ihre verschriebene Dosis, miissen Sie diese
Schritte wiederholen, um lhre volle Dosis zu erhalten. Verwenden Sie eine Applikationsspritze fiir alle am
jeweiligen Tag eingenommenen Dosen.

10. Nachdem Sie Ihre volle Dosis genommen haben, trinken Sie etwas Wasser, um sicherzustellen, dass kein
Arzneimittel in lhrem Mund bleibt, oder spiilen Sie die nasogastrale oder Gastrostomiesonde mit 10 mi
Wasser und benutzen Sie dafiir eine neue Applikationsspritze. Die zum Spiilen der nasogastralen Sonde oder
Gastrostomiesonde verwendete Applikationsspritze darf nicht zum Abmessen einer Dosis RAVICTI verwendet
werden, um zu verhindern, dass Wasser in das Arzneimittel gelangt.

11. VerschlieBen Sie die Flasche, indem Sie die Kappe aufsetzen und zudrehen.

12. Wichtiger Hinweis: Spiilen Sie die Applikationsspritze zwischen den téglichen Dosen nicht, da die Zugabe
von Wasser dazu fiihrt, dass RAVICTI abgebaut wird. Wenn RAVICTI in Kontakt mit Wasser kommt, wird
die Fllissigkeit triib. Bewahren Sie die Flasche und die Applikationsspritze zwischen den Dosen an einem
sauberen, trockenen Ort auf.

13. Nach der letzten Dosis des Tages die Applikationsspritze entsorgen. Verwenden Sie die Applikationsspritze
nicht an einem anderen Tag weiter, um eine Dosis RAVICTI abzumessen.

14. Ubriggebliebene, nicht gebrauchte Spritzen sollten aufbewahrt und mit einer weiteren Flasche verwendet
werden. Jede Flasche sollte nach 14 Tagen entsorgt werden.

Wenn Sie eine griBere Menge von RAVICTI eingenommen haben, als Sie sollten
Wenn Sie mehr von diesem Arzneimittel eingenommen haben, als Sie sollten, sprechen Sie mit einem Arzt.

Wenn Sie eines der folgenden Zeichen bemerken, sprechen Sie mit einem Arzt oder gehen Sie direkt ins
Krankenhaus, da es sich um Zeichen einer Uberdosierung oder eines hohen Ammoniakspiegels handeln kann:
e Schlafrigkeit, Miidigkeit, Schwindel oder manchmal Verwirrtheit

Kopfschmerzen

Geschmacksverdnderungen

Horprobleme

Desorientiertheit

Vergesslichkeit

Bestehende neurologische Erkrankungen konnen sich verschlimmern

Wenn Sie die Einnahme von RAVICTI vergessen haben

Wenn Sie eine Dosis vergessen haben, nehmen Sie die vergessene Dosis ein, sobald Sie daran denken.

Fiir Erwachsene gilt jedoch, wenn die nachste Dosis in weniger als 2 Stunden zu nehmen ist, lassen Sie sie aus
und nehmen Sie lhre nichste Dosis normal ein.

Fiir Kinder: Wenn die néchste Dosis in weniger als 30 Minuten zu nehmen ist, lassen Sie sie aus und geben Sie die
nachste Dosis wie (blich.

e Nehmen Sie nicht die doppelte Menge ein, wenn Sie die vorherige Einnahme vergessen haben.

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

Wenn Sie die Einnahme von RAVICTI abbrechen
Sie miissen Ihr ganzes Leben dieses Arzneimittel einnehmen und eine spezielle eiweiBarme Diét befolgen.
Brechen Sie die Einnahme von RAVICTI nicht ab, ohne mit Ihrem Arzt zu sprechen.

4. Welche Nebenwirkungen sind moglich?

Wie alle Arzneimittel kann auch dieses Arzneimittel Nebenwirkungen haben, die aber nicht bei jedem auftreten miissen.
Informieren Sie lhren Arzt oder Apotheker, wenn Sie eine der folgenden Nebenwirkungen bemerken.
Die folgenden Nebenwirkungen konnen bei diesem Arzneimittel auftreten:

Héufig: kann bis zu 1 von 10 Behandelten betreffen

e (Geblanhter oder schmerzender Magen, Obstipation, Durchfall, Sodbrennen, Bldhungen, Erbrechen,
Krankheitsgeftihl (Ubelkeit), Schmerzen im Mund, AufstoBen

Schwellung von Handen oder FiiBen, Miidigkeit

Schwindel, Kopfschmerzen oder Zittern

Verminderter oder vermehrter Appetit

Abneigung gegen bestimmte Nahrungsmittel

Zwischenblutungen

Akne, die Haut riecht abnormal

Tests zeigen erhdhte Leberenzymspiegel, Ungleichgewicht der Salze im Blut, niedrige Spiegel eines Typs der
weiBen Blutkorperchen (Lymphozyten) oder niedrige Spiegel von Vitamin D

Gelegentlich: kann bis zu 1 von 100 Behandelten betreffen

e Mundtrockenheit,

e  AufstoBen, Magenschmerzen oder -beschwerden, Verdnderungen Ihres Stuhls, z. B. dliger Stuhl, Stuhldrang,
Schmerzen beim Stuhlgang, Entziindung des Mundes und der Lippen

Hungergefiihl

Erhohte Temperatur

Hitzewallungen

Schmerzen der Gallenblase

Schmerzen der Harnblase

Riickenschmerzen, Gelenkschwellung, Muskelspasmen, Schmerzen in Armen oder Beinen, Fersensporn
Viraler Infekt im Darm

Kribbeln und Stechen, starkes Unruhegefiihl, Schlafrigkeit, Sprachprobleme, Verwirrtheit, Depression,
Geschmacksverdnderungen

Unterbrechung oder unregelmaBige Menstruation

Stimmstérung, Nasenbluten, verstopfte Nase, wunder oder schmerzender Rachen

Haarausfall, ibermaBiges Schwitzen, juckender Hautausschlag

unregelmaBiger Herzschlag

herabgesetzte Schilddriisenfunktion

Gewichtsverlust oder Gewichtszunahme

Tests zeigen hohere oder niedrigere Kaliumwerte in lhrem Blut

Tests zeigen hohere Triglyceridwerte, mehr Lipoprotein mit niedriger Dichte oder weiBe Blutkdrperchen in
Ihrem Blut

e Tests zeigen ein aufflliges EKG (Elektrokardiogramm)

e  Tests zeigen eine verlangerte Prothrombinzeit

e  Tests zeigen niedriges Albumin in lhrem Blut

Nebenwirkungen bei Kindern im Alter von unter 2 Monaten

Die folgenden Nebenwirkungen wurden in einer klinischen Studie mit 16 Patienten im Alter von unter 2 Monaten
beobachtet:

e Durchfall, Verstopfung, Blahungen, ZuriickflieBen von Mageninhalt in die Speiserthre, unzureichende
Nahrungsaufnahme

Hautausschlag

Verringerte Zahl von roten Blutkdrperchen

Erhohte Zahl von Blutpldtichen (kann zu Blutgerinnseln fiihren)

Erhohte Leberenzymspiegel

Verminderte Aminoséurespiegel

Nebenwirkungen bei Kindern im Alter von 2 Monaten bis unter 2 Jahren
e Durchfall, Verstopfung
e  Ekzem, Bildung von Nagelrillen, Hautausschlag

Meldung von Nebenwirkungen

Wenn Sie Nebenwirkungen bemerken, wenden Sie sich an lhren Arzt oder Apotheker. Dies gilt auch fiir
Nebenwirkungen, die nicht in dieser Packungsbeilage angegeben sind. Sie konnen Nebenwirkungen auch
direkt iiber

Deutschland

Bundesinstitut fiir Arzneimittel und Medizinprodukte
Abt. Pharmakovigilanz

Kurt-Georg-Kiesinger-Allee 3

D-53175 Bonn

Website: http://www.bfarm.de

anzeigen. Indem Sie Nebenwirkungen melden, konnen Sie dazu beitragen, dass mehr Informationen iber die
Sicherheit dieses Arzneimittels zur Verfligung gestellt werden.

5. Wie ist RAVICTI aufzubewahren?
Bewahren Sie dieses Arzneimittel fiir Kinder unzugéanglich auf.

Sie diirfen dieses Arzneimittel 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
angegebenen Monats.

Fiir dieses Arzneimittel sind keine besonderen Lagerungsbedingungen erforderlich. Nachdem die Flasche gedffnet
wurde, miissen Sie |hr Arzneimittel innerhalb von 14 Tagen verwenden. Die Flasche sollte entsorgt werden,
auch wenn sie nicht leer ist.

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 RAVICTI enthélt

e Der Wirkstoff ist Glycerolphenylbutyrat.

e Jeder ml Flissigkeit enthalt 1,1 g Glycerolphenylbutyrat. Dies entspricht einer Dichte von 1,1 g/ml.
e  Es gibt keine sonstigen Bestandteile.

Wie RAVICTI aussieht und Inhalt der Packung
Die Fliissigkeit ist in eine klare 25-ml-Glasflasche gefiillt und mit einem kindergesicherten Kunststoffdeckel versehen.
Um eine sachgeméBe Dosisgabe von RAVICTI sicherzustellen, kénnen Applikationsspritzen fiir Zubereitungen zum
Einnehmen mit CE-Kennzeichnung in einer fiir die Dosis geeigneten GroBe, die mit dem Spritzeneinsatz kompatibel
sind, aus der Apotheke besorgt werden. Fragen Sie lhren Arzt oder Apotheker, welche Sorte Spritzen Sie fiir Ihr
Dosisvolumen bendtigen.
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Diese Packungsbeilage wurde zuletzt iiberarbeitet im 02/2025.

Weitere Informationsquellen

Ausfiihrliche Informationen zu diesem Arzneimittel sind auf den Internetseiten der Europdischen Arzneimittel-

Agentur http://www.ema.europa.eu verfiigbar. Sie finden dort auch Links zu anderen Internetseiten iiber seltene
Erkrankungen und Behandlungen.




