3BUPEH U3BEIITAJ 3A OCOBMHUTE HA JIEKOT

1. HNME HA JEKOT

GENOTROPIN®/TEHOTPOIIUH 5,3 mg npallok U pacTBOpYBad 3a pacTBOP 32 UHjE€KTHPArbE
GENOTROPIN®/TEHOTPOIIMH 12 mg npaluok ¥ pacTBOpyBady 3a pacTBOP 33 MHjEKTHPArbe
GENOTROPIN®/TEHOTPOITHMH 5,3 mg npallok 1 pacTBOPYBad 3a pacTBOP 3a MHjeKTHPame BO
HAIOJTHETO WHjEeKLIMCKO TIEHKAJIO

GENOTROPIN®/TEHOTPOITHUH 12 mg npaiuok ¥ pacTBOpYBady 3a pacTBOP 3a HHjeKTHPaHe BO HAMOJIHETO
VHjeKLHCKO MEeHKAaJIO

2. KBAJIMTATUBEH 1 KBAHTUTATUBEH COCTAB

TEHOTPOITHH 5,3 mg mpalnok u pacTBOpyBady 32 pacTBOp 3a UHjeKTHpame, CO KOH3epBaHc. Enen nmarpoH
compxu 5,3 mg comarponua*. [To peKOHCTHTYLHjaTa, KOHLIEHTPalMjaTa Ha coMaTponuH € 5,3 mg/ml.
TEHOTPOITMH 12 mg npaliiok u pacTBOpyBay 3a pacTBOP 3a MHjeKTUPamke, CO KOH3epBaHC. EieH matpox
compsxu 12 mg comarponun*. [To pekOHCTUTYLMjaTa, KOHLEHTPALMjaTa Ha COMATPONKH € 12 mg/ml.

* [IpousBenieHO BO KieTkH Ha Escherichia colli co TexHonoruja Ha pekombunantHa JIHK.

LlenocHaTa IMCTa Ha €KCLMITMEHTH BUZETe ja BO AeoT 6.1.

3. DPAPMAIIEBTCKA ®OPMA

[Ipaimok 1 pacTBOPYBa4 3a PacTBOP 32 HHjeKTHparbe. Bo JIBOKOMOPHHOT NaTpoH MMa Gesl Ipaniok Bo
npeaHaTa KoMopa u Guctap pacTBOp BO 3aJHaTa KOMOpa.

4. KJIMHUYKHA ITOJATOIH

4.1 TepaneBTCKH HHAHKALHH

Kaj nena
[Tpu HapylIyBake HA PAacTOT MMOpPa/H HEAOBOJIHA CEKPELMja HA XOPMOHOT 3a pacT (HEAOCTHUT Ha XOPMOHOT

3a pact, GHD) wiu nipu HapyllyBame Ha pacTOT 1oBp3aH co Turner-oBUOT CHHAPOM HJIH CO XpPOHMYHATA
6y6peskHa UHCY PULIMEHIIH]a.

IIpu HapylIyBakbe Ha PacTOT [MOMEHTAJIEH Pe3yJITaT Ha CTaHAapaHa JieBHjaluja Ha BucuHara (SDS)< - 2,5
Y BUCHHA BO OJJHOC Ha BUCHHATa Ha pomutesiute SDS< - 1] kaj HUCKH Aena, pOJeHH MaJjIM 3a recTalMcKaTa
Bo3pact (SGA - small for gestational age), co Majia ponuiIHa TeXMHA W/HUITH CO IOJDKUHA TOA - 2 SD, kou He
ycrieasie Jia ro HagoMecTat pacTot (Op3uHa Ha pacteme Bo BucuHa (HV) SDS < 0 Bo Tek Ha mociieHata
roJ{Ha) 10 4-TaTa rogrHa Ol BO3pacTa WM MOJOLHA.

Kaj Bo3pacHH
Kako momosiHHTEIHA Tepanyja Kaj BO3PACHU CO U3pa3eH HeJOCTUT HA XOPMOH

HEOOCTUI HA 6apeM €ICH X[/IHO(i)I/IBCH XOPMOH, OCBC€H IMPOJIaKTHUH. OBue malueHTu TpE
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COOJ[BETeH JUHAMHYKH TECT, CO LIeJI [Ia Ce JHjarHOCTUIMpa UM [1a C& UCKITyYd HEJOCTUIOT Ha XOPMOHOT 32
pacr.

Ilouemox na mepanujama 60 Oemcmeomo: I1allueHTH KO UMaJie HeJIOCTUT Ha XOpPMOHOT 3a pacT BO
JOETCTBOTO, KAKO pEe3yJITaT HA KOHITCHUTAJIHHA, FTCHETCKHU, CTCKHATU WIN WAWONATCKH IIPUYIHHH.

[TaupeHTHTE CO HEIOCTUT HA XOPMOHOT 32 pacT BO AETCTBOTO Tpeba NMOBTOPHO Jia C€ MPOLEHAT 32
CEKPETOPHHOT KamalluTET Ha XOPMOHOT 32 PACT I10 3aBPIIyBab-eTO Ha JIOHTHTYAMHAIHHOT pacT. Kaj
NALKMEHTH CO BUCOKA BEPOjaTHOCT 3a MEP3UCTEHTEH HEJOCTUI HA XOPMOHOT 32 PacT, T.€. KOHTeHUTAIHA
TNPUYUHA MITH CEKyHIApeH HEeJOCTUT Ha XOPMOHOT 3a PacT mopajy 6ojecT Ha XHodH3aTa/X|uIoTaaamycoT
WJIM TTOPaId UHCYT, hakTop Ha pacT ciudeH Ha MHCYIUHOT (IGF-I) SDS <-2 npu npekuHaT TpeTMaH o
XOPMOHOT 3a PacT BO TEPHO Ol HajManKy 4 Henenu, Tpeba a ce cMeTa 3a IOBOJIEH I0Ka3 3a Anaboka
GHD.

Kaj cure npyru nanuenTH ke 6uae norpebHa aHanuza Ha IGF-1 u enen cTuMynaucku TecT 3a XOPMOHOT 32
pacr.

4.2 Jo3upame u HA4YNH HA ynoTpeda
PacriopenoT 3a no3upame U 3a IpuMame Ha JIEKOT Tpeba aa Oune MHAUBHIyaJleH.

HHjekiyjarta ce qaBa CyNKyTaHO, @ MECTOTO Ha MHjeKTHpame Tpeba a ce MeHyBa 3a Jia Ce CIIpeYH
sunoatpoduja.

Hapywysare na pacmom kaj Oeyama nopaou HeO060IHA CeKpeyuja Ha XOPMOHOM 3a PACHL:
IMpenopavanu no3u ce ox 0,025 mo 0,035 mg/kg TenecHa Texxuna aHeBHO MM 0,7-1 mg/m’ TenecHa
MOBpIIKHA JHEBHO. buie ynorpeOyBaHU U IOBUCOKHU J03H.

Kora noueroxor Ha GHD o 1eTCTBOTO MPOIOIDKYBa M BO a/10JI€CLICHIIMjaTa, JIeKyBambeTo Tpeba fa
MPOJIOJDKH 32 I ce MOCTHIHE LIelIOCeH COMATCKH pa3Boj (Ha Mp. TesiecHa rpanba, kockeHa maca). [Ipu
MOHHMTOpPHUpam-€, OCTBAPYBambEeTO HOPMAaJICH MUK Ha KOCKeHaTa Maca JeduHupan kako T score > -1

(T.€. cTaHAapAM3MpaH 32 MPOCEYHHOT MUK Ha KOCKEeHaTa Maca Kaj BO3PaCHH U3MEPEH CO JIBOjHO €HEPreTcka
ancoprnuuoMeTpHja co X-3pauy, 3eMajKu ' IpeJBHU MOJIOT U eTHUYKATa NPUIIAHOCT) € eIEH O]
TepareBTCKUTE LIeJIH 32 BpeMe Ha MPeoHUOT NepHo/. YIATCTBOTO 3a J03UPae MOTJISAHEeTe Io BO JeNOT 3a
BO3pacHH, TOAOTY.

Cunopom Prader-Willi, 3a nodobpysarse na pacmom u Ha pazéojom Ha Menomo Kaj oeya:

[Ipenopayna mo3a e 0,035 mg/kg TenecHa TexxuMHa qHEBHO WM 1 mg/m’ TenecHa MOBPIIMHA THEBHO.
JTHeBHaTa 103a He Tpeba na Hagmuue 2,7 mg. Jlera co Gp3rHa Ha pacT MomMasna off 1 cm roAMIIHO 1 GIUCKY
JI0 3aTBOpame Ha enuusute He Tpeba Ja ce TpPeTHpPaar.

Hapywysarwe na pacmom kaj Turner-oeuom cuHopom:
Ce npenopavysa go3a oz 0,045 no 0,050 mg/kg TenecHa TexuHa JHEBHO WK 1,4 mg/m’ TejlecHa MOBPIIMHA

JIHEBHO.

Hapywysaree na pacmom kaj nayuenmu co XxpoHuyna 6ybpesicna uncypuyuenyuja:
Ce npenopadysa no3a oz 0,045 no 0,050 mg/kg TenecHa Texuna auesHo (1,4 mg/m2 TeJieCHa MOBpPIIMHA
JHeBHO). Ako Gp3MHaTa Ha pacTOT € HeIOBOJIHA, MOJKe Jla GuaaT notpebHu nosucoku no3u. Ilo

IICCTMECECUEH TPETMAaH MOXKE Ja 6HI[C HOTpCGHa 1<opel<uﬂja Ha Jos3arta.

Hapywysarse na pacmom Kaj HUCKU 0eya, pOOeHU Mail 3G 2eCMAayucKkama 603pacm (SGA):

Ce nipenopadysa no3a oxt 0,035 mg/kg TenecHa Texuna AHeBHo (1 mg/m’ TelecHa MOBPIIKHA JHEBHO),

JIoJieKa He Ce jHaTa BucKHa (BUAeTe ro aesot 5.1). TperMaHoT Tpeba Aa ce npexuHe 1o 1

rofvHa aK H3 e Bo BucuHa SDS e oz + 1. TpermaHoT Tpe6a /ia ce NpeKHHe ako Gp3uHaTa
CHHA ¢ &f*ﬂ;"&;:} FO/IMILIHO H BO CJTy4aj KOra CTapocTa Ha KOCKHUTe € > 14 rofuHu

> _vl\é!e_roui&-@\ OMuHba), IUTO OArOBapa CO BO3PACTa Ha 3aTBOParke Ha enudu3uTe.
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ITpenopaku 3a Ko3upam-e Kaj NeJnjaTPUCKH NANHEHTH

Nuguxannn mg/kg TenecHa Te>XXUHA mg/m’ TejlecHa MOBPIIMHA
JTHEBHA 71032 JTHEBHA [103a

Henoctur Ha xopMoHoT 3a pact | 0,025 —0,035 mg 0,7—1mg
Kaj Aela
Cungpom Prader-Willi xaj reua | 0,035 mg 1 mg
Turner-oB CHHAPOM 0,045 - 0,050 mg 1,4 mg
XponuuHa O6yOperxHa 0,045 — 0,050 mg 1,4 mg
UHCYQUIMEeHIIH]ja
Jena ponenu Manu 3a 0,035 mg 1 mg
recrangckara Bo3pacT

Heoocmue na xopmonom 3a pacm Kaj 603pacHu.

Kaj manueHTy KOMIITO MPOAOJDKYBaaT co TepamnHtja co XopMoHOT 3a pact no GHD ox nercrBoro,
TpernopayHa 103a 3a TOBTOPHO OTIOYHYyBae co Tepanujata e 0,2—0,5 mg/nuesHo. Jlosara TpeGa MoCTeneHo
Jla ce 3roJieMyBa M J]a ce HaMaJlyBa BO OJJHOC Ha MHIMBHyalIHUTE MOTPe6H Ha MALMEHTOT, ONPE/IeICHH

criopen koHueHTparjara Ha IGF-1.

Kaj namueHTy! co mo4eTeH HEAOCTHT Ha XOPMOHOT 3a PacT Kako BO3PacHH, TepanujaTta Tpeba a 3anouHe co
Hucka no3a 0,15-0,3 mg nqueBHo. Jlo3ata Tpeba MOCTENEHO Ja Ce 3rojieMyBa Criope] MHIUBUAYTTHUTE
noTpe6u Ha MAlMEHTOT, ONpeesIeHH criopel KoHIeHTpauujaTa Ha IGF-L.

Bo o6aTa ciTy4au [eNITa Ha TPETMaHOT € [a ce MOCTUrHAT KoHueHTpaiuy Ha IGF-I Bo pamkurte Ha 2 SDS ox
HpoceYHaTa BpeJHOCT KOPUTHPaHa 3a BO3PAcTa Ha MalMEHTOT. [lauueHTuTe CO HOpMaTHA KOHLCHTPaLY Ha
IGF-I Ha mo4YeTOKOT Ha Tepamnujarta Tpeba Aa MPUMaaT XOPMOH 3a pacT [0 FOpHaTa rpaHMla Ha HOPMAJIHOTO
ruBo Ha IGF-I, Ho He moBeke o 2 SDS. KiIMHUYKHOT OATOBOp M HECAKAaHUTE /I€jCTBA MOXKAT Jia IOCITy AT
KaKo MepKa 3a TUTpUpame Ha fno3ara. [1o3HaTo e neka uma nauuentu co GHD kaj kou He foara 1o
HOpMaJIu3Kpare Ha KoHueHTpauuute Ha IGF-I n nokpaj Jo6pHOT KIMHUYKK OATOBOP M 3aT0a HE ©
noTpeGHO 3roieMyBambe Ha fo3ara. Jlo3ara Ha Op)KyBame PeTKo HaAMuHyBa 1 mg nHesHo. Kaj xeHunre
MoKe Ja 6MIaT NoTpeGHH MOBHUCOKH 03U OTKOJIKY Kaj MaXKHUTE, a MAKMTE CO TEKOT Ha BpEeMETO IMOKaKyBaaT
sronemeHa oceruBocT Ha IGF-I. OBa 3Ha4u feKa MOCTOU PU3MK JeKa KEHHUTE, 0COOEHO OHHE CO OpajiHa
€CTporeHa CyICTUTYLHja, ce Cy0q03upaHH, I0AeKa MaXHTe ce cynepao3upanu. TouHocTa Ha fo3aTa Ha
XOPMOHOT 3a pacT Tpeba 1a ce KOHTPoJIMpa Ha cexou 6 Meceln. Kako mro ce HamalyBa HOpMajiHaTa
npoxykiuja Ha ¢pusuonomkrotr GH co Bospacra Taka U 103uTe ce HamaiysaaT. Kaj maumentu Haj 60-
roJMIIHA BO3pAcT Tepanujata Tpeba ja 3aroune co no3a ox 0,1 1o 0,2 mg nHeBHO U TpeGa 6aBHO na ce
3rojIeMyBa CIIOpe/l MHAMBUAYAIHATE MOTpeOn Ha naruentoT. Tpeba Aa ce ynotpebysa MUHUMAIHA
edexTuBHa 103a. Jl03aTa Ha OJpXKyBame PETKO HaiMuHyBa 0,5 mg JHEBHO.

4.3 KonTpannaukanuu

XuUnepceH3UTUBHOCT (MPEOCETIMBOCT) Ha AKTHBHATA CYTICTAaHLM]a WK Ha HEKOj OJ1 eKCLIUMTUEHTHUTE
HaBeIEeHU BO eJoT 6.1.

CoMaTponuH He cMee Jia ce yrnoTpebyBa ako MMa KakoB OUJIO JI0Ka3 3a TYMOPCKa aKTUBHOCT.
MHTpaKpaHujaTHITe TYMOPH He cMearT Ja GuiaT akTHBHY M aHTHTYMOpCKara Tepanuja Mopa aa 6uze
3aBplIEHA MpeJl MOYETOKOT Ha TeparyjaTa co XOpMOHOT 3a pacT. JlekyBameTo Tpeba Aa ce MPeKHHE JOKOJIKY
I0CTOjaT JOKa3H 3a PacT Ha TyMOpOT.

omeparuja, MyJITUILIa aKLACHTAIHA TpayMa, aKyTHa PeCIIpaTopHa UHCY pULgH
cocToj6m, He Tpe6a ma ce Tpetupaat co ' EHOTPOITHH (3a nauueHTH HOMLIOXGF
Tepanuja, BUaerTe ro aeior 4.4).



4.4 IToceOHM mpeaynpeayBamba U MEPKH HA MPETHA3IHBOCT

Jujarnosara u tepanujata co TEHOTPOITHUH Ttpe6a na ja 3anouHe u a ja HaarieayBa camo JeKap-
CIELHjATUCT CO UCKYCTBO BO JMjarHOCTHLIMPae U BO JICKYBame MAllUeHTH CO 0Baa MHAMKAIIH)a.

MHUO3UTHCOT € MHOT'Y PEeTKO HECaKaHO JejCTBO IITO MOXke 1a Ouie MOBP3aHO CO KOH3E€PBAHCOT

MeTakpe30i1. Bo cilydaj Ha MUjaJirHja I Ha HePOIOpLIMOHAIHA O0JIKa Ha MECTOTO Ha WHjeKTHpame, Tpeba
Jla ce 3eMe MpeIBU MHO3UTHUCOT U, aKO OBa ce MOTBpAH, Tpeba na ce ynorpedysa [EHOTPOIINH 6e3
MeTaKpe3oJ.

He tpeba na ce HanMuHyBa npernopayaHaTa MaKCMMallHa JHEBHA 103a (BuAeTe ro Aenor 4.2).

HHcyNnrMHCKA CEH3UTHBHOCT

ComaTponHrHOT MOXKe [1a ja pelyLlupa HHCYJHHCKaTa ceH3UTUBHOCT. Kaj mauueHTu co nujaberec Menuryc
Moxe Ja 6uae notpedHo npucnocoOyBame Ha 103aTa Ha HHCYJIMH 10 OTIOYHYBAHETO Ha Teparudjara co
comatponuH. [TanueHTu co nujaberec, MHTONEpaHIIMja Ha TIIMKO3a WIH CO JOTIOTHUTETHH PU3HK-(DaKTOpH
3a qujabeTec Tpeba BHUMATENIHO ]a C€ MOHUTOPHpAAT 32 BpeMe Ha Teparnujata co COMaTPOIIHH.

Tupounna dyHknuja

XOpMOHOT 3a pacT ja 3rojieMyBa eKCTpaTHpouIHaTa KoHBep3uja Ha T4 Bo T3, mITo Moxe aa pe3ysiTiupa co
HaMajlyBame Ha cepyMcKUoT T4 u co 3ronemyBame Ha koHIeHTpanuuTe Ha T3. ['maBHoO, nepudepHure
HHBOA Ha TUPOUJHHOT XOPMOH OCTaHyBaaT BO pe)epeHTHUTE 'PaHUIIM Kaj MOBEKETO 3IpaBH JIULIA,
XUIIOTHPOMIN3aM TEOPETCKH MOJKe J1a ce pa3BHe Kaj MAlMeHTH CO CYMKIMHIUYKH XHUTIOTHPOUIH3AM.
ITopaagu Toa, NOTpe6GHO € Aa ce U3BPLIM CIeAeHe Ha THpOUIHaTa QYHKIHja Kaj cuTe nmaueHTH. Kaj
MaLUEeHTH CO XUMOMUTYUTApU3aM KOH NPUMaaT CTaHAapAHA CYNICTUTYLIMCKA Teparuja, MOTeHIHjaTHHOT
edeKT Ha TepallijaTa co XOpMOHOT 3a pacT Bp3 TUPOHAHATa (yHKLIHja MOpa BHUMATEJIHO /1A Ce CIIEH.

XuWnoaipeHaanu3am

BoBenyBameTo Ha TpeTMaH CO COMATPONKH MOJXKe J1a pe3yntupa co uaxubunja Ha 11BHSD-1 u penykuuja
Ha KOHLEHTpALMUTe Ha CepYMCKHOT KOPTHU30J1. Kaj malueHTH IeKkyBaHM CO COMATPOIIHH, MOXKe 1a Oume
JleMacKHMpaH NPeTX0JHO HellWjarHOCTULMPaH LIeHTpasieH (CeKyHAapeH) XUIoaapeHain3aM U Moxe 1a Oume
norpebHa IIMKOKOPTUKOMIHA 3aMeCTHTeNHA Tepanuja. [lokpaj Toa, kaj malueHTUTe TPETHPAHH CO
IJIMKOKOPTUKOW/IHA 3aMECTUTEIIHA Tepallija 3a MPETXOHO I1jarHOCTHLIMPAH XHUII0aIpeHATU3aM MOXKe Ja
6une noTpeGHO 3rojieMyBame Ha HUBHHUTE 03U Ha OJPIKYBabe WIIH Ha CTPEC, TI0 3aITOYHYBAETO CO
TPETMAHOT CO COMATPONUH (BUAETE ro AeoT 4.5).

Ynorpeba co opanHa ecTporeHa Tepanmja

AKO xeHa Koja MpUMa COMATPOIIHH 3aloYHe CO_OopaliHa ecTpOoreHa Tepamnuja, MoxkeOu ke 6ue moTpeGHo na
ce 3roJieMH J03aTa Ha COMaTpPOIIKH 32 J1a ce oApKat cepyMckute HuBoa Ha IGF-1 Bo HOpMaHHOT oricer Koj
oarosapa Ha Bozpacta. CIpOTHBHO Ha TOa, ako JkKeHaTa Koja IprMa COMaTPOIHH ja PEKUHE OpajiHaTa
ecTporeHa Tepanuja, MoXkebu ke 6ue nmoTpeGHO Ja ce Hamalli 03aTa Ha COMATPOIIMH 32 Aa ce nu3berHe
BHUIIIOKOT Ha XOPMOHOT 3a pacT W/WK Ha HecakaHuTe edeKkTH (BUaeTe ro aeinort 4.5).

ITpu HemoCTHr Ha XOPMOHOT 3a pacT, MOpaiv TPETMaH Ha HEKOe MaJIUTHO 3ab0ITyBambe, ce Mpernopayysa Ja
ce oOpHe BHIMaHHe Ha 3HALIUTE 3a peJlarc Ha MAJIMTHOTO 3abonyBame. Kaj nuiara KoumTo Guiie yCremHo
TPETHPaHU OJi paK BO AE€TCTBOTO, a KOU IPHMaJle COMATPOIUH, PETUCTPUpPaH € 3rojieMeH PH3HK 01
CeKyHJapHa HeoIlla3Ma 10 HUBHATa IpBa HeorutasMa. Kaj manpeHTn TpeTHpaHu co pagujalija Ha riiaBara
3a MpBaTa HeoIUla3Ma HajuecTH CeKyHAapHHU HEOIIa3MH Ouile MHTpaKpaHHMjaIHUTEe TYMOPH, Kaj OfpeAeHU
MEHUHT'MOMHU.

Kaj maruenTuTe CO eHIOKpUHH 3a00TyBama, BKITydyBajKy ro M HEAOCTUTOT HA XOPMOHOT 32 PacT, IIOCTOU
PEIATUBHO MOTOJIEM PH3HK OJ H3MECTYBabe Ha eNu(pU3NTe HA KOJIKOBHUTE OTKOJIKY Kaj OTIITaTa
nonynauyja. Jleuara mro Kyuaar 3a BpeMe Ha TPETMaHOT CO XOPMOHOT 32 pacT Tpeba KIMHUYKH 1a ce

nperyenaar,

Tgalizﬁ;n Na XATlepTeH3Hja
aTe ;cgjn{m a HOB"T pyBauKa ri1aBo6oJika, IpobIeMH CO BUIOT, Ta[ieHhe /WU IIOBpaKarbe, ce
% T i yﬁngc T 33 ManMiIapeH efeM. AKO ce MOTBPAY 110jaBa Ha ManuioeaeM, Tpeda 1a
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ce 3eMe IpeBU] AUjarHo3ata 3a GeHUrHa HHTPaKpaHHjalHA XHIePTeH31ja 1, aKo € IIOTPeGHO, TeparmjaTa
CO XOPMOHOT 3a pacT Tpeba na ce npekuHe. Hema MCKyCTBa 3a TOBTOPHO BOBETYBaib€ Ha TPETMAHOT Kaj
OBHe MAlMEHTH. 3acera HeMa JOBOJIHO MOZIATOLM 32 CUI'yPHO TPO/IOJDKYBame Ha TepanujaTa co XOPMOHOT 34
pacT Kaj MalMeHTH KOW MMalle MHTpaKpaHHjaHa XunepTensuja. MefyToa, KTMHHYKOTO HCKYCTBO MOKaXKAJIO
JleKa 9ecTo € MOYKHO TIOBTOPHO BOBEyBakb€ Ha Tepaiujara 6€3 MoBpaT Ha HHTPaKpaHujajHaTa
XHUINepTeH3Hja. AKO TepamujaTa co XOpPMOHOT 3a PacT MIOBTOPHO 3aM0YHe, HEOITXOHO € BHUMATE/IHO
cIIefiehe Ha CUMIITOMUTE 33 HHTPaKpaHHUjaJIHa XUIIEPTEeH3Hja.

Jleykemuja
Jleykemuja e 3aGenexkana Kaj Mas 6poj MaleHTH CO HEIOCTHI Ha XOPMOHOT 3a pacT, a HeKOH OfI HUB ouie

TpeTHpaHu co comaTponuH. Cenak, HeMa JOKa3H Jeka HHIMICHIATa Ha JIeyKeMHU]ja € TIoroema Kaj
MalMEeHTUTEe KOUIITO ro MPUMAAT XOPMOHOT 3a pacT 0e3 NpeauCcoHUpaYky (pakTopH.

AHTuTeNna

Kako 1 kaj cuTe MpOU3BOM KOMILTO COAPIKAT COMATPOIHH, MaJl MPOLIEHT OJ MAllUEHTUTE MOXKE 11a Pa3BHjaT
anturena Ha TEHOTPOITMH. TEHOTPOIIUH nosen go dopMmuparme aHTHTeNa Kaj mpubmmwkHo 1% of
naiuenTuTe. KananureToT Ha Bp3yBame Ha OBHE aHTHTeNa € HU30K M HeMa HUKAKBO BJIMjaHUE BP3 CTallKaTa
Ha pacT. TecTHpambeTO 3a aHTUTENA Ha COMATPOIHKH Tpeba Jja ce CIpoBeie Kaj CeKoj MallMeHT co HeobjacHUB
HEIOCTHUT Ha OJIrOBOP.

Iocrapu nanueHTH
Hema moBonHo nogaTouy 3a nanuentu Haxa 80-roguinHa Bo3pacT. [locTapuTe MaLMEHTH MOXKE [1a Ce

no4yBcTBUTEHM Ha aejctBoto Ha TEHOTPOITHH 1 3aT0oa MOXe [a ce MoBeKe MOUI0KHH Jla pa3ByjaT
HecaKaHHU peaklyu.

AkyTHa KpuTHUHa GoecT

Edexture na TEHOTPOITUH Bp3 HafioMeCcTyBameTO Ha BUCHHATA OUIle MCTIUTYBaHM BO JIBe Mmane6o-
KOHTPOJIMPAHU UCIIUTYBakba, KOUIITO BKIydyBajie 522 KpUTUUHO OOTHH BO3PACHH MALUEHTH, KOULITO
MMaJle KOMIDIMKALMK T10 OfiepalujaTta Ha OTBOPEHO cplie, abIOMHUHAIHATA OTepalLyja, MyJITUILIA
aKLUIEHTAIHA TPayMa M 110 aKyTHA peclupaTtopHa HHCYpuuueHnuja. MopTaauTeToT O1i1 MOBHCOK Kaj
naipeHTuTe Tpetupanu co 5,3 mg i co § mg TEHOTPOIIMH nHeBHO, CrIOpeAeHO CO MalHEHTHTE KOH
npumaste wiane6o 42% vs. 19%. Bp3 ocHoBa Ha oBHe HH(OPMALMH, OBUE NMALMEHTH He Tpeba J1a ce
tpetupaar co TEHOTPOITUH. Iopaau Toa mto Hema AocTarmHy HHdopMaruH 3a 6e36e1H0CTa Ha
CYNCTUTYLMCKATA TEpanmja co XOPMOHOT 3a PacT Kaj aKkyTHO KPHTHYHO OOJIHHM MalMeHTH, Tpeba 1a ce
TPOLIEHH MOYKHATa KOPUCT HACTIPOTH MOTEHIMjATHHOT PU3UK O MIPOIOJDKYBA€ Ha TepanujaTa BO BaKBH
cocTojou.

Kaj cHTe MallMeHTH KOMIITO pa3BUBAaT APYTH WX CIMYHH aKyTHH KPUTHYHHU OosiecTH Tpeba J1a ce NpoLIeHH
MO>KHATa KOPHCT Ol TPETMAHOT cO ['€HOTPONUH HACTIPOTH MOTEHLHj ATHUOT PU3HK.

IlanKpeaTUTHC
Mako peTko, Kaj MallMeHTH KOHILITO Ce TPETHpaaT co COMAaTPOIINH, 0COOEHO Kaj Jelia Kaj KOU Ce pa3BHBa

abnomuHasHa Gosika, Tpeba na ce 3eMe NMpeABU MAHKPEeaTUTHUCOT.

Cunnpowm Prader-Willi
Kaj marmenture co cunapom Prader-Willi TpetmanoT Tpeba cekorain fa 6ue Bo komMOuHaumja co
KaJIOPUYHOPECTPUKTHUBHA JHETA.

3a6enexanu ce GaTaTHU UCXOAM NPH ynoTpeGa Ha XOPMOHOT 3a PacT Kaj MeHjaTPHCKH NAlMeHTH CO
cunapomot Prader-Willi, kou MMaie eneH Wi noseke of] CeHUTE PU3HK-(haKTOpH: MpeTepana aebenHa
(TesxoK 06e3uTeT) (MALMEHTH KOM ja HaJMUHYBaaT Te)XHHaTa/BHcHHaTa 3a 200%), co uctopuja 3a
PecnMpaTOpHO HAPYLIyBak-e WIH CO allHeja IIPH CIIHeH-e, WK Hele(UHUPaHa PecIl uH(peKuuja.

Kaj maumenture co cunapoM Prader-Willi, mpen 3amo4HyBameTo Ha Tepar a‘rai’o cgmanomiﬁ, i;oeGa na
ce UCIMTAAT 3HALUTE 32 OINCTPYKIIMja Ha TOPHUTE AUIIHY NAaTHINTA, 38 alH Ja rgpn cﬂHeH,e a .
pecrnirpaTopHarta HHpeKIHja. ‘F‘ s >y



AKO NpH MPOIIEHKATa Ha ONCTPYKIIMjaTa Ha FOPHKUTE AMLIHK NAaTUINTA Ce 3a6esexaT NaToIOKH IPOMEHH,
nereTo Tpeba J1a ce UCTIPaTH Kaj OTOPHUHOJIAPUHIOJIOT 33 TepaNHja U 3a pellaBambe Ha PECIIMPAaTOPHOTO
HapyIIlyBatse Ipes MOYeTOKOT Ha TeparmjaTa co XOPMOHOT 32 PacT.

[Ipen Aa ce 3aMoyHe Tepanuja co XOPMOHOT 3a pacT Tpeda Jia ce MCIIMTA alHejaTa MPY CIUeHe, CO
MOTBPEHH METOAM, KAKO LITO ce NoMcoMHorpaduja Win OKCUMETPHja BO TEKOT Ha HOKTA, U J1a Ce CIIEIU
aKo TMOCTOM COMHEBam-€ 3a alHeja MPHU CIIUEHeE.

AKO BO TEKOT Ha TPETMAHOT CO COMATPOIHH MALMEHTUTE MOKaKaT 3HALlK HA ONCTPYKIIMja Ha TOPHUTE
JMIIHK HaTHiiTa (BKIy4yBajKu MMojaBa HITH 3aCHJIEHO pUeke), TPETMAaHOT Tpeba Aa ce MpeKUHeE U 1a ce
Hanpasu HoBo OPJI-ucnuryBame.

Tpeba na ce cnenar cure naupeHTH co cuuapoM Prader-Willi ako mocton coMHeBame 3a anHeja Ipy
CIIHeHe.

Kaj nmauupenTute Tpeba [ ce cie/iaT 3HALMTE 32 PeCIMPaTOpHU HHGEKLHHY, KoumTo Tpeba fa Gumar
JIMjarHOCTHULIMPAHH LITO € MOXKHO IOCKOPO U Ia C€ TPETUpaaT arpeCUBHO.

Kaj cute mauuentu co cunapom Prader-Willi Tpe6a edukacHo Aa ce KOHTPOIMpPA TEXKHMHATA MPEJ U BO TEK
Ha TPETMAHOT CO XOPMOHOT 3a pacT.

Ckouosara e Boobu4aeHa Kkaj nanueHTute co cuaapom Prader-Willi. Ckonmro3aTta Mojke J1a mporpeaupa Kaj
Koe OWIIO JieTe BO TEK Ha GP30TO pacTeme. 3a BpeMe Ha TPeTMaHOT Tpeba Jia ce ClIeAaT 3HalHTe 3a CKOJIM03a.

HckycTBaTa co MpoJoJKeH TpeTMaH Kaj BO3pacHH M Kaj nmarueHTH co PWS ce orpannyenm.

Jenia poseHy Majy 3a recTallucKaTa BO3PacT

Kaj neua pogenu Manu 3a recraruckara Bo3pact (SGA), npes Mo4eToKoT Ha TPETMaHoOT, Tpeba na ce
MCKJTyYaT Ipyrd MEeAULMHCKHY MPUYMHH WM TPETMaHU KOHMIITO MOXKAT [ja TO 00jacHAT HapyLIyBambeTO BO
pacTor.

Kaj Hucku aena, poJeHH Malli 3a recTallicKaTa BO3pacT, IPeropatwMBo € Ja Ce MEpH UHCYJIMH Ha IJIafHO U
IJIMKO3a BO KPBTA MpeJ MOYEeTOKOT Ha TPETMAHOT U MO0Toa roguiiHo. Kaj mauueHTruTe co 3rojieMeH pU3HK Ot
nujabetec menutyc (Ha mp. haMIIHjapHa UCTOpHja 3a aujabeTec, mpeTepaHa nebenuna (06e3uTeT), Telka
MHCYJIMHCKA PEe3UCTEHIIHja, aKaHTO3KMC HUrpHrKaHc) Tpeda na ca HanpaBu OGTT. Bo ciryuaj Ha
JIMjarHOCTHIMpaH nujabetec, He Tpeba Ja ce mpuMa XOPMOHOT 3a pacr.

Kaj neua co SGAce npenopadyBa Meperwe Ha HuBoata Ha IGF-1 npen noyeTokoT Ha TpeTMaHOT U 10TOA
JIBaraTH FOJUIIHO. AKO Ha IOBTOPHHUTE Mepera HuBoara Ha IGF-I nanmunyBaar + 2 SD, ciopeneHo co
pedepeHTHHTE 3a BO3pacTa U 3a IMy0epTeTCKUOT CTaTyC, KaKo perep MpH YCOIIacyBambeTo Ha A03aTa MOXKe
na ce 3eme oguocot IGF-I/IGFBP-3.

HckycTBaTa BO 3al04HyBamkbeTo Ha TpeTMaHoT npu SGA kaj manuenture 01u3y no mybeprert ce
orpanuueHu. [Topagu Toa, He ce npernopadyBa MOYHyBabe CO TPETMAHOT NPeJ CAMUOT IOYETOK Ha
my6epterotT. MckycTBara kaj mauueHture co cuaapom Silver-Russell ce orpanuueHm.

Kaj HUCKH Helia, poleHH MaJIi 3a recTalicKaTa BO3pacT, TPETUPAaHH CO XOPMOHOT 3a pacT MOXKe Ja ce
U3ry6u MaJiky OJI ITOCTUTHATATA BUCHHA aKO Ce TIPEKHHE CO TPETMAHOT Tpe[ 1a ce TIOCTUrHe KpajHaTa

BHCHHA.

XpoHuuHa Oy6peskHa MHCY(DUIMEHIH]a

s =



Jlocera cé& yiuTe HeMa IOAATOLH 32 KOHEYHATa BUCHHA Kaj MALIMEHTUTE CO XPOHMYHA PeHAJIHA
UHCYQHUIMEHLHja TPETHPaHH co I'eHOTpOmHH.

Conp)kriHa Ha HATPUYM
OBoj ek coapxxu momManky of 1 mmol HaTpuym (23 mg) Bo eiHa fo3a. [TanpeHTuTe KOMIITO MPUMEHYBAaT
MCXpPaHa CO HHCKO HUBO Ha HATPHyM MOXe 1a Gunar HHQOpMUpaHH NeKa OBOj JIEK € BCYLIHOCT 6e3

HATPUYM.

4.5 HuTepakuuu co APYrH JeKOBH H APYTH (JOpMH HA MHTEPAKIUH

HcroBpeMeHaTa Teparnuja co NIMKOKOPTUKOMIY T MHXUOUpa edekTUTe Ha NoJo0pyBame Ha pacToT Ha
MPOM3BOMTE KOUILTO COApXKAT coMaTrponuH. Kaj malueHTure co AeGUIMT Ha aipeHOKOPTUKOTPOIIEH
xopmoH (ACTH) TpeGa BHUMATEIIHO Aa Ce MPHIIAroIH NIMKOKOPTUKOUHATA 3aMECTHTEIHA Tepanuja 3a 1a
ce n3berHe KakoB OMIIO0 HHXUOUTOPEH e(eKT Bp3 pacToT.

3aTo0a, Kaj MALMeHTHTe TPETHPAHU CO MIMKOKOPTUKOUAM Tpeba BHUMATENIHO Ja Ce HarJieyBa pacTor 3a 1a
Ce OTKpHe MOTEeHIMjaTHOTO BJIMjaHHe Ha MNIMKOKOPTUKOUAHUOT TPETMaH BP3 pacToT.

XOpMOHOT 3a pacT ja HamMaJlyBa KOHBEp3HjaTa Ha KOPTU30H BO KOPTHU30JI M MOXKE []a I'O AEMacKupa
MPETXOAHO HEOTKPHEHHOT LICHTPAJICH XUIOAApeHANIN3aM WU [a Y HallpaBH Hee(EKTUBHU HUCKHUTE 103U
Ha IJIMKOKOPTHUKOUIHATA 3aMECTHTeITHA Teparuja (BuaeTe ro aenot 4.4).

[MomarorTe O UCIIUTYBambaTa Ha HHTEPAKLMUTE, M3BEIeH! MPH HEJOCTUT HAa XOPMOHOT 3a pacT Kaj
BO3pAcCHH, CyrepHpaar JieKa MpuMeHaTa Ha COMaTpPONUH MOXKE J]a IO 3rojieMU KIIMPEHCOT Ha CYTNICTaHLIMMTE
3a KOH ce 3Hae Jieka ce MeTabom3upaaT co n3oeH3uMuTe uutoxpom P 450. KnupeHcoT Ha cyncTaHLMUTe
mTo ce Metabomnusupaar co uuroxpom P 450 3A4 (Ha np. cexcyallHU CTEpOUIU, KOPTUKOCTEPOUIH,
AHTHKOHBYJI3UBH U IUKJIOCTIOPHH) MOXKe J1a Ouie 0COOEHO 3rojieMeH pe3yJITHpPajku co MOHUCKH HUBOA Ha
OBHE CYIICTaHLIMM BO Tia3Marta. KIIMHUYKOTO 3HaueHe Ha OBOj HAO/ He € MO3HATO.

Bunere ro nenor 4.4 3a qujaberec MeIUTYC U 3a THPOUIHH HAapYyIlyBarba.
Kaj sxeHHTE CO CYNMCTUTYLIMCKA Teparuja CoO OpaHU eCTPOreHH, MoXke fja Ouzie moTpebHa MOBHCOKa 032 Ha
XOPMOHOT 32 pacT 3a Jja ce MOCTUIHE 1IeNITa Ha TPeTMaHOT (BUAETE ro AeNoT 4.4)

4.6 ®epTUINTET, OPEMEHOCT H J0eH:e

bpemeHnoct
CrynuuTe Ha KUBOTHH Ce HEJOBOJIHH BO OJHOC Ha edeKTuTe Bp3 GpeMeHocTa, eMOpHOdETaTHHOT pa3Boj,

HIOPOJYBaETO M Bp3 MOCTHATAJTHUOT pa3Boj (BuaeTe ro aenot 5.3). Hema nocTanHy KIMHUYKY CTYAMU 3a
H3JI0XKEHOCTa 3a BpeMe Ha OpeMeHocTa. 3aToa, MPOU3BOAUTE KOUILITO COAPIKAT COMATPOIIMH HE ce
npernopayyBaar 3a BpeMe Ha OPeMEeHOCT U Kaj JKEeHH BO PeNPOAYKTUBHHOT NEPHOA KOHIITO HE KOPUCTAT
KOHTpaLenLyja.

oeme
He ce cnipoBeieH! KIMHUYKH CTYAHH CO TIPOM3BOIM KOMLITO COAP>KAT COMATPONHMH kaj fownku. He e
TMO3HATO JaJId COMAaTPONHHOT Ce U3J1adyBa BO MajYMHOTO MJIEKO, HO afiCoOpIIMja HA MHTAKTEH MPOTEHH OJ
racTPOUHTECTHHATHHOT TPAKT Ha JOSHYETO € KPajHO HeBepojaTHa. 3aToa, NOTpebHa € NPeTnas3auBOCT Kora
HPOM3BOJIMTE IITO COAPXKAT COMATPOIMH CE IPUMAaT Kaj JOMIIKH.

4.7 EdexTn Bp3 croco6HOCTA 32 BO3eH-€ HJIH 32 PAKYBaHh€ CO MAIHHH

5 AW W A
WMATHAHH. », .
QQ:&H- EAL

T'EHOTPOIIHNH Hema BiHjaHKHE Bp3 CIIOCOOHOCTA 3a BO3EH-E WIIH 32 YIIPaBYyBambhe

4.8 HecaxaHnu nejcTBa

nepudepHH eeMH, €/IEMH Ha JIMLETO, MyCKYJIHOCKEIETHA BKOYaHETOCT, apTpairyja,
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napecresuu. [ 1aBHO, OBHe HECAKAHH JgjCTBA ce Giaru 10 yMepeHH, ce I0jaByBaaT BO PBHOT MeCeLl O/
TPEeTMaHOT | ce IOBJIeKYBaaT CIIOHTaHO MIIM CO HaMallyBame Ha J103aTa.

MHIMIeHLIATa Ha OBUE HECAKAHM JISjCTBa € TIOBp3aHa CO NPUMeHaTa /1033, BO3pacTa Ha NalUCHTHTE U
BEpOjaTHO € 0OpaTHO MPOMOPLIMOHAIHA CO BO3pacTa Ha MallMeHTHUTE BO MOMEHTOT Ha rojaBa Ha HEIOCTUTOT
Ha XOPMOHOT 3a pact. Kaj nerara, oBHe HeCakaHH [IejCTBa HE CE MHOTY YECTH.

I'eHOTpONMH ro 3rojieMmyBa GOPMHUpPAETO aHTUTeNA Kaj okoiTy 1% o mauuentute. Kamanureror 3a
Bp3yBaH-€ HA OBME AHTHUTE/A € HU30K U HeMa KITMHIYKY IPOMEHHU TIOBP3aHH CO HUBHOTO (hopMHUpase,

BUIETE ro aejor 4.4.

Tabenapen npuka3s Ha HeCaKaHWUTE JIe]CTBa
TaGenata | ru NpyUKaXyBa HeCcaKaHWTe J1€jCTBA MOAPEAEHH IO KJIaca OPraHCKU CUCTEMH M 110 (PpeKBeHLHja

3a ieLia ¥ BO3PACHH, CO KOPHCTEHe Ha ClIelHaTa ema: MHory ectd (21/10), gectu (on >1/100 no <1/10),
nomasiky dects (o =1/1 000 1o <1/100), petku (ox =1/10000 xo <1/1000), muory petku (<1/10000),
Herno3HaTH (He MOXKe Jja Ce YTBPAHM O[] JOCTAITHUTE MOJATOLM).

Ta6ena 1: TaGenapen npukas Ha HeCAKAHUTE AejCTBA

Knaca oprancku MHory YecTH Iomanky Perkn MHory Heno3nartu
CHCTEMH YyecTH YecTH eTKH He MOJKe [1a ce
ox >1/100 o on : ( Ollpelll/li[)u
>1/10 <1/10 o1 >1/1000 xo | >1/1000 | <1/10000
JOCTAITHHUTE
<1/100 0 1o mojaToH)
<1/1000
Heormna3zmu: 6eHUrHY, (Heua)
MaJIUTHH U neykemujat
HEoZpeneH!
(BKJTydyBajkul LIUCTHU U
TIOJTHTTH)
Hapymysama Ha (Bo3pacHu u
MeTaboJM3MOT U Ha neua) nujaberec
ucxpaHaTa MEJIUTYC, THII 2
HapyuryBama Ha (BozpacHn) (Hewa) (BospacHn)
HEPBHHUOT CUCTEM nmapecte3nja* | GeHUTHa OeHurHa
WHTpaKpaHuja WHTpaKpaHHjaiHa
(Bo3zpacHu) JHa XUIEpTeH3Hja
KapIaji-TyHell- | XUIepTeH3uja
P Y P J (Bo3pacuu u
CHHZPOM JeIH)
(Heua)
napecrte3uja* riaBoOosKa
HapymyBama Ha (Heua) (Bo3pacHmu)
KOXkaTa M Ha uenr** ueur**
MOTKOXHOTO TKHUBO npyputyc**
* sk
npyputyc ypTHKapmja**
ypTukapuja**
HapymyBama Ha (BospacHn) (BospacHu) (Heua) (Heua)
oc oT anruja* j ja* : . CKYJI e-
MYCKYJTHOCKEJIETHH! apTpanruja MHUjaJiryj o MYCKYJTHOCK
CHCTEM U Ha CBP3HUTE JeTHa
TKHBa (BospacHu) BKOYaHETOCT*
MYCKYJIHOCKE
eTHa
BKOYaHETOCT*
(Mleua)
apTpanruja*




Kiaca oprancku MHuory Yecrn IMomanky Petku MmHory Henosnatu
CHCTEeMH YecTH o1 >1/100 10 YecTH on peTku (Ht(a) ;v:gz 1(1)?1 ce
>1/10 <1/10 ox >1/1000 xo | >1/1000 | <1/10000
JOCTANIHHUTE
<1/100 0 10 noxaTou)
<1/1000
HapyuryBama Ha (Bospacuu u
PETPOIYKTUBHHAOT Jena)
CHCTEM U I0jKHTE .
THHEKOMacTHja
Omnmrty HapyuryBama (Bo3zpacHn) (Heua) (Hema) (Bospachu u
U TI0jaBH HA MECTOTO nepudepeH peaximja Ha nepudepeH Ziera)
Ha UHjeKTHpamke enem* MECTOTO Ha enem* -
S €/IeM Ha JIULIETO
(Bozpachn)
peakiuja Ha
MECTOTO Ha
MHjeKTHpame’
HcnutyBama (Bospacuu u
Jena)
HaMaJleH
KOPTH30J]I BO
KkpBTat

*Boobu4aeHo, OBHMe HECaKaHM JIEjCTBA ce OIIari 10 yMEpPEHH U Ce 110jaByBaaT BO TEKOT Ha MPBHUTE MECEIH O TPETMaHOT
U Ce HaMaJlyBaaT CIIOHTAaHO WJIM CO HaMajlyBam€ Ha 103aTa. MIHIUeHIIaTa Ha OBHE HECAKaHH JIejCTBA € IIOBP3aHa CO
AaJieHaTa 103a, BO3pacTa Ha MallueHTOT M BEPOjaTHO € 00paTHO NMPOIOPLHOHAIHA CO BO3PACTa Ha MAlUEHTOT BO
MOMEHTOT Ha 110jaBa Ha HEJOCTHTOT Ha XOPMOHOT 3a PacT.

** Hecakanu peakuuu (ADR) HIeHTHUKYBaH! [0 CTaBarbe Ha JEKOT BO MPOMET.
$ Perucrpupanu ce TpaH3UTOPHHU PEaKLUK Ha MECTOTO Ha MHjeKTHpam-€ Kaj Jela.
1 He e no3HaTta KIMHHYKATa BaXKHOCT.

 PeructprpaHo kaj fiena co HeAOCTUT Ha XOPMOHOT 3a PAcT KoU Guiie TPEeTHPaHH CO COMATPOIIKH, HO MHIMACHIIATA €
CIMYHA HAa OHAaa Kaj AeraTta 6e3 HeIOCTHT Ha XOPMOHOT 3a PacT.

Hawmanenu HuBoa Ha CEPYMCKH KOPTH30JI

3abeexaHo e fieka COMaTPONMHOT I'M HaMalyBa HUBOATa Ha KOPTU30JI BO CEPYMOT, BEPOjaTHO ejCTBYBAjKH
BpP3 POTEHHCKHUTE HOCAYH MJIH CO 3roJIEMYBAab€ Ha XENaTaIHUOT KiupeHc. KIIMHMYKOTO 3HaueHme Ha OBHE
Hao/M e orpaHu4eHo. MerfyToa, KOpTUKOCTEepOUIHATA 3aMECTHTENHA Teparija Tpeba 1a 6uae ONnTUMaTHA
IIpe]| 3an04YHyBamkeTo Ha Tepamnujata co TEHOTPOITHH.

Cunapom Prader-Willi

Bo moctMapkeTHHINKKMTE HCKYCTBa OuUiie MPUjaBeHH PETKH CITydad Ha HeHaJejHa CMPT Kaj MalUEHTH CO
cunapomot Prader-Willi niexyBaHu co coMaTponyH, Hako HUKAKBa MOBP3aHOCT He GMIIa BOOYEHa.

Jleykemuja

3abenesxanu ce ciydau Ha JIeyKeMHja Kaj fena co geduuut Ha GH, Hekou o HUB GHIle TPETHPAHH CO
COMATPOINHH 1 Guiie BKITy4€eHH BO MOCTMAPKETUHIIKOTO cliefiere. Cernak, HeMa JOKa3u 3a 3rojleMeH PU3HK
OJl JIeyKeMHMja aKo HeMa (aKTOp Ha IPeAHCIIO3ULIja, KaKO LITO Ce pajifjaLyja JIM Ha rJaBara.

Kaj neua

kou1uTo ce Tpetupaat co GH. M3mecTenara kanutaiHa gemMopasiHa enu ‘péaﬁce ng{ m/noagegr BO CIIy4aj
ﬁyg pact. Ho,
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He e MO3HATO JAJM OBHE [BE TNATOJIOTHH Ce TMOYeCTH WM He Kora ce TPeTHpaaT cO COMAaTpOIHH. HugHoTo
JMjarHocTULMpae Tpeba na ce 3eMe MpeaBU/L Kaj JeTe CO HEeTpHjaTHO YyBCTBO MU €O GONKA BO KOJKOT
WJIK BO KOJIEHOTO.

JIpyry HecakaHH [1ejCTBA Ha JIEKOT

IIpyrnTe HECaKaHH ,Z[ejCTBa Ha JIEKOT MOYKE Ja Ce CMeTa JeKa Ce peaKlMy Ha KJj1acaTa COMaTpoOIIluH, Kako mITo
ce MOYKHATA XHIeprIIMKEMHja NPeAM3BIKaHa CO HaMaJleHa CeH3UTHBHOCT Ha MHCYJIMH, HAMAJICHOTO HUBO Ha
C/1060/IeH TUPOKCHH ¥ GeHMrHaTa HHTPAKpaHHjaTHa XMIIEPTeH3H]a.

I[IpujaByBame CYCHEKTHH HECAKAHU JI€]CTBA

TIpujaByBameTO CyCIIEKTHH HECAKAHH PEAKIMHK 110 JOOHBALETO oo0peHue 32 CTaBambe Ha JIEKOT BO IIPOMET
e BasxHo. CO TOA Ce 0OBO3MOYKYBA KOHTHHYHPAHO CJISIeHhe Ha OHOCOT KOPUCT/PU3HK OJl IPUMEHaTa Ha
nexot. HecakaHHTe peaKiiy MoXKe /ja TY [PHjaBUTe JUPEKTHO NpeKy HalroHanHuoT ueHTap 3a
(apMaKoBUriIaHIA HA ATeHILIMjaTa 3 JIGKOBU M MEMIIMHCKH CPe/CTBA (yn. Cs. Kupwt u Metonuj 6p. 54, kar
1) WM MO eNIEKTPOHCKH TTaT MpeKy Beb-cTpaHuLaTa Ha Arenuyjata: http://malmed.gov.mk/.

4.9 IIpenosupame

Cumnromu
AKyTHOTO Npeno3upame 61 MOXKENO Ha IIOYETOKOT /1a IOBEAE 10 XMIOTJIMKEeMHja, a oToa 10
XMIEPTIIUKeMHja.

J[0/IropoYHOTO MpeA03Hpare O MOXENIO a pe3yITHpa CO 3HAH U CO CUMIITOMH BeKe MO3HATH MPHU BUILIOK
Ha XOPMOHOT 32 pacT Kaj JyreTo.

5. ®APMAKOJIOLWIKH IOJATOLIA
5.1 ®apMaKoIHHAMCKH CBOjCTBA

dapmakoTepaneBTcka rpyrna: XOpMOHHU Ha TIPEJHUOT Pe3eH Ha xurodu3zara 1 aHaI031
ATC-kon: HO1A CO1

CoMaTpONMHOT € MOKEeH MeTabO0IMYKH XOPMOH 3HAYacH 32 MeTaboIM3MOT Ha JIMIKUANUTE, jarIeXuipaTuTe U
Ha npotennute. Kaj enia co HealieKkBaTeH eHAOTeH XOPMOH 32 pacT, COMaTPONMHOT ro CTHMYJIMpa
JIMHeapHHUOT PacT | ja 3rojieMyBa Op3uHaTa Ha PaCTErETO. Kaj Bo3pacHuTe, CTO KaKO U Kaj eLiara,
COMATPOIMHOT ja OApKyBa HOpMaJHaTa TeNleCHa CTPYKTypa CO 3TOJIeMyBare Ha 3aJpIliKaTa Ha asoT 1 co
CTHMyJalyja Ha PacTOT Ha CKeJIeTHaTa MyCKyJIaTypa u €O MOOMIH3alHja HA TEJIECHUTE MaCTH.
BrcliepaTHOTO MACHO TKUBO € NIOCEOHO 1yBCTBUTEIHO HA COMATPOIHH. IMopaau Toa IITO ja 3rojieMyBa
JIMNOJIM3aTa, COMATPOITMHOT FO HAMaJTyBa BHECYBAHETO TPUNITMLEPH/IM BO PE3CPBUTE HA TEICCHUTE MACTH.
ITox ejcTBO HA COMATPOIHUH Ce 3roIeMyBaaT KOHLEHTPALMUTE Ha IGF-I (Insulin-like Growth Factor-I) n Ha
IGFBP-3 (Insulin-like Growth Factor Binding Protein 3). JJokaxkaHu ce U CJI€HUTE A€jCTBA:

- MeTa6onu3am Ha MacTi: COMAaTpOMUHOT M'M MHAYHMpPA XeMaTalHUTe peLeNTOPH Ha LDL-xo0necTepoJioT 1
BJIMjae BP3 MPOQHIOT HA CEPYMCKHTE JIMIU/U U JIMIIONPOTEHHHU. ['J1aBHO, IPUMEHATA HA COMATPOIUH Kaj
HalMEHTH CO HEJIOCTHT Ha XOPMOHOT 3a PacT pe3y/ITHpa O HaMalyBarbe Ha LDL u Ha anojunornpoTeMHOT
B Bo cepymoT. Mosxe fja ce 3a0eNexy HaMallyBame U Ha BKyITHHOT CepyMCKH XOIeCTEPOIL.

- MeTa6onu3am Ha jarnexuapati: CoMaTpoOnHHOT I0 3rojieMyBa HHCYJIMHOT, HO IIMKO3aTa BO KpBTa Ha
raaHO OOMYHO He € mpoMeHeTa. Jlenara co XUIMONMTyuTapyu3aM MOXKaT Jia MOYyBCTBYBaaT XUITOTJIHKEMHja
Ha IJ1aJHo. V\ &9 jGa e peBep3UOHIIHA CO ynotpeba Ha COMaTPOMHHOT.
o
0% oHE T
OaR\2 P4y, Y4\
- Merta pﬂ?@d Ha,Bonéf%?@; uHepanu: HeloCTUroT Ha XOPMOHOT 32 PacT € NpUAPYKEH CO HaMaJyBambe
=\ YN .
Ha TU14; bTaannWeH .U HA eKgTpaLeyIapHAOT BOJyMEH. U ob6ara 6p30 ce 3rojiemMyBaar o Tepanujara co

w

B\ ) LY ) =
coma H. Q@Ma{pg?ﬂnﬂm%f eIM3BUKYBa 3aJIpIlIKa Ha HATPUYM, KaJIMyM U Ha docdop.
S =<V Af
3 Y & .O/
5 2/
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- MertaGonuzam Ha kocku: COMaTpPOIKHOT ja CTUMYJIHUpa pasMeHata (turnover) BO CKEJIETHUTE KOCKH.
JlonroTpajHaTa NpMMeHa Ha COMATPOIHUH Kaj mauuentute co GH-neduimr co ocreoreHyja pesynTupa co
3roJIeMyBarbe Ha 06EMOT HAa MHUHEPAJIM U Ha TYCTHHATA Ha MECTATa IITO ja HOCAT TeXXUHATA.

- ®u3nuky Kananuter: CUIaTa Ha MyCKYJIMTE U KallalUTeToT 32 (PU3UUKA aKTUBHOCT Ce MOA00pyBaar no
JONTOTPaeH TPeTMaH co coMarponuH. COMaTPOIUHOT, HCTO TaKa, IO 3roJieMyBa KapujaHUOT ,,0utput®, HO
MEXaHH3MOT ¢ YIITE He e pasjacHeT. 3a 0Boj e(eKT MoxkeOH NPHIOHECYBa HAMATYBAHETO Ha MEPU(PEPHHOT
BacKyJIapeH OTIIOP.

Bo KIMHMYKHMTE UCIIMTYBakba Ha TPETMAHOT [0 KpajHaTa BUCHHA Kaj HUCKH JIeLla, POJICHH MaJli 32
recTalMcKaTa BO3pacT, ce ynorpebenu no3u ox 0,033 u 0,067 mg/kg Tenecna Texxuna. Kaj 56 nauxenTa kou
6usle KOHTUHYHUPAHO TPETUPAHHU U ja OCTUTHANIE KpajHaTa BUCHHA, CPEHATa BPEHOCT Ha MPOMEHaTa Ha
BHUCHHATA O] IOYETOKOT Ha TpeTMaHoT G6mia +1,90 SDS (co 0,033 mg/kg T.1. nueBHO) 1 +2,19 SDS (co
0,067 mg/kg T.1. nHEeBHO). JIuTepaTypHUTE MOJATOLIM 32 HETPETUPAHH HUCKH JIelia, POJICHHU MajlH 3a
recraipckaTa Bo3pact 6e3 paH HaJloMecCT, cyrepupaat 3agouneT pact ox 0,5 SDS.

5.2 DapMaKOKHHETCKH CBOjCTBa

Ancoprimja
BHOpacnonoikIIMBOCTa Ha CYTIKYTaHO PUMEHHOT COMATPOIHH e okoxy 80% U Kaj 3/paBy MLa U Kaj

nauuenTu co aeduuut Ha GH. Ilo cynkyrana no3a ox 0,035 mg/kg comarponus, HUBOTO BO MIa3Mara Cinay
ce IBUWKH BO pactoH ox 13 mo 35 ng/ml, a ty., ce mocTurHysa no 3—6 yaca.

EnvMuHarnmja
CpeHHOT eJTMMHUHALICKH TTOJTY)KHBOT HA COMATPOIIMHOT T10 U.B. MPUMEHA Kaj NauueHTH co neduuut Ha GH

e okonty 0,4 uaca. MerfyToa, 10 CynKyTaHa pUMeHa ce MOCTUTHYBA MOy XKUBOT of 2 10 3 yaca. OBue
PasJIMKH, BEPOjaTHO, Ce JOJDKAT Ha GaBHATa alCOpIIHja O] MECTOTO Ha MHjEKTUPabe IO CYNKyTaHaTa
NpUMeHa.

Cynnonynanuu
ArncosyTHaTa GHOPACIIONIOKIIUBOCT Ha COMATPOIMHOT € CIIMYHA Kaj MaXKHUTe U Kaj JKEHHTE M0 CyNKyTaHa

MpHUMEHa.

IMomarouy 3a papMakOKMHETUKATA HA COMATPOIMHOT Kaj FepHjaTPUCKH M Kaj Te/IUjaTPUCKH MOITYJIalMH, Kaj
Pas/IMYHU PACH M Kaj MAMEHTH CO PeHAJIHA, XeTaTalHa WIH cO Kap/HjaiHa HHCY QHIIMEHLH]a, UK Ce
HEKOMIUIETHH WJIM He MIOCTOjaT.

5.3 IperxkImHAYKA NoAATONH 3a Oe30eaHOCTA

Bo CTYJMMTE 3a OMNIITAa TOKCUYHOCT, JIOKaJIHA ITOJHOCIIMBOCT U 3a peIPOAYKTHBHA TOKCHUYHOCT, HE C€
3a0eNIe’kaHl KITMHUYKH PpeJI€BaHTHHU C(bGKTI/I.

HWcnuTyBamara in vitro ¥ in vivo Ha TeHOTOKCHYHOCT 3a FeHCKH MYTALl|U U 32 MHIYKIIKja Ha XPOMO3OMCKH
abeparmy Ouie HEraTUBHH.

3roneMeHa XpoMo30McKa (pariwiHocT Ouia 3abeseskaHa BO €IHO UCIIUTYBAE in Vilro Ha TMM(OLUTH,
3eMEHH 0] TALHEHTH IO JONTrOTPaeH TPETMaH CO COMATPOIIMH H 110 JOJaBabe PaJHOMHUMETCKH G1€OMHIIUH.
K/IMHUYKOTO 3Hauere Ha OBOj HAO/ HE € jacHO.

Bo apyro ucnuTyBame, He OUII0 HajICHO 3roIeMyBahe Ha XPOMO30MCKUTE aOHOPMAIHOCTH BO
AEMQOLUTHTE Kaj MALMEHTH CO IONTOTPaeH TPETMaH CO COMATPOIIHH.

6. ®APMAIEBTCKH IIOJATOIMN

6.1 JIucra HA eKCIUIMHEeHTH
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ITpamox (npeana komopa): rnuuuH (E640); Hatpuym quxuaporeH docdar, 6essonen (E339); nunatpuym
docdar, 6e3soaeH (E339); manuron (E421).
PactBopyBau (3aqHa KOMOpa): BOAA 32 MHjeKLUUH, m-Kpe3oi, ManuTou (E421).

6.2 NaxoMnaTHOHIHOCT

Bo 0TCycTBO Ha KOMIATHOMIHY CTYIUM OBOj MEHLIMHCKH IIPOU3BOA HE CMee Jla Ce Mellla CO APYTH
MEAULHUHCKH IPOU3BOIU.

6.3 Pox na Tpaeme

3 roguHu.
Ja He ce ynotrpeOyBa 10 UCTEKOT Ha POKOT Ha TPACHE.

ITo PEeKOHCTUTYLM]a JIEKOT € (HHU3UUKH U XeMUCKH cTabuieH 28 nena Ha Temnepatypa o 2°C no 8°C.

On MUKpOGHOJIOIIKA IJIeJHA TOYKA, eHAII PeKOHCTUTYHpaH, JTeKOT MoXe Jia ce uyBa Ha 2°C no 8°C
10 28 nena. J[pyrute yclioBU Ha UyBambe C€ OATOBOPHOCT Ha KOPUCHHUKOT.

6.4 Haunn Ha yyBame

IIpen peKOHCTUTYLH]A:

ITa ce uyBa BO ¢prkuzep, Ha Temnepatypa oa 2°C no 8°C mnu makcumyM 1 Mecell Ha TemIiepatypa He
nioronema of 25°C. UyBajTe ro JBOKOMOPHHOT NATPOH/HAIIOIHETOTO IIEHKAJIO BO HAIBOpEeLIHATa KyTHja 3a
Jla ce 3aIUTUTH O] CBETJIMHA.

Mo pexoHCTUTYIH]a!

Jla ce uyBa BO (prokuaep, Ha Temmnepatypa ox 2°C no 8°C. Jla He ce 3amp3HyBa. JIBOKOMOPHHOT
TaTPOH/HAIMOJHETOTO MEHKAJIO J1a Ce 4yBa BO HaJBOPEIHATa KyTHja 3a []a Ce 3allTHTH Of CBETIHHA. 32
YCIIOBHTE Ha YyBare Ha PEKOHCTUTYHPAHHOT MPOU3BO, BUIETE IO AENIOT 6.3,

6.5 IIpupoaa u coAp:KMHA HA NAKYBAHETO

[pamok u 1 ml pacTBopyBay4 Bo JBOKOMOpEH CTAKJIeH NaTpoH (Tul I), onBoenu co rymen GpomMobyTHIIeH
xun. T1aTpoHOT e 3ameyaTeH Ha eJHHOT Kpaj co TyMeH O6poMoOyTHIIEH 3aTBOpay U allyMHHHYMCKO Karayue 1
O rymMeH 6poMOoBYTHIIEH KIHIT Ha APYTHOT Kpaj. JIBOKOMOPHHOT TATPOH Ce HCMopavyBsa 3a ynoTpeba Bo
MeIULIMHCKO OMAarajo 3a HHjekTupare 3a nopropHa ynorpe6a 'EHOTPOIIMH Ilen win kako 3anevaTeH
BO MYJITH03HO, HATOJIHETO MHjEKLIMCKO MEHKAIO 32 eJHOKpaTHa ynoTpe6a, GoQuick.

T'EHOTPOITUH IleH (neHkanara) ce o3HaueHH 110 6oja 1 MOpa fia ce KOPHCTAT CO COOJIBETHO ObeNexnaHn
o 60ja aeokomopuu narpor TEHOTPOIIHH 3a na 06e36eaaT ToyHa n03a. T'EHOTPOIIUH Ilen 5,3
(cuH) Mopa 1a ce KopucTu co natpoH (cux) TEHOTPOIINH 5,3 mg. TEHOTPOITWH Ilen 12 (myprypen)
Mopa aa ce kopuctH co narpoH (myprnypen) TEHOTPOITUH 12 mg.

5,3 mg HanonHeto neHkano GoQuick e o3HaueHo co cuHa 60ja.
12 mg nanosuxero nenkano GoQuick e o3HaueHo co mypnypHa 60ja.

IMpawmoxkot Tpe6a Ja ce peKOHCTHTYyHpa CaMO BO PacTBOPYBAYOT CO KOj € CHabIeH.
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Hsoxomopen nampon: PacTBopoT ce NOAroTBYBa CO 3aBPTyBakbe Ha MOMATAIOTO 33 UHjEeKTUPAH€ HITH CO
AenoBute Ha neHkanoto GoQuick 3aeaHo, Taka MTO PaCTBOPYBAUOT Ke Ce M3MeIIa CO MPALIOKOT BO
ABOKOMOPHHOT MaTPOH. BHUMaTENHO pacTBOpeTe ro NpaIoKOT CO HeXHO HHIIAbe Hanpea-Hasa. Hemojte
CHJIHO J1a IO TPeceTe pacTBOPOT, OBa MOXKE Jia NPEAU3BUKA IEHaTypalija Ha aKTHBHATA CYICTaHLIK]a.
PexoHcTuTyHpaHroT pacTBop € 6e300€H UK JIECHO OMaJIeCLIeHTeH. PEeKOHCTUTYHPaHHMOT PacTBOp 3a
MHjeKTHpatbe Tpeba fa ce npoBepH npe ynorpedara. Moxke aa ce ynotpeGysa camo 6uctap pacTop 6e3
HNapTUKYIH.

HeTanHuTe ynarcTsa 3a MOArOTOBKATA M 3a YNoTpebaTa Ha PEeKOHCTUTYMPAHHOT PACTBOP CE HABEIEHH BO
BHATPELIHOTO YNaTCTBO, BO AeJIOT 3 ,,iHjekTupame ['eHOTponmMH™ 1 BO COOABETHOTO YMATCTBO 3a yNoTpe6a,
wTo e 06e36e1eHO 3aeTHO CO MEAULIMHCKOTO MIOMArajio KOeIlTo ce ynorpebysa.

Kora ce ynorpe6GyBa MeAMIMHCKO MOMArao 3a HHjeKTHpake, Uriara Tpeba a ce HaMEeCTH Mpes
PEKOHCTUTYLHjaTa.

Hucempyryuu 3a omcmpanysarpe: CeKoj HEUCKOPUCTEH NPOM3BO/, M OTHa/ Tpeba 1a 6Hie OTCTPaHET BO

COITaCHOCT CO JIOKAJIHUTE 6apaH,a. HpaBHHTe INCHKaJIa GoQuick HHKOraiI He Tpe6a IMOBTOPHO Oa C€ MOJIHAT
H MOpa COOABETHO Ia C€ OTCTpaHar.

7. HOCHTEJ HA OJOBPEHHUETO 3A CTABAIHE HA JIEKOT BO ITPOMET
AJIKAJIOH]] KOHC JOOEJI Ckorije

Oyn. Anexcannap MakemoHcku 12

1000 Ckomje, Pery6nuka CeBepaa Makenonuja

8. BPOJ(-EBH) HA ONOFPEHUETO(-JATA) 3A CTABAILE HA JIEKOT BO ITPOMET
GENOTROPIN 5,3 mg x 5 nBokoMopHu marpoHu: 11-1620/2 ox 05.09.2017

GENOTROPIN 12 mg x 5 nBokomopuu natponu: 11-12045/2 ox 05.09.2017

GENOTROPIN GoQuick 5,3 mg x 1 HanosiHeTo MHjekuucko nenkano: 11-1621/2 ox 05.09.2017
GENOTROPIN GoQuick 12 mg x 1 HamonHeTo uHjekimcko nenkano: 11-12047/2 ox 05.09.2017

9. JATYM HA IIPBOTO OJJOBFPEHUE 3A CTABAILE HA JIEKOT BO ITIPOMET U JTATYM
HA IIOCJIEAHOTO OBHOBEHO OJIOBPEHUE

04.06.2001 /05.09.2017

10. JATYM HA IIOCJIEAHATA PEBU3UJA HA TEKCTOT

OxromBpu 2024 ron.

-13-



