”Protocol terapeutic corespunzitor pozitiei nr. 402, cod (A16AX04): DCI
NITISINONUM

I. Indicatia terapeutica (face obiectul unui contract cost volum)

Nitisinonum este indicat pentru tratamentul pacientilor adulti cu alkaptonurie (AKU).

I1. Criterii de includere Tn tratament
Pacienti adulti cu diagnostic confirmat de alkaptonurie
I11. Criterii de excludere

Hipersensibilitate la substanta activa sau la oricare dintre excipienti.

Sarcina, cu exceptia situatiilor in care beneficiul potential al administrarii tratamentului
depaseste riscurile potentiale.

Mamele care primesc Nitisinonum nu trebuie sa alapteze

V. Tratament

Tratamentul cu Nitisinonum trebuie initiat si supravegheat de citre un medic cu experienta in
tratamentul pacientilor cu AKU.

1. Mod de administrare:
Doza recomandata la pacientii adulti cu AKU este de 10 mg o data pe zi.

Capsula poate fi deschisd si continutul dispersat intr-o micad cantitate de apa sau alimente,
imediat Tnainte de administrare.

Se recomanda ca, in cazul in care initierea tratamentului cu Nitisinonum are loc impreuna cu
alimente, aceastd administrare sd fie mentinuta de rutina.

In cazul in care un pacient dezvolti evenimente adverse legate de tirozini, doza de
Nitisinonum poate fi redusa la 2 mg/zi.

2. Monitorizarea tratamentului:

Examinarile periodice trebuie efectuate la interval de 6 luni; in cazul aparitiei unor evenimente
adverse, sunt recomandate intervale mai scurte intre examinari.Inaintea initierii tratamentului cu
Nitisinonum si ulterior periodic, cel putin o datd pe an, se recomanda efectuarea examenului
clinic oftalmologic cu lampa electricd cu fanta. Un pacient care prezinta tulburari de vedere in
cursul tratamentului cu Nitisinonum trebuie examinat imediat de catre un oftalmolog.

Paraclinic, la pacientii care manifestd keratopatii, trebuie sd se monitorizeze si concentratia
plasmatica a tirozinei. Trebuie sa se implementeze un regim dietetic cu continut restrictiv de
tirozina si fenilalanind pentru a mentine concentratia plasmatica a tirozinei sub 500 micromol/I.
In plus, administrarea de Nitisinonum trebuie intrerupti temporar si poate fi reluatd dupa
remiterea simptomelor. Se recomanda monitorizarea periodicd a numarului de trombocite si
leucocite



Nu sunt disponibile date pentru pacientii cu varsta > 70 ani.

Siguranta si eficacitatea nitisinonei la copii cu varste Intre 0 si 18 ani cu AKU nu au fost inca
stabilite. Nu sunt disponibile date.

Nitisinonum nu trebuie utilizatd n timpul sarcinii, cu exceptia cazului in care starea clinicad a
femeii impune tratament cu Nitisinonum. Nitisinona traverseaza placenta la om.

Mamele care utilizeaza Nitisinonum nu trebuie sa aldpteze, deoarece riscul pentru sugar nu
poate fi exclus.

Pacientii tratati cu Nitisinonum care sunt tratati concomitent cu medicamente cu interval
terapeutic ingust, metabolizate prin intermediul CYP 2C9, cum sunt warfarina si fenitoina,
trebuie monitorizati cu atentie.

V. Criterii pentru intreruperea tratamentului cu Nitisinonum

Keratopatia a dus la intreruperea temporara sau definitiva a tratamentului, dar a fost
reversibild dupa intreruperea tratamentului cu Nitisinonum. Administrarea de Nitisinonum
trebuie Intrerupta temporar si poate fi reluatd dupa remiterea simptomelor.

VII. Prescriptori

Tratamentul cu Nitisinonum trebuie initiat, continuat si monitorizat de catre un medic din
specialitatile reumatologie, medicind internd, genetica medicala, nefrologie.”



