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Maapliv (alanin, arginin, kyselina asparagova,
monohydrat cystein-hydrochloridu, kyselina glutamova,
glycin, histidin, monohydrat lysinu, methionin,
fenylalanin, prolin, serin, taurin, threonin, tryptofan,
tyrosin)

Prehled pro pripravek Maapliv a proC byl pripravek registrovan v EU

Co je pripravek Maapliv a k cemu se pouziva?

Maapliv je léCivy pripravek, ktery se pouziva k IéCbé akutni dekompenzacni epizody (nahlého zhorseni)
nemoci javorového sirupu. Nemoc javorového sirupu je dédi¢né onemocnéni, pfi némz télo neni
schopno rozkladat urcité stavebni bloky bilkovin znédmych jako aminokyseliny s rozvétvenym fretézcem
(BCAA), v&etné leucinu, isoleucinu a valinu. V disledku toho se tyto aminokyseliny hromadi v téle,
véetné& v mozku, kde mohou (zejména leucin) zplsobovat poskozeni mozku.

Pripravek Maapliv je uréen k pouZiti u pacientll, kterym nemohou byt aminokyseliny bez BCAA
podavany Usty ani vyzivovou sondou.

Nemoc javorového sirupu je vzacné onemocnéni a pfipravek Maapliv byl oznacen dne 26. fijna 2018
jako ,léCivy pripravek pro vzacna onemocnéni®. Dalsi informace o tomto vzacném onemocnéni
naleznete na internetovych strankach agentury EMA.

Lécivou latku v pfipravku Maapliv tvofi tyto aminokyseliny: alanin, arginin, kyselina asparagova,
monohydrat cystein-hydrochloridu, kyselina glutamova, glycin, histidin, monohydrat lysinu, methionin,
fenylalanin, prolin, serin, taurin, threonin, tryptofan, tyrosin.

Jak se pripravek Maapliv pouziva?

Vydej pfipravku Maapliv je vazan na lékarsky predpis. LéCba by méla byt zahajena pod dohledem
Iékare se zkusenostmi s 1éCbou nemoci javorového sirupu.

Pripravek se podava ve formé infuze (,kapani“) do zily, dokud se hladiny leucinu nevrati do normalu.

U pacientl s t&Zkym nebo kritickym zhor$enim onemocnéni a velmi vysokymi hladinami leucinu nemusi
lé¢ba pripravkem Maapliv ke snizeni hladin leucinu stadit a u téchto pacientd mohou byt zapottebi jiné
zplsoby |é¢by, jako je hemodialyza nebo hemofiltrace (postupy k odstranéni odpadnich latek z krve).
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Vice informaci o pouzivani pfipravku Maapliv naleznete v pfibalové informaci nebo se obratte na svého
Iékare Ci Iékarnika.

Jak pripravek Maapliv ptisobi?

Pripravek Maapliv obsahuje roztok aminokyselin, ale bez BCAA. Pfi podavani pfipravku Maapliv
pacientovi télo méni aminokyseliny spolu s pfebyte¢nymi aminokyselinami s rozvétvenym retézcem,
které se objevily v disledku nahlého zhor3eni onemocnéni, na bilkoviny. Tim se sniZuje hladina
aminokyselin s rozvétvenym retézcem v téle, coz zmirnuje jejich toxicky ucinek.

Jaké prinosy pripravku Maapliv byly prokazany v pribéhu studii?

Spolecnost poskytla Udaje z péti studii zvefejnénych v odborné literature. Studie, do kterych bylo
zafazeno celkem 88 pacientll s nemoci javorového sirupu, zkoumaly pouZiti smé&si aminokyselin bez
BCAA k |éCbé nahlého zhorSeni nemoci na zakladé vysokych hladin leucinu. Aminokyseliny byly stejné
jako v pripravku Maapliv a byly podavany bud formou infuze, nebo Usty Ci vyzivovou sondou. Ze studii
vyplynulo, Ze v dob& propusténi z nemocnice smési aminokyselin bez BCAA snizily u pacient hladiny
leucinu na normalni Uroven.

Jaka rizika jsou spojena s pripravkem Maapliv?

Uplny seznam nezadoucich G¢inkl a omezeni pFipravku Maapliv je uveden v p¥ibalové informaci.

Nezadoucimi Gcinky smési aminokyselin bez BCAA uvadénymi v odborné literature (které mohou
postihnout aZ 1 osobu ze 100) jsou anafylaktické nebo anafylaktoidni reakce (nahlé, zavazné alergické
reakce), precitlivélost (alergicka reakce), hyperamonemie (vysoké hladiny amoniaku v krvi), plicni
tromboembolie (krevni srazenina v plicni cévé), zilni tromboembolie (krevni sraZenina v zile),
respiracni tisen (potize s dychanim), zvysené hladiny bilirubinu v krvi (produktu rozpadu Cervenych
krvinek), zvysené hladiny jaternich enzym@ (znédmka poruchy funkce jater), cholestdza (problémy

s odtokem Zluéi), cholecystitida (zanét Zluéniku zplsobeny zadrzenou Zluéi), cholelitidza (Zlucové
kameny; ztvrdlé kousky zluci v zlu¢niku), azotemie (vysoké hladiny dusikatych odpadnich latek v krvi,
coz je znamka poruchy funkce ledvin), tromboflebitida mista infuze (zanét zily, do niz je zavedena

v s v

kapacka) a venozni iritace (podrazdéni Zily, kdo niz je zavedena kapacka).

Na zakladé ceho byl pripravek Maapliv registrovan v EU?

Nemoc javorového sirupu je vzacné onemocnéni s nenaplnénou IéCebnou potfebou. V dobé registrace
pripravku Maapliv nebyly registrovany zadné lécivé pripravky k [é¢bé samotného onemocnéni ani
epizod jeho nahlého zhorseni, které vyzaduji naléhavou lécbu. Pfipravek Maapliv je hotova smés
aminokyselin bez BCAA, kterd mize byt podavana infuzi. Studie prokazaly, e aminokyseliny bez
BCAA, jako je pfipravek Maapliv, mohou snizit hladinu leucinu na normaini Groven u pacientl, u nichz
doslo k nahlému zhordeni onemocnéni. Normalizace hladin leucinu je ddleZitou souéasti Ié¢by nemoci
javorového sirupu. Podavani pFipravku formou infuze je pfinosné rovnéz u pacientd, kterym lé¢ba
nemuze byt podavéna Usty ani vyzivovou sondou. Z hlediska bezpe¢nosti byla Ié¢ba aminokyselinami
bez BCAA dobfe snasena a na zakladé dostupnych dajl neexistovaly 2adné obavy tykajici se
bezpecnosti.

Pfipravek Maapliv byl registrovan za ,vyjimeénych okolnosti®, nebot vzhledem ke vzacné povaze
onemocnéni nebylo mozné o pfipravku Maapliv ziskat UpIné informace. Spole¢nost musi poskytnout
dalsi udaje o pfipravku Maapliv. Musi provést studii zamérenou na ucinnost a bezpecnost pripravku
Maapliv pfi 1é¢bé akutnich dekompenzaénich epizod u pacientd s nemoci javorového sirupu. Spole¢nost
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bude rovnéz kazdorocné poskytovat aktudlni informace o bezpecnosti a Ucinnosti tohoto pfipravku.
Evropska agentura pro IéCivé pripravky kazdorocné vyhodnoti jakékoli nové informace.

Jaka opatFeni jsou uplatiovana k zajisténi bezpecného a Gcinného
pouzivani pripravku Maapliv?

Do souhrnu Gdajl o pipravku a pribalové informace byla zahrnuta doporuceni a opatfeni pro bezpe¢né
a ucinné pouzivani pripravku Maapliv, kterda by méla byt dodrzovana zdravotnickymi pracovniky
i pacienty.

Jako u vsech lé&ivych piipravkl jsou Gdaje o pouzivani pripravku Maapliv pribézné sledovany.
Podezireni na nezadouci Ucinky nahlasena v souvislosti s pripravkem Maapliv jsou peclivé hodnocena
a jsou ucinéna veskera nezbytna opatfeni, aby bylo chranéno zdravi pacientd.

Dalsi informace o pripravku Maapliv

Pripravku Maapliv bylo udéleno rozhodnuti o registraci za vyjimecnych okolnosti platné v celé EU dne .

Dalsi informace o pfipravku Maapliv jsou k dispozici na internetovych strankach agentury na adrese
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Tento prehled byl naposledy aktualizovan v 06-2025.
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