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En oversigt over Maapliv, og hvorfor det er godkendt i EU

Hvad er Maapliv, og hvad anvendes det til?

Maapliv er et lzegemiddel, der anvendes til behandling af en akut dekompensationsepisode (pludselig
forveerring) af ahornsirup-urinsygdom. Ahornsirup-urinsygdom er en arvelig lidelse, hvor kroppen ikke
er i stand til at nedbryde visse proteinbyggesten kaldet forgrenede aminosyrer (BCAA'er), herunder
leucin, isoleucin og valin. Som fglge heraf ophobes disse aminosyrer i kroppen, herunder i hjernen,
hvor navnlig leucin kan medfgre hjerneskade.

Maapliv anvendes hos patienter, der ikke kan f& BCAA-frie aminosyrer gennem munden eller
ernaeringssonde.

Ahornsirup-urinsygdom er sjaelden, og Maapliv blev udpeget som "lzegemiddel til sjeeldne sygdomme"
den 26. oktober 2018. Yderligere information om laegemidler til sjzeldne sygdomme findes p8 EMA's
websted.

Maapliv indeholder fglgende aminosyrer som aktivt stof: L-alanin, L-arginin, L-asparaginsyre, L-
cysteinhydrochloridmonohydrat, L-glutaminsyre, glycin, L-histidin, L-lysinmonohydrat, L-methionin, L-
phenylalanin, L-prolin, L-serin, taurin, L-threonin, L-tryptophan, L-tyrosin.

Hvordan anvendes Maapliv?

Maapliv f@s kun p& recept, og behandling bgr indledes under opsyn af en laege, der har erfaring med
behandling af ahornsirup-urinsygdom.

Leegemidlet gives som infusion (drop) i en vene, indtil leucinniveauet igen er normailt.

Hos patienter med alvorlig eller kritisk sygdomsforvaerring og meget hgje leucinniveauer er behandling
med Maapliv maske ikke nok til at seenke leucinniveauet, og de kan have brug for andre behandlinger
sasom haemodialyse eller haemofiltration (procedurer til at fjerne affaldsprodukter fra blodet).
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Hvis du gnsker mere information om anvendelsen af Maapliv, kan du lzese indlaegssedlen eller kontakte
laegen eller apotekspersonalet.

Hvordan virker Maapliv?

Maapliv bestdr af en oplgsning af aminosyrer, men uden BCAA'er. Nar Maapliv gives til patienten,
anvender kroppen aminosyrerne til at danne proteiner sammen med de overskydende BCAA'er, der er
ophobet pa grund af den pludselige sygdomsforvaerring. Dette saenker niveauet af BCAA'er i kroppen
og reducerer dermed deres toksiske virkning.

Hvilke fordele viser studierne, at der er ved Maapliv?

Virksomheden fremlagde data fra 5 studier offentliggjort i den videnskabelige litteratur. Studierne
omfattede i alt 88 patienter med ahornsirup-urinsygdom og undersggte anvendelsen af en BCAA-fri
blanding af aminosyrer til behandling af pludselig sygdomsforveerring pa grund af hgje leucinniveauer.
Aminosyrerne var de samme som dem i Maapliv og blev givet enten som infusion eller gennem
munden eller ernaeringssonde. Studierne viste, at blandinger af BCAA-frie aminosyrer normaliserede
leucinniveauet pd udskrivningstidspunktet.

Hvilke risici er der forbundet med Maapliv?

Den fuldstaendige liste over bivirkninger og begraensninger ved Maapliv fremgar af indleegssedlen.

Bivirkninger ved BCAA-frie aminosyreblandinger som rapporteret i litteraturen (som kan forekomme
hos op til 1 ud af 100 personer) omfatter anafylaktiske eller anafylaktoide reaktioner (pludselig,
alvorlig allergisk reaktion), overfglsomhed (allergisk reaktion), hyperammonami (hgjt indhold af
ammoniak i blodet), pulmonal tromboemboli (blodprop i et blodkar i lungerne) vengs tromboemboli
(blodprop i en vene), &ndedreaetsbesvaer, forhgjet bilirubin (et nedbrydningsprodukt fra rgde
blodlegemer) i blodet, forhgjet leverenzym (et tegn pa problemer med leverfunktionen), kolestase
(problemer med galdestrammen), kolecystitis (betaendelse i galdeblaeren forarsaget af tilbageholdt
galde) cholelithiasis (galdesten - haerdede stykker galde, der dannes i galdeblzeren), azotaemi (hgje
blodniveauer af nitrogenaffaldsprodukter, et tegn pd problemer med nyrefunktionen), tromboflebitis pa
infusionsstedet (betzendelse i den vene, der modtager drop) og vengs irritation (irritation af den vene,
der modtager drop).

Hvorfor er Maapliv godkendt i EU?

Ahornsirup-urinsygdom er en sjzelden sygdom med et uopfyldt medicinsk behov. P& tidspunktet for
godkendelsen af Maapliv var der ingen laegemidler godkendt til behandling af selve sygdommen eller
episoder med pludselig sygdomsforveerring, som kraever akut behandling. Maapliv er en
feerdigfremstillet blanding af BCAA-fri aminosyrer, der kan gives ved infusion. Studier har vist, at
BCAA-fri aminosyrer sdsom Maapliv kan normalisere leucinniveauet hos patienter, der oplever en
pludselig forvaerring af deres sygdom. Normalisering af leucinniveauerne er en vigtig del af
handteringen af ahornsirup-urinsygdom. Indgivelse af laegemidlet ved infusion er ogsa til gavn for
patienter, der ikke kan tage behandlingen gennem munden eller ernzeringssonde. Med hensyn til
sikkerheden var behandling med BCAA-frie aminosyrer godt tolereret, og der var ingen
sikkerhedsmaessige betaenkeligheder pa grundlag af de foreliggende data.

Maapliv er blevet godkendt under "szerlige omstaendigheder". Det skyldes, at det grundet sygdommens
sjeeldenhed ikke har vaeret muligt at indhente fyldestggrende oplysninger om Maapliv. Virksomheden
skal fremlaegge yderligere data om Maapliv. Den skal gennemfgre et studie af effektiviteten og
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sikkerheden af Maapliv til behandling af akutte dekompensationsepisoder hos patienter med
ahornsirup-urinsygdom. Virksomheden vil desuden pa arsbasis fremlaegge eventuelle nye oplysninger
om virkningen og sikkerheden ved lzegemidlet. Hvert &r gennemgdr Det Europaeiske
Leegemiddelagentur alle nye oplysninger, der bliver tilgeengelige.

Hvilke foranstaltninger traeffes der for at sikre, at Maapliv anvendes sikkert
og effektivt?

Der er anfgrt anbefalinger og forholdsregler i produktresuméet og indleegssedlen, som patienter og
sundhedspersonale skal fglge for at sikre, at Maapliv anvendes sikkert og effektivt.

Som for alle lzegemidler bliver data vedrgrende anvendelsen af Maapliv Isbende overvaget. De
formodede bivirkninger ved Maapliv vurderes omhyggeligt, og der treeffes de ngdvendige
forholdsregler for at beskytte patienterne.

@vrig information om Maapliv

Maapliv fik en markedsfgringstilladelse under seerlige omsteendigheder med gyldighed i hele EU den .

Yderligere information om Maapliv findes pa agenturets websted:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Denne oversigt blev sidst ajourfgrt i 06-2025.
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