EUROPEAN MEDICINES AGENCY

SCIENCE MEDICINES HEALTH

EMA/189474/2025
EMEA/H/C/005557

Maapliv (L-alaniin, L-arginiin, L-asparagiinhape, L-
tsisteiinvesinikkloriidmonohdiidraat, L-glutamiinhape,
glutsiin, L-histidiin, L-Iidsiinmonohudraat, L-metioniin, L-
fenddlalaniin, L-proliin, L-seriin, tauriin, L-treoniin, L-
triptofaan, L-tdrosiin)

Ulevaade ravimist Maapliv ja ELis mitgiloa véljastamise pdhjendus

Mis on Maapliv ja milleks seda kasutatakse?

Maapliv on ravim, mida kasutatakse vahtrasiirupkusesuse-tove dgeda dekompensatsiooniepisoodi
raviks. Vahtrasiirupkusesuse-tobi on parilik haigus, mille korral organism ei suuda lagundada teatud
valgukomponente, hargahelaga aminohappeid, sealhulgas leutsiini, isoleutsiini ja valiini. Selle
tulemusena kogunevad need aminohapped organismis, sealhulgas peaajus, ja eelkdige leutsiin voib
pohjustada ajukahjustusi.

Maapliv on nadidustatud kasutamiseks patsientidel, kes ei saa kasutada hargahelata aminohappeid suu
vOi s6dtmissondi kaudu.

Vahtrasiirupkusesuse-tdbi esineb harva ja Maapliv nimetati 26. oktoobril 2018 harvikravimiks.
Lisateave harvikravimiks nimetamise kohta on EMA veebilehel.

Maapliv sisaldab toimeainena jargmisi aminohappeid: L-alaniin, L-arginiin, L-asparagiinhape, L-
tsisteiinvesinikkloriidmonohldraat, L-glutamiinhape, glatsiin, L-histidiin, L-lGsiinmonohidraat, L-
metioniin, L-fentdlalaniin, L-proliin, L-seriin, tauriin, L-treoniin, L-triptofaan, L-tlrosiin.

Kuidas Maaplivit kasutatakse?

Maapliv on retseptiravim ja ravi tuleb alustada vahtrasiirupkusesuse-tdve ravis kogenud arsti
jarelevalve all.

Ravimit manustatakse veeniinfusioonina, kuni leutsiinisisaldus on normaliseerunud.

Haiguse raske voi kriitilise slivenemise ja vaga suure leutsiinisisaldusega patsientidel ei pruugi ravi
Maapliviga olla piisav leutsiinisisalduse vdhendamiseks ning nad voivad vajada muud ravi, naiteks
hemodialilsi voi hemofiltratsiooni (verest jadkainete eemaldamise protseduurid).

Lisateavet Maaplivi kasutamise kohta saate pakendi infolehelt v&i kiisige oma arstilt voi apteekrilt.
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Kuidas Maapliv toimib?

Maapliv koosneb aminohapete lahusest, kuid ei sisalda hargahelaga aminohappeid. Kui patsiendile
manustatakse Maaplivit, kasutab organism valkude tootmiseks aminohappeid koos haiguse akilise
slivenemise tdttu kogunenud liigsete hargahelaga aminohapetega. See vdhendab hargahelaga
aminohapete sisaldust organismis, vahendades seega nende toksilist toimet.

Mis on uuringute pohjal Maaplivi kasulikkus?

Ettevote esitas teaduskirjanduses avaldatud 5 uuringu andmed. Uuringutes osales kokku 88
vahtrasiirupkusesuse-tdvega patsienti ja uuriti hargahelata aminohapete segu kasutamist haiguse
jarsu sivenemise raviks suure leutsiinisisalduse alusel. Aminohapped olid samad kui Maaplivis ning
neid manustati kas infusioonina vdi suu voi s66tmissondi kaudu. Uuringutes leiti, et hargahelata
aminohapete segud olid vahendanud patsientidel haiglast lahkumise ajal leutsiini sisalduse normaalse
tasemeni.

Mis on Maaplivi riskid?

Maaplivi kdrvalndhtude ja piirangute taielik loetelu on pakendi infolehel.

Kirjanduses teatatud hargahelata aminohapete segude kdrvalndhud (vdivad esineda kuni 1 patsiendil
100st) on naiteks anaflilaktilised voi anaflilaktoidreaktsioonid (&kilised rasked allergilised reaktsioonid),
dlitundlikkus (allergiline reaktsioon), hiiperammoneemia (vere suur ammoniaagisisaldus), kopsu
trombemboolia (tromb kopsu veresoones), venoosne trombemboolia (tromb veenis), respiratoorne
distress (hingamisraskused), bilirubiini (erttrotstitide ehk vere punaliblede lagusaadus) sisalduse
suurenemine veres, maksaensiiiimide sisalduse suurenemine (viitab maksatalitluse probleemidele),
kolestaas (sapivooluprobleemid), koletsustiit (sapiummistuse tottu tekkinud sapipdiepdletik), sapikivid,
asoteemia (Iammastikveresus, viitab neerutalitluse probleemidele), infusioonikoha tromboflebiit
(infusioonikoha veenipdletik) ja veeniarritus (infusioonikoha veeniarritus).

Miks Maapliv ELis heaks kiideti?

Vahtrasiirupkusesuse-tobi on haruldane haigus, mille ravivajadus on rahuldamata. Maaplivi milgiloa
andmise ajal puudusid ravimid, mis oleksid heaks kiidetud haiguse enda raviks voi kiiret ravi vajavate
haiguse akilise slivenemise episoodide raviks. Maapliv on hargahelata aminohapete valmissegu, mida
saab manustada infusiooniga. Uuringud on tdendanud, et hargahelata aminohapped, naiteks Maapliv,
voivad haiguse akilise slivenemise korral vdhendada leutsiinisisaldust normaalse tasemeni.
Leutsiinisisalduse normaliseerimine on oluline osa vahtrasiirupkusesuse-tdve ohjamisel. Ravimi
manustamine infusiooniga on kasulik ka patsientidele, kes ei saa votta ravimit suu voi toitmissondi
kaudu. Ohutuse seisukohast taluti ravi hargahelata aminohapetega hasti ning kattesaadavate andmete
pohjal puudusid ohutusprobleemid.

Maapliv on saanud miudgiloa erandlikel asjaoludel. See tahendab, et harvaesineva haiguse tottu ei
olnud vdimalik saada Maaplivi kohta tdielikku teavet. EttevOte peab esitama Maaplivi kohta taiendavaid
andmeid. EttevOte peab tegema uuringu, milles uuritakse Maaplivi efektiivsust ja ohutust dgedate
dekompensatsiooniepisoodide ravis vahtrasiirupkusesuse-tdvega patsientidel. Samuti esitab ettevéte
igal aastal uuendusi mis tahes uue teabega seoses ravimi ohutuse ja efektiivsusega. Euroopa
Ravimiamet vaatab igal aastal labi kogu uue teabe.
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Mis meetmed voetakse, et tagada Maaplivi ohutu ja efektiivhe kasutamine?

Maaplivi ohutu ja efektiivse kasutamise soovitused ja ettevaatusmeetmed tervishoiutdttajatele ja
patsientidele on lisatud ravimi omaduste kokkuvodttesse ja pakendi infolehele.

Nagu koigi ravimite korral, tehakse Maaplivi kasutamise kohta pidevat jdrelevalvet. Maaplivi
oletatavaid teatatud korvalnahte hinnatakse hoolikalt ja patsientide kaitseks vOetakse vajalikke
meetmeid.

Muu teave Maaplivi kohta

Maapliv on saanud miudgiloa erandlikel asjaoludel, mis kehtib kogu ELis, .

Lisateave Maaplivi kohta on ameti veebilehel: ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Kokkuvotte viimane uuendus: 06-2025.
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