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Maappliv (L-alanin, L-arginin, L-aszparaginsav, L-cisztein-
hidroklorid-monohidrat, L-glutaminsav, glicin, L-hisztidin,
L-lizin-monohidrat, L-metionin, L-fenil-alanin, L-prolin, L-
szerin, taurin, L-treonin, L-triptofan, L-tirozin)

A Maapliv-ra vonatkozé attekintés és az EU-ban valé engedélyezésének
indoklasa

Milyen tipusi gyogyszer a Maapliv és milyen betegségek esetén
alkalmazhatoé?

A Maapliv a javorfaszorp betegség (juharszirup-szer( vizelet) akut dekompenzacids epizdédjanak
kezelésére alkalmazott gydgyszer. A javorfaszorp betegség olyan 6rokletes rendellenesség, amelyben
a szervezet nem tudja lebontani az eladgazé lanci aminosavak (BCAA) néven ismert fehérjék egyes
épitéelemeit, beleértve a leucint, az izoleucint és a valint. Ennek eredményeként ezek az aminosavak
felhalmozddnak a szervezetben, beleértve az agyat is, ahol kilénésen a leucin az agy karosodasahoz
vezethet.

A Maapliv-t olyan betegeknél alkalmazzak szajon at vagy adagoldcsévon keresztill, akik nem
kaphatnak BCAA-mentes aminosavakat.

Mivel a javorfaszorp betegség ,ritkanak” mindsiil, ezért a Maapliv-et 2018. oktdber 26-an ,ritka
betegség elleni gyodgyszerré” (orphan drug) mindsitették. Tovabbi informacié a ritka betegség elleni
(orphan) statusszal rendelkez6 gydgyszerekrél az EMA honlapjan talalhato.

A Maapliv hatéanyagként az alabbi aminosavakat tartalmazza: L-alanin, L-arginin, L-aszparaginsav, L-
cisztein-hidroklorid-monodhidrat, L-glutaminsav, glicin, L-hisztidin, L-lizin-monohidrat, L-metionin, L-
fenil-alanin, L-prolin, L-szerin, taurin, L-treonin, L-triptofan, L-tirozin.

Hogyan kell alkalmazni a Maapliv-ot?

A Maapliv csak receptre kaphatd, és a kezelést a javorfaszérp betegség kezelésében tapasztalattal
rendelkez6 orvos felligyelete mellett kell megkezdeni.

A gydgyszert vénaba adott inflzié formajaban adjak be, amig a leucinszint vissza nem tér a normalis
szintre.

Azoknal a betegeknél, akiknél a betegség sulyos vagy kritikus mértékben sulyosbodik, és nagyon
magas a leucin szintje, a Maapliv-val végzett kezelés nem feltétlenill elégséges a leucin szintjének
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csokkentéséhez, és mas kezelésekre, példaul hemodializisre vagy hemofiltraciéra (a salakanyagok
vérbol térténd eltavolitdsara szolgalod eljarasok) lehet szlikség.

A Maapliv alkalmazasaval kapcsolatban tovabbi informacidért olvassa el a betegtajékoztatot, illetve
kérdezze meg kezelGorvosat vagy gydgyszerészét.

Hogyan fejti ki hatasat a Maapliv?

A Maapliv aminosavak oldatabdl all, de nem tartalmaz BCAA-t. Amikor a Maapliv-ot beadjak a
betegnek, a szervezet az aminosavakat hasznalja fel a fehérjék el6allitdsahoz, azokkal a tobblet BCAA-
kkal egyutt, amelyek a betegség hirtelen sulyosbodasa miatt halmozddtak fel. Ez cs6kkenti a BCAA-k
szintjét a szervezetben, ezaltal csokkentve toxikus hatasukat.

Milyen el6nyei voltak a Maapliv alkalmazasanak a vizsgalatok soran?

A vdllalat a tudomanyos szakirodalomban kozzétett 5 tanulmanybdl szarmazd adatokat nyujtott be. A
vizsgalatokban Gsszesen 88, javorfaszorp betegségben szenvedd beteg vett részt, és megvizsgaltak az
aminosavak BCAA-mentes keverékének alkalmazasat a betegség magas leucinszinten alapulé hirtelen
sulyosbodasanak kezelésére. Az aminosavak azonosak voltak a Maapliv esetében hasznaltakkal, és
azokat infuzioként, illetve szajon at vagy tapszondan keresztll adtak be. A vizsgalatok megallapitottak,
hogy a BCAA-mentes aminosav-keverékek normalis szintre csékkentették a leucin szintjét, amikor a
betegek elhagytak a korhazat.

Milyen kockazatokkal jar a Maapliv alkalmazasa?

A Maapliv alkalmazasaval kapcsolatban jelentett 6sszes mellékhatas és a korlatozasok teljes
felsorolasa a betegtajékoztatdban talalhato.

A BCAA-mentes aminosav-keverékeknek a szakirodalomban jelentett mellékhatasai (100 beteg kozul
legfeljebb 1-nél jelentkezhet) az anafilaxias vagy anafilaktoid reakcidk (hirtelen fellépd, sulyos allergias
reakcid), a tulérzékenység (allergias reakcid), a hiperammonémia (magas ammoniaszint a vérben), a
pulmonalis tromboembdlia (vérrég a tido vérereiben), a vénas tromboembdlia (vérrog a véndkban), a
Iégzési nehézségek (légzési nehézségek), a bilirubin (a vorésvérsejtek bomlasterméke) emelkedett
vérszintje, a majenzimek emelkedett szintje (majm(ikodési problémak jele), a kolesztazis (epeutak
altal okozott epehdlyag-gyulladas), a kolelitiazis (epekovek; az epehdlyagban talalhaté
megkeményedett epehdlyag-darabok), az azotémia (nitrogén hulladéktermékek magas vérszintje,
veseproblémak jele), az inflzié beadasi helyén kialakuld tromboflebitisz (az inflzidbeadas helyén a
véna gyulladasa) és a vénas irritacié (az infuziébeadas helyén a véna irritacioja).

Miért engedélyezték a Maapliv forgalomba hozatalat az EU-ban?

A javorfaszorp betegség egy ritka betegség, amelynek gydgyszerigénye kielégitetlen. A Maapliv
forgalomba hozatalanak idépontjaban nem volt engedélyezett gydgyszer sem maga a betegség, sem
pedig a betegség hirtelen rosszabbodasaval jar6 epizéodok kezelésére, amelyek slirgds kezelést
igényelnek. A Maapliv a BCAA-mentes aminosavak kész keveréke, amely infazidban adhaté be. A
vizsgalatok azt mutattak, hogy a BCAA-mentes aminosavak, példaul a Maapliv a betegség hirtelen
sulyosbodasa esetén visszavitték a leucin szintjét a normalis szintre. A leucinszint normalizalasa fontos
része a javorfaszorp betegség kezelésének. A gyogyszer inflzidban torténd alkalmazasa azon betegek
szamara is el6ny0s, akik nem szedhetik a gydgyszert szajon at vagy tapszondaval. Ami a
biztonsagossagot illeti, a BCAA-mentes aminosavakkal torténd kezelést jol tolerdltak, és a
rendelkezésre all6 adatok alapjan nem mertltek fel biztonsagi aggalyok.
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A Maapliv forgalomba hozatalat ,kivételes korilmények” kozott engedélyezték. Ez azt jelenti, hogy a
betegség alacsony el6forduldsi aranya miatt nem lehetett teljes kord informaciét gyUjteni a Maapliv-
rol. A vallalatnak tovabbi adatokat kell szolgaltatnia a Maapliv-rél. A vallalatnak vizsgalatot kell
végeznie a Maapliv hatdsossdganak és biztonsagossaganak tanulmanyozasara az akut dekompenzacios
epizodok kezelésében a javorfaszorp betegségben szenved6 betegeknél. A vallalat tovabba évente
naprakész tajékoztatast fog nydjtani a gydgyszer biztonsagossagaval és hatasossagaval kapcsolatos Uj
informacidkrél. Az Eurdpai Gyogyszerligynokség évente fellilvizsgal minden Ujonnan hozzaférhetd
informaciot.

Milyen intézkedések vannak folyamatban a Maapliv biztonsagos és
hatékony alkalmazasanak biztositasa céljabol?

A Maapliv biztonsagos és hatékony alkalmazasa érdekében az egészségligyi szakemberek és a betegek
altal kovetendd ajanlasok és évintézkedések feltlintetésre kerlltek az alkalmazasi eldirasban és a
betegtajékoztatoban.

A Maapliv alkalmazasaval kapcsolatban felmeril6 informacidokat — hasonléan minden mas gydgyszerhez
- folyamatosan figyelemmel kisérik. A Maapliv alkalmazasaval 6sszefliggésben jelentett feltételezett
mellékhatasokat gondosan értékelik, és a biztonsagos és hatékony alkalmazas érdekében a sziikséges
intézkedéseket meghozzak.

A Maapliv-val kapcsolatos egyéb informacio
-an/-én a Maapliv kivételes kortilmények k6zott az Eurdpai Unid egész teriiletére érvényes
forgalombahozatali engedélyt kapott.

A Maapliv-val kapcsolatban tovabbi informacio az Eurdpai Gydgyszeriigynokség honlapjan taldlhato:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Az attekintés utolso aktualizélasa: 06-2025.
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