VIDAUKI |

SAMANTEKT A EIGINLEIKUM LYFS



vbetta Iyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist flj6tt og
orugglega til skila. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er
um ad tengist lyfinu. I kafla 4.8 eru upplysingar um hvernig tilkynna & aukaverkanir

1. HEITI LYFS

Maapliv innrennslislyf, lausn

2. INNIHALDSLYSING

Hver 500 ml lausn inniheldur 26,375 g af aminosyrum.

Virkt efni 1 500 ml (eitt glas)
L-alanin 3,15¢
L-arginin 2,05¢
L-asparssyra 2,05¢
L-systeinhydroklorideinhydrat (jafngildir L-systeini) | 0,725 g (0,50 g)
L-glutaminsyra 3,55¢

Glysin 1,05¢
L-histidin 1,059
L-lysineinhydrat (jafngildir L-lysini) 3,159 (2,80 g)
L-metiénin 0,65¢
L-fenylalanin 1,35¢

L-prolin 2,809

L-serin 190¢g

Tarin 0,15¢

L-trednin 1,809
L-tryptéfan 0,709

L-tyrdsin 0,25 ¢

Orkugildi: 206 kkal/l
Osmodlalstyrkur: 475 mOsmol/kg
pH: 5,2

Sja lista yfir 6ll hjalparefni i kafla 6.1.

3. LYFJAFORM
Innrennslislyf, lausn.

Teer lausn an agna.

4,  KLINISKAR UPPLYSINGAR
4.1  Abendingar
Maapliv er tlad til medferdar vid hlynsirdpspvagsjukddémi (maple syrup urine disease MSUD) med

bradri versnun (acute decompensation episode) hja sjuklingum fra faedingu sem ekki er haegt ad gefa
BCAA-lausar lausnir um munn eda meltingarveg.



4.2 Skammtar og lyfjagjof

Medferd skal hafin undir eftirliti leeknis med reynslu i medferd vid hlynsirdpspvagsjukdémi.
Takmorkud reynsla er af medferd sjuklinga med verulega eda alvarlega haekkun & gildum levsins og
pvi skal geeta vartidar hja pessum sjuklingum. Hja pessum sjaklingum getur gjof BCAA-lausrar
lausnar i blazd verid 6fullnaegjandi leid til ad leekka gildi levsins nagilega og peir geetu purft adrar
medferdir & bord vid blodskilun eda himnuskilun.

Skammtar

Skammturinn af Maapliv skal vera einstaklingsbundinn og byggjast & getu sjuklings til ad brjéta nidur
amindsyrur & fullnzegjandi hatt, aldri, likamspyngd og neringar-/vokvaporf, auk vidbotarorku sem
sjuklingur faer um munn/meltingarveg.

Gefa verdur fullnegjandi magn hitaeininga samhlida aminésyrugjofinni. Gjéfin getur samanstadid af
samhlida innrennsli glukdsa- og fituefnalausnar; hin verdur ad jafngilda a.m.k. hitaeininganeyslunni
sem akvordud er i samraemi vid aldur sjaklingsins.

Einnig skal bata stédugt vid is6levsini og valini; ef engin innrennslislausn med pessum 2 amindsyrum
er tilteek ma gefa paer um munn eda meltingarveg.

i 6llum tilvikum skal innrennslid akvardad af leekni med reynslu af hlynsiropspvagsjikdomi og
meoferd i blazd.

Malt er med stddugu innrennsli.

Halda méa medferd med Maapliv &fram par til versnun sjukdémsins hefur gengid til baka (plasmapéttni
levsins er undir 381 umol/l).

Fullordnir
Radlagdir dagskammtar fyrir fullordna eru gefnir upp i toflu 1.

Tafla 1: Leidbeiningar um skammtastzerd fyrir fullorona

Amindsyruskammtur a sélarhring | Magn & s6larhring Magn a klukkustund
1til 2 g/kg 19 til 39 ml/kg 0,8 til 1,6 ml/kg
Born

Radlagdir dagskammtar fyrir born eru gefnir upp i toflu 2.

Tafla 2: Leiobeiningar um skammtasteerd fyrir born

o Aminésyruskammtur .y . Magn &
Aldur sjuklings 4 solarhring Magn a sélarhring klukkustund
Nyburar, ungbérn og . . .
smabs allt ad 23 ménada 2 til 3 g/kg 39 til 58 ml/kg 1,6 til 2,4 ml/kg
Born, unglingar 1til 2 g/kg 19 til 39 ml/kg 0,8 til 1,6 ml/kg

Skammtaadlogun Maapliv fer eftir aldri og likamspyngd sjaklingsins. Lefsingildi akvarda
medferdarnalgun og neeringardatlun, t.d. hvort sjuklingur parf ad fara i bl6dskilun/himnuskilun vegna
alvarlegrar eda vidvarandi haekkunar & levsingildum.

A medan & bradri versnun stendur skal ihuga ad adlaga skammtinn daglega eftir pérfum ut fra
levsingildum. begar jafnveegi hefur verid nad skal ihuga ad breyta skammti & 2-3 daga fresti eftir
porfum.




Lyfjagjof
Samfellt innrennsli i midleega eda Utleega bléaed.

Med tilliti til osmoasupéttni er gjof i utleega bldsed moguleg en verdur ad takmarkast vid nokkra daga til
ad draga Ur heettu & segablaedabolgu & innrennslisstad.

Maapliv er yfirprystin lausn sem gefa skal med haegu innrennsli (sj& toflur 1 og 2).

Verjid glasio fyrir 1josi & medan & gjof stendur.

Sja leidbeiningar i kafla 6.6. um medhdndlun lyfsins fyrir gjof.

4.3 Frébendingar

Ofnaemi fyrir virku efnunum eda einhverju hjalparefnanna sem talin eru upp i kafla 6.1.

4.4 Sérstok varnadarord og varudarreglur vio notkun

i alvarlegum/ haettulegum tilfellum af bradri versnun getur medferd med BCAA-lausri aminésyrulausn
i blazed verid 6fullnegjandi og hugsanlega parf ad ihuga adrar medferdir, til deemis blodskilun eda
himnuskilun.

EkKi var kerfisbundid greint fra Gtkomum &drum en levsingildum i kliniskri rannsékn & Maapliv og
pvi eru ahrif medferdar med BCCA-lausri lausn i blaad & bata einkenna eda adra peetti klinisks astands
Opekkt sem stendur.

Takmarkaoar upplysingar liggja fyrir um endurtekna gjoéf BCAA-lausrar lausnar i blazd.

Naudsynlegt er ad gefa fullnaegjandi magn hitaeininga samtimis ef likaminn & ad binda aminésyrur
sem gefnar eru med inndelingu og nyta peer til prétinmyndunar.

Verulegar truflanir & vokva- og blédsaltajafnveegi, mikid vokvaalag og verulegar efnaskiptatruflanir
verdur ad leidrétta adur en innrennsli hefst.

porf er & klinisku eftirliti og eftirliti med rannsoknarnidurstédum, sér i lagi vid upphaf innrennslis i
blaaed. Eftirlit skal fela i sér mat &4 vokva- og bl6dsaltajafnvaegi, osmosupéttni i sermi, syru-
basajafnvaegi, bldosykri, ammoniaki i bldoi, prétinum i sermi og lifrar- og nyrnastarfsemi.

Maapliv er yfirprystin lausn sem gefa skal med hagu innrennsli (sjé kafla 4.2).

Varudarradstafanir fyrir innrennslismedferd eda naeringargjof i &ed

Almennar vartudarreglur fyrir innrennslismedferd eda naringargjof i 0 eiga vid um petta lyf (t.d.
bradan lungnabjug, ofvétnun, skyndilegt blodrasarlost).

Gjof innrennslislausna i blaaed getur valdid uppséfnun vokva og/eda uppleystra efna sem leidir til
pynningar & sermispéttni bldosalta, ofvétnunar, vokvasdknar/blédsdknar i likamsvef eda edum eda
lungnabjugs. Heettan a pynningarastandi er i 6fugu hlutfalli vid péttni blddsalta i lausnunum.

Skert virkni hjarta- og &edakerfis

Geeta skal vartdar hja sjuklingum med verulega hjartabilun med pvi ad vidhalda videigandi jafnveegi
milli vékvamagns sem skilst Ut og vékva sem er gefinn.



Skert nyrnastarfsemi

Gjof aminosyra ef sjuklingur er med skerta nyrnastarfsemi getur aukid enn frekar pvagefni i bl6di sem
heekkad er fyrir. EKKi & ad gefa sjuklingum med blédnituraukningu af hvada orsdk sem er aminésyrur
an pess ad tekid se tillit til heildarinntoku niturs. Fylgjast skal naid med astandi vokva og blodsalta
m.t.t. uppsofnunar vokva og/eda blddsalta og medhondla & videigandi hatt. Geeta skal varddar til ad
jafna heildarmagn sem gefid er og heildarmagnio sem skilst ut.

Skert lifrarstarfsemi

Notkun amindsyrulausna hja sjuklingi med verulega skerta lifrarstarfsemi getur valdid éjafnveegi &
amindsyrum i plasma, ammoniakshakkun i bl6di, halfdvala og dai. Geeta skal vartdar vid notkun
amindsyrulausna hja sjuklingum med undirliggjandi lifrarsjukdém eda skerta lifrarstarfsemi. Fylgjast
skal ndid med lifrargildum hja pessum sjuklingum og eftirlit skal haft med tilliti til hugsanlegra
einkenna um ammoniakhakkun i blédi. Ef einkenni ammoniakshakkunar koma fram skal hatta
amindsyrugjof og endurmeta kliniskt &stand sjuklingsins.

Bradaofnemisviobrdgd

Greint hefur verid fra bradaofnamis-/bradaofneemislikum vidbrégdum i tengslum vid
amindsyrulausnir sem gefnar eru sem hluti af naringargjof i &0 (sja kafla 4.8). Stédva skal innrennslid
tafarlaust ef einhver teikn eda einkenni um ofnaemisvidbrogd koma fram.

Segarek

Greint hefur verid fra botnfallsmyndun i lungnasdum sem valda lungnablédreki og andnaud hja
sjuklingum sem fa naeringu i &d. Ef merki um andnaud koma fram skal stédva innrennslid og laeknir
skal meta sjaklinginn.

4.5  Milliverkanir vid énnur lyf og adrar milliverkanir

Ekki hafa verid gerdar neinar rannsoknir & milliverkunum hingad til. Aminésyrulausnir geta valdid
bradum folinsyruskorti og gefa skal folinsyru daglega.

4.6  Frjosemi, medganga og brjostagjof
Medganga

Engar upplysingar liggja fyrir um notkun Maapliv & medgdngu. Engar dyrarannsoknir hafa verid
gerdar & ahrifum Maapliv & exlun (sja kafla 5.3).

Notkun Maapliv er ekki rad16gd & medgdngu nema medferdin sé greinilega naudsynleg vegna
sjukdémsastands konunnar og adeins i kjolfar itarlegs mats & ahaettu og avinningi.

Brjostagjof
Aminésyrur/umbrotsefni skiljast Ut i brjostamjolk. Ekki er gert rad fyrir ad medferdarskammtar af
Maapliv hafi &hrif & nybura/ungbarn & brjosti. Hins vegar skal eingéngu gefa konum med barn &

brjésti Maapliv ad undangengnu itarlegu mati & &haettu og avinningi.

Ekki liggja fyrir naegar upplysingar um utskilnad efnispatta/umbrotsefna Maapliv i brjostamjolk.
Ekki er haegt ad utiloka haettu fyrir ungborn.

Fri6semi

Engar fullnzgjandi upplysingar liggja fyrir. EKKi er buist vid neinum ahrifum af medferdarskommtum.



4.7  Ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla
Maapliv hefur engin eda dveruleg ahrif & hafni til aksturs og notkunar véla.
4.8 Aukaverkanir

Samantekt & 0ryqgi

Aukaverkanir sem tengjast lyfjaflokknum og taldar eru upp hér fyrir nedan hafa komid fram i
fyrirliggjandi leeknisfraedilegum heimildum vid gjof & BCAA-lausum lausnum til inndeelingar og
neeringu i &0.

Tafla yfir aukaverkanir

Aukaverkanir eru teknar saman i toflunni hér fyrir nedan. pPessar aukaverkanir eru flokkadar
samkvaemt MedDRA- lifferakerfi og tioni. Tidniflokkar eru skilgreindir & eftirfarandi hatt: Mjog
algengar (> 1/10), algengar (> 1/100 til < 1/10) og sjaldgaefar (> 1/1.000 til < 1/100), mjog sjaldgeefar
(>1/10.000 til <1/1.000), koma drsjaldan fyrir (<1/10.000) og tidni ekki pekkt (ekki haegt ad aztla
tioni at fra fyrirliggjandi gégnum). Innan hvers tidniflokks eru alvarlegustu aukaverkanirnar taldar upp

fyrst.

Tafla 3: Samantekt aukaverkana

Liffeeraflokkur Sjaldgeefar

Onamiskerfi Bradaofnaemi/bradaofnaemislik viobrogd, ofnaemi.

Efnaskipti og nering Ammoniakshakkun i bl6di.

FAEdar Segarek, lungnablddrek, bldedasegarek og andnaud.

Lifur og gall Haekkun gallrauda i bl6oi, haekkun lifrarensima, gallteppa,
gallbléorubdlga, gallsteinar.

Nyru og pvagferi Bléonituraukning.

Almennar aukaverkanir og | Segablaedabolga & innrennslisstad; erting i blassdum.

aukaverkanir & ikomustad

Tilkynning aukaverkana sem grunur er um ad tengist lyfinu

Eftir ad lyf hefur fengid markadsleyfi er mikilveegt ad tilkynna aukaverkanir sem grunur er um ad
tengist pvi. bannig er haegt ad fylgjast stéougt med jafnveegi milli avinnings og ahattu af notkun
lyfsins. Heilbrigdisstarfsmenn eru hvattir til ad tilkynna allar aukaverkanir sem grunur er um ad tengist
lyfinu samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sjd Appendix V.

4.9 Ofskdmmtun
Eins og med adrar amindsyrulausnir getur ofskdmmtun valdid eftirfarandi aukaverkunum:

- Einkenni vokvauppsofnunar: Ofskdmmtun eda hratt innrennsli getur leitt til vokvaalags /
uppsofnunar vokva, truflunar & blddsaltajafnveegi og brads lungnabjugs.

- Einkenni ofskdmmtunar amindsyru: Ofskdmmtun eda hratt innrennsli getur leitt til aukaverkana
eins og kuldahrolls, uppkasta, hofudverks, 6gledi, ammoniakshakkunar i bl6di og aukins taps &
aminésyrum i nyrum.

Ef um merki um ofskdmmtun eru til stadar skal stddva innrennslid tafarlaust og hefja pad ad nyju med
minni skammti eda haegara innrennsli.

Ekkert sérteekt moteitur er til vid ofskdmmtun. Bradamedferdir sttu ad fela i sér videigandi radstafanir
til ad leidrétta astandid.


http://www.ema.europa.eu/docs/en_GB/document_library/Template_or_form/2013/03/WC500139752.doc

5. LYFJAFRZADILEGAR UPPLYSINGAR
5.1 Lyfhrif
Flokkur eftir verkun: Bl6dliki og skolvékvar, lausnir til notkunar i &d. ATC-flokkur: BOSBAO1

Maapliv er BCAA-laus lausn sem er &tlad ad veita 7 lifsnaudsynlegar aminosyrur auk 9 aminésyra
sem ekki eru lifsnaudsynlegar sem lifedlisfraedileg hvarfefni fyrir prétinmyndun.

Hja sjuklingum med versnun a hlynsirépspvagsjukdémi kemur BCAA-laus lausn samhlida kolvetna-
og fituefnagjof i veg fyrir eda snyr vid sundrunarferli prétina og studlar ad tillifun, sem dregur ur
samsvarandi gildum alfa-ketdsyra.

Kliniska rannséknin & Maapliv byggist & 4 afturskyggnum rannsoknum & sjaklingum med
hlynsirdpspvagsjukdomi (MSUD) sem fengu BCAA-lausa lausn i blazd vid bradri versnun.

Rannsokn 1. Servais et al. 2013

Rannso6knarsnid: Afturskyggn samanburdarrannsokn. Pydi: 4 fullordnir sjaklingar med
hlynsirdpspvagsjukdém (17 tilvik versnunar medhéndlud med amindsyrubléndu i &d, samanborid vid
18 fyrri tilvik medhdndlud med naringargjof i meltingarveg). Medferd: Amindsyrublanda i &0 (hépur
P) samanborid vid naringargjof i meltingarveg (hopur E). Meginmarkmid: Meta verkun
amindsyrublondu i &0 vid ad draga Gr péttni levsins. Nidurstodur: Medalpéttni levsins i upphafi:
1196,9 umol/1 (hépur P) samanborid vid 1212,2 umoél/1 (hopur E). Medallekkun levsins fyrstu 3
dagana var marktaekt meiri i hépi P (p = 0,0026). Medallegutimi & sjukrahusi: 4 dagar (hépur P)
samanborid vid 4,5 daga (hépur E) (p = ekki marktakt). Ekki var greint frd aukaverkunum i hopi P.
Einn sjuklingur i hopi E purfti & skilun ad halda en enginn sjuklingur i hopi P vard fyrir versnun.

Ranns6kn 2. de Lonlay et al. 2021

Rannsoknarsnid: Afturskyggn &horfsrannsokn. bydi: 54 sjaklingar med hlynsirépspvagsjukdom (126
tilvik versnunar) a fimm sjukrahdsum i Frakklandi og byskalandi (2010-2016). Medferd: Gjof um
meltingarveg/munn samanborid vid BCAA-lausa lausn i blaed. Meginmarkmid: Lysa tilvikum og
Utkomum hja sjuklingum sem fa BCAA-lausa lausn um meltingarveg/munn eda i blaaed. Nidurstdour:
Medallegutimi & sjukrahusi: 6,6 dagar (munnur/meltingarvegur) samanborid vio 5,4 daga (i &0).
Leekkun & medalgildi levsins: 548,5 umol/1 (69,3%) hja hopnum sem fékk lyfid um
munn/meltingarveg samanborid vid 657,2 umoél/1 (71,3%) hja hépnum sem fékk 1yfid i &d. Hja
undirhépi fullordinna var medaltimi par til versnunin hjadnadi 15,8 dagar (munnur/meltingarvegur)
samanborid vid 7,7 daga (i blazd) (p = 0,008) og medaltimi sjukrahdsinnlagnar var 6 dagar
(munnur/meltingarvegur) samanborid vid 4,6 daga (i blaaed) (p = ekki marktaekt). Greint var fra sjo
alvarlegum aukaverkunum hja tveimur sjuklingum; adeins 6gledi og uppkdst voru medferdartengd.

Rannsdkn 3. Sanchez-Pintos et al. 2022

Rannsoknarsnid: Tilfelli hja bérnum. byai: 5 bérn med hlynsirépspvagsjukdém (5 tilvik versnunar +
1 fyrirbyggjandi notkun fyrir skurdadgerd). Medfero: BCAA-laus lausn i blaed. Meginmarkmio:
Leggja mat & hvernig tekst ad na stjorn & versnuninni med BCAA-lausninni sem er gefin i blaaed.
Nidurstdédur: Magn levsins vid innldgn: 699 - 3.296 umol/1. Edlilegt magn levsins fékkst i 6llum
tilvikum. Timalengd gjafar: 3-20 dagar. Engar tengdar aukaverkanir komu fram.

Rannsdkn 4. Alili et al. 2022

Ranns6knarsnid: Framskyggn ahorfsrannsokn. byadi: 24 sjuklingar med hlynsirépspvagsjukdom (16
karlar, 8 konur; 126 tilvik versnunar: 39 hja bérnum og 87 hja fullorénum). Medferd: BCAA-laus
lausn i blaed. Meginmarkmid: Meta kliniskt notagildi og 6éryggi BCAA-lausra lausna i bléaed vid ad



na stjorn & versnun efnaskipta. Nidurstodur: | upphafi var medalpéttni levsins i plasma > 381 pmol/1 i
113/126 (89,7%) tilviku versnunar. Edlilegu magni levsins nad (nidur fyrir 381 umol/1): 82% (18/22)
tilvika versnunar hja bérnum, 84% (67/80) tilvika versnunar hja fullordnum. Medaltimi fram ad
edlilegu levsinmagni: 3,0 dagar (markteekt styttri en deetladur timi med hefébundnum adferdum,
p<0,001). Medallegutimi & sjukrahusi: 7,1 dagur (bérn) samanborid vid 5,2 daga (fullordnir)

(p = 0,012). Engar medferdartengdar aukaverkanir hafa verid tilkynntar. Skammtur: Born fengu
medferd med 0,8 til 2,0 g/kg/s6larhring i 4,8 daga; fulloronir fengu medferd med 0,5 til

2,6 g/kg/sélarhring i 3,8 daga.

EkKki var kerfisbundid greint fra nidurstédum malinga 66rum en levsingildum i ofangreindum
kliniskum ranns6knum og pvi eru ahrif medferdar med Maapliv & bata einkenna eda adra patti
klinisks astands opekkt. Yfirgnaefandi meirihluti sjuklinga sem fengu medferd i kliniskri proun
Maapliv var med hefdbundinn hlynsirépspvagsjukdém. Engin reynsla er af 6drum undirtegundum
hlynsirépspvagsjukdoms.

Fyrirliggjandi gogn naegja ekki til ad heegt sé ad halda fram ad verkun sé betri en vid notkun BCAA-
lausar lausnir um munn/meltingarveg. Ekki hefur verid synt fram & tolfreedilega marktaekan mun a
verkun i samanburdarrannséknunum & BCAA-lausum lausnum i bldsed og um munn/meltingarveg.
Lyfid hefur fengio markadsleyfi samkvaemt ferli um ,,undantekningartilvik®.

pad pydir ad vegna pess hve sjaldgaefur sjukdémurinn er hefur ekki reynst mégulegt ad afla allra
tilskilinna upplysinga um lyfid.

Lyfjastofnun Evrépu metur arlega allar nyjar upplysingar sem hugsanlega koma fram og uppfarir
samantekt a eiginleikum lyfsins eftir pvi sem porf krefur.

5.2 Lyfjahvorf

Frasog

Maapliv er gefid i blazd. Altekt adgengi 6bundinna aminoésyra i lausninni er pvi 100%.

Dreifing

Upphafleg dreifing flestra amindsyra fer fram i gegnum midleegt &dakerfi og utanedavokva.
Amindésyrur eru fluttar inn i frumur par sem peer eru innlimadar i protin, umbreytt i adrar aminésyrur,
brotnar nidur i orku eda amindsviptar.

Umbrot

Amindsyrulausnin inniheldur 7 lifsnaudsynlegar amin6syrur og 9 amindsyrur sem eru ekki
lifsnaudsynlegar sem notadar eru i efnaskiptaferli sem eiga patt i protinmyndun. Amingsyrur sem eru
umfram tafarlausa porf breytast annadhvort med efnaskiptaferlum, brotna nidur og/eda skiljast at i
svita og pvagi.

Brotthvarf

Aminésyrur skiljast Ut i nyrnapiplum padan sem virkt flutningskerfi sér um uppsog amindésyra ar
gaukulsiuvokva (adallega i nerpiplum) og ad koma peim aftur Gt i blédrasina. bessi virki flutningur er
med efri mork par sem umfram aminésyrur skiljast Gt i pvagi.

5.3 Forkliniskar upplysingar

Engar forkliniskar upplysingar liggja fyrir um Maapliv.



Aminésyrur og bl6dsolt leika margpeett lykilhlutverk i efhaskiptum spendyra og pvi hafa hefdbundnar
rannsoknir & Maapliv ekki verid gerdar til ad meta krabbameinsvaldandi ahrif, stokkbreytandi ahrif
eda ahrif & frjosemi.

6. LYFJAGERPDARFRADILEGAR UPPLYSINGAR

6.1 Hjalparefni

Ediksyra eda natriumhydroxio (til ad stilla syrustig)
Vatn fyrir stungulyf

6.2 Osamrymanleiki

Ekki méa blanda pessu lyfi saman vid onnur lyf, pvi rannsoknir & samrymanleika hafa ekki verid
gerdar.

6.3 Geymslupol
2 4r.
6.4  Sérstakar varudarreglur vid geymslu

Geymid i upprunalegum umbadum til varnar gegn ljosi.
Ma ekki geyma i keeli. Ma ekki frjésa.

6.5 Gerd ilats og innihald

500 ml litlaust glerglas af gerd I1.
Hver askja inniheldur eitt glas.

6.6 Sérstakar varudarradstafanir vid forgun og énnur medhéndlun

Skoda skal glasid med innrennslislausninni fyrir notkun og ganga Ur skugga um ad pad sé teert og heilt
(enginn leki).

Notid adeins ef lausnin er teer, laus vid allar sjanlegar agnir og ef ilatid er 6skemmt.
Notid strax eftir ad innrennslissettid med 0,2 mikron slongusiu hefur verid tengt.

Virda skal strangar smitgataradstaedur vid gjof lausnarinnar med saefédum bldnadi ad vidhafori smitgat.
Fylla skal banadinn med lausninni til ad koma i veg fyrir ad loft komist i kerfid.

Eingdngu einnota. Endurnytid ekki innihald glass sem &dur hefur verid opnad.
Verjid glasio fyrir 1j6si & medan & gjof stendur.

Sja einnig upplysingar um adferd vid lyfjagjof og varidarradstafanir sem parf ad gera aour en lyfio er
medhdndlad eda gefid i kafla 4.2.

Farga skal 6llum lyfjaleifum og/eda Grgangi i samraemi vid gildandi reglur.



7. MARKADSLEYFISHAFI

RECORDATI RARE DISEASES

Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle

92800 Puteaux

Frakkland

8. MARKADSLEYFISNUMER

EU/1/25/1955/001

9. DAGSETNING FYRSTU UTGAFU MARKADBSLEYFIS / ENDURNYJUNAR
MARKABSLEYFIS

Dagsetning fyrstu utgafu markadsleyfis:

10. DAGSETNING ENDURSKOBUNAR TEXTANS

itarlegar upplysingar um lyfid eru birtar & vef Lyfjastofnunar Evrépu https://www.ema.europa.eu og &
vef Lyfjastofnunar.
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VIDAUKI 11

FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR
LOKASAMPYKKT

FORSENDUR FYRIR, EDA TAKMARKANIR A,
AFGREIDSLU OG NOTKUN

ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBI MARKABSLEYFIS

FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI
OG VERKUN VID NOTKUN LYFSINS

SERSTOK SKYLDA TIL AD LJUKA ADGERDPUM EFTIR

L:JTGAFU MARKADSLEYFIS SEM GEFID HEFUR VERID
UT SAMKVZAEMT FERLI UM UNDANTEKNINGARTILVIK
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A.  FRAMLEIDENDUR SEM ERU ABYRGIR FYRIR LOKASAMPYKKT

Heiti og heimilisfang framleidenda sem eru abyrgir fyrir lokasampykkt

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Frakkland

RECORDATI RARE DISEASES
Eco River Parc

30 rue des Peupliers

92000 Nanterre

Frakkland

Industria Farmaceutica Galenica Senese S.r.l.
Via Cassia Nord, 351,

53014 Monteroni d’Arbia (SI)

italia

Heiti og heimilisfang framleidanda sem er abyrgur fyrir lokasampykkt viokomandi lotu skal koma

fram i prentudum fylgisedli.

B. FORSENDUR FYRIR, EPA TAKMARKANIR A, AFGREIDSLU OG NOTKUN

Lyf sem eingdngu ma nota eftir avisun tiltekinna sérfreedileekna (sja vidauka I: Samantekt &

eiginleikum lyfs, kafla 4.2).

C. ADPRAR FORSENDUR OG SKILYRBPI MARKADSLEYFIS

o Samantektir um 6ryggi lyfsins (PSUR)

Skilyrdi um hvernig leggja skal fram samantektir um 6ryggi lyfsins koma fram i lista yfir

vidmidunardagsetningar Evropusambandsins (EURD lista) sem gerd er krafa um i grein 107¢(7)

i tilskipun 2001/83/EB og 6llum sidari uppfaerslum sem birtar eru i evrépsku lyfjavefgattinni.

Markadsleyfishafi skal leggja fram fyrstu samantektina um 6ryggi lyfsins innan 6 méanada fra utgafu

markadsleyfis.

D. FORSENDUR EDA TAKMARKANIR ER VARDA ORYGGI OG VERKUN VID
NOTKUN LYFSINS

. Aatlun um ahaettustjornun

Markadsleyfishafi skal sinna lyfjagataradgerdum sem krafist er, sem og 68rum radstéfunum

eins og fram kemur i dtlun um aheettustjérnun i kafla 1.8.2 i markadsleyfinu og 6llum

uppfeerslum & adsetlun um ahattustjérnun sem akvednar verda.

Leggja skal fram uppfaerda datlun um &haettustjérnun:
o AQ beidni Lyfjastofnunar Evrépu;
o Pegar &hattustjornunarkerfinu er breytt, sérstaklega ef pad gerist i kjolfar pess ad nyjar
upplysingar berast sem geta leitt til mikilvaegra breytinga & hlutfalli &vinnings/aheettu eda
vegna pess ad mikilvaegur afangi (tengdur lyfjagat eda lagmorkun ahattu) naest.
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E. SERSTOK SKYLDA TIL AP LJUKA ADGERPUM EFTIR UTGAFU
MARKADSLEYFIS SEM GEFID HEFUR VERIP UT SAMKVZAMT FERLI UM
UNDANTEKNINGARTILVIK

petta lyf hefur verid sampykkt samkvaemt ferli um undantekningartilvik og i samrami vid grein 14(8)
i reglugerd (EB) nr. 726/2004 skal markadsleyfishafi framkvama eftirfarandi innan tilgreindra
timamarka:

Lysing Timamork
Ranns6kn an inngrips sem gerd er eftir veitingu markadsleyfis: Leggja fram

Til ad lysa frekar verkun og 6ryggi Maapliv vio medferd hja sjaklingum med rannsoknaraztlun:
hlynsirdpspvagsjukdom med bradri versnun, 4 markadsleyfishafi ad leida 1. arsfj. 2026

rannsokn &n inngrips sem gerd er eftir veitingu markadsleyfis samkvaemt
sampykktri rannsoknardatlun og leggja fram nidurstéour.

Leggja skal fram
arsskyrslur dsamt
arlegu endurmati

Til ad tryggja fullnagjandi eftirlit med 6ryggi og verkun Maapliv vid medferd | Arlega (4samt
hja sjuaklingum med hlynsiropspvagsjukdém med bradri versnun, & arlegu endurmati)
markadsleyfishafi ad Utvega arlegar uppfaerslur vegna allra nyrra upplysinga
sem varda 6ryggi og verkun Maapliv.
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VIDAUKI 111

ALETRANIR OG FYLGISEBILL
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A. ALETRANIR
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A YTRI UMBUBUM

ASKJA

1. HEITI LYFS

Maapliv innrennslislyf, lausn

L-alanin, L-arginin, L-asparssyra, L-systeinhydroklérideinhydrat, L-glGtaminsyra, glysin, L-histidin,
L-lysineinhydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prélin, L-serin, tarin, L-tre6nin, L-trypt6fan, L-tyrosin

2. VIRK(T) EFNI

Hver 500 ml lausn inniheldur 26,375 g af aminosyrum.

Virkt efni 1 500 ml (eitt glas)
L-alanin 3,159
L-arginin 2,059
L-asparssyra 2,05¢
L-systeinhydrokldrideinhydrat (jafngildir L-systeini) 0,725 g (0,50 g)
L-glataminsyra 3,55¢

Glysin 1,05¢g
L-histidin 1,05¢
L-lysineinhydrat (jafngildir L-lysini) 3,159 (2,80 9)
L-metiénin 0,659
L-fenylalanin 1,35¢g

L-prolin 2,809

L-serin 1,90¢g

Térin 0,15¢
L-trednin 1,80g
L-tryptofan 0,709

L-tyrdsin 0,25 ¢

3. HJALPAREFNI

Edikssyra eda natriumhydroxid (til ad stilla pH), vatn fyrir stungulyf. Sja frekari upplysingar i
fylgisedli.

‘ 4. LYFJAFORM OG INNIHALD

Innrennslislyf, lausn
1 glas.

‘ 5. ADFERD VIP LYFJAGJOF OG IKOMULEIBD(IR)

Eingdngu einnota.
Lesid fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blazed.
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Verjid glasio gegn ljési medan & gjof stendur.

6. SERSTOK VARNADARORD UM AP LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

‘ 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i upprunalegum umbadum til varnar gegn ljosi.
Ma ekki geyma i keeli. Ma ekki frjésa.

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VID FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS bAR SEM VID A

11.  NAFN OG HEIMILISFANG MARKADSLEYFISHAFA

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Frakkkland

12. MARKABSLEYFISNUMER

EU/1/25/1955/001

13. LOTUNUMER

Lot.

‘ 14. AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR
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‘ 16. UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

maapliv

‘ 17. EINKVZEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

A pakkningunni er tvivitt strikamerki med einkvaeemu audkenni.

‘ 18. EINKVZEMT AUDKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID

PC
SN
NN
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UPPLYSINGAR SEM EIGA AD KOMA FRAM A INNRI UMBUBUM

GLERGLAS

1. HEITI LYFS

Maapliv innrennslislyf, lausn

L-alanin, L-arginin, L-asparssyra, L-systeinhydroklérideinhydrat, L-glGtaminsyra, glysin, L-histidin,
L-lysineinhydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prélin, L-serin, tarin, L-tre6nin, L-trypt6fan, L-tyrosin

2. VIRK(T) EFNI

Hver 500 ml lausn inniheldur 26,375 g af aminosyrum.

Virkt efni 1 500 ml (eitt glas)
L-alanin 3,159
L-arginin 2,059
L-asparssyra 2,05¢
L-systeinhydroklorideinhydrat 0,725¢g
(jafngildir L-systeini) (0,50 g)
L-glataminsyra 3,55¢
Glysin 1,05¢g
L-histidin 1,059
L-lysineinhydrat 3,159
(jafngildir L-lysini) (2,80 9)
L-metiénin 0,65¢g
L-fenylalanin 1,359
L-prélin 2,80 ¢
L-serin 190¢
Térin 0,159
L-trednin 1,80¢g
L-tryptofan 0,70 ¢
L-tyrosin 0,25¢g

3. HJALPAREFNI

Edikssyra eda natriumhydroxid til ad stilla pH, vatn fyrir stungulyf. Sja frekari upplysingar i
fylgisedli.

‘ 4, LYFJAFORM OG INNIHALD

Innrennslislyf, lausn
500 ml

5. ADFERD VIDP LYFJAGJOF OG IKOMULEID(IR)

Eingbngu einnota.
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Lesio fylgisedilinn fyrir notkun.
Til notkunar i blaaed.
Verjid glasid gegn ljosi medan & gjof stendur.

6. SERSTOK VARNAPARORD UM AP LYFID SKULI GEYMT PAR SEM BORN
HVORKI NA TIL NE SJA

Geymid par sem born hvorki na til né sja.

‘ 7. ONNUR SERSTOK VARNADARORD, EF MED bPARF

‘ 8. FYRNINGARDAGSETNING

EXP

9. SERSTOK GEYMSLUSKILYRDI

Geymid i upprunalegum umbudum til varnar gegn ljosi.
Ma ekki geyma i keeli. M& ekki frjdsa.

10. SERSTAKAR VARUDARRADSTAFANIR VIb FORGUN LYFJALEIFA EDA
URGANGS VEGNA LYFSINS PAR SEM VID A

11. NAFN OG HEIMILISFANG MARKABSLEYFISHAFA

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Frakkland

12. MARKABSLEYFISNUMER

EU/1/25/1955/001

13. LOTUNUMER

Lot.

‘ 14.  AFGREIDSLUTILHOGUN

‘15. NOTKUNARLEIDBEININGAR
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‘ 16.  UPPLYSINGAR MED BLINDRALETRI

‘ 17. EINKVZEMT AUDKENNI - TVIVITT STRIKAMERKI

‘ 18. EINKVZAEMT AUPKENNI - UPPLYSINGAR SEM FOLK GETUR LESID
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B. FYLGISEDILL
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Fylgiseoill: Upplysingar fyrir sjukling
Maapliv innrennslislyf, lausns

L-alanin, L-arginin, L-asparssyra, L-systeinhydroklorideinhydrat, L-glataminsyra, glysin, L-histidin,
L-lysineinhydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prdlin, L-serin, tarin, L-trednin, L-trypt6fan, L-tyrdsin

vbetta lyf er undir sérstoku eftirliti til ad nyjar upplysingar um 6ryggi lyfsins komist fljott og
orugglega til skila. Allir geta hjalpad til vid petta med pvi ad tilkynna aukaverkanir sem koma fram.
Aftast i kafla 4 eru upplysingar um hvernig tilkynna a aukaverkanir

Lesid allan fylgisedilinn vandlega adur en byrjad er ad nota lyfid. I honum eru mikilveegar

upplysingar.

- Geymid fylgisedilinn. Naudsynlegt getur verid ad lesa hann sidar.

- Leitid til leeknisins, lyfjafreedings eda hjukrunarfreedingsins ef porf er & frekari upplysingum.

- Latid lekninn, lyfjafreeding eda hjlkrunarfredinginn vita um allar aukaverkanir. petta gildir
einnig um aukaverkanir sem ekki er minnst a i pessum fylgisedli. Sja kafla 4.

[ fylgisedlinum eru eftirfarandi kaflar:

Upplysingar um Maapliv og vid hverju pad er notad
Adur en Maapliv er gefid

Notkun Maapliv

Hugsanlegar aukaverkanir

Geymsla Maapliv

Pakkningar og adrar upplysingar

oaprwNE

1. Upplysingar um Maapliv og vid hverju pad er notad

Maapliv inniheldur amindsyrur sem tilheyra lyfjaflokki sem kallast aminosyrur til inndalingar. Pad
inniheldur eftirfarandi aminosyrur:

L-alanin, L-arginin, L-asparssyra, L-systeinhydroklérideinhydrat, L-glGtaminsyra, glysin, L-histidin,
L-lysineinhydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prélin, L-serin, tarin, L-treonin, L-tryptofan, L-tyrésin.

Maapliv er notad til ad medhondla hlynsirépspvagsjukdom (MSUD) hja sjuklingum fra faedingu. bad
er notad pegar hlynsirépspvagsjukdémur versnar skyndilega og sjaklingur er 6fser um ad vera &
sérstoku mataraedi an tiltekinna amindsyra. Hlynsirépspvagsjukdémur er mjog

sjaldgeefur erfoasjukdomur sem veldur pvi ad likaminn ner ekki ad brjota nidur akvednar gerdir
amindsyra sem finnast i prétinum. betta leidir til uppsoéfnunar & skadlegum efnum i blédi og pvagi,
sem getur valdid alvarlegum heilsufarsvandamalum.

2. Adur en Maapliv er gefid

Ekki méa gefa Maapliv
- Ef um er ad reeda ofnaemi fyrir einni af amin6syrunum eda einhverju 6dru innihaldsefni lyfsins
(talin upp i kafla 6).

Varnadarord og varudarreglur

Lattu leekninn pinn vita ef eitthvad af eftirfarandi 4 vid um pig:
hjartabilun

skert nyrnastarfsemi

skert lifrarstarfsemi

tilhneiging til blodsegareks
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Adur en medferd hefst mun laeknirinn fylgjast med pér og gera rannsoknir, einkum vid upphaf

innrennslis (dreypi). Paer eru medal annars:

o athuga vokvagildi og bl6dsolt;

o athuga osmasupéttni i sermi (melikvardi & vatn og uppleyst efni, svo sem glikdsa, Greanitur og
natrium, i bléoinu);

o syru-basajafnveegi (rétt magn af syrum og bosum i bl6di og 66rum likamsvokvum);
. blodsykur;

o ammoniak i bl6oi (venjulegt trgangsefni i likamanum);

. prétin i bl6oi;

o lifrar- og nyrnastarfsemi.

Ef pu ert med verulegt vokva- blddsaltadjafnveegi, of mikinn vokva i likamanum eda verulega
efnaskiptardskun verdur pad leidrétt adur en innrennsli hefst.

Skyndileg og alvarleg bradaofnamisviobrogd geta komid fram vid amindsyrulausnum, svo sem
Maapliv, sem gefnar eru i blased. Ef pu feerd einhver einkenni ofneemisvidbragda & medan & medferd
stendur skaltu tafarlaust lata leekninn pinn eda hjukrunarfraeding vita. baer eru medal annars:
ofsakladi

utbrot

NEL]]

sundl

hveaesandi 6ndun

ondunarerfidleikar

bolga i tungu

Sjuklingar sem fa naeringu i blaged geta fengid stiflu i edar i lungum. Segdu lekninum eda
hjakrunarfraedingnum tafarlaust fra pvi ef pa feerd einhver einkenni um stiflu & medan & medferd
stendur. ber eru medal annars:

meedi

ondunarerfidleikar

hosti

6paegindi fyrir brjésti

hradur hjartslattur

blaleitur litur i kringum munn, varir eda neglur vegna lags surefnismagns i bl4ai.

Hja sjuklingum med verulega eda hettulega brada versnun, med mjog hau magni levsins i bl6di, geeti
purft ad gefa Maapliv i bldaed samhlida bldoskilun eda himnuskilun.

Klinisku rannsoknirnar & lyfinu folust einna helst i pvi ad kanna levsin-gildi. Ahrif 4 bata einkenna eda
adra paetti sjukdomsins eru 6pekkt.

Takmarkadar upplysingar liggja fyrir um endurtekna gjof BCAA-lausrar lausnar i blazd.

Notkun annarra lyfja samhlida Maapliv

Léatid leekninn vita um 61l énnur lyf sem eru notud, hafa nylega verid notud eda kynnu ad verda notud.
Aminosyrulausnir geta valdid bradum folinsyruskorti og gefa & félinsyru daglega.

Medganga, brjostagjof og frjosemi

Vid medgongu, brjostagjof, grun um pungun eda ef pungun er fyrirhugud skal leita rdda hja leekninum
aour en lyfio er notad.

Ekki liggja fyrir fullnzegjandi upplysingar um notkun Maapliv hja pungudum konum eda konum med
barn & brjosti.

Ef pa ert pungud verdur pér eingdngu gefiod petta lyf ef leeknirinn pinn telur pad bradnaudsynlegt til
pess ad pér batni. Maapliv & adeins ad gefa pungudum konum eftir vandlega ihugun.
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EKkKi er gert rad fyrir ad medferoarskammtar af Maapliv hafi ahrif & nybura/ungbarn a brjosti. Engu ad
sidur etti adeins ad gefa konum med barn & brjosti Maapliv eftir vandlega ihugun.

Akstur og notkun véla
Maapliv hefur engin ahrif & haefni til aksturs eda notkunar véla.

3. Notkun Maapliv
Maapliv er gefio med innrennsli (dreypi) i blazd.

Skammturinn af Maapliv er adlagadur i samrami vid getu pina til ad vinna Ur aminésyrum, aldri,
pyngd og neringarporfum.

Radlagdur skammtur er & bilinu 39 til 58 ml/kg & sélarhring fyrir nybura og ungborn allt ad 2 ara og &
bilinu 19 til 39 ml/kg & sélarhring fyrir born, unglinga og fullordna.

Verjid glasio fyrir 1josi & medan & gjof stendur.

Ef gefinn er steerri skammtur af Maapliv en meelt er fyrir um
Mjdg 6liklegt er ad pu fair meira af lyfinu vid innrennsli en malt er fyrir um par sem laeknir eda
hjukrunarfraedingur mun fylgjast med medferdinni.

Ahrif ofskémmtunar geta medal annars verid einkenni vokvaalags/-uppsofnunar, truflun &
blédsaltajafnvaegi og bradur lungnabjugur; einkenni ofskdmmtunar amindsyra eru kuldahrollur,
uppkost, hofudverkur, 6gledi, ammoniakshakkun i bl6di og aukid tap & amindsyrum i nyrum.

Ef um ofskdmmtun er ad reeda skal stédva innrennslid tafarlaust og hefja pad ad nyju med minni
skammti eda haegara innrennsli.

Leitid til leeknisins eda lyfjafraedings ef porf er a frekari upplysingum um notkun lyfsins.

4, Hugsanlegar aukaverkanir

Eins og vid & um 61l lyf getur petta lyf valdid aukaverkunum en pad gerist pd ekki hja 6llum. Tidni
pessara aukaverkana er sjaldgeef (geta komid fyrir hja allt ad 1 af hverjum 100 einstaklingum).

Alvarlegar aukaverkanir

e Ofnamisvidbrogd (bradaofnaemi, bradaofnemislik vidbrogd). Ofnemi. Einkenni geta verid hiti
eda hrollur, skjalfti, 6hdfleg svitamyndun, haddtbrot, bjugur i andliti eda augnlokum,
ondunarerfidleikar, éedlilega har hjartslattur, 6edlilega lagur eda har bl6dprystingur.
Ef slik einkenni koma fram skal stédva innrennslid tafarlaust.

o Truflanir & efnaskiptum/neringarupptoku sem leida til ammoniakshakkunar i blodi.
Ef ammoniakshakkun i bl6di kemur fram skal stddva innrennslid tafarlaust og laeeknir skal
hefja sérstaka medfero.

¢ Raskanir & nyrum og pvagfaerum sem leidir til bl6dnituraukningar.

¢ Blodtappamyndun sem stiflar &dar i lungum (lungnablédsegarek) eda blazdum
(blazedablodsegarek). Slikt getur valdid brjéstverk, maedi og yfirlidi.
Ef slik einkenni koma fram skal stédva innrennslid og laeknir skal meta sjuklinginn.

Adrar aukaverkanir
e Oedlilegar nidurstddur ar blodrannsoknum & lifrarstarfsemi. Aukning & gallrauda i bl6di og
lifrarensimum, gallblédrubdlga og gallsteinar geta komid fram.
e Bolga i gallblodru, gallsteinar og vandamal tengd gallfladi.
¢ Blaxdabdlga & innrennslisstad, erting i blasedum, verkur, hiti, proti og herslismyndun i blaad
geta komio fram
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Ef pu tekur eftir einhverjum breytingum & lidan pinni @ medan & medferd stendur eda eftir ad henni
Iykur skaltu lata leekninn pinn eda annan heilbrigdisstarfsmann sem annadist pig vita tafarlaust.

Tilkynning aukaverkana

L&tio leekninn, lyfjafreeding eda hjukrunarfreedinginn vita um allar aukaverkanir. betta gildir einnig um
aukaverkanir sem ekki er minnst & i pessum fylgisedli. Einnig er hagt ad tilkynna aukaverkanir beint
til samkvaemt fyrirkomulagi sem gildir i hverju landi fyrir sig, sja Appendix V. Med pvi ad tilkynna
aukaverkanir er haegt ad hjalpa til vid ad auka upplysingar um 6ryggi lyfsins.

5. Geymsla Maapliv
Geymid lyfid par sem born hvorki na til né sja.

Geymid i upprunalegum umbudum til varnar gegn ljési.
Ma ekki geyma i keeli. Ma ekki frjésa.

Ekki skal nota lyfid eftir fyrningardagsetningu sem tilgreind er a 6skjunni og glasinu & eftir EXP.
Fyrningardagsetning er sidasti dagur manadarins sem par kemur fram.

Ekki skal gefa lyfid ef glasid lekur eda ef vart verdur vid agnir i lausninni.

Ekki ma skola lyfjum nidur i frarennslislagnir. Leitio rada i apoteki um hvernig heppilegast er ad farga
lyfjum sem heett er ad nota. Markmidid er ad vernda umhverfid.

6. Pakkningar og adrar upplysingar

Innihald Maapliv

- Virku innihaldsefnin eru L-alanin, L-arginin, L-asparssyra, L-systeinhydrékldrideinhydrat, L-
glutaminsyra, glysin, L-histidin, L-lysineinhydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prolin, L-serin,
tarin, L-treonin, L-tryptofan, L-tyrosin.

- Onnur innihaldsefni eru edikssyra eda natriumhydroxid (til ad stilla syrustig) og vatn fyrir
stungulyf.

Lysing & atliti Maapliv og innihaldi pakkningar
Maapliv er innrennslislyf i formi lausnar sem kemur i 500 ml litlausum glerglésum. Hverju glasi er
pakkad i oskju.

Teer lausn an agna.
Markadsleyfishafi

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Frakkland

Framleidandi

RECORDATI RARE DISEASES
Eco River Parc

30 rue des Peupliers

92000 Nanterre

Frakkland
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RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Frakkland

Industria Farmaceutica Galenica Senese S.r.l.
Via Cassia Nord, 351,

53014 Monteroni d’Arbia (SI)

Italia

Hafid samband vid fulltrGa markadsleyfishafa a hverjum stad ef 6skad er upplysinga um lyfid:

Belgique/Belgié/Belgien
Recordati bv
Tél/Tel: +32 2 46101 36

bbarapus

RECORDATI RARE DISEASES
Ten.: +33 (0)1 47 73 64 58
ToxTuno

Ceska republika

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francie

Danmark

Recordati AB.

TIf.: +46 8 545 80 230
Sverige

Deutschland
RECORDATI RARE DISEASES germany gmbH
Tel: +49 731 140554 0

Eesti

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Rootsi

E\\adoa
Recordati Hellas
TnA: +30 210 6773822

Espafa
RECORDATI RARE DISEASES Spain S.L.U.
Tel: + 34 91 659 28 90

Lietuva

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Svedija

Luxembourg/Luxemburg
Recordati bv

Tél/Tel: +32 2 46101 36
Belgique/Belgien

Magyarorszag

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Franciaorszag

Malta

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 147 73 64 58

Franza

Nederland
Recordati bv

Tel: +32 2 46101 36
Belgié

Norge

Recordati AB.

TIf: +46 8 545 80 230
Sverige

Osterreich

RECORDATI RARE
DISEASES germany gmbH
Tel: +49 731 140 554 0
Deutschland

Polska

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francja
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France
RECORDATI RARE DISEASES
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58

Hrvatska

Recordati Rare Diseases
Tél: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuska

Ireland

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58

France

island

Recordati AB.
Simi:+46 8 545 80 230
Svipjéo

Italia
RECORDATI RARE DISEASES ltaly Srl
Tel: +39 02 487 87 173

Kvnpog

RECORDATI RARE DISEASES
TnA: +33 147 73 64 58

ToaAAio

Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

pessi fylgisedill var sidast uppfeerdur.

Portugal
Jaba Recordati S.A.
Tel: +351 21 432 95 00

Romania

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58

Franta

Slovenija

RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francija

Slovenské republika
RECORDATI RARE DISEASES
Tel: +33 (0)1 47 73 64 58
Francuzsko

Suomi/Finland

Recordati AB.

Puh/Tel: +46 8 545 80 230
Sverige

Sverige
Recordati AB.
Tel: +46 8 545 80 230

petta lyf hefur fengid markadsleyfi samkvamt ferli um ,,undantekningartilvik".

Pad pydir ad vegna pess hve sjaldgafur sjakdomurinn er hefur ekki reynst moégulegt ad afla allra

tilskilinna upplysinga um lyfid.

Lyfjastofnun Evropu metur arlega allar nyjar upplysingar um lyfid og fylgisedillinn verdur uppfeerour

eftir pvi sem porf krefur.

Upplysingar sem hagt er ad nalgast annars stadar

itarlegar upplysingar um petta lyf eru birtar & heimasidu Lyfjastofnunar Evrépu:

https://www.ema.europa.eu. bar eru lika tenglar & adra vefi um sjaldgaefa sjukdéma og lyf vid peim.

pessi fylgisedill er birtur & vef Lyfjastofnunar Evropu & tungumalum allra rikja Evropska

efnahagssvadisins.
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NIDURSTADA LYFJASTOFNUNAR EVROPU UM VEITINGU MARKABSLEYFIS
SAMKVZAEMT FERLI UM UNDANTEKNINGARTILVIK
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Nidurstada Lyfjastofnunar Evrépu um:

o Markadsleyfi samkvaemt ferli um undantekningartilvik

Ad undangengnu mati & umsokninni er pad alit CHMP ad ahattu-avinningshlutfallio réttleti ad malt
sé med veitingu markadsleyfis samkvaemt ferli um undantekningartilvik eins og nanar er Gtskyrt i
opinberu evropsku matsskyrslunni (European Public Assessment Report; EPAR).
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