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Maapliv (L-alaninas, L-argininas, L-asparto riagstis, L-
cisteino hidrochloridas monohidratas, L-glutamo rigstis,
glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-
metioninas, L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas,
taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas)

Maapliv apzvalga ir kodél jis buvo registruotas Europos Sgjungoje (ES)

Kas yra Maapliv ir kam jis vartojamas?

Maapliv - tai vaistas, kuriuo gydomas timus klevy sirupo Slapime ligos dekompensacijos epizodas
(staigus ligos paimeéjimas). Klevy sirupo Slapime liga yra paveldimas sutrikimas, dél kurio Zmogaus
organizmas nepajégia skaidyti tam tikry baltymo sudétiniy daliy, vadinamy Sakotosios grandinés
aminoragstimis (SGA), jskaitant leucing, izoleucing ir valing. Dél $ios priezasties $ios aminortgstys
kaupiasi Zmogaus organizme, jskaitant galvos smegenis, kur ypac leucinas gali pazeisti smegenis.

Maapliv skirtas pacientams, kurie negali per burng ar maitinimo zondg vartoti aminortigsciy vaistiniy
preparaty be SGA.

Klevy sirupo Slapime liga yra reta, todél 2018 m. spalio 26 d. Maapliv buvo priskirtas retyjy vaisty,
(retoms ligoms gydyti skirty vaisty) kategorijai. Daugiau informacijos apie priskyrimg retiesiems
vaistams galima rasti EMA tinklalapyje.

Maapliv sudétyje kaip veikliyjy medziagy yra Siy aminortagsciy: L-alanino, L-arginino, L-asparto
ragsties, L-cisteino hidrochlorido monohidrato, L-glutamo riigsties, glicino, L-histidino, L-lizino
monohidrato, L-metionino, L-fenilalanino, L-prolino, L-serino, taurino, L-treonino, L-triptofanas, L-
tirozino.

Kaip vartoti Maapliv?

Maapliv galima jsigyti tik pateikus recepta, o gydyma galima pradéti tik priziGrint gydytojui, turiniam
klevy sirupo Slapime ligos gydymo patirties.

Vaistas vartojamas infuzijos bldu (lasinamas | veng), kol normalizuojasi leucino koncentracija.

Pacientams, kuriems pasireiskia stiprus arba itin stiprus ligos paiméjimas ir kuriy kraujyje susidaro
labai didelé leucino koncentracija, gydymo Maapliv gali nepakakti leucino koncentracijai sumazinti,
todél jiems gali prireikti kity gydymo priemoniy, pvz., hemodializés arba hemofiltracijos (procediry,
kuriomis siekiama i$ kraujo pasalinti Salutinius produktus).
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Daugiau informacijos apie Maapliv vartojimg ieskokite pakuotés lapelyje arba kreipkités | gydytojq arba
vaistininka.

Kaip veikia Maapliv?

Maapliv yra aminoriigséiy tirpalas be SGA. Kai Maapliv laginamas pacientui j veng, jo organizmas
naudoja tas aminorigstis baltymams gaminti baltymams kartu su perteklinémis SGA, susikaupusiomis
dél staigaus ligos patiméjimo. Dél to SGA koncentracija organizme sumazéja ir dél to sumazéja jy
toksinis poveikis.

Kokia Maapliv nauda nustatyta tyrimy metu?

Bendrové pateiké mokslinéje literatiiroje paskelbty penkiy tyrimy duomenis. Atliekant Siuos tyrimus,
kuriuose dalyvavo i$ viso 88 pacientai, sergantys klevy sirupo Slapime liga, buvo vertinamas
aminorigé¢iy misinio be SGA poveikis siekiant nuslopinti staigy Sios ligos patiméjima padidéjus leucino
koncentracijai. Tiriamojo vaistinio preparato sudétyje buvo tokios pat aminoriigstys, kaip ir esancios
Maapliv sudétyje; preparatas buvo vartojamas infuzijos budu, per burng arba per maitinimo zonda.
Atlikus tyrimus nustatyta, kad iki pacientams i$vykstant i$ ligoninés, aminoriigs¢iy misiniai be SGA
normalizavo leucino koncentracija.

Kokia rizika susijusi su Maapliv vartojimu?

ISsamy visy Maapliv Salutinio poveikio reiskiniy ir apribojimy sarasa galima rasti pakuotés lapelyje.

Mokslinéje literatiiroje apradyti aminortigéciy miginiy be SGA $alutinio poveikio reiskiniai (galintys
pasireiksti ne daugiau kaip 1 Zmogui i$ 100) yra anafilaksinés arba anafilaktoidinés reakcijos (staigi,
sunki alerginé reakcija), padidéjes jautrumas (alerginé reakcija), hiperamonemija (padidéjes amoniako
kiekis kraujyje), plauciy tromboembolija (trombas plauciy kraujagysléje), veny tromboembolija
(trombas venoje), kvépavimo sutrikimas (kvépavimo sunkumai), padidéjes bilirubino (raudonyjy
kraujo lgsteliy skilimo produkto) kiekis kraujyje, padidéjes kepeny fermenty kiekis (kepeny funkcijos
sutrikimo pozymis), cholestazé (tulzies tekéjimo sutrikimai), cholecistitas (tulzies plslés uzdegimas,
kurj sukelia susilaikiusi tulzies), cholelitiazé (tulZies plslés akmenlige; sukietéje tulzies gabalai tulzies
pusléje), azotemija (padidéjes azoto skilimo produkty kiekis kraujyje, inksty funkcijos sutrikimo
pozymis), tromboflebitas infuzijos vietoje (venos, | kurig lasinamas vaistas, uzdegimas) ir veny
sudirginimas (venos, | kurig lasinamas vaistas, sudirginimas).

Kodél Maapliv buvo registruotas ES?

Klevy sirupo Slapime liga yra reta liga, kuria serganciy pacienty medicininiai poreikiai nepatenkinti. Tuo
metu, kai buvo vykdoma Maapliv registracijos procedura, rinkoje nebuvo vaisty, kuriais baty galima
gydyti pacia ligg arba staigaus ligos pasunkéjimo epizodus, dél kuriy pacientui bdtinas skubus
gydymas. Maapliv - tai paruostas aminorgéciy misinys be GSA, kurj galima vartoti infuzijos badu.
Atlikus tyrimus, nustatyta, kad tokie aminortigéciy misiniai be GSA kaip Maapliv gali normalizuoti
leucino koncentracijq kraujyje staigaus ligos pasunkéjimo atveju. Leucino koncentracijos
normalizavimas yra svarbi klevy sirupo slapime ligos gydymo dalis. Infuzijos bldu vartojamas vaistas
taip pat yra naudingas pacientams, kurie negali vartoti vaistiniy preparaty per burng arba per
maitinimo zonda. Kalbant apie sauguma, gydymas aminortagsciy misiniais be GSA buvo gerai
toleruojamas ir, remiantis turimais duomenimis, neiskilo jokiy abejoniy dél jy saugumo.

Maapliv registruotas iSimtinémis aplinkybémis, nes dél ligos retumo nebuvo jmanoma gauti visos
informacijos apie $j vaista. Bendrové turi pateikti daugiau duomeny apie Maapliv. Bendrové turi atlikti
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tyrima, kuriuo bity jvertintas Maapliv veiksmingumas ir saugumas gydant Gminius klevy sirupo
Slapime ligos dekompensacijos epizodus. Bendrové taip pat kasmet pateiks visg naujausig informacija,
susijusig su vaisto saugumu ir veiksmingumu. Europos vaisty agentira kasmet perzidrés visg naujai
gauta informacija.

Kokios priemonés taikomos siekiant uztikrinti saugy ir veiksminga Maapliv
vartojima?

1 preparato charakteristiky santrauka ir pakuoteés lapelj jtrauktos saugaus ir veiksmingo Maapliv
vartojimo rekomendacijos ir atsargumo priemonés, kuriy turi imtis sveikatos priezitiros specialistai ir
pacientai.

Kaip ir visy vaisty, Maapliv vartojimo duomenys yra nuolatos stebimi. Itariamas Maapliv Salutinis
poveikis yra kruopsciai vertinamas ir imamasi visy reikiamy priemoniy pacientams apsaugoti.

Kita informacija apie Maapliv

Maapliv buvo registruotas iSimtinémis aplinkybémis visoje ES.

Daugiau informacijos apie Maapliv rasite Agenturos tinklalapyje adresu:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Si apzvalga paskutinj kartg atnaujinta 2025-06.
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