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PREPARATO CHARAKTERISTIKU SANTRAUKA



nykdoma papildoma §io vaistinio preparato stebésena. Tai padés greitai nustatyti naujg saugumo
informacija. Sveikatos prieziliros specialistai turi pranesti apie bet kokias jtariamas nepageidaujamas
reakcijas. Apie tai, kaip pranesti apie nepageidaujamas reakcijas, zr. 4.8 skyriuje.

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Maapliv infuzinis tirpalas

2. KOKYBINE IR KIEKYBINE SUDETIS

Kiekviename 500 ml tirpalo yra 26,375 g aminoragsc¢iy.

Veiklioji medziaga 500 ml (vienam buteliukui)
L-alaninas 3,15¢g
L-argininas 2,05¢g
L-asparto riigstis 2,05¢g
L-cisteino hidrochloridas monohidratas (atitinka L-cisteing) | 0,725 g (0,50 g)
L-glutamo rtgstis 355¢g

Glicinas 1,05 ¢
L-histidinas 1,05¢g

L-lizinas monohidratas (atitinka L-lizing) 3,15 g(2,80 g)
L-metioninas 0,65¢g
L-fenilalaninas 1,35 ¢g
L-prolinas 2,80 g
L-serinas 1,90 g

Taurinas 0,15¢g
L-treoninas 1,80 g
L-triptofanas 0,70 g
L-tirozinas 025¢g

Kaloringumas: 206 kcal/l
Osmolialiskumas: 475 mOsmol/kg
pH: 5,2

Visos pagalbinés medziagos iSvardytos 6.1 skyriuje.

3. FARMACINE FORMA
Infuzinis tirpalas.

Skaidrus tirpalas, kuriame néra daleliy.

4, KLINIKINE INFORMACIJA
4.1 Terapinés indikacijos

Maapliv skirtas klevy sirupo Slapime ligos (angl. Maple syrup urine disease — MSUD),
pasireiSkianciai iminés dekompensacijos epizodais, gydymui pacientams nuo gimimo, kurie negali
vartoti geriamojo ir enterinio vaistinio preparato be Sakotosios grandinés aminoriig§¢iy (sudétyje néra
BCAA, angl branched-chain amino acids).



4.2 Dozavimas ir vartojimo metodas

eve—

(MSUD) liga.

Pacienty, kuriy leucino kiekis yra labai padidéj¢s arba kritiskai padidéjes, gydymo patirtis yra ribota,
todél su tokiais pacientais reikia elgtis atsargiai. Siems pacientams gali nepakakti j veng leidziamy
vaistiniy preparaty, kuriy sudétyje néra BCAA, kad biity tinkamai sumazintas leucino kiekis, todél
jiems gali prireikti kitokio gydymo, pavyzdziui, hemodializés arba hemofiltracijos.

Dozavimas

Maapliv dozé turi buti individuali, atsizvelgiant i paciento gebéjimag tinkamai metabolizuoti
aminortigstis, amziy, kiino svorj ir mitybos bei skysciy poreikj, taip pat j paciento per burng ir (arba) |
zarnyng gaunama papildoma kiekj maisto energijos.

Vartojant aminortigstis, kartu turi biiti suvartojama pakankamai kalorijy. Ji gali sudaryti gliukozeés ir
lipidy tirpalo infuzijos; jis turi biiti ne mazesnis uz suvartojamy kalorijy kiekj, suderintg su paciento

amziumi.

Taip pat reikia nuosekliai atsargiai papildyti izoleucinu ir valinu; jei néra infuzinio tirpalo su Siomis 2
aminoragstimis, jas galima vartoti per burng arba enteriniu biidu.

Visais atvejais infuzijg turi nustatyti gydytojas, turintis patirties klevy sirupo $lapime ligos ir
intraveninio gydymo srityje.

Rekomenduojama nepertraukiama infuzija.

Gydymas Maapliv gali buti tesiamas tol, kol iSnyks dekompensacijos epizodas (leucino koncentracija
plazmoje mazesné nei 381 pmol/l).

Suaugusiyjy populiacija
Rekomenduojamos paros dozés suaugusiesiems pateikiamos 1 lenteléje.

1 lentelé. Rekomendacijos dél suaugusiesiems skiriamos dozés

AminoriigS¢iuy dozé per 24 valandas | Tiris per 24 valandas Tiris per valanda
Nuo 1 iki 2 g/lkg Nuo 19 iki 39 ml/kg Nuo 0,8 iki 1,6 ml/kg
Vaiky populiacija

Rekomenduojamy paros doziy intervalas vaiky populiacijai apraSytas 2 lenteléje.

2 lentelé. Rekomendacijos dél doziu, skiriamy pacientams vaikams

. " Aminorugsciy dozé Turis per 24 _ .
Paciento amzius per 24 valandas valandas Turis per valanda
Naujagimiai, kidikiai ir i i Nuo 1,6 iki
mai vaikai iki 23 menesiy | V00 2 iki 3 gkg Nuo 391iki S8 mlkg | 5 4\ /o
Vaikai, paaugliai o o Nuo 0,8 iki
Nuo 1 iki 2 g/kg Nuo 19 iki 39 ml/kg 1,6 mike

Maapliv dozés koregavimas priklauso nuo paciento amziaus ir kiino svorio. Nuo leucino kiekio
priklauso bendras gydymo metodas ir bendras mitybos rezimas, pavyzdziui, ar pacientui reikia atlikti
hemodialize ir (arba) hemofiltracija, jei leucino kiekis yra labai padidéjes arba nuolat padidéjes.

Umios dekompensacijos metu pagal poreikj reikia koreguoti paros doze, atsizvelgiant j leucino kiekj.
Kai stabilizuojasi, pagal poreikj galima koreguoti kas 2-3 dienas.




Vartojimo metodas

Nenutriikstama centriné arba periferiné infuzija j vena.

Atsizvelgiant | osmoliariSkuma, periferinis budas yra galimas, taciau turi buti taikomas tik kelias
dienas, kad buity sumazinta tromboflebity rizika infuzijos vietoje.

Maapliv yra hipertoninis tirpalas, kurj reikia lasinti létai (zr. 1 ir 2 lenteles).

Vartojimo metu buteliuka laikykite apsaugota nuo Sviesos.

Vaistinio preparato ruo§imo pries vartojant instrukcija pateikiama 6.6 skyriuje.

4.3 Kontraindikacijos

Padidéjes jautrumas veikliajai arba bet kuriai 6.1 skyriuje nurodytai pagalbinei medziagai.

4.4  Specialius jspéjimai ir atsargumo priemonés

Esant sunkiems ir (arba) kritiniams iminés dekompensacijos epizodams gydymas intraveniniu tirpalu,
kurio sudétyje néra BCAA aminoriigs¢iy, gali biiti nepakankamas, todél gali tekti apsvarstyti ir (arba)
taikyti kitus gydymo biidus, pavyzdziui, hemodializ¢ arba hemofiltracijg.

Maapliv klinikiniy tyrimy programoje nebuvo sistemingai pateikiami kiti vertinimo rodikliai, iSskyrus
leucino kieki, todél §iuo metu nezinoma, kokj poveiki simptomy pageréjimui ar kitiems klinikinés
biikles aspektams turéjo gydymas intraveniniu vaistiniu preparatu, kurio sudétyje néra BCCA.

Informacijos apie pakartotinj formulés, kurios sudétyje néra BCAA, vartojimg | veng yra nedaug.

Norint, kad organizmas islaikyty parenteriniu biidu vartojamas aminoriigstis ir jas panaudoty baltymy
sintezei, biitina kartu suteikti pakankamai kalorijy.

Pries pradedant infuzija, reikia pasalinti sunkius vandens ir elektrolity sutrikimus, sunkig skys¢iy
perkrovg ir sunkius medziagy apykaitos sutrikimus.

Biitina klinikin¢ ir laboratoriné stebésena, ypac intraveninés infuzijos pradzioje. Stebint reikia jvertinti
skysciy ir elektrolity pusiausvyra, serumo osmoliariSkuma, rigsciy ir Sarmy pusiausvyrg, gliukozés
kiekj kraujyje, amoniako kiekj kraujyje, serumo baltymus, kepeny ir inksty funkcijas.

Maapliv yra hipertoninis tirpalas, kurj reikia laSinti létai (zr. 4.2 skyriy).

Atsargumo priemoneés infuzinés terapijos ar parenterinés mitybos metu

Siam vaistiniam preparatui taikomos bendrosios infuzinés terapijos ar parenterinio maitinimo
atsargumo priemonés (pvz., iminé plauc¢iy edema, hiperhidratacija, iminé kraujotakos Soko faze).

I vena leidziami tirpalai gali sukelti skys¢iy ir (arba) tirpaly pertekliy, dél kurio gali sumazéti
elektrolity koncentracija serume, atsirasti pertekliné hidratacija, stazé arba plau¢iy edema. Skiedimo
biiseny rizika yra atvirksciai proporcinga elektrolity koncentracijoms tirpaluose.

Kardiovaskulinis sutrikimas

Su pacientais, serganciais sunkiu Sirdies nepakankamumu, reikia elgtis atsargiai ir i§laikyti tinkama
pusiausvyra tarp iSskiriamy ir j organizmg patenkanciy skysciy kiekio.



Inksty funkcijos sutrikimas

Vartojant aminortigséiy, kai yra sutrikusi inksty funkcija, gali padidéti ir taip padidéjes Slapalo azoto
kiekis kraujyje. Pacientams, kuriems dél bet kokios priezasties yra azotemija, negalima laSinti
aminoriig§¢iy neatsizvelgiant j bendra azoto kiekj. Reikia atidziai stebéti skysciy ir elektrolity bikle,
ar néra vandens ir (arba) elektrolity susilaikymo, ir tinkamai su jais elgtis. Reikia biiti atsargiems, kad
biity subalansuotas bendras j organizma jvestas ir bendras iSsiskyres taris.

Kepeny funkcijos sutrikimas

Skiriant aminortig§¢iy tirpalus pacientui, sergan¢iam sunkiu kepeny nepakankamumu, gali sutrikti
plazmos aminoriig§¢iy pusiausvyra, pasireiksti hiperamonemija, stuporas ir koma. Aminoragsciy
tirpalai turi buiti atsargiai skiriami pacientams, sergantiems kepeny ligomis arba turintiems kepeny
nepakankamuma. Siems pacientams reikia atidZiai stebéti kepeny funkcijos rodiklius ir stebéti, ar
jiems nepasireiskia hiperamonemijos simptomai. Jei atsiranda hiperamonemijos simptomy,
aminorigsciy vartojimg reikia nutraukti ir i§ naujo jvertinti paciento kliniking biikle.

Anafilaksinés reakcijos

Gauta pranesimy apie anafilaksines ir (arba) anafilaktoidines reakcijas, pasireiskusias vartojant
aminorfig§¢iy tirpalus kaip parenterinés mitybos sudedamaja dalj (Zr. 4.8 skyriy). Infuzijg biitina
nedelsiant nutraukti, jei atsiranda bet kokiy padidéjusio jautrumo reakcijos poZymiy ar
simptomy.

Tromboembolija

Pacientams, gaunantiems parentering mityba, buvo pranesta apie plauciy kraujagysliy precipitacija,
sukeliancig plauciy kraujagysliy embolija ir plauciy distresa. Jei atsiranda plauciy veiklos sutrikimo
pozymiy, infuzijg reikia nutraukti ir pradéti medicining apZzitira.

4.5 Saveika su Kkitais vaistiniais preparatais ir kitokia saveika

Iki $iol nebuvo atlikta jokiy sgveikos tyrimy. Aminortig§éiy tirpalai gali sukelti iminj folaty trilkuma,
todél folio rugstj reikia vartoti kasdien.

4.6 Vaisingumas, néStumo ir Zindymo laikotarpis
Neéstumas

Klinikiniy duomeny apie Maapliv vartojimg nés¢ioms moterims néra. Maapliv reprodukciniy tyrimy
su gyvinais neatlikta (zr. 5.3 skyriy).

Maapliv nerekomenduojama vartoti néStumo metu, i$skyrus atvejus, kai klinikiné moters buklé aiskiai
reikalauja tokio gydymo, ir tik atidziai apsvarscius rizikg ir nauda.

~

Zindymas

Aminoriigstys ir (arba) metabolitai i$siskiria j Zmogaus pieng. Vartojant gydomasias Maapliv dozes,
nesitikima jokio poveikio zindomam naujagimiui (ktidikiui). Tac¢iau Maapliv Zindymo laikotarpiu
galima vartoti tik atidziai apsvarscius rizikg ir nauda.

Néra pakankamai informacijos apie Maapliv sudedamyjy daliy ir (arba) metabolity i$siskyrimg j

Zmogaus pieng.
Negalima atmesti rizikos naujagimiams ir (arba) kiidikiams.

Vaisingumas
Tinkamy duomeny néra. Vartojant gydomasias dozes, poveikio nenumatoma.
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4.7 Poveikis gebéjimui vairuoti ir valdyti mechanizmus
Maapliv nedaro arba daro nereik§Sminga jtaka geb&jimui vairuoti ir valdyti mechanizmus.
4.8 Nepageidaujamas poveikis

Saugos profilio santrauka

Toliau iSvardytos j $ig klas¢ panaSios nepageidaujamos reakcijos buvo nustatytos remiantis turima
medicinine literattira, kai parenteriskai buvo vartojami iSsiSakojusios grandinés aminortigsciy sudétyje
neturintys tirpalai ir parenteriné mityba.

Lenteléje pateiktas nepageidaujamuy reakcijy sarasas

Nepageidaujamos reakcijos apibendrintos toliau pateiktoje lenteléje. Sios nepageidaujamos reakcijos
pateikiamos pagal MedDRA sistemos organy klase ir daznj. Daznio kategorijos apibréztos taip: labai
daznas (> 1/10), daznas (nuo > 1/100 iki < 1/10), nedaznas (nuo > 1/1 000 iki < 1/100), retas (nuo
<1/10 000 iki <1/1 000), labai retas <1/10 000) ir daznis nezinomas (negali biti apskai¢iuotas pagal
turimus duomenis). Kiekvienoje daznio grupéje nepageidaujamos reakcijos pateikiamos mazéjancio
sunkumo tvarka.

3 lentelé. Nepageidaujamy reakcijy santrauka

Sisteminiy organy klasé NedaZnas

Imuninés sistemos Anafilaksinés / anafilaktoidinés reakcijos, padidéjes
sutrikimai jautrumas.

Medziagy apykaitos ir Hiperamonemija.

mitybos sutrikimai

Kraujagysliy sistemos Tromboembolija plauciy embolija, veny tromboembolija ir
sutrikimai kvépavimo sutrikimas).

Hepatobiliariniai sutrikimai | Padidéjes bilirubino kiekis kraujyje, padidéjes kepeny
fermenty aktyvumas, cholestazé, cholecistitas, cholelitiazé.

Inksty ir $lapimo sistemos Azotemija.

sutrikimai

Bendrieji sutrikimai ir Infuzijos vietos tromboflebitas; veny dirginimas.
administravimo vietos

salygos

Prane$imas apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas

Svarbu pranesti apie jtariamas nepageidaujamas reakcijas po to, kai vaistas buvo jregistruotas. Tai
leidzia nuolat stebéti vaisto naudos ir rizikos santykj. Sveikatos priezitiros specialistai turi pranesti
apie bet kokias jtariamas nepageidaujamas reakcijas naudodamiesi V_priede nurodyta nacionaline

praneSimo sistema.

4.9 Perdozavimas
Kaip ir kity aminortg$ciy tirpaly, perdozavimas gali sukelti Sias nepageidaujamas reakcijas:

- Skysciy susilaikymo simptomai: perdozavimas arba didelis infuzijos greitis gali sukelti skys¢iy
perkrova ir (arba) susilaikyma, elektrolitinius sutrikimus ir timing plauc¢iy edema.


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

- Aminortigsciy perdozavimo simptomai: perdozavimas arba didelis infuzijos greitis gali sukelti
nepageidaujamas reakcijas, tokias kaip drebulys, vémimas, galvos skausmas, pykinimas,
hiperamonemija ir padidéjes aminoriigSciy netekimas per inkstus.

Jei atsiranda perdozavimo pozymiy, infuzija reikia nedelsiant nutraukti ir jg galima atnaujinti
sumazinus dozg¢ arba sulétinus infuzijos greitj.

Specifinio prieSnuodzio nuo perdozavimo néra. Skubios pagalbos procediiros turi apimti atitinkamas
korekcines priemones.

5.  FARMAKOLOGINES SAVYBES

5.1 Farmakodinaminés savybés

Farmakoterapiné grupé: kraujo pakaitalai ir perfuziniai tirpalai. tirpalai, skirti parenteriniam
vartojimui, ATC kodas: BOSBAO1

Maapliv — tai Sakotosios grandinés aminoriig§¢iy sudétyje neturintis aminortig§¢iy tirpalas, skirtas
tiekti 7 nepakei¢iamos ir 9 pakei¢iamos aminoragstis kaip fiziologinius substratus baltymy sintezei.

Pacientams, sergantiems klevy sirupo Slapime liga dekompensacija, tirpalas sudétyje neturintis BCAA
kartu su angliavandeniy ir lipidy papildais uzkerta kelig baltymy katabolizmui arba jj pakeicia ir
skatina anabolizma, sumazindamas atitinkamy alfa-keto rugsc¢iy kiekj.

Maapliv klinikiniy tyrimy programa pagrijsta 4 retrospektyviais tyrimais, kuriuose dalyvavo klevy
sirupo Slapime liga (MSUD) sergantys pacientai, kuriems imios dekompensacijos epizody metu j veng

buvo suleistas tirpalas sudétyje neturintis Sakotosios grandinés aminortgsciy (BCAA).

1 tyrimas. Servais et al. 2013

Tyrimo planas: retrospektyvus lyginamasis tyrimas. Populiacija: 4 suauge MSUD pacientai

(17 dekompensacijos epizody, gydyty parenteriniu aminorig§¢iy miSiniu, palyginti su 18 ankstesniy
epizody, gydyty enteriniu maitinimu). Gydymas: parenterinis aminortig§¢iy misinys (P grup¢) ir
enterinis maitinimas (E grupé). Pirminis tikslas: jvertinti parenterinio aminoraig§éiy misinio
veiksmingumg mazinant leucino koncentracija. Rezultatai: vidutiné leucino koncentracija pristatymo
metu: 1 196,9 umol/l (P grupé) ir 1 212,2 umol/l (E grupé). Vidutinis leucino kiekio sumazéjimas per
pirmasias 3 dienas buvo reikSmingai didesnis P grupéje (p = 0,0026). Vidutiné hospitalizacijos
trukmé: 4 dienos (P grupé) ir 4,5 dienos (E grupé) (p = NS). P grupéje Salutinio poveikio nepastebéta.
Vienam E grupés pacientui prireiké dializés, o P grupés pacienty biiklé nepablogéjo.

2 tyrimas. de Lonlay et al. 2021

Tyrimo planas: retrospektyvus stebéjimo tyrimas. Populiacija: 54 pacientai, sergantys klevy sirupo
Slapime liga (126 dekompensacijos epizodai) i§ 5 centry Pranciizijoje ir Vokietijoje (2010-2016 m.).
Gydymas: enteriné / peroraliné ir intraveniné tirpalo sudétyje neturin¢io BCAA formulé. Pirminis
tikslas: aprasSyti pacienty, gaunanciy enterinj / peroralinj arba intraveninj tirpala sudétyje neturincio
BCAA, gydymo epizodus ir rezultatus. Rezultatai: vidutiné hospitalizacijos trukmé: 6,6 dienos
(peroralinis / enterinis) ir 5,4 dienos (intraveninis). Vidutinis leucino kiekio sumazéjimas: 548,5
umol/1 (69,3 %) peroralinéje / enterinéje grupéje ir 657,2 umol/l (71,3 %) intraveninéje grupéje.
Suaugusiyjy pogrupyje vidutiné epizodo iSnykimo trukmé buvo 15,8 dienos (peroraliné / enteriné),
palyginti su 7,7 dienos (intravening) (p = 0,008), o vidutiné hospitalizacijos trukmé buvo 6 dienos
(peroraliné / enteriné), palyginti su 4,6 dienos (intraveniné) (p = NS). Dviem pacientams pasireiské
septyni sunkiis nepageidaujami reiskiniai; tik pykinimas ir vémimas buvo susij¢ su gydymu.



3 tyrimas. Sanchez-Pintos et al. 2022

Tyrimo planas: vaiky atvejy serija. Populiacija: 5 vaikai, sergantys klevy sirupo $lapime liga

(5 dekompensacijos epizodai + 1 profilaktiné operacija). Gydymas: j veng leidziamas tirpalas sudétyje
neturintis BCAA. Pirminis tikslas: jvertinti dekompensacijos epizody gydyma j vena vartojamu
tirpalu sudétyje neturin¢iu BCAA. Rezultatai: leucino koncentracija priémimo metu: 699-3 296
umol/l. Visais atvejais buvo pasiekta leucino koncentracijos normalizacija. Taikymo trukmé: 3-20
dieny. Susijusiy nepageidaujamy reiskiniy nepastebéta.

4 tyrimas. Alili et al. 2022

Tyrimo planas: Stebéjimo prospektyvinis tyrimas. Populiacija: 24 pacientai, sergantys klevy sirupo
Slapime liga (16 vyry, 8 moterys; 126 dekompensacijos epizodai: 39 vaikams, 87 suaugusiesiems).
Gydymas: | vena leidZiamas tirpalas sudétyje neturintis BCAA. Pirminis tikslas: jvertinti | vena
leidziamo tirpalo sudétyje neturin¢io BCAA veiksmingumg ir sauguma gydant medziagy apykaitos
dekompensacija. Rezultatai: pristatymo metu vidutiné leucino koncentracija plazmoje buvo

> 381 umol/1 113/126 (89,7 %) epizody. Leucino koncentracijos normalizavimas (iki mazesnio nei
381 umol/l): 82 % (18/22) epizody vaikams, 84 % (67/80) epizody suaugusiesiems. Vidutinis laikas
iki leucino normalizacijos: 3,0 dienos (Zymiai trumpesnis nei prognozuojamas laikas taikant
tradicinius metodus, p < 0,001). Vidutiné hospitalizacijos trukmé: 7,1 dienos (vaikai) ir 5,2 dienos
(suaugusieji) (p = 0,012). Su gydymu susijusiy nepageidaujamy reiskiniy nepastebéta. Dozé: vaikai
gydomi nuo 0,8 iki 2,0 g/kg per parg 4,8 dienos; suaugusieji gydomi nuo 0,5 iki 2,6 g/kg per para
3,8 dienos.

Pirmiau minétuose klinikiniuose tyrimuose nebuvo sistemingai nurodomi kiti rezultatai, i$skyrus
leucino kiekj, todél gydymo Maapliv poveikis simptomy pageréjimui ar kitiems klinikinés buklés
aspektams nezinomas. Didzioji dauguma Maapliv klinikinés plétros programoje gydyty pacienty sirgo
klasikine klevy sirupo Slapime ligos forma. Patirties, susijusios su kitais klevy sirupo slapime ligos
potipiais, néra.

Turimy duomeny nepakanka, kad biity galima teigti, jog jy veiksmingumas yra didesnis, palyginti su
geriamaisiais ir enteriniais vaistiniais preparatais, kuriy sudétyje néra BCAA. Lyginamieji intraveniniy
ir geriamyjy / enteriniy vaistiniy preparaty sudétyje neturin¢iy BCAA tyrimai neparod¢ statistiskai

reik§mingy veiksmingumo skirtumy.

Sis vaistinis preparatas registruotas ,,iSimtinémis sglygomis*.
Tai reiskia, kad dél ligos retumo gauti visos informacijos apie §j vaistinj preparatg nebuvo jmanoma.

Europos vaisty agentiira kasmet perziiirés naujg informacijg apie $j vaistinj preparata, jeigu jos bus, ir
prireikus atnaujins $ig PCS.

5.2 Farmakokinetinés savybés

Absorbcija

Maapliv skiriamas j veng. Todél tirpale esanciy laisvyjy aminoriig§¢iy sisteminis biologinis
prieinamumas yra 100 %.

Pasiskirstymas

Dauguma aminortigsc¢iy i§ pradziy pasiskirsto per centrinj kraujagysliy skyriy ir ekstravaskulinj
vandenj. AminoriigStys perneSamos | lgsteles, kur jos jtraukiamos j baltymus, paver¢iamos kitomis
aminortgstimis, skaidomos energijai arba deaminuojamos.



Biotransformacija

Aminoriig§¢iy tirpalas uztikrina 7 nepakeiciamyjy ir 9 pakeiciamyjy aminorigs¢iy Saltinj baltymy
sintezés medziagy apykaitos procesams. Aminoriigstys, virSijanc¢ios tiesioginj poreikj,
metabolizuojamos alternatyviais buidais, katabolizuojamos ir (arba) iSskiriamos su prakaitu ir §lapimu.

Eliminacija

Aminoriigstys iSsiskiria inksty kanaléliuose, o uz aminortig§¢iy rezorbcijg i$ glomeruly filtrato
(daugiausia proksimaliniuose kanaléliuose) ir jy grazinima j kraujotaka atsakingas aktyvus
transportavimo mechanizmas. Yra virSutiné Sios aktyvios transportavimo sistemos talpos riba, kurig
perzengus aminoriig§¢iy perteklius iSsiskiria su Slapimu.

5.3 Ikiklinikiniy saugumo tyrimy duomenys

Ikiklinikiniy duomeny apie Maapliv néra.

Aminortigstys ir elektrolitai yra pagrindiniai ir placiai paplite zinduoliy medziagy apykaitos elementai,
todél jprastiniai tyrimai su Maapliv nebuvo atliekami siekiant jvertinti kancerogeninj ir mutageninj
potencialg ar poveikj vaisingumui.

6. FARMACINE INFORMACIJA

6.1 Pagalbiniy medZziagy sarasas

Acto rugstis arba natrio hidroksidas (pH koreguoti)
Injekcinis vanduo

6.2 Nesuderinamumas

Suderinamumo tyrimy neatlikta, todél Sio vaistinio preparato maiSyti su kitais negalima.
6.3 Tinkamumo laikas

2 metai.

6.4 Specialios laikymo salygos

Laikyti gamintojo pakuotéje, kad vaistinis preparatas biity apsaugotas nuo $viesos.
Negalima Saldyti ar uzsaldyti.

6.5 Talpyklés pobidis ir jos turinys

500 ml bespalvio II tipo stiklo buteliukas.
Kiekvienoje dézutéje yra vienas buteliukas.

6.6 Specialus reikalavimai atliekoms tvarkyti ir vaistiniam preparatui ruosti

Pries vartojima buteliuka su infuziniu tirpalu reikia vizualiai patikrinti, ar jis yra skaidrus ir ar néra
nutekéjimo.

Vartokite tik tada, jei tirpalas yra skaidrus, be matomy daleliy ir jei pakuoté nepaZeista.

Skirkite i§ karto po to, kai jdedamas infuzinis rinkinys su 0,2 mikrono filtru.



Laikykités griezty aseptikos reikalavimy, tirpalas turi bati skiriamas naudojant sterilig jrangg, taikant
asepting technika. Jranga reikia uzpilti tirpalu, kad j sistemg nepatekty oro.

Tik vienkartiniam vartojimui. Negalima pakartotinai naudoti anks¢iau atidaryto buteliuko turinio.
Vartojimo metu buteliukg laikykite apsaugota nuo §viesos.

Dél vartojimo biido ir atsargumo priemoniy, kuriy reikia imtis prie§ dirbant su vaistiniu preparatu ar jj
vartojant, taip pat zr. 4.2 skyriy.

Nesuvartotg vaistinj preparatg ar atliekas reikia tvarkyti laikantis vietiniy reikalavimy.

7. REGISTRUOTOJAS
RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du général De gaulle
92800 Puteaux

Pranciizija

8. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI)

EU/1/25/1955/001

9. REGISTRAVIMO / PERREGISTRAVIMO DATA

Registravimo data:

10. TEKSTO PERZIUROS DATA

ISsami informacija apie $j vaistinj preparatg pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklalapyje
https://www.ema.europa.eu.
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http://www.ema.europa.eu/

Il PRIEDAS
GAMINTOJAI ATSAKINGI UZ SERIJU ISLEIDIMA
TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI
REGISTRUOTOJUI

SALYGOS AR APRIBOJIMALI, SKIRTI SAUGIAM IR
VEIKSMINGAM VAISTINIO PREPARATO VARTOJIMUI
UZTIKRINTI

SPECIFINIS JPAREIGOJIMAS IVYKDYTI

POREGISTRACINES UZDUOTIS REGISTRACIJOS
ISIMTINIU SALYGU ATVEJU
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A.  GAMINTOJAIL ATSAKINGI UZ SERIJU ISLEIDIMA

Gamintoju, atsakingy uz seriju i$leidima, pavadinimai ir adresai

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du général De gaulle
92800 Puteaux

Pranciizija

RECORDATI RARE DISEASES
Eco River Parc

30 rue des Peupliers

92000 Nanterre

Pranciizija

Industria Farmaceutica Galenica Senese S.r.1.

Via Cassia Nord, 351,

53014 Monteroni d’Arbia (SI)

Italija

Su pakuote pateikiamame lapelyje nurodomas gamintojo, atsakingo uz konkrecios serijos i$leidima,

pavadinimas ir adresas.

B. TIEKIMO IR VARTOJIMO SALYGOS AR APRIBOJIMAI

Riboto i$raSymo receptinis vaistinis preparatas (zr. I priedo [preparato charakteristiky santraukos] 4.2

skyriy).

C. KITOS SALYGOS IR REIKALAVIMAI REGISTRUOTOJUI

. Periodiskai atnaujinami saugumo protokolai (PASP)

Sio vaistinio preparato PASP pateikimo reikalavimai i§déstyti Direktyvos 2001/83/EB 107¢

straipsnio 7 dalyje numatytame Sajungos referenciniy daty sarase (EURD sarase), kuris

skelbiamas Europos vaisty tinklalapyje.

Registruotojas pirmajj $io vaistinio preparato PASP pateikia per 6 ménesius nuo registracijos dienos.

D. SALYGOS AR APRIBOJIMAL SKIRTI SAUGIAM IR VEIKSMINGAM VAISTINIO
PREPARATO VARTOJIMUI UZTIKRINTI

. Rizikos valdymo planas (RVP)

Registruotojas atlieka reikalaujamg farmakologinio budrumo veiklg ir veiksmus, kurie iSsamiai
aprasyti registracijos bylos 1.8.2 modulyje pateiktame RVP ir suderintose tolesnése jo versijose.

Atnaujintas rizikos valdymo planas turi biiti pateiktas:
e pareikalavus Europos vaisty agentiirai,
o kai keiciama rizikos valdymo sistema, ypa¢ gavus naujos informacijos, kuri gali lemti didelj
naudos ir rizikos santykio pokytj arba pasiekus svarby (farmakologinio budrumo ar
rizikos mazinimo) etapa.
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E. SPECIFINIS JPAREIGOJIMAS JVYKDYTI POREGISTRACINES UZDUOTIS
REGISTRACLJOS ISIMTINEMIS SALYGOMIS ATVEJU

Registracijos iSimtinémis sglygomis atveju ir remiantis Reglamento (EB) Nr. 726/2004 14 straipsnio
8 dalimi, registruotojas nustatytais terminais turi jvykdyti $ias uzduotis:

ApraSymas Terminas
Neintervencinis poregistracinis tyrimas: Protokolo
Siekiant iSsamiau apibudinti Maapliv veiksmingumg ir sauguma gydant pacientus, | pateikimas:
sergancius klevy sirupo Slapime liga (angl. MSUD), kuriems pasireiské imios 2026 m.
dekompensacijos epizodai, registruotojas turi atlikti neintervencinj poregistracinj | ketv.
tyrimg ir pateikti jo rezultatus pagal sutartg protokola.
Pateikiamos
metinés
ataskaitos
kartu su
kasmetiniu
pakartotiniu
vertinimu
Siekiant uztikrinti tinkama Maapliv saugumo ir veiksmingumo stebéseng gydant Kasmet (su
pacientus, sergancius klevy sirupo §lapime liga (angl. MSUD), kuriems pasireiské kasmetiniu
imios dekompensacijos epizodai, registruotojas turi kasmet teikti atnaujintus pakartotiniu
duomenis apie bet kokia nauja informacija, susijusig su Maapliv saugumu ir vertinimu)

veiksmingumu.
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111 PRIEDAS

ZENKLINIMAS IR PAKUOTES LAPELIS
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A. ZENKLINIMAS
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INFORMACIJA ANT ISORINES PAKUOTES

KARTONO DEZUTE

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Maapliv infuzinis tirpalas

L-alaninas, L-argininas, L-asparto ruigstis, L-cisteino hidrochloridas monohidratas, L-glutamo rtigstis,
glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-metioninas, L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas,

taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas

2. VEIKLIOSIOS (-IUJU) MEDZIAGOS (-U) APRASYMAS

Kiekviename 500 ml tirpalo yra 26,375 g aminoragsc¢iy.

Veiklioji medziaga

500 ml (vienam buteliukui)

L-alaninas 3,15¢g
L-argininas 2,05¢g
L-asparto riigstis 2,05¢g
L-cisteino hidrochloridas monohidratas (atitinka L-cisteing) | 0,725 g (0,50 g)
L-glutamo rtgstis 355¢g
Glicinas 1,05¢
L-histidinas 1,05¢g
L-lizinas monohidratas (atitinka L-lizing) 3,15g(2,80 g)
L-metioninas 0,65¢g
L-fenilalaninas 1,35 ¢
L-prolinas 2,80 g
L-serinas 1,90 g
Taurinas 0,15¢g
L-treoninas 1,80 g
L-triptofanas 0,70 g
L-tirozinas 025¢g

3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

Acto rugstis arba natrio hidroksidas (pH koreguoti), injekcinis vanduo. Daugiau informacijos rasite

pakuotés lapelyje.

4. FARMACINE FORMA IR TURINYS

Infuzinis tirpalas
1 buteliukas.

5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-Al)

Tik vienkartiniam vartojimui.
Pries vartojima perskaitykite pakuotés lapelj.
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Leisti j vena.
Vartojimo metu buteliukg laikykite apsaugotg nuo $viesos.

6. SPECIALUS ISPEJIMAS, KAD VAISTIN] PREPARATA BUTINA LAIKYTI
VAIKAMS NEPASTEBIMOJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

| 7. KITAS (-I) SPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-Al) (JEI REIKIA)

‘ 8. TINKAMUMO LAIKAS

EXP

9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti gamintojo pakuotéje, kad vaistas biity apsaugotas nuo $viesos.
Negalima Saldyti ar uzsaldyti.

10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du général De gaulle
92800 Puteaux

Pranciizija

12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI)

EU/1/25/1955/001

13.  SERIJOS NUMERIS

Lot

| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

‘ 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA
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‘ 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU

maapliv

‘ 17. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — 2D BRUKSNINIS KODAS

2D bruksninis kodas su nurodytu unikaliu identifikatoriumi.

‘ 18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS - ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS

PC
SN
NN
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INFORMACIJA ANT VIDINES PAKUOTES

STIKLINIS BUTELIUKAS

1. VAISTINIO PREPARATO PAVADINIMAS

Maapliv infuzinis tirpalas

L-alaninas, L-argininas, L-asparto ruigstis, L-cisteino hidrochloridas monohidratas, L-glutamo rtigstis,
glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-metioninas, L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas,
taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas

2. VEIKLIOSIOS (-IUJU) MEDZIAGOS (-U) APRASYMAS

Kiekviename 500 ml tirpalo yra 26,375 g aminoragsc¢iy.

Veiklioji medziaga 500 ml (vienam buteliukui)
L-alaninas 3,15¢g
L-argininas 2,05¢g
L-asparto riigstis 2,05¢g
L-cisteino hidrochlorido monohidratas (atitinka L-cisteing) 0,725 2 (0,50 g)
L-glutamo rtgstis 355¢g

Glicinas 1,05 ¢
L-histidinas 1,05¢g

L-lizinas monohidratas (atitinka L-lizing) 3,152 (2,80 g)
L-metioninas 0,65 ¢
L-fenilalaninas 1,35 ¢
L-prolinas 2,80 g
L-serinas 1,90 g

Taurinas 0,15¢
L-treoninas 1,80 g
L-triptofanas 0,70 g
L-tirozinas 025¢g

3. PAGALBINIU MEDZIAGU SARASAS

Acto rugstis arba natrio hidroksidas (pH koreguoti), injekcinis vanduo. Daugiau informacijos rasite
pakuotés lapelyje.

4. FARMACINE FORMA IR TURINYS

Infuzinis tirpalas
500 ml

5. VARTOJIMO METODAS IR BUDAS (-Al)

Tik vienkartiniam vartojimui.
Pries vartojima perskaitykite pakuotés lapelj.
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Leisti j vena.
Vartojimo metu buteliukg laikykite apsaugotg nuo $viesos.

6. SPECIALUS ISPEJIMAS, KAD VAISTIN] PREPARATA BUTINA LAIKYTI
VAIKAMS NEPASTEBIMOJE IR NEPASIEKIAMOJE VIETOJE

Laikyti vaikams nepastebimoje ir nepasiekiamoje vietoje.

| 7. KITAS (-I) SPECIALUS (-US) ISPEJIMAS (-Al) (JEI REIKIA)

‘ 8. TINKAMUMO LAIKAS

EXP

9. SPECIALIOS LAIKYMO SALYGOS

Laikyti gamintojo pakuotéje, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
Negalima Saldyti ar uzsaldyti.

10. SPECIALIOS ATSARGUMO PRIEMONES DEL NESUVARTOTO VAISTINIO
PREPARATO AR JO ATLIEKU TVARKYMO (JEI REIKIA)

11. REGISTRUOTOJO PAVADINIMAS IR ADRESAS

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du général De gaulle
92800 Puteaux

Pranciizija

12. REGISTRACIJOS PAZYMEJIMO NUMERIS (-IAI)

EU/1/25/1955/001

13.  SERIJOS NUMERIS

Lot

| 14. PARDAVIMO (ISDAVIMO) TVARKA

‘ 15.  VARTOJIMO INSTRUKCIJA

‘ 16. INFORMACIJA BRAILIO RASTU
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‘ 17.  UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS — 2D BRUKSNINIS KODAS

‘ 18. UNIKALUS IDENTIFIKATORIUS - ZMONEMS SUPRANTAMI DUOMENYS
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B. PAKUOTES LAPELIS
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Pakuotés lapelis: informacija pacientui
Maapliv infuzinis tirpalas

L-alaninas, L-argininas, L-asparto rugstis, L-cisteino hidrochloridas monohidratas, L-glutamo ragstis,
glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-metioninas, L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas,
taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas

nykdoma papildoma Sio vaisto stebésena. Tai padés greitai nustatyti naujg saugumo informacija.
Mums galite padéti praneSdami apie bet kokj Jums pasireisSkiantj Salutinj poveikj. Apie tai, kaip
pranesti apie Salutinj poveikj, zr. 4 skyriaus pabaigoje.

AtidZiai perskaitykite visa §j lapelj, pries pradédami vartoti vaista, nes jame pateikiama Jums

svarbi informacija.

- Neismeskite $io lapelio, nes vél gali prireikti ji perskaityti.

- Jeigu kilty daugiau klausimy, kreipkites j gydytoja, vaistininka arba slaugytoja.

- Jeigu pasireiské Salutinis poveikis (net Jeigu jis Siame lapelyje nenurodytas), kreipkités |
gydytoja, vaistininkg arba slaugytoja. Zr. 4 skyriy.

Apie ka raSoma Siame lapelyje?

1. Kas yra Maapliv ir kam jis vartojamas

2. Kas zinotina prie§ vartojant Maapliv

3. Kaip naudoti Maapliv

4. Galimi Salutiniai poveikiai

5. Kaip laikyti Maapliv

6. Pakuotés turinys ir kita informacija

1. Kas yra Maapliv ir kam jis vartojamas

Maapliv sudétyje yra aminortigséiy, kurios priklauso vaisty, vadinamy parenteriniam vartojimui
skirtomis aminoriig§timis, grupei. Jo sudétyje yra Siy aminoragsciy:

L-alaninas, L-argininas, L-asparto rtigstis, L-cisteino hidrochlorido monodhidratas, L-glutamo rtigstis,
glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-tetioninas, L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas,
taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas.

Maapliv vartojamas klevy sirupo $lapime ligai (angl. maple syrup urine disease, MSUD) gydyti
pacientams nuo gimimo. Jis vartojamas, kai pacientams staiga pablogéja klevy sirupo Slapime liga ir
jie negali laikytis specialios dietos, kurioje néra tam tikry aminoriig§¢iy. Klevy sirupo Slapime liga yra
retas genetinis sutrikimas, kai organizmas negali suskaidyti tam tikry baltymuose esanciy
aminortigs¢iy. Dél to kraujyje ir Slapime kaupiasi kenksmingos medZziagos, kurios gali sukelti rimty
sveikatos problemy.

2. Kas Zinotina pries vartojant Maapliv

Maapliv vartoti draudZiama:
- jeigu yra alergija vienai i§ aminorfig§¢iy arba bet kuriai pagalbinei $io vaisto medziagai (jos
iSvardytos 6 skyriuje).

Ispéjimai ir atsargumo priemonés
Informuokite gydytoja, jei Jums nustatytas:
o Sirdies nepakankamumas;

. sutrikusi inksty funkcija;
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o sutrikusi kepeny funkcija;
o polinkis j tromboembolija.

Pries pradedant gydyma gydytojas Jus stebés ir atliks tyrimus, ypac infuzijos (laSinimo) pradzioje. Tai

apima:

o skysciy ir elektrolity Kiekio tikrinima;

o serumo osmoliariskuma (vandens ir kraujyje iStirpusiy medziagy, tokiy kaip gliukozé, Slapalo
azotas ir natris, kiekio matavimas);

. rugsciy ir Sarmy pusiausvyrg (tinkamg rigsciy ir Sarmy kiekj kraujyje ir kituose organizmo

skysc¢iuose);

gliukozés kiekj kraujyje;

amoniako kiekj kraujyje (jprastas organizmo atlieky produktas);

kraujo baltymus;

kepeny ir inksty funkcija.

Jei Jums nustatytas sunkus vandens ir elektrolity pusiausvyros sutrikimas, per didelis skysciy kiekis
organizme arba sunkus medziagy apykaitos sutrikimas, jie bus koreguojami prie$ atlieckant infuzijg.

Staigios, sunkios anafilaksinés reakcijos gali pasireiksti vartojant aminoriig§¢iy tirpalus, tokius kaip
Maapliv, kurie naudojami maitinimui j veng. Jei gydymo metu pasireiskia alerginés reakcijos pozymiy
ar simptomy, nedelsdami pasakykite gydytojui arba slaugytojui. Tai apima:

dilgéling;

iSbérima;

niez¢&jima;

galvos svaigima;

$vokstima;

pasunkéjusj kvépavima;

liezuvio iStinima.

Pacientams, kuriems skiriamas intraveninis maitinimas, gali uzsikimsti plauciy kraujagyslés. Jei
gydymo metu atsiranda bet kokiy uzsikim§imo pozymiy ar simptomy, nedelsdami pasakykite apie tai
gydytojui arba slaugytojui. Tai apima:

oro trilkuma;

pasunkéjusj kvépavima;

kosulj;

diskomfortg kriitinéje;

dazna Sirdies ritma;

melsva spalvg aplink burna, ltpas ar nagus dél mazo deguonies kiekio kraujyje.

Pacientams, kuriems yra sunki arba kritiné iminé dekompensacija ir kuriy kraujyje yra labai didelis
leucino kiekis, Maapliv j veng gali tekti vartoti kartu su hemodialize arba hemofiltracija.

Klinikiniuose tyrimuose daugiausia démesio skirta leucino kiekiui. Poveikis simptomy pageréjimui ar
kitiems klinikinés biiklés aspektams nezinomas.

Informacijos apie pakartotinj formulés, kurios sudétyje néra BCAA, vartojimg j veng yra nedaug.
Kiti vaistai ir Maapliv

Jeigu vartojate, neseniai vartojote ar ketinate vartoti kity vaisty apie tai pasakykite gydytojui.
Aminoriigs¢iy tirpalai gali sukelti iminj folaty trikuma, todél folio rugstj reikia vartoti kasdien.
Néstumas, Zindymo laikotarpis ir vaisingumas

Jeigu esate néscia, zindote kuidikj, manote, kad galbiit esate néSc¢ia arba planuojate pastoti, tai prie§
vartodama §j vaistg pasitarkite su gydytoju.

Tinkamy duomeny apie Maapliv vartojima nés¢ioms ar kritimi maitinan¢ioms moterims néra.
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Jei esate néscia, Sio vaisto gausite tik tuo atveju, jei gydytojas nuspres, kad tai neabejotinai biitina Jiisy
gydymui. Maapliv né$¢ioms moterims galima skirti tik atidziai jvertinus situacija.

Vartojant gydomasias Maapliv dozes, poveikio Zindomiems naujagimiams ir (arba) kiidikiams
nenumatoma. Nepaisant to, Maapliv Zindan¢ioms moterims turi baiti skiriamas tik atidZiai jvertinus
situacijg.

Vairavimas ir mechanizmy valdymas
Maapliv nedaro jtakos Jlisy gebéjimui vairuoti ar naudotis mechanizmais.

3. Kaip naudoti Maapliv
Maapliv bus lasSinamas j vena.

Maapliv dozé bus pritaikyta atsizvelgiant j Jisy gebéjima apdoroti aminoriigstis, amziy, svorj ir
mitybos poreikius.

Rekomenduojama dozé naujagimiams, kiidikiams iki 2 mety amziaus yra nuo 39 iki 58 ml/kg/24 val.,
o vaikams, paaugliams ir suaugusiesiems — nuo 19 iki 39 ml/kg/24 val.

Vartojimo metu buteliukg laikykite apsaugotg nuo $viesos.

Ka daryti pavartojus per didel¢ Maapliv doze
Labai mazai tikétina, kad infuzijos metu Jums bus suleista daugiau Sio vaisto, nei reikéty, nes
gydytojas arba slaugytoja stebés Jusy terapinj gydyma.

Perdozavus gali pasireiksti skysc¢iy pertekliaus ir (arba) sulaikymo simptomai, elektrolitiniai sutrikimai
ir iminé plau¢iy edema; aminoriigs¢iy perdozavimo simptomai: drebulys, vémimas, galvos skausmas,
pykinimas, hiperamonemija (per didelis amoniako kiekis kraujyje) ir padidéjgs aminortigsciy
netekimas per inkstus.

Perdozavus vaisto, infuzija reikia nedelsiant nutraukti ir jg galima atnaujinti, sumazinus doz¢ arba
sulétinus infuzijos greit].

Jeigu kilty daugiau klausimy dél Sio vaisto vartojimo, kreipkites j gydytoja arba vaistininka.

4, Galimi Salutiniai poveikiai

Sis vaistas, kaip ir visi kiti, gali sukelti alutinj poveikj, nors jis pasireiskia ne visiems zmonéms. Siy
nepageidaujamy reakcijy daznis ,,nedaznas* (gali pasireiksti reciau kaip 1 i§ 100 asmeny).

Sunkiis Salutiniai poveikiai

e Alerginés (anafilaksinés, anafilaktoidinés) reakcijos. Padidéjes jautrumas. Simptomai gali biiti
tokie: kar§¢iavimas arba Saltkrétis, drebulys, gausus prakaitavimas, odos iSbérimas, veido ar
akiy voky edema, kvépavimo sutrikimai, nejprastai daznas Sirdies plakimas, nejprastai Zemas
arba aukstas kraujospudis.

Jei atsiranda tokiy alerginés reakcijos poZymiy, infuzija reikia nedelsiant nutraukti.

e Medziagy apykaitos ir (arba) mitybos sutrikimai, kuriy pasekmé — hiperamonemija.

Jei pasireiskia hiperamonemija, infuzija reikia nedelsiant nutraukti ir gydantis gydytojas turi
pradéti specialy gydyma.

e Inksty ir $lapimo sistemos sutrikimai su azotemija.

o Kraujo kresuliy, kurie uzkemsa plauciy (plauciy tromboembolija) arba veny (veny
tromboembolija) kraujagysles, susidarymas. Tai gali sukelti skausma kriitinés srityje, dusulj ir
alpima.

Jei atsiranda tokiy pozymiy, infuzija reikia nutraukti ir pradéti medicinine apziiirg.
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Kiti Salutiniai poveikiai
e Pakites kraujo tyrimas dél kepeny funkcijos sutrikimo. Gali padidéti bilirubino Kiekis ir kepeny
fermenty aktyvumas kraujyje, atsirasti cholecistitas ir cholelitiazé.
e Tulzies puislés uzdegimas, tulzies puslés akmenys ir tulzies tekéjimo sutrikimai.
¢ Infuzijos vietoje gali pasireiksti venos uzdegimas, veny dirginimas, skausmas, $iluma, patinimas
ir venos kanalo patinimas.

Jei gydymo metu arba po jo pastebésite kokiy nors savo savijautos pokyciy, nedelsdami praneskite
apie tai savo sveikatos prieziiiros specialistui arba kitam medicinos komandos nariui.

PraneSimas apie Salutinj poveiki

Jeigu Jums pasireiské Salutinis poveikis, kreipkités j gydytoja, vaistininkg arba slaugytoja. Tai apima
bet kokj galimg Salutinj poveikj, nenurodyta Siame lapelyje. Apie Salutinj poveik] taip pat galite
pranesti tiesiogiai per nacionaling pranesimo sistema, nurodytg V priede. Prane$dami apie $alutinj
poveikj, galite padeéti surinkti daugiau informacijos apie $io vaisto sauguma.

5. Kaip laikyti Maapliv
Sj vaista laikykite vaikams nepastebimoje ir nepasickiamoje vietoje.

Laikyti gamintojo pakuotéje, kad vaistas biity apsaugotas nuo §viesos.
Negalima Saldyti ar uzsaldyti.

Ant dézutés ir buteliuko po ,,EXP* nurodytam tinkamumo laikui pasibaigus, Sio vaisto vartoti
negalima. Vaistas tinkamas vartoti iki paskutinés nurodyto ménesio dienos.

Nevartokite $io vaisto, jei buteliukas nesandarus arba jei tirpale pastebéjote daleliy.

Vaisty negalima i$mesti j kanalizacija. Kaip i$mesti nereikalingus vaistus, klauskite vaistininko. Sios
priemonés padés apsaugoti aplinka.

6. Pakuotés turinys ir Kita informacija

Maapliv sudétis

- Veikliosios medziagos yra L-alaninas, L-argininas, L-asparto rigstis, L-cisteino hidrochloridas
monohidratas, L-glutamo rtgstis, glicinas, L-histidinas, L-lizinas monohidratas, L-metioninas,
L-fenilalaninas, L-prolinas, L-serinas, taurinas, L-treoninas, L-triptofanas, L-tirozinas.

- Kitos sudedamosios dalys yra acto riigstis arba natrio hidroksidas (pH koreguoti) ir injekcinis
vanduo.

Maapliv iSvaizda ir kiekis pakuotéje
Maapliv yra infuzinis tirpalas, iSpilstytas | 500 ml bespalvio stiklo buteliukus. Kiekvienas buteliukas
supakuotas j kartoning dézutg.

Skaidrus tirpalas, kuriame néra daleliy.
Registruotojas

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du général De gaulle
92800 Puteaux

Pranciizija
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Gamintojas

RECORDATI RARE DISEASES
Eco River Parc

30 rue des Peupliers

92000 Nanterre

Pranciizija

RECORDATI RARE DISEASES
Tour Hekla

52 avenue du Général De Gaulle
92800 Puteaux

Prancizija

Industria Farmaceutica Galenica Senese S.r.l.

Via Cassia Nord, 351,
53014 Monteroni d’ Arbia (SI)
Italija

Jeigu apie §j vaistg norite suzinoti daugiau, kreipkités j vietinj registruotojo atstova:

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

Bbarapus

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

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: +49 731 140 554 0

Eesti

Recordati AB.

Tel: +46 8 545 80 230
Rootsi

EALGoa
Recordati Hellas
TnA: +30 210 6773822

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
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Espaiia

RECORDATI RARE DISEASES Spain S.L.U.

Tel: + 34 91 659 28 90

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
Svipj6d

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

Kvnpog

RECORDATI RARE DISEASES
TnA: +33 147 73 64 58

TaArio

Latvija

Recordati AB.

Tel: + 46 8 545 80 230
Zviedrija

Polska

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

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

Romainia

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

Slovenska 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

Sis pakuotés lapelis paskutinj karta perZiiiréetas {MMMM m. {ménesio} mén.}.

Sis vaistas registruotas i§imtinémis salygomis. Tai reiskia, kad dél ligos retumo gauti visos

informacijos apie §j vaistg nebuvo jmanoma.

Europos vaisty agentiira kasmet perzitirés naujg informacijg apie §j vaistg ir prireikus atnaujins §j

lapelj.

Kiti informacijos Saltiniai

ISsami informacija apie §j vaista pateikiama Europos vaisty agentiiros tinklapyje

https://www.ema.europa.cu.

Joje taip pat rasite nuorodas ] kitus tinklalapius apie retas ligas ir jy gydyma.
Sis lapelis pateikiamas Europos vaisty agentiiros tinklalapyje visomis ES/EEE kalbomis.
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IV PRIEDAS

EUROPOS VAISTU AGENTUROS ISVADOS DEL REGISTRACIJOS ISIMTINEMIS
SALYGOMIS
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Europos vaisty agentiiros iSvados dél

e Registracijos iSimtinémis salygomis

I$nagrinéjes paraiska CHMP nusprende, kad, kaip iSsamiau paaiskinta Europos vieSame vertinimo
protokole, rizikos ir naudos santykis yra palankus rekomenduoti registracijg iSimtinémis sglygomis.
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