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Maapliv (L-alanins, L-arginins, L-aspartamskabe, L-
cisteina hidrohlorida monohidrats, L-glutaminskabe,
glicins, L-histidins, L-lizina monohidrats, L-metionins, L-
fenilalanins, L-prolins, L-serins, taurins, L-treonins, L-
triptofans, L-tirozins)

Maapliv parskats un kapéc tas ir registrétas ES

Kas ir Maapliv un kapeéec tas lieto?

Maapliv ir zales, ko lieto klavu sirupa urina slimibas akitas dekompensacijas epizodes (peksna
pasliktinasanas) arstésanai. Klavu sirupa urina slimiba ir iedzimta slimiba, kuras gadijuma organisms
nespéj sadalit dazus olbaltumvielu pamatelementus, ko dévé par sazaroto k&zu aminoskabém (BCAA),
tostarp leicinu, izoleicinu un valinu. Rezultata Sis aminoskabes uzkrajas organisma, tostarp smadzenés,
kur jo Tpasi leicins var izraisit smadzenu bojajumus.

Maapliv ir paredzétas pacientiem, kuri nevar sanemt no BCAA brivas aminoskabes iekskigi vai caur
barosanas cauruliti.

Klavas sirupa urina slimiba ir reta slimiba, un 2018. gada 26. oktobri Maapliv tika pieskirts reti
sastopamu slimibu arstéSanai paredzétu zaju statuss. Sikaka informacija par retu slimibu arstésanai
paredzeto zalu statusa pieskirSanu ir atrodama EMA timekla vietné.

Maapliv sastava ka aktivas vielas ir $adas aminoskabes: L-alanins, L-arginins, L-aspartamskabe, L-
cisteina hidrohlorida monohidrats, L-glutaminskabe, glicins, L-histidins, L-lizina monohidrats, L-
metionins, L-fenilalanins, L-prolins, L-serins, taurins, L-treonins, L-triptofans, L-tirozins.

Ka lieto Maapliv?

Maapliv var iegadaties tikai pret recepti, un arstésana jasak tada arsta uzraudziba, kuram ir pieredze
klavu sirupa urina slimibas arstésana.

Zales ievada inflzijas veida (pa pilienam) véna, lidz leicina limenis ir atjaunojies normala limeni.

Pacientiem ar smagu vai kritisku slimibas progreséSanu un |oti augstu leicina llmeni arstésana ar
Maapliv var nebit pietiekama, lai samazinatu leicina limeni, un viniem var bt nepiecieSama cita
arstésana, pieméram, hemodialize vai hemofiltracija (procediiras atkritumvielu izvadiSanai no asinim).
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Papildu informaciju par Maapliv lietoSanu skatiet zalu lietoSanas instrukcija vai jautajiet arstam vai
farmaceitam.

Ka Maapliv darbojas?

Maapliv sastav no aminoskabju skiduma, kura sastava nav BCAA. Kad pacientam ievada Maapliv,
organisms izmanto aminoskabes, lai sintezétu olbaltumvielas, ka ari liekas BCAA, kas uzkrajusas Iidz ar
péksnu slimibas progresésanu. Tas pazemina BCAA limeni organisma, tadéjadi samazinot to toksisko
iedarbibu.

Kadi Maapliv ieguvumi atklati petijumos?

Uznémums shiedza datus no pieciem pétijumiem, kas publicéti zinatniskaja literatura. Pétijumos bija
iesaistiti kopuma 88 pacienti ar klavu sirupa urina slimibu, un tika p&tita BCAA nesaturoSa aminoskabju
maisijuma izmantosana, lai arstétu péksnu slimibas uzliesmojumu, kura pamata ir augsts leicina
[imenis. Aminoskabes bija tadas pasas ka Maapliv sastava esoSas un tas tika ievaditas vai nu inflizijas
veida, vai ari perorali, vai ar barosanas cauruliti. PEtTjumos tika konstatéts, ka, pacientiem atstajot
slimnicu, aminoskabju maisijumi, kas nesatur BCAA, samazinaja leicina limeni lidz normalam [imenim.

Kads risks pastav, lietojot Maapliv?

Pilnu visu zinoto blakusparadibu un ierobezojumu sarakstu, lietojot Maapliv, skatit zalu lietoSanas
instrukcija.

LiteratlQira aprakstitas BCAA nesaturoSu aminoskabju maisijumu blakusparadibas (kas var skart lidz 1
no 100 cilvékiem) ir anafilaktiskas vai anafilaktoidas reakcijas (peksna, smaga alerdiska reakcija),
paaugstinata jutiba (alergiska reakcija), hiperamonémija (augsts amonjaka limenis asinis), plausu
trombembolija (asins receklis asinsvada plausas), venoza trombembolija (asins receklis véna),
respiratorais distress (apgritinata elposana), paaugstinats bilirubina (sarkano asinskermenisu
noardiSanas produkts) [Tmenis asinis, paaugstinats aknu enzimu l[imenis (aknu darbibas trauc&jumu
pazime), holestaze (zults pliismas trauc&jumi), holecistits (Zultspsla iekaisums, ko izraisa Zultscelu
nosprostojums), holelitiaze (Zultsakmeni; saciet&jusi zults gabali Zultspisli), azotémija (augsts slapekla
atkritumu lImenis asinis, kas liecina par nieru darbibas traucéjumiem), inflizijas vietas tromboflebits
(vénas, kura ievadita sistéma, iekaisums) un vénu kairinajums (vénas, kura ievadita sistéma,
kairinajums).

Kapéc Maapliv ir registretas ES?

Klavu sirupa urina slimiba ir reta slimiba ar neapmierinatam mediciniskam vajadzibam. Maapliv
redistracijas laika nebija registrétas zales, lai arstétu vai nu pasu slimibu, vai slimibas péksnas
progresésanas epizodes, kam nepiecieSama steidzama arstéSana. Maapliv ir lietoSanai gatavs BCAA
nesaturosu aminoskabju maisijums, ko var ievadit inflizijas veida. P&tijumos ir pieradits, ka BCAA
nesaturosas aminoskabes, pieméram, Maapliv, var samazinat leicinu lidz normalam limenim
pacientiem, kuriem novérota slimibas péksSna progresésana. Leicina limena normalizéSana ir svariga
klavu sirupa urina slimibas kontrolésanas dala. Zalu ievadiSana ar inflziju sniedz ari ieguvumu
pacientiem, kuri nevar lietot zales iekskigi vai caur barosanas cauruliti. No droSuma viedokla terapija
ar aminoskabém, kas nesatur BCAA, bija labi panesama, un, pamatojoties uz pieejamajiem datiem,
nebija nekadu bazu par zalu droSumu.

Maapliv ir registrétas “iznémuma karta”. Tas nozimg&, ka sakara ar Sis slimibas retumu nav bijis
iespéjams ieglt pilnigu informaciju par Maapliv. Uznémumam ir jaiesniedz papildu dati par Maapliv.
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Tam javeic pétijums par Maapliv efektivitati un droSumu, arstéjot akiitas dekompensacijas epizodes
pacientiem ar klavu sirupa urina slimibu. Uznémums ari katru gadu atjauninas jebkadu informaciju,
kas saistita ar zaJu droSumu un efektivitati. Katru gadu Eiropas Zalu agentlra parskatis visu pieejamo
jaunako informaciju.

Kas tiek darits, lai garantéetu drosu un efektivu Maapliv lietosanu?

Zalu apraksta un lietoSanas instrukcija ietverti ieteikumi un piesardzibas pasakumi, kas jaievéro
veselibas apriipes specialistiem un pacientiem, lai garantétu drosu un efektivu Maapliv lietosanu.

Tapat ka par visam zalém, dati par Maapliv lietosanu tiek pastavigi uzraudziti. Zinotas ar Maapliv
lietoSanu saistitas iespéjamas blakusparadibas tiek rlpigi izvértétas, un tiek veikti visi pacientu
aizsardzibai nepiecieSamie pasakumi.

Cita informacija par Maapliv

Arkartas apstaklos Maapliv sanéma redistracijas apliecibu, kas deriga visa ES.

Sikaka informacija par Maapliv ir atrodama adentiras timekla vietné:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.
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