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Maapliv (L-alanina, L-arginina, kwas L-asparaginowy, L-
cysteiny chlorowodorek jednowodny, kwas L-
glutaminowy, glicyna, L-histydyna, L-lizyna jednowodna,
L-metionina, L-fenyloalanina, L-prolina, L-seryna,
tauryna, L-treonina, L-tryptofan, L-tyrozyna)

Przeglad wiedzy na temat leku Maapliv i uzasadnienie udzielenia pozwolenia
na dopuszczenie do obrotu w UE

Czym jest lek Maapliv i w jakim celu sie go stosuje

Maapliv jest lekiem stosowanym w leczeniu ostrego epizodu dekompensacji (nagtego pogorszenia)

w przebiegu choroby syropu klonowego. Choroba syropu klonowego jest choroba dziedziczng, w ktérej
organizm nie jest w stanie rozktadac niektdrych elementéw budulcowych biatek, tzw. aminokwasow
rozgatezionych (BCAA), w tym leucyny, izoleucyny i waliny. W rezultacie aminokwasy te gromadzg sie
w organizmie, w tym w mozgu, gdzie zwtaszcza leucyna moze prowadzi¢ do uszkodzen.

Lek Maapliv jest przeznaczony dla pacjentdw, ktérzy nie moga otrzymywac aminokwasow
niezawierajacych BCAA doustnie ani przez zgtebnik.

Ze wzgledu na to, ze choroba syropu klonowego jest chorobg rzadko wystepujaca, w dniu 26
pazdziernika 2018 r. lek Maapliv uznano za lek sierocy (lek stosowany w rzadkich chorobach). Wiecej
informacji na temat przyznania statusu leku sierocego mozna znalez¢ na stronie internetowej EMA.

Substancjami czynnymi zawartymi w leku Maapliv sa nastepujace aminokwasy: L-alanina, L-arginina,
kwas L-asparaginowy, L-cysteiny chlorowodorek jednowodny, kwas L-glutaminowy, glicyna, L-
histydyna, L-lizyna jednowodna, L-metionina, L-fenyloalanina, L-prolina, L-seryna, tauryna, L-treonina,
L-tryptofan oraz L-tyrozyna.

Jak stosowa¢ lek Maapliv

Lek wydawany na recepte. Leczenie nalezy rozpoczynac¢ pod nadzorem lekarza majacego
doswiadczenie w prowadzeniu pacjentéw z chorobga syropu klonowego.

Lek podaje sie we wlewie dozylnym (kropléowce) do momentu, gdy stezenie leucyny powrdci do
wartosci prawidtowej.

U pacjentéw z ciezkim lub krytycznym pogorszeniem choroby i bardzo wysokim stezeniem leucyny
podawanie leku Maapliv moze nie wystarczy¢, by zmniejszy¢ ilos¢ tego aminokwasu, i moze by¢
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konieczne zastosowanie innych metod leczenia, takich jak hemodializa lub hemofiltracja (zabiegi
majace na celu usuniecie z krwi produktéw przemiany materii).

Wiecej informacji o sposobie stosowania leku Maapliv znajduje sie w Ulotce dla pacjenta lub udzieli ich
lekarz lub farmaceuta.

Jak dziata lek Maapliv

Lek Maapliv to roztwor aminokwaséw niezawierajacy BCAA. Po podaniu leku Maapliv pacjentowi
organizm wykorzystuje te aminokwasy — wraz z BCAA nagromadzonymi wskutek nagtego pogorszenia
choroby — do wytwarzania biatek. Obniza to stezenia BCAA w organizmie, a tym samym ogranicza ich
toksyczne dziatanie.

Korzysci ze stosowania leku Maapliv wykazane w badaniach

Firma przedstawita dane z pieciu badan opublikowanych w literaturze naukowej. W badaniach
uczestniczyto 88 pacjentdéw z chorobg syropu klonowego, a dotyczyly one oceny zastosowania
niezawierajacej BCAA mieszaniny aminokwasow w leczeniu nagtego pogorszenia choroby
spowodowanego wysokim stezeniem leucyny. Stosowano w nich te same aminokwasy, jak te zawarte
w leku Maapliv, i podawano je we wlewie, doustnie, albo przez zgtebnik. Badania wykazaty, ze przed
opuszczeniem szpitala przez pacjentéw mieszaniny aminokwasow niezawierajace BCAA powodowaty
spadek stezenia leucyny do wartosci prawidtowych.

Ryzyko zwigzane ze stosowaniem leku Maapliv

Petny wykaz dziatan niepozadanych i ograniczen zwigzanych ze stosowaniem leku Maapliv znajduje sie
w Ulotce dla pacjenta.

Opisywane w literaturze dziatania niepozgdane mieszanin aminokwaséw niezawierajgcych BCAA
(mogace wystapi¢ u 1 na 100 pacjentow) to: reakcje anafilaktyczne lub anafilaktoidalne (nagte, ciezkie
reakcje alergiczne), nadwrazliwos¢ (reakcja alergiczna), hiperamonemia (wysokie stezenie amoniaku
we krwi), choroba zakrzepowo-zatorowa ptuc (obecnos$é skrzepu w naczyniu krwionosnym w ptucach),
zylna choroba zakrzepowo-zatorowa (obecnos¢ skrzepu w zyle), niewydolno$¢ oddechowa (trudnosci

w oddychaniu), podwyzszone stezenie bilirubiny (produktu rozpadu krwinek czerwonych) we krwi,
podwyzszone stezenie enzymow watrobowych (objaw zaburzen czynnosci watroby), cholestaza
(problemy z przeptywem zdtci), zapalenie pecherzyka zétciowego (stan zapalny pecherzyka zétciowego
spowodowany zablokowaniem odptywu zdétci), kamica zdétciowa (powstawanie kamieni zétciowych —
stwardniatych fragmentdw zétci w pecherzyku zétciowym), azotemia (wysokie stezenie zawierajacych
azot produktéw przemiany materii we krwi, bedace objawem zaburzonej czynnosci nerek), zakrzepowe
zapalenie zyt w miejscu podania wlewu (stan zapalny zyty, do ktdrej podaje sie kroplowke)

i podraznienie zyty (do ktérej podaje sie kropléwke).

Podstawy dopuszczenia do obrotu leku Maapliv w UE

Choroba syropu klonowego jest chorobg rzadko wystepujaca, a potrzeby medyczne w jej przypadku
pozostajg niezaspokojone. W momencie dopuszczenia leku Maapliv do obrotu nie istniaty leki
dopuszczone do leczenia samej choroby ani epizoddw jej nagtego pogorszenia, ktére wymagaja pilnego
leczenia. Lek Maapliv jest gotowg mieszaning aminokwaséw niezawierajacg BCAA, ktérg mozna
podawac we wlewie. Badania wykazaty, ze aminokwasy niezawierajgce BCAA, jak te zawarte w leku
Maapliv, mogg obnizy¢ stezenie leucyny do wartosci prawidtowych u pacjentéw, u ktérych wystgpito
nagte pogorszenie choroby. Normalizacja stezenia leucyny stanowi istotng czes¢ postepowania
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leczniczego w przypadku choroby syropu klonowego. Podawanie leku we wlewie jest takze korzystne
u pacjentéw, ktérzy nie mogg przyjmowac leczenia doustnie ani przez zgtebnik. Jesli chodzi o
bezpieczenstwo, leczenie aminokwasami niezawierajgcymi BCAA byto dobrze tolerowane, a na
podstawie dostepnych danych nie stwierdzono problemdéw dotyczacych bezpieczenstwa.

Lek Maapliv dopuszczono do obrotu w wyjatkowych okolicznosciach. Wynika to z faktu, ze nie mozna
byto uzyskac¢ petnych informacji o leku Maapliv z uwagi na rzadkie wystepowanie choroby. Firma musi
dostarczy¢ wiecej danych dotyczacych leku Maapliv. Musi ona przeprowadzi¢ badanie oceniajace
skutecznosc¢ i bezpieczenstwo stosowania leku Maapliv w leczeniu epizodéw dekompensacji

u pacjentéw z chorobg syropu klonowego. Firma bedzie réwniez co roku udostepnia¢ nowe informacje
dotyczace bezpieczenstwa i skutecznosci stosowania leku. Co roku Europejska Agencja Lekéw dokona
przegladu wszelkich nowych informacji, ktére bedg dostepne.

Srodki podejmowane w celu zapewnienia bezpiecznego i skutecznego
stosowania leku Maapliv

W celu zapewnienia bezpiecznego i skutecznego stosowania leku Maapliv w Charakterystyce Produktu
Leczniczego i w Ulotce dla pacjenta zawarto zalecenia i srodki ostroznosci przeznaczone dla personelu
medycznego i pacjentéw.

Tak jak w przypadku wszystkich lekéw, dane o stosowaniu leku Maapliv sg stale monitorowane.
Podejrzewane dziatania niepozadane leku Maapliv sg starannie oceniane i podejmowane sg wszelkie
czynnosci konieczne do ochrony pacjentow.

Inne informacje dotyczace leku Maapliv

Lek Maapliv otrzymat pozwolenie na dopuszczenie do obrotu w wyjatkowych okolicznosciach, wazne
w catej UE od dnia .

Dalsze informacje dotyczace leku Maapliv znajdujq sie na stronie internetowej Agencji pod adresem:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Data ostatniej aktualizacji: 06.2025.
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