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Livmarli (clorura de maralixibat)
Prezentare generala a Livmarli si motivele autorizarii medicamentului in UE

Ce este Livmarli si pentru ce se utilizeaza?

Livmarli este un medicament utilizat pentru tratarea pacientilor cu varsta de cel putin 2 luni, cu prurit
colestatic (mancarime intensa cauzata de acumularea de bild) cauzat de sindromul Alagille. De
asemenea, se utilizeaza pentru tratarea pacientilor cu varsta de cel putin 3 luni care au colestaza
intrahepatica familiala progresiva.

Sindromul Alagille si colestaza intrahepatica familiala progresiva sunt boli ereditare in care fierea (un
lichid produs in ficat care ajuta la descompunerea grasimilor) nu se dreneaza in mod corespunzator din
ficat, ducand la acumularea de acid biliar in ficat si sdnge. Unul dintre simptomele acestei acumulari
este pruritul colestatic. Colestaza intrahepatica este asociata cu leziuni progresive ale ficatului si poate
duce la ciroza si insuficienta hepatica in stadiu terminal.

Aceste boli sunt rare, iar Livmarli a fost desemnat ,medicament orfan” (medicament utilizat in boli
rare). Informatii suplimentare cu privire la desemnarile de medicamente orfane sunt disponibile pe
site-ul EMA (sindromul Alagille; colestaza intrahepatica familiald progresiva).

Livmarli contine substanta activa clorura de maralixibat.
Cum se utilizeaza Livmarli?

Tratamentul cu Livmarli trebuie initiat si supravegheat de un medic cu experienta in tratarea bolilor
hepatice precum sindromul Alagille si colestaza intrahepatica familiald progresiva. Medicamentul se
poate obtine numai pe baza de prescriptie medicala.

Livmarli este disponibil sub forma de solutie care se administreaza pe cale orald. Doza depinde de
boala tratatd. In cazul in care pacientul are anumite reactii adverse, poate fi necesara reducerea dozei
sau intreruperea tratamentului. In cazul pacientilor la care boala nu s-a ameliorat dup3 3 luni, medicul
trebuie sa ia in considerare un tratament alternativ.

Pentru informatii suplimentare cu privire la utilizarea Livmarli, cititi prospectul sau adresati-va
medicului dumneavoastra sau farmacistului.
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Cum actioneaza Livmarli?

Substanta activa din Livmarli, clorura de maralixibat, blocheaza actiunea unei proteine numite
transportor apical de acid biliar dependent de sodiu (ASBT), numit si transportor ileal de acid biliar
(IBAT), care ajuta la transportul acizilor biliari din intestin Tnapoi in sange si ficat. Prin blocarea ASBT,
medicamentul reduce cantitatea de acid biliar care este transportata din intestin in ficat. Acest lucru
duce la eliminarea din organism a acidului biliar in exces, reducand astfel acumularea de acid biliar si
ameliorand simptomele pruritului colestatic.

Ce beneficii a prezentat Livmarli pe parcursul studiilor?
Sindromul Alagille

Beneficiile Livmarli au fost evaluate in doua studii principale. in primul studiu, 31 de copii cu varsta
intre 1 si 18 ani cu sindrom Alagille au fost tratati cu Livmarli timp de 18 saptamani, dupa care a fost
evaluat raspunsul la tratament.

Cei 29 de pacienti la care valorile acizilor biliari din sdnge au scazut cu cel putin 50 % dupa
tratamentul initial de 18 saptamani cu acest medicament au primit ulterior fie placebo (un preparat
inactiv), fie Livmarli, timp de 4 saptamani. Rezultatele au aratat ca, la pacientii care au continuat
tratamentul cu Livmarli timp de 4 saptamani, concentratia de acid biliar a continuat sa scada, in timp
ce la cei care au trecut pe tratament cu placebo a crescut semnificativ. Dupa aceasta perioada de

4 saptamani, toti pacientii au primit din nou Livmarli. Cand pacientii care au luat placebo au reluat
tratamentul cu Livmarli, nivelurile lor din sange s-au redus la nivelurile observate anterior cu Livmarli.
Studiul a aratat, de asemenea, ca tratamentul cu Livmarli a ameliorat simptomele de mancarime
asociate cu boala.

in al doilea studiu, care a cuprins 8 copii cu varsta intre 2 luni si mai putin de 1 an, Livmarli nu a fost
comparat cu niciun alt tratament sau placebo. Dupa 13 saptamani de tratament, rezultatele studiului

au aratat ameliorarea simptomelor de mancarime asociate cu boala si reducerea concentratiei de acizi
biliari in sange la acesti pacienti.

Colestaza intrahepatica familiala progresiva

Beneficiile Livmarli au fost evaluate intr-un studiu principal care a cuprins 93 de copii cu varsta intre 1
si 15 ani cu colestaza intrahepatica familiala progresiva. Pacientii au primit Livmarli sau placebo timp
de 26 saptamani, dupa care a fost evaluat raspunsul lor la tratament. Rezultatele au aratat ca pacientii
tratati cu Livmarli au avut o scadere a concentratiei de acid biliar in sange, in timp ce la pacientii
carora li s-a administrat placebo concentratiile de acid biliar nu s-au modificat. De asemenea,
severitatea mancarimilor a scazut mai mult la pacientii care au primit Livmarli, comparativ cu placebo.

Care sunt riscurile asociate cu Livmarili?

Pentru lista completa a reactiilor adverse si a restrictiilor asociate cu Livmarli, cititi prospectul.

La pacientii cu sindrom Alagille, cele mai frecvente reactii adverse asociate cu Livmarli (care pot afecta
mai mult de 1 persoana din 5) sunt diaree si dureri abdominale (de burta). La pacientii cu colestaza
intrahepatica familiald progresiva, diareea poate afecta mai mult de 1 persoana din 5 si poate aparea
durere abdominala la cel mult 1 persoana din 10.
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De ce a fost autorizat Livmarli in UE?

Sindromul Alagille si colestaza intrahepatica familiala progresiva sunt boli care pun viata in pericol, cu
optiuni limitate de tratament. Intrucat ambele boli sunt foarte rare, studiile au fost mici si limitate, dar
Livmarli s-a dovedit eficace in reducerea cantitatii de acid biliar din sangele pacientilor cu colestaza
intrahepatica familiald progresiva si in ameliorarea simptomelor, cum ar fi mancarimea intens3, la
pacientii cu oricare din cele doua boli. Desi datele privind siguranta Livmarli sunt limitate si este
necesar sa se colecteze informatii suplimentare, reactiile adverse observate pana in prezent sunt
considerate acceptabile. Prin urmare, Agentia Europeana pentru Medicamente a hotarat ca beneficiile
Livmarli sunt mai mari decat riscurile asociate si acest medicament poate fi autorizat pentru utilizare
in UE.

Livmarli a fost autorizat in , conditii exceptionale”. Aceasta inseamna ca, din cauza raritatii bolii, nu s-
au putut obtine informatii complete despre Livmarli. In fiecare an, Agentia Europeana pentru
Medicamente va analiza informatiile nou aparute, iar aceasta prezentare generala va fi actualizata,
dupa caz.

Ce informatii se asteapta in continuare despre Livmarli?

Avand in vedere ca Livmarli a fost autorizat in conditii exceptionale, compania care comercializeaza
Livmarli va furniza actualizari anuale cu privire la orice informatii noi referitoare la siguranta si
eficacitatea Livmarli. In plus, compania va efectua un studiu si va prezenta rezultatele lui pentru a
caracteriza mai bine siguranta si eficacitatea pe termen lung ale medicamentului pentru tratamentul
pruritului colestatic la pacienti cu sindrom Alagille si colestaza intrahepatica familiala progresiva.

Ce masuri se iau pentru utilizarea sigura si eficace a Livmarli?

Compania care comercializeaza Livmarli va furniza medicilor materiale care i vor ajuta sa explice
pacientilor cu colestaza intrahepatica familiala progresiva cand si cum sa ia acest medicament si cat de
mult sa ia.

In Rezumatul caracteristicilor produsului si in prospect au fost incluse, de asemenea, recomandari si
masuri de precautie pentru utilizarea sigura si eficace a Livmarli, care trebuie respectate de personalul
medical si de pacienti.

Ca pentru toate medicamentele, datele cu privire la utilizarea Livmarli sunt monitorizate continuu.
Reactiile adverse suspectate raportate pentru Livmarli sunt evaluate cu atentie si sunt luate masurile
necesare pentru protectia pacientilor.

Alte informatii despre Livmarli

Livmarli a primit autorizatie de punere pe piata in conditii exceptionale, valabila pe intreg teritoriul UE,
la 9 decembrie 2022.

Mai multe informatii despre Livmarli se pot gasi pe site-ul agentiei:
ema.europa.eu/en/medicines/human/EPAR/livmarli.

Aceasta prezentare generala a fost actualizata ultima data in 07-2024.
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