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Maapliv (L-alanina, L-arginina, acid L-aspartic, clorhidrat
de L-cisteina monohidrat, acid L-glutamic, glicina, L-
histidina, L-lizina monohidrat, L-metionina, L-fenilalanina,
L-prolina, L-serina, taurina, L-treonina, L-triptofan, L-
tirozina)

Prezentare generala a Maapliv si motivele autorizarii medicamentului in UE

Ce este Maapliv si pentru ce se utilizeaza?

Maapliv este un medicament utilizat pentru tratarea unui episod de decompensare acuta (agravare
bruscad) a bolii urinei cu miros de sirop de artar. Boala urinei cu miros de sirop de artar este o tulburare
ereditara in care organismul nu poate descompune anumite elemente de baza ale proteinelor numite
aminoacizi cu lant ramificat (BCAA), inclusiv leucing, izoleucina si valina. Prin urmare, acesti aminoacizi
se acumuleaza in organism, inclusiv la nivelul creierului, unde leucina, in special, poate duce la leziuni
cerebrale.

Maapliv se utilizeaza la pacientii carora nu li se pot administra aminoacizi fara BCAA pe cale orala sau
printr-o sonda de alimentatie.

Boala urinei cu miros de sirop de artar este rara, iar Maapliv a fost desemnat ,medicament orfan”
(medicament utilizat in boli rare) la 26 octombrie 2018. Mai multe informatii despre medicamentele
desemnate orfane se pot gasi pe site-ul EMA.

Maapliv contine urmatorii aminoacizi ca substanta activa: L-alaning, L-arginina, acid L-aspartic,
clorhidrat de L-cisteina monohidrat, acid L-glutamic, glicind, L-histidind, L-lizina monohidrat, L-
metionind, L-fenilalanina, L-prolind, L-seringd, taurina, L-treonind, L-triptofan, L-tirozina.

Cum se utilizeaza Maapliv?

Maapliv se poate obtine numai pe baza de prescriptie medicald, iar tratamentul trebuie initiat sub
supravegherea unui medic cu experienta in gestionarea terapeutica a bolii urinei cu miros de sirop de
artar.

Medicamentul se administreaza sub forma de perfuzie (picurare) in vena pana cand concentratiile de
leucina revin la normal.

La pacientii care prezinta o agravare severa sau critica a bolii si concentratii foarte mari de leucina,
este posibil ca tratamentul cu Maapliv sa nu fie suficient pentru a reduce concentratiile de leucina si
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pot avea nevoie de alte tratamente, cum ar fi hemodializa sau hemofiltrarea (proceduri de eliminare a
produselor reziduale din sénge).

Pentru informatii suplimentare cu privire la utilizarea Maapliv, cititi prospectul sau adresati-va
medicului dumneavoastra sau farmacistului.

Cum actioneaza Maapliv?

Maapliv contine o solutie de aminoacizi, dar fara BCAA. Cand Maapliv se administreaza pacientului,
organismul utilizeaza aminoacizii pentru a produce proteine, impreuna cu excesul de BCAA care s-a
acumulat din cauza agravarii bruste a bolii. Acest lucru scade concentratia de BCAA din organism,
reducand astfel efectul toxic.

Ce beneficii a prezentat Maapliv pe parcursul studiilor?

Compania a furnizat date din 5 studii publicate in literatura stiintifica. Studiile au cuprins in total 88 de
pacienti cu boala urinei cu miros de sirop de artar si au analizat utilizarea unui amestec de aminoacizi
fara BCAA pentru tratarea agravarii bruste a bolii pe baza nivelurilor ridicate de leucina. Aminoacizii au
fost aceiasi cu cei din Maapliv si au fost administrati fie prin perfuzie, fie pe cale orala sau prin sonda
de alimentatie. Studiile au constatat ca amestecurile de aminoacizi fara BCAA au redus concentratiile
de leucina la normal pana la externarea pacientilor.

Care sunt riscurile asociate cu Maapliv?

Pentru lista completd a reactiilor adverse si a restrictiilor asociate cu Maapliv, cititi prospectul.

Efectele secundare ale amestecurilor de aminoacizi fara BCAA raportate in literatura de specialitate
(care pot afecta cel mult 1 persoana din 100) sunt reactii anafilactice sau anafilactoide (reactie alergica
brusca si severad), hipersensibilitate (reactie alergica), hiperamoniemie (concentratii mari de amoniac in
sange), tromboembolism pulmonar (cheag de sange intr-un vas de sange din plamani),
tromboembolism venos (cheag de sénge intr-o venad), detresa respiratorie (dificultati de respiratie),
valori crescute ale bilirubinei in sange (un produs al descompunerii celulelor rosii din sdnge), valori
crescute ale enzimelor hepatice (un semn de probleme ale functiei ficatului), colestaza (probleme cu
fluxul biliar), colecistita (inflamarea vezicii biliare cauzata de blocarea bilei), colelitiaza (calculi biliari;
bucati intarite de bila la nivelul vezicii biliare), azotemie (valori crescute ale reziduurilor de azot in
sange, un semn de probleme ale functiei rinichilor), tromboflebita la locul perfuziei (inflamatia venei in
care se realizeaza administrarea prin picurare) si iritatie venoasa (iritatia venei in care se realizeaza
administrarea prin picurare).

De ce a fost autorizat Maapliv in UE?

Boala urinei cu miros de sirop de artar este o boala rara cu o nevoie medicald nesatisfacuta. La
momentul autorizarii Maapliv, nu existau medicamente autorizate pentru tratarea bolii in sine sau a
episoadelor de agravare brusca a bolii, care necesita tratament de urgenta. Maapliv este un amestec
gata preparat de aminoacizi fara BCAA care poate fi administrat prin perfuzie. Studiile au aratat ca
aminoacizii fara BCAA, cum ar fi Maapliv, pot readuce la normal nivelul leucinei la pacientii care
prezintd o agravare brusca a bolii. Normalizarea nivelurilor de leucina este o parte importanta a
gestionarii terapeutice a bolii urinei cu miros de sirop de artar. De asemenea, administrarea
medicamentului prin perfuzie ofera un beneficiu pentru pacientii care nu pot primi tratament pe cale
orald sau prin sond3 de alimentatie. In ceea ce priveste siguranta, tratamentul cu aminoacizi féra
BCAA a fost bine tolerat si nu au existat probleme de siguranta pe baza datelor disponibile.
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Maapliv a fost autorizat in ,conditii exceptionale”. Aceasta inseamna ca, din cauza raritatii bolii, nu s-
au putut obtine informatii complete despre Maapliv. Compania trebuie sa furnizeze date suplimentare
despre Maapliv. De asemenea, trebuie sa efectueze un studiu care sa analizeze eficacitatea si siguranta
Maapliv in tratarea episoadelor acute de decompensare la pacientii cu boala urinei cu miros de sirop de
artar. In plus, compania trebuie s furnizeze actualizdri anuale cu privire la orice informatii noi
referitoare la siguranta si eficacitatea medicamentului. In fiecare an, Agentia Europeand pentru
Medicamente va analiza informatiile nou aparute.

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

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

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

Alte informatii despre Maapliv

Maapliv a primit autorizatie de punere pe piata in conditii exceptionale, valabila pe intreg teritoriul UE,
la .

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

Aceasta prezentare generala a fost actualizata ultima data in 06-2025.
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