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Maapliv (L-alanin, L-arginin, kyselina L-aspagova, L-
cysteinium-chlorid, monohydrat, kyselina L-glutamova,
glycin, L-histidin, L-lyzin, monohydrat, L-metionin, L-
fenylalanin, L-prolin, L-serin, taurin, L-treonin, L-
tryptofan, L-tyrozin)

Prehlad o lieku Maapliv a preco bol povoleny v EU

€o je liek Maapliv a na ¢o sa pouziva?

Maapliv je liek, ktory sa pouziva na lieCbu epizodédy akutnej dekompenzacie (nahleho zhorsenia)
choroby javorového sirupu. Choroba javorového sirupu je dedi¢na porucha, pri ktorej telo nie je
schopné rozkladat urcité stavebné bloky proteinov znamych ako aminokyseliny s rozvetvenym
retazcom (BCAA) vratane leucinu, izoleucinu a valinu. V dbésledku toho sa tieto aminokyseliny hromadia
v tele, a to aj v mozgu, kde najmé leucin méze viest k poskodeniu mozgu.

Liek Maapliv je uréeny na pouZitie u pacientov, ktori nemézu dostavat aminokyseliny bez BCAA cez
Usta alebo pomocou hadi¢ky na kfmenie.

Choroba javorového sirupu je zriedkava, a preto bol liek Maapliv 26. oktébra 2018 oznacdeny za tzv.
liek na ojedinelé ochorenia. DalSie informéacie o oznaceni lieku za liek na ojedinelé ochorenia sa
nachadzaju na webovej strédnke agentiry EMA.

Liek Maapliv obsahuje ako liecivo tieto aminokyseliny: L-alanin, L-arginin, kyselina kyselina L-
asparagova, L-cysteinium-chlorid, monohydrat, kyselina L-glutamova, glycin, L-histidin, L-lyzin,
monohydrat, L-metionin, L-fenylalanin, L-prolin, L-serin, taurin, L-treonin, L-tryptofan, L-tyrozin.

Ako sa liek Maapliv pouziva?

Vydaj lieku Maapliv je viazany na lekarsky predpis a lie¢ba sa ma zacdat pod dohladom lekara, ktory ma
skusenosti s liecbou choroby javorového sirupu.

Liek sa podava formou inflzie (na kvapkanie) do zily, kym sa hladina leucinu nevrati na normalnu
Uroven.

U pacientov so zavaznym alebo kritickym zhorSenim ochorenia a velmi vysokou hladinou leucinu liecba
liekom Maapliv nemusi byt dostato¢na na znizenie hladiny leucinu a mozno budl potrebovat int lie¢bu,
ako je hemodialyza alebo hemofiltracia (postupy na odstranenie odpadovych produktov z krvi).

Official address Domenico Scarlattilaan 6 e 1083 HS Amsterdam e The Netherlands
Address for visits and deliveries Refer to www.ema.europa.eu/how-to-find-us
Send us a question Go to www.ema.europa.eu/contact Telephone +31 (0)88 781 6000 An agency of the European Union

© European Medicines Agency, 2025. Reproduction is authorised provided the source is acknowledged.


http://www.ema.europa.eu/how-to-find-us
http://www.ema.europa.eu/contact
https://www.ema.europa.eu/en/medicines/human/orphan-designations/eu-3-18-2076

Viac informacii o pouzivani lieku Maapliv si precitajte v pisomnej informacii pre pouzivatela alebo
kontaktujte svojho lekara alebo lekarnika.

Akym sposobom liek Maapliv Gcinkuje?

Liek Maapliv pozostava z roztoku aminokyselin, ale bez BCAA. Ked' sa pacientovi poda liek Maapliv, telo
pouziva aminokyseliny spolu s nadbyto¢nymi BCAA, ktoré sa nahromadili v dosledku nahleho zhorsenia
ochorenia, na tvorbu proteinov. Tym sa znizuje hladina BCAA v tele, ¢im sa znizuje ich toxicky ucinok.

Aké prinosy lieku Maapliv boli preukazané v stadiach?

Spoloénost poskytla Udaje z piatich $tidii uverejnenych vo vedeckej literatlre. Na tychto $tidiach sa
zUcastnilo celkovo 88 pacientov s chorobou javorového sirupu a skimalo sa pouzitie zmesi
aminokyselin bez BCAA na lie¢bu nahleho zhorSenia choroby na zéklade vysokych hladin leucinu.
Aminokyseliny boli rovnaké ako v lieku Maapliv a podavali sa bud’ vo forme infuzie, Ustami alebo
pomocou hadi¢ky na kfmenie. V studiach sa zistilo, Ze zmesi aminokyselin bez obsahu BCAA zniZili
hladinu leucinu na normalnu Uroven v cCase, ked' pacienti opustili nemocnicu.

Aké rizika sa spajaju s pouzivanim lieku Maapliv?

Zoznam vsetkych vedlajsich uc¢inkov pozorovanych pri pouzivani lieku Maapliv a zoznam vsetkych
obmedzeni sa nachadza v pisomnej informacii pre pouzivatela.

Vedlajsie Uc¢inky zmesi aminokyselin bez BCAA uvedené v literatlre (ktoré mozu postihnut az 1 osobu
zo 100) su anafylaktické alebo anafylaktoidné reakcie (ndhla zavazna alergickd reakcia), precitlivenost
(alergicka reakcia), hyperamonémia (vysoka hladina amoniaku v krvi), plicna tromboembdlia (krvna
zrazenina v krvnej cieve v plticach), vendzna tromboembdlia (krvna zrazenina v Zile), respiracna tieser
(problémy s dychanim), zvysena hladina bilirubinu v krvi (produkt rozpadu ¢ervenych krviniek),
zvySena hladina pecenovych enzymov (priznak problémov s prietokom zICe), cholestaza (zapal zl¢nika
spbésobeny zachytenym zl¢nikom), cholelitidza (zl¢nikové kamene; tvrdené kisky ZI¢e v zZI¢niku),
azotémia (vysoka hladina dusikatych odpadovych produktov v krvi, priznak problémov s funkciou
obliciek), tromboflebitida v mieste podania infazie (zapal zily, do ktorej sa liek podava kvapkanim)

a zilové podrazdenie (podrazdenie Zily, do ktorej sa liek podava kvapkanim)

Preco bol liek Maapliv povoleny v EU?

Choroba javorového sirupu je zriedkavé ochorenie, pri ktorom nebola naplnena lieCebna potreba. V
Case povolenia lieku Maapliv neboli povolené Ziadne lieky na lieCcbu samotnej choroby ani na lieCbu
epizdd nahleho zhorsenia choroby, ktoré si vyzaduju naliehavu liecbu. Liek Maapliv je hotova zmes
aminokyselin bez obsahu BCAA, ktord sa mdze podavat infUziou. V $tudidch sa preukazalo, Ze
aminokyseliny, ktoré neobsahuji BCAA, ako je liek Maapliv, mdzu znizit hladinu leucinu spat na
normalnu Uroven u pacientov, u ktorych doslo k ndhlemu zhorSeniu choroby. Normalizécia hladiny
leucinu je dbleZitou sudastou riadenia choroby javorového sirupu. Poddvanie lieku formou inflzie je
prinosom aj pre pacientov, ktori liek nemdZu dostavat peroraine alebo pomocou hadi¢ky na kfmenie.
Pokial ide o bezpecnost, lie¢ba aminokyselinami bez obsahu BCAA bola dobre tolerovana a na zaklade
dostupnych Gdajov neexistovali Ziadne bezpec¢nostné obavy.

Liek Maapliv bol povoleny za tzv. mimoriadnych okolnosti. To znamena, ze kvéli zriedkavosti tejto
choroby nebolo mozné ziskat vsetky informacie o lieku Maapliv. Spolo¢nost musi predlozit dalSie Gdaje
o lieku Maapliv. Musi uskutoénit $tadiu zameranu na Gc¢innost a bezpeénost lieku Maapliv pri lie¢be
akutnych dekompenzaénych epizéd u pacientov s chorobou javorového sirupu. Spolo¢nost bude tiez
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kazdoroéne poskytovat aktualne informacie o vSetkych novych informaciach tykajlcich sa bezpe¢nosti
a ucinnosti lieku. Eurdpska agentura pre lieky kazdy rok preskima vsetky nové informacie, ktoré su k
dispozicii.

Aké opatrenia sa prijimaji na bezpecné a Gucinné pouzivanie lieku Maapliv?
Na bezpecné a ucinné pouzivanie lieku Maapliv boli do sihrnu charakteristickych vlastnosti lieku

a pisomnej informacie pre pouzivatela zahrnuté odporucania a opatrenia, ktoré maju zdravotnicki
pracovnici a pacienti dodrziavat.

Tak ako pri vSetkych liekoch, aj Udaje o pouzivani lieku Maapliv sa neustale kontroluju. Podozrenia na
vedlajsie ucinky hlasené pri lieku Maapliv sa dokladne hodnotia a zabezpecuju sa akékolvek
nevyhnutné kroky na ochranu pacientov.

Dalsie informacie o lieku Maapliv

Lieku Maapliv bolo dfa za mimoriadnych okolnosti udelené povolenie na uvedenie na trh platné v celej
EU.

Dalsie informécie o lieku Maapliv sa nachadzaju na webovej stranke agentury:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Posledna aktualizacia tohto suhrnu: 06-2025.
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