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Sammanfattning av Maapliv och varfér det ar godkant inom EU

Vad ar Maapliv och vad anvands det for?

Maapliv dr ett lakemedel som anvands fér att behandla akuta dekompensationsepisoder (plétsliga
forsamringar) av lénnsirapsluktsjuka (Maple Syrup Urine Disease, MSUD). Lonnsirapsluktsjuka (MSUD)
ar en arftlig sjukdom som gor att kroppen inte kan bryta ner vissa grenade aminosyror (BCAA) som
utgdr byggstenar i proteiner, daribland leucin, isoleucin och valin. Detta leder till en ansamling av
dessa aminosyror i kroppen, aven i hjarnan, dar framfor allt leucin kan leda till hjarnskador.

Maapliv ar avsett fér patienter som inte kan fa BCAA-fria aminosyror via munnen eller via en
matningssond.

Lonnsirapsluktsjuka (MSUD) ar sallsynt och Maapliv klassificerades som sarlakemedel (ett ldkemedel
som anvands vid sallsynta sjukdomar) den 26 oktober 2018. Mer information om klassificeringen som
sarldkemedel finns p& Europeiska lakemedelsmyndighetens (EMA) webbplats.

Maapliv innehaller féljande aminosyror som aktiv substans: L-alanin, L-arginin, L-asparaginsyra, L-
cysteinhydrokloridmonodhydrat, L-glutaminsyra, glycin, L-histidin, L-lysinmonohydrat, L-metionin, L-
fenylalanin, L-prolin, L-serin, taurin, L-treonin, L-tryptofan, L-tyrosin.

Hur anvands Maapliv?

Maapliv ar receptbelagt och behandling ska inledas under évervakning av en ldkare med erfarenhet av
att behandla l6énnsirapsluktsjuka (MSUD).

Lakemedlet ges som en infusion (dropp) i en ven tills nivderna av leucin har dtergatt till de normala.

For patienter med allvarlig eller kritisk forsamring av sjukdomen och mycket héga nivaer av leucin &r
behandlingen med Maapliv kanske inte tillracklig fér att sénka leucinnivaerna. De kan darfér behéva
andra behandlingar sdsom hemodialys eller hemofiltrering (férfaranden fér att avlagsna
avfallsprodukter frén blodet).

Fér mer information om hur du anvander Maapliv, las bipacksedeln eller tala med lakare eller
apotekspersonal.
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Hur verkar Maapliv?

Maapliv bestdr av en 16sning av aminosyror, men utan grenade aminosyror (BCAA). N&r Maapliv ges till
patienten anvander kroppen aminosyrorna for att bilda proteiner tillsammans med det 6verskott av
grenade aminosyror som har ansamlats pa grund av den plétsligt férvarrade sjukdomen. Detta sédnker
BCAA-nivan i kroppen och minskar darmed deras toxiska effekt.

Vilka fordelar med Maapliv har visats i studierna?

Foéretaget har l&mnat in uppgifter fran fem studier som publicerats i den vetenskapliga litteraturen.
Sammanlagt 88 patienter med l6nnsirapsluktsjuka (MSUD) ingick i studierna som undersokte
anvandningen av en BCAA-fri blandning av aminosyror fér att behandla plétsliga forsamringar av
sjukdomen baserat pa héga leucinnivaer. Aminosyrorna var desamma som i Maapliv och gavs antingen
som infusion eller genom munnen eller matningssonden. Studierna visade att blandningar av BCAA-fria
aminosyror hade sankt leucinnivderna till de normala nar patienterna lamnade sjukhuset.

Vilka ar riskerna med Maapliv?

En fullstédndig forteckning éver biverkningar och restriktioner fér Maapliv finns i bipacksedeln.

Biverkningarna av BCAA-fria blandningar av aminosyror som har rapporterats i litteraturen (kan
forekomma hos upp till 1 av 100 anvandare) ar anafylaktiska eller anafylaktoida reaktioner (plétslig,
allvarlig allergisk reaktion), 6éverkanslighet (allergisk reaktion), hyperammonemi (héga
ammoniaknivaer i blodet), pulmonell tromboembolism (blodpropp i ett blodkérl i lungorna), vends
tromboembolism (blodpropp i en ven), andnéd (andningssvarigheter), forhdjda nivaer av bilirubin i
blodet (en nedbrytningsprodukt fran réda blodkroppar), forhdjda nivaer av leverenzymer (ett tecken
pa problem med leverfunktionen), kolestas (problem med gallflédet), kolecystit (inflammation i
gallbldsan pd grund av instangd galla), kolelitiasis (gallstenar; forhdrdnade bitar av galla i gallbldsan),
azotemi (hoga nivaer av restprodukter av kvéve i blodet, ett tecken pa njurproblem), tromboflebit vid
infusionsstallet (inflammation i den ven som mottar droppet) och vends irritation (irritation i den ven
som mottar droppet).

Varfor ar Maapliv godkant i EU?

Lénnsirapsluktsjuka (MSUD) &r en sallsynt sjukdom med ett icke tillgodosett medicinskt behov. Vid
tidpunkten for godkdnnandet av Maapliv fanns det inga lakemedel som var godkanda for behandling av
sjukdomen i sig eller episoder av plétslig férsamring av sjukdomen som kraver akut behandling.
Maapliv &r en fardig blandning av BCAA-fria aminosyror som kan ges genom infusion. Studier har visat
att BCAA-fria aminosyror som Maapliv kan sénka leucinnivan till det normala fér patienter vars
sjukdom plétsligt forsdmras. Normalisering av leucinnivaderna &r en viktig del av behandlingen av
I6nnsirapsluktsjuka (MSUD). Att ge lakemedlet genom infusion innebér ocksd en fordel for patienter
som inte kan ta behandlingen genom munnen eller matningssonden. Vad galler sakerheten tolererades
behandlingen med BCAA-fria aminosyror vél och det fanns inga sikerhetsproblem baserat pa de
tillgangliga uppgifterna.

Maapliv har godkants i enlighet med reglerna om “godkannande i undantagsfall”. Detta innebar att det
inte varit méjligt att fa fullstandig information om Maapliv eftersom sjukdomen &r séllsynt. Féretaget
maste lamna in ytterligare uppgifter om Maapliv. Féretaget maste utféra en studie som undersoker
Maaplivs effekt och sakerhet vid behandling av akuta dekompensationsepisoder hos patienter med
I6nnsirapsluktsjuka (MSUD). Féretaget kommer ocksa att lamna in &rliga uppdateringar om eventuell
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ny information om lakemedlets sakerhet och effekt. EMA kommer att granska ny information om
produkten varje ar.

Vad gors for att garantera saker och effektiv anvandning av Maapliv?

Rekommendationer och forsiktighetsatgarder som halso- och sjukvardspersonal och patienter ska
iaktta for saker och effektiv anvéandning av Maapliv har tagits med i produktresumén och bipacksedeln.

Liksom for alla l1dkemedel 6vervakas de vetenskapliga uppgifterna fér Maapliv kontinuerligt. Misstankta
biverkningar som har rapporterats fér Maapliv utvarderas noggrant och nédvandiga atgarder vidtas for
att skydda patienterna.

Mer information om Maapliv

Den [datum] beviljades Maapliv ett godkannande for férsaljning i enlighet med reglerna om
"godkannande i undantagsfall” som galler i hela EU.

Mer information om Maapliv finns pd EMA:s webbplats:
ema.europa.eu/medicines/human/EPAR/maapliv.

Denna sammanfattning uppdaterades senast 06-2025.
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