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I Poradatel

MH Consulting s.r.o.

I Prezident kongresu

doc. MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.
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Odborny program

Hlavni sal 14:00 - 17:00

I Ustni sdéleni
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|4 Hlavni sal |

14:00-17:00 < | ODBORNY PROGRAM
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni

14.00 - 14.10 - zah4jeni setkani - predstaveni Neuromuskularniho centra Kliniky détské neurologie (doc. Haberlova Jana)

14.10 - 14.30 - algoritmy péce rehabilita¢niho lékare u NM détskych pacientl (Prim. MUDr. Olga Dyrhonova)

14.30 - 14.50 - algoritmy péce pneumologa a specializované sestry u NM détskych pacientd (MUDr. DouSova Tereza a pi. Lenka
Suchankova)

14.50-15.10 - algoritmy péce endokrinologa u NM détskych pacientl (Doc. MUDr. Ondrej Soucek Ph.D.)

15.10 - 15.30 - algoritmy péce spondylochirurga u NM détskych pacient( (MUDr. Michal Barna)

15.30- 15.50 - role fyzioterapeuta u NM détskych pacient(

15.50-16.10 - prestavka

16.10 - 17.00 - diskuze na téma udrzitelnosti chodu centra a vyhledy do budoucna
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LECIVY PRIPRAVEK MODIFIKUJICI PRUBEH
ONEMOCNENI K LECBE OSOB SE SMA SCHVALENY
PRO VSECHNY VEKOVE SKUPINY A VSECHNY TYPY
SMA S PROKAZANOU DLOUHODOBOU UCINNOSTiI
A PRIZNIVYM BEZPECNOSTNIM PROFILEM.

IKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA

Nézev phipravio:Spinraza 12 mginjekin/ roztok. Slodent: Jednainfekin(latvitka oobjemu S miobsahu pnudnersenum
niamicum, ca? adpoviad nusinersenurn 12 mg. ping seznam pomocrich latek e uvedenw SPC Terapeutické indikace:
Plipravek Spinraza je indikovdn k kb spinalni svalové atrofie vzané na dlouhé raménko 5. chiomaozonvu. Davkovanl
a zplisob podani: L&bu phipravkem Spinfaza md zahd)it pouze |ékaf, kery md zhufenost < [cbou spindind svalowd
atrafie. Daparetend ddvka je 12 mg (5 mi) ph jednom podand. L&cka phipravkem Spinraza md bt zahdjena co nejdfive po
dancvent diagndry 4 nasycovacimi ddviam ve dnech 0, 14, 282 63. Udriovad ddvka md byt potom podivina jednou za
4 mésice. Plipravek Spinraza je ueten K Intratekdlnimu podani pamocl lurnbdlni punkce. Létbu md podivat zdravotnicky
pracovnik se zkuSenostm 5 peovadénim lumbdini punkoe. Pripavek Spinaza se poddva prostiednicivim intratekdini
Dolusové Injekce po dobu 1 423 minut 23 pouZitl spinalni anesteticke: jehly. Injekce se nesmd podat do mist na k2|,
kterd vykarupl zndmicy infekce 0 zindtu. Doporufule se, aby se pled poddnim plipravka Spinraza odebral ko objem
cerebeospindinino moku, ktery adpoviad abjemu piipravku Spinaza, ktery ma byt aplikovan. PA poddni pifpravi Spinfaza
millfe byt zapotfebisedace. PR pliprave roztoku plip i Spineaza k intratekainimu podani se musi powdit asepticky postup.
Pokud dojde ke zpaddéni nebo vynechinl nasycowad nebo udriovacl ddvky, md byt pripravek Spinraza poddvin padie
schamatu wvedendm v tabukce 1v (st 4.2 SPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na vou latku nebo na kerukoli
pomacnou ldtki. 2vidStnl upozornén: Lumbdinl punkce; ¥ souvislosts s provedenim lumbalnl punkce existuje fiziko
wifskytu ne2idoucich Gtinkd (napf bolest hlawy, bolest 2ad, rviaceni). Modné obie mahou nastat u velmi miadjch pacientd
a U pactertd s skoliézou. Pro wnadnéni provedend intratzkainia podand plpraviy Spinaza (ze podle uvdden! |Skafe
vt pouZ itf ultrazvaky nebo [infch 2obrazovackch technilk. Tmmbocyiopenie 3 kw%ula(nl abnarmality; Po subkutinnim
niebo ntravendInim padan(jinych antisense oligonuklzotidd byly pozoravdny knaqulacni sbaomality a tombocytopenia
wetné akumi 62k trombocytopenis. Pokud Jé to kinicky indikiedng, doponufuje se pled podanim phipravke Spinraza
provst labaratorni vySettent trombocytd a knagulace. Randlnd iodgita; Po subkutdnnim nebo intravendznim podand jinjch
anttsense ol igonukleotidl byla pozorovina rendini toxbcita. Pokud Je to kiinicky indlkvdno, doporuduje se peowést vydetient
bilkovin v modl Pl pletrvdvajicl 2vidend hlading bikovn v mod se mal 2B dalyl videtheni. Hydmgetalus: V obdobi
po uvedeni pligravku na trh byly u pacientd Idengch nusinersenem hateny phipady komanikupici hydroefalu bez
sounvislost! smeningitidou nebo krvcenim. Nekterim pacientim byla implantovana ventrikuloperitonedinl drend? (shunt).
Princsy a rizika 1Chy nusinersenem u pacientd s ventruloperitaneding drenddi nejsou v soucasnostl 2ndmy a pokralovini
v 14EDé po tamin Zakroky e nutné pedlivé Tedfit Interakee s Jinymi lédvymi pipravky: Nebyly provedeny 23dné
Sudie Interakc. dn i studie naznadily, 2e nusinersen nenl Induktosem ani inhibitorem metabolismu zprostiediovaného
CPA50. dm wamo studie naznadull, 2z praviépodabinost interakcd s nusinersenem kGl kampetia o vazbu na plazmaticks
Diflkostny nabo kompeticls transportény kvaliinhikd transportéed ¢ nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Poddvini
nusinerseni v hotenstyl se 2 preventivnich divodd nedoporuule. Neni Zndma, 2da e nusinersen,metaboliry vylufu)i
do Nidskeha matefskéno midka. Riziko peo kojend novomzence/det nelze vyloudit Na zaklad® posouzent prospésnosti
kasjent pro ditd 4 prospisnost 14Xy pro matku j nuno razhodnout, 2da prerudit kajeni nebo ukandit/plentit poddvint
nusinersenu. Mejsou k dispozict 24dné ddafe o patencidinich deincich na fertiliy u (lovéka. Udinky na schopnost fidit
a obsluhovat straje: Nuunersen nemd Zadng nebo md zanedbatelny vty na schopnost fidir nebo abaluhovat stroje.
Netadoucl deinky: yalmi {asté; bolest hixvy, bolest zad, vracen(. Nenlzdma; meningitida, by persenzitiata, aseptickd
meningitida. U pacentt [&ferych piipravkem Spinraza za pouZitl lumbdini punkee byly zamamendny 2dvainé infekee,
napl. meningitica, Takes? byl hidSen vyskyt knmunikujicmo hydrocefly, aseptick® meningitidy 3 hypersenzithty (napf
angloedém, kopivka a vyrd2ia). Frekvence técho Giinkd nenl zndma. Predavkovani: V plipad? pleddviovini je tieba
poskytnout podplmou lskaitkou padi, vietn® konzultace se devotnicksm pracovniem a dikladného vySetien( kKlinického
vl pacienta. Podminky uchovavani: Uchovdvejte v chiadniice (2°C - 8°0). Cheafte pled mrazem. Uchovdvepe
[rjefcni lahvicku vkrabitee, aby byl piipravek cheanén pled seétem. Ballend: 5mi injekinf latwicka. Jedna injektnd ahvicka
v krabifce. Dritel rozhodnutl o registrad: Biogen Netherlands B, 1171 LP Badhoevedarp, Nzozemsko. Reg.
dislo: EU/1/17/1185/001, Zplsob dhrady a vydeje: Vide] plipravku e vizdn na 1ékafsky pledpls. Plipravek nenf
hirazen 2 prostiedkil vefejného zdrvotniho pojfiténl. Datum revize textu: (1/2022.

2 idame 2dravotnicks pracowniky, aby hlsili jakakol podezfen na nefadouwd dinky. Pled pledepsanim |éa se prosim
seznamte s dplnou informacl o plipravku.

Blogen {Caech Republic) s.ro, Na Pankrici 1683/127, 140 00 Praha 4, tel: 255 706 200, fax: 255 706 219,

wwnet biogen.com.c

> Biogen Biogen (Caech Bepublic) 1.0, Na Pankrdc 1683127, Praha 4, 14000
© el 420 255 706 200, www.biogen.comaz
Blogen-158713, datum plipravy: dnor 2022
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ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA

Nazev pripravku: Spinraza 12mg injekéniroztok. Sledeni: Jednainjekénilahwicka o objemu Sml obsahuje nusinersenum
natricum, cof odpovidd nusinersenum 12 mg. Upln seznam pomocnych litek je uveden v SPC. Terapeutické indikace:
Pipravek Spinraza je indikovén k 1ébé spindini svalové atrofie vzané na diouhé raménko 5. chromozomu. Davkovani a
zpiisob podani: Léthu piipravkem Spinraza md zahdjit pouze |ékaf, ktery md zkuSenosti s 1éebou spindini svalowé atrofie.
Dopornucend davka je 12 mg {5 ml) pi jednom podani. Létba pripravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdfive po stanoveni
diagnézy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14, 28 a 63, Udrfovad dévka md byt potom poddvéna jednou za 4 mésice.
Piipravek Spinraza je urden k intratekdlnimu poddni pomodi lumblni punkee, Lédu ma poddvat adravotnicky pracovik se
husenostmi s provadénim lumbalni punkee. Pripravek Spinraza se podévé prostiednictvim intratekaini bolusowé injekce po
dobu 1 a2 3 minut za pouit spinlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat de mist na ki, kterd vykazuji znamky infekce
i zanétu, Doporucuje se, aby se prad podanim pripravku Spinraza odebral takovi objem cerebrospindiniho moku, kery
odpovidd objemu piipravku Spinraza, kiery md byt aplikovn, Pii podani pipraviu Spinraza miiZe byt zapotiebi sedace. Pi
pipravé reztoku pipravku Spinraza k inratekalnimu podani se musi pousit asepticky postup. Pokud dojde ke zpoédéni nebo
vynechdni nasycovad nebo udriovad daviy, ma bt pripravek Spinraza podavén podle schématu uvedenem v tabulce 1w éast
425PC. Kontraindikace: Hypersenzitivita nalédivou latku nebo na kteroukoli pormonou litku. Zviastni upozoréni:
Lumbadlni punkce: V souvishosti s provedenim lumbdini punkee existuje riziko wyskytu ne2ddoucich ddink (napf bolest hlavy,
bolest zad, zvraceni). Moiné obtife mohou nastatu velmi miadyich pacientia u pacientl se skoliozou. Pro usnadnéni provedeni
intratekaniho podani phipravku Spinraza |ze podie uvdZeni [ékafe zvafit pouditi ultrazvuku nebo jinjch 2obrazovacich technik.
Trombocytopenie a koagulaéni abnomnality: Po subkutannim nebo intravendznim podani jinych antisense oligonukleotidis
byly pazoroviny koaguladni abnormality a trombocytopenie véetné akutni t2ké trombocytopenie. Pokud je to Klinicky
indikoving, doporucuje se pfed pedanim pfipraviu Spinraza provést laboratomi vySetfeni trombaocyt a koagulace. Rendlni
tondcita: Po sublkutdnnim nebo intravendznim podani jingch antisense oligonukleotidd byla pozorovéna rendlni toxdcita. Pokud
Je to Kinicky indikovéne, doponucuje se provést ydetfeni bilkovin v mod. P pretrvavajici zvysené hlading bilkovin v modi se
miaji Zvaiit daléi vySetfeni. Hydrocefalus: ¥ obdobi po uvedeni pfipravku na trh byly u pacient 1écemych nusinersenem hlSeny
piipady kemunikujidho hydmcefalu bez souishosti s meningitidou nebo krvacenim. Nékterym pacientiim byla implantovéna
ventrikuloperitonedlni drendZ (shunt). Fiinosy a rizika lécby nusinersenem u pacientil s ventrikuloperitonedini drenddi nejsou
v souéasnosti zndmy a pokradovdni v 1ébé po tomto zakroku je nutné pedivé zvédit, Interakee s jingmi léGvymi
piipravky: Nebyly provedeny Zidné studie interakd. fn vitro studie naznagily, 22 nusinersen neni indu ktorem ani inhibitorem
metabolismu zprostredkovaného CYPA50. /n wiro studie nagnacuj, e pravdépodobnost interakel s nusinersenem kvili
kompetici o vazbu na plazmatické bilkoviny nebo kompetici s transportéry & kvili inhibidi transportérd je nizkd, Fertilita,
téhatenstvi a kojeni: Podivani nusinersenu v téhatenstvi se z preventivnich dinvodil nedoporucuje. Neni znam, 2da
se nusinersen/metabolity wylucuji do lidského matefského miéka. Riziko pro kojené novomzence/déti nelze vdoudt Na
zikladé posouzeni prosp&nosti kojeni peo dité a prospéSnosti [&cby pro matku je nutno razhodnout, 2da plenudit kojeni
nebo ukondit/prendit podévéni nusinersenu. Nejsou k dispozid 2adné (daje o potencidinich déincich na fertili u dovéka.
Utinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Nusinersen nemé Zidnj nebo ma zanadbatelng vilv na schopnost
fidit nebo obsluhovat stroje. NeZadowel ddinky: Velmi asté: bolest hlavy, bolest zad, zviaceni, Neni mdmo: meningitida,
hypersenzitivita, aseptickd meningitida. U pacentd |écenyich plipravkem Spinraza za pouiti lumbdlni punkce byly
zamamendny zivainé infekee, napt meningitida. TaktéZ byl hlasen vyskyt komunikujicho hydrocefaly, aseptické meningitidy
a hypersenzitivity (napi angioedém, kopfivia a wyrazka). Frekvence téchto tdnki neni mama. Predavkovani: V pripadé
pledavkovani je tieba poskytnout podpdmou Iékarskou péd, wietné konzultace s adravotnickym pracovnikem a dikladného
vyiztfeni Minického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovivejte v chladnice (2 °C - 8 °C). Chrarite pred
mrazem. Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicee, aby byl piipravek dhrdnén pied svétlem. Baleni: Smi injekéni lahvicka.
Jedna injekeni lahwicka v krabicce. Dritel rozhodnuti o registrad: Eiogen Netherlands BN, 1171 LP Badhoevedorp,
Nizozemsko. Reg. islo: EU/1/17/1188/001, Zpdsob dhrady a videje: \ide] piipraviu je vizin na [ékafsky predpis.
Pripravek neni hrazen z prostiedki vefejného zdravoindha pojidténi. Datum revize textu: (11/2022.

Zaddme zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezfeni na nezddouci dtinky. Pred pledepsdnim Iéku se
prosim seznamte s (pinou informaci o pripravku.

Biogen (Czech Republic) s.ro., Na Pankraci 1683/127, 14000 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229,
wwwi_biogen.com.cz

Biogen (Czech Republic) s.ro., Na Pankréci 1683/127, Praha 4, 14000

', B 1 tel-+420 255 706 200, www.biogen.com.cz
I Ogen Biogen-85366, datum pripravy: Unor 2022
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'.:; risdiplam Kontinudlni zlepseni nebo stabilizace motorickych funkci ?
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" ngllim j ﬁ[ilﬁ‘fﬂ ‘u’ﬁ? dﬂ”ﬁfﬂﬁ"ﬂw Pfipravek Evrysdi je indikovan k |é€bé spinalni svalové atrofie (SMA) vazané na dlouhé
: m:m i%.“ﬁﬁwuh ﬁhﬁ gudesien n: raménko 5. chromozomu u pacientd ve véku od 2 mésicl s klinickou diagndzou SMA 1.

nelddoci Gbinky nawwasubd cz/ nahlasti-nezadeuci-ucinek. typu, 2. typu nebo 3. typu nebo s jednou a2 étyimi kopiemi genu SMN2.'



v Ikracena informace o pripravku EVRYSDI 0,75 mg/ml praSek pro peroraini roztok

Utinng latka: risdiplamum Indikace: létba spindlni svalové atrofie (SMA) vézang na dlouhé raménko 5. chromozomu u pacientd ve véku od 2 mésicd s klinickou diagndzou SMA 1. typu, 2. typu nebo 3.
typu nebo s jednou a7 Etyfmi kopiemi genu SAAVZ. Davkavani; Lécba pripravkem Evrysdi md byt zahdjena lakafem se Zkusenostmi s I6chou SMA. Pripravek se poddvd perordlng jednou denné po jidie vidy
pribliang ve stejnou denni dobu. Doparutend denni dévka se stanovi podle veku a télesné hmotnosti pacienta, VEk pacienta 2 mésice a < 2 roky, doporugend denni dévka 0,20 mo/kg. VEk a télesnd hmotnost
pacienta = 2 roky (< 20 ko), doporuGend denni dévka 0,25 mg/kg. Yk atilesnd hmotnost pacienta = 2 roky (= 20 ko), doporutend denni ddvka 5 mg. Pomoené ltky: jeden ml roztoku obsahuje 0,38 mg
natrium-benzodty (E 211) a 2,37 mgisomaltu (E 353). Kontraindikace: Hypersenzitivita na légivou Kitku nebo na kteroukali pomocnau Itku. Upozarnéni: Moind embryofetdlni toxicita: Ve studiich na zviratech
byla zjisténa embryofetdini towicita. Pacienty ve fertilnim vk je tfeba sezndmit s riziky a pacienti musi pouivat vysoce dginnou antikoncepei béhem lé6by a nejména 1 mésic po posledni divce v pripadé Zen
a4 mésice po posledni ddvee v pripadé mul. U pacientek ve fertilnim viku je tFeba pied zahdjenim &by vylouit pipadné tBhotenstvi. MoZné GEinky na muZskou fertilitu: Na zaklad® ddaji ze studii na
nviratech nemaji mufi bihem I65hy 2 4 mésice po posledni divce darovat sperma. Lékové interakee: Risdiplam je metabolizovan primarné jaternimi enzymy flavinmonooxygenazou 1a 3 (FMOT a 3) a také
enzymy cytochromu P450 (CYP) 1A1, 202, 3A4 a 347, Risdiplam neni substritem lidského proteinu mnohogetné Iékové rezistence 1 (MDR1) a je slabym inhibitorem CYP3A. NeZédouci iginky: U pacientd
5 SMA 5 ndstupem v détstvi byly nejastéjsimi neZidoucimi GZinky: pyrexie (54,8 %), vyrdika (23,0 %) a prijem (19.4 %). U pacientd s SMA s pozd@jSim ndstupem byly nejéastéisimi neZidoucimi dtinky
pyrexie (21,7 %), bolest hlavy (20,0 %), prijem (16,7 %) a vyrdika (16.7 %). Tehotenstvi a kjeni: v tehotenstvi a u Zen ve fertilnim viku, kieré nepouZivaji antikancepci, se nedoporucuje pripravek ufivat
Béhem l6chy se nedoporuduje kojit. Baleni pripravku; sklenénd lahvitka obsahuje risdiplamum 60 mg ve 2 g présku pro perordini raztok. Jeden mi rekonstituovaného roztoku obsahuje risdiplamum 0,75 my.
Podminky uchovavani; Rekonstituovany perardlni roztok uchovvejte ve sviské poloze v chiadnitce (2 °C aZ 8 °C). Uchovdvejte v pivodnim obalu, aby byl pipravek chrénén ped svétlem. Datum prvni
registrace 26.3.2021, Datum posledni revize textu: 18.11.2021 Registracni &islo: EU/1/21/1531/001 Viide; Iécivgho pripravku je vézdn na lékafsky predpis. L&Givy pripravek neni hrazen 2 prostiedkd
vefejného zdravotnino pojisténi. Pred predepsanim pripravku se prosim seznamte s dplnym nénim SPC. Daldi informace dostupné na adrese: Roche sro., Futurama Business Park Bld F, Sokolovska 685/ 136,
186 00 Praha 8, telefon 220 382 111, DrZitel rozhodnuti o registraci: Roche Registration GmbH, Némecko. Podrobng informace na hitp:/ /www.ema.europa.eu/. Tento IGhvy pripravek podiéhd dalsimu
sledovani. To umaZni rychlé ziskdni noviich informaci o bezpetnosti. Ziddme 2dravotnické pracovniky, aby hidsil jakakoli podezfeni na neZadouci dSinky na www.sukl.c2/ nahlasit-nezadouci-ucinek.

W' Tento lécivy pripravek podleha dalgimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpetnosti, Zadéme zdravotnické pracovniky, aby il jakakoli podezieni na nezddouci
(iinky na www.sukl.cz/ nahlasit-nezadouci-ucinek.

REFEREMGE: 1. SPC piipravku Ewysdi, datum posledni revize textu 18.11.2021; 2. Oskoui, M. et al, SUNFISH Part 2, MDA Conference 2021;
Roche 5.1.0., Futurama Business Park Bld F, Sokolovskd 685,/ 136f, 186 00 Praha 8, tel.; +420 220 382 117, www.roche.cz MCZ-00002258
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Platinovy partner

('J NOVARTIS I Reimagining Medicine <R 0 c h e>

Zlaty partner

’Biogen,

Dékujeme vsem ziGcastnénym Firmam za podporu této akce



