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Detailni program k dispozici pouze online

QR kod na Vasi jmenovce

Program, objednané sluzby a instrukce naleznete po nascenovani QR kédu na Vasi jmenovce.

Webové stranky akce

Oficalni stranky akce na www.mhconsulting.cz.

QR kod nize

Program naleznete po nascenovani QR koédu nize:
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Patek

|4 Hlavni sal |

08:30-09:00 < | ZAHAJENI '
Q Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni

Doc. MUDr. Pavlina Danhofer, Ph.D. a prim. MUDr. Ondrej Horak

©

09:00-10:30 DOPOLEDNi PROGRAM | (MODERUJE DOC. MUDR. PAVLINA DANHOFER, PH.D.)

9 Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni

Cesta pacientu s regresem. doc. MUDr. Pavlina Danhofer, Ph.D. (15°)
Motoricky regres MUDr. Katerina Slabd (12 '+3)

Autisticky regres MUDr. Lenka Knedlikova (12 +3)

DMO vs. Expy MUDr. Patricia Muzlayova (12 "+3)

Progrese spasticity MUDr. Katarina Ceskd, Ph.D. (12 '+3)

23

KAVOVA PRESTAVKA
Q Hlavni sal 1. patro | Coffee Break

10:30-11:00

d

11:00-12:30 < | DOPOLEDNi PROGRAM Il (MODERUJE MUDR. LENKA JURIKOVA)
Q Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni

Cesta pacientu s podezienim na nervosvalové onemocnéni. MUDr. Lenka

Jurikova (15°)

DMD a lécba MUDr. Ondrej Havlin (12 "+3)

SMA a léc¢ba Evrysdi/Zolgensma MUDr. Lenka Jurikovd (12 °+3)

SMA a lécba Spinraza MUDr. Sdra Sladkova (12 “+3)

Lécba a kompenzacéni pomucky — pohled revizniho |ékarfe MUDr. Zdenka Badlintovd, revizni lékar VZP (12 +3)

2

12:30-13:45 <& | TEPLY BUFET
Q Hlavni sal 1. patro | Coffee Break



Patek

|4 Hlavni sal |

13:45-15:15 < | ODPOLEDNi PROGRAM | (MODERUJE PRIM. MUDR. ONDREJ HORAK)
Q Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni

Koncept epileptochirurgického programu. prim. MUDr. Ondrej Hordk (15°)
Lezionalni resekce MUDr. Michal Ryzi, Ph.D. (12 "+3)

Nelezionalni resekce prim. MUDr. Ondrej Hordk (12 “+3)

Funkéni hemisferektomie MUDr. Eva Stépdnovd (12 “+3)

VNS. MUDr. Martin Machdcek (12 '+3)

ODPOLEDNi PROGRAM I
Q Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni

©

15:15-16:00

INTERAKTIVNi PANELOVA DISKUZE VSECH UCASTNIKU (moderuji: doc. MUDr. Hana Oslejskovd, PhD., MUDT. Petra Handkovd,
MUDr. Kldra Spanélova)

Pohled terénnich specialisty na silna a slaba mista nastaveného systému péce, konkrétni pripady z praxe aneb co viechno
jesté spolec¢né mizeme zlepsovat.

ZAKONCENi PROGRAMU
Q Hlavni sal 1. patro | Ustni sdéleni
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16:15-17:45 > | KAVA
Q Hlavni sal 1. patro | Obéd
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DATA Z KLINICKYCH STUDII A REALNE KLINICKE PRAXE
LEKU SPINRAZA™ PROKAZUJi, ZE MOZNE JE ViCE"2

IS POSSIBLE

* Mozné je vice

SPINRAZA™ POMAHA PACIENTUM DOSAHNOUT
VICE v porovnani s kontrolni skupinou a pfirozenym
pribéhem onemocnéni.” 2™

** Pripravek SPINRAZA™ prokazal v randomizovanyich kontrolovanyich studiich klinicky a statisticky vyjznamné zlepseni motorickych funkci
v porovnani s kontrolni skupinou.' V' podpirnych studifch a studiich z redlné klinické praxe se presymptomatict détstii dospélf pacienti
vyznamne zlepsili v porovnani s pfirozenym priibéhem enemocneni. Jednotlive vysledky se mohou lisit v zavislosti na zavaznosti
onemocneni a délce lécby. "

Reference: 1. SPC Spinraza, datum revize textu 05/2024. 2. Coratti G, et al. Orphanet J Rare Dis. 2021;16:430.
SMA = spindInf svalova atrofie.

Obrézky jsou inspirovany podobou skutecnych
lidi Zijicich se spindlnf svalovou atrofii a slouzi
pouze pro ilustraci.

%) SPINRAZA

= . |
Biogen. (nusinersen) grgeuse

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRiPRAVKU SPINRAZA

Nazev pripravku: Spinraza 12 mq injekcni roztok. SloZeni: Jedna injekcni lahvicka o objemu 5 ml obsahuje
sodnou sl nusinersenu odpovidajici 12 mg nusinersenu. Uplny seznam pomocnyich latek je uveden v SPC.
Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovan k I€bé spindini svalové atrofie vdzané na dlouhé
raménko 5. chromozomu. Davkovani a zpiisob podani: Lécbu pipravkem Spinraza md zahdjit pouze Iékar,
ktery md zkuenosti s 1échou spindlni svalové atrofie. Doporucend davka je 12 mg (5 ml) pfi jednom podani. Lé&ba
pfipravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdfive po stanoveni diagndzy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14,
283 63. UdrZovaci davka md byt potom podavéna jednou za 4 mésice. Pripravek Spinraza je urcen k intratekalnimu
podanf pomocf lumbélni punkee. Lécbu mé podavat zdravotnicky pracovnik se zkusenostmi s provadénim lumbalni
punkce. Pfipravek Spinraza se poddva prostednictvim intratekélni bolusové injekce po dobu 1az 3 minut za pouziti
spinalni anesteticke jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiizi, kterd vykazujiznamky infekce i zanétu. Doporucuje
se, aby se pfed podanim pfipravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospinalniho moku, ktery odpovida objemu
pfipravku Spinraza, ktery ma byt aplikovan. Pii podani pfipravku Spinraza mlize byt zapotiebi sedace. Pfi pfipravé
roztoku pfipravku Spinraza k intratekdlnimu padani se musi pouzit asepticky postup. Pokud dojde ke zpozdéni nebo
vynechani nasycovac nebo udrzovad davky, ma byt pripravek Spinraza podavan podle schématu uvedeném v tabulce
1 ¢sti 4.2 5PC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou ldtku nebo na kieroukoli pomocnou ldtku. Zviastni
upozornéni: Lumbdlni punkce: V souvislosti s provedenim lumbalni punkee existuje riziko wyskytu nezadoucich
Ucinkdi (napf. arachnoiditida, bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). Mozné obtize mohou nastat u velmi mladych
pacientli a u pacientd se skolidzou. Pro usnadnéni provedenf intratekéintho podani pripravku Spinraza lze podle
uvazeni Iékafe zvézit pouziti ultrazvuku nebo jinjch zobrazovacich technik. V pfipadg podezieni na arachnoiditidu
Je tfeba provest vysetreni pomoci magneticke rezonance za ticelem potvrzeni arachnoiditidy a rozsahu zanétu. Po
potvrzen arachnoiditidy |ze misto vpichu pouzit az po vyloucenf lokéiniho zanétu. Trombocytopenie a koagulacni
abnormality: Po subkutannim nebo intravendznim poddni jinjch antisense oligonukleotidd byly pozerovdny
koagulacni abnormality a trombocytopenie véetné akutni tezké trombocytopenie. Pokud je to klinicky indikovéno,
doporucuje se pfed podanim pfipravku Spinraza provést laboratomi vysetfeni trombocytd a koagulace. Rendlni
toxicita: Po subkutdnnim nebo intravendznim podani jinych antisense oligonukleotidd byla pozorovéna rendini
toxicita. Pokud je to Klinicky indikovano, doporucuje se provést vysetfeni bilkovin v modi. PFi pretrvavajici zvjsené
hladiné bilkovin v moti se majf zvazit dalsi vySeteni. Hydrocefalus: V obdobi po uvedeni pfipravku na trh byly
u pacienttl 1éenych nusinersenem hlaseny pfipady komunikujictho hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo
krvacenim. Nekterym pacientlim byla implantovana ventrikuloperitonealni drenaz (shunt). Pfinosy a rizika lécby
nusinersenem u pacient(i s ventrikuloperitonedlni drendzi nejsou v soucasnosti znamy a pokracovani v 1écbé po
tomto zakroku je nutné peclivé zvazit. Interakee s jinymi lécivymi piipravky: Nebyly provedeny 7adné studie
interake. In vitro studie naznacily, Ze nusinersen nenf induktorem ani inhibitorer metabolismu zprostfedkevaného
CYP450. In vitro studie naznacuji, ze pravdépodobnost interake s nusinersenem kvili kompetici o vazbu na
plazmatické bilkoviny nebo kompetici s transportéry & kvilli inhibid transportérd je nizké. Fertilita, téhotenstvi
a kojeni: Podavani nusinersenu v téhotenstvi se z preventivnich divod nedoporucuje. Neni znamo, zda se
nusinersen/metabolity vylucuji do lidského matefského mléka. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloucit.
Na zakladg posouzeni prospésnosti kojeni pro dité a prospéSnosti Iécby pro matku je nutno rozhodnout, zda prerusit
kojenf nebo ukencit/pierusit poddvanf nusinersenu. Nejsou k dispozici Zadné idaje o potencidlnich cincich na fertilitu
u cloveka. Ucinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Nusinersen nema zadny nebo ma zanedbatelny
vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. NeZadouci tcinky: Velmi casté: bolest hlavy, bolest zad, zvraceni.
Neni zndmo: meningitida, hypersenzitivita, aseptickd meningitida, arachneiditida. PFedavkovani: V pfipadé
preddvkovéni je tfeba poskytnout podptirnou Iekarskou pédi, véetné konzultace se zdravotnickym pracovnikem
adtikladného vyseteni klinickeho stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovévejte v chladnicce (2 °C- 8 °C).
(hrarite ped mrazem. Uchovévejte injekénf lahvicku v krabicce, aby byl pfipravek chranén pfed svétlem. Baleni: 5ml
injekeni lahvicka. Jedna injekénf lahvicka v krabicce. Drzitel rozhodnuti o registraci: Biogen Netherlands B.V,,
1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. cislo: EU/1/17/1188/001. Zpiisob tihrady a vydeje: Vydej pripravku
je vézdn na lékafsky predpis. Pfipravek je pIné hrazen z prostiedki vefejného zdravotniho pojiténi jako zvlast tovany
|éCivy pripravek (ZULP). Datum revize textu: 05/2024.

Zadame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakoli podezieni na nezadouc Gcinky. Pred predepsanim léku se
prosim seznamte s (plnou informaci o pripravku.

Biogen (Czech Republic) s.ro., Na Pankraci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, www.biogen.com.cz

Biogen (Czech Republic) s.r.o., Na Pankrdci 1683/127, Praha 4, 140 00, tel.: +-420 255 706 200, www.biogen.com.cz
Biogen-209938, srpen 2024



W Tento écivy pripravek podléha dalSimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novyich informaci o bezpecnosti.
Ladame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakoli podezieni na nezadoudi cinky.

NYNi MUZETE OVLIVNIT ZIVOT PACIENTU S FRIEDREICHOVOU ATAXIi (FAY

| MALE VECI MOHOU MIT
VELKY VYZNAM

PRVNi LEK, KTERY POMAHA ZPOMALIT PROGRESI FA
A POMAHA ZACHOVAT MOTORICKE FUNKCE"

»:;
SKYCLARYS

(omaveloxolone) 20ms

Pripravek SKYCLARYS je indikovan k lé¢bé Friedreichovy
ataxie (FA) u dospélych a dospivajicich ve véku od 16 let.'

ZKRACENA INFORMACE O LECIVEM PRIPRAVKU SKYCLARYS
Nazev piipravku: Skyclarys 50 mg tvrdé tobolky. Slozeni: Jedna tvrd tobolka obsahuje S0 mg omaveloxolonu. Uplny seznam pomocnjch létek je uveden v SPC
Terapeutidké indikace: Pripravek Skyclarys je indikovan k 1éché Friedreichovy ataxie u dospéNich a dospivajicich ve véku od 16 let. Davkovani a zpiisob podani:
Lécbuomaveloxolonem mé zahajit a sledovat Iékar se Zkusenostmiv Iéche pacienti s Friedreichovou ataxii. Doporucena dévka je 150 mg omaveloxolonu (3 twdé tobolky,
jedna o sfle 50 mg) jednou denné. Pokud po uZiti pfpravku dojde ke zvraceni nemd byt Iék nahrazen daki dévkou. Pokud dojde k vynechani dévky, md byt dalSi davka uzita
nasledujici den jako obvykle. Nemd se uZft dvojndsobnd ddvka, aby se nahradila vynechand davka. Pripravek je urcen k perordinimu poddni Omaveloxolon se md uzivat
nalatno nejméné 1 hodinu pred jidlem nebo 2 hodiny po jidle. Tobolky pipravku Skyclarys se majf polykat celé. U pacientd, ktefi nejsou schopni polykat celé tobolky, je
mozné tobolky pfipravku Skyclarys ateviit a cely obsah nasypat na 2 polévkové IZice jablecného pyré. Pacienti musi celou smés lécivého pifpravku a jidla okamzité
Zkonzumovat nalacno nejméné 1 hodinu pied jidlem neba 2 hodiny po jidle. Pripravend smeés se nesmi uchovdvat k dalsfmu pouZiti. Porueha funkee jater: U pacientd
s lehkou poruchou funkee jater (tfida A die Childa-Pugha) neni nutnd dprava dévky. U pacientil se stiedné téZkou poruchou funkee jater (tfida B dle Childa-Pugha) se md
davka snizit na 100 mg jednou denné, pricem je nutné peclivé sledovat nezadouci icinky. Pokud se objevi neZadouci tiinky, md se zvzit snizeni davky na 50 mg jednou
denné. U pacient(l s t&kou poruchou funkee jater (tfidaC dle Childa-Pugha) se nemd piipravek pouZivat. Bezpecnost a ticinnost pipravku Skyclarys u détf adospivajicich ve
vékudo 16 let nebyly dosud stanoveny. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lcivou litku nebo na kteroukolipomocnou itku. ZvlaStni upozoréni: 2vEenihladin
aminotransferdz: Lécba omaveloxolonem v Kinickych hodnocenich s pacienty s Friedreichovou ataxii byla spojena se zviSenim hladin alaninaminotransferdzy (ALT)
aaspartdtaminotransferézy (AST). Hladiny ALT, AST a bilirubinu maji byt pred zahdjenim Iéchy omaveloxolonem monitoravany jednou mésicné héhem prvnich 3 mésict
Iéchy a poté pravidelné podle Klinické indikace. Pokud se hladiny ALT nebo AST 2viii na > 5 < ULN, je tieba lécbu omaveloxolonem okamZité prertsit a co nejdfive
2opakovatvysetieni funkee jater. Pokud se laboratorniabnormality stabilizujinebo ustoupi, méize bjit podévani omaveloxalonu znowu zahdjeno. Pokud se hiadiny ALT nebo
ASTzv§i na >3 ULN a hladina bilirubinu se zvyéi na > 2 < ULN, je tieba Iécbu omaveloxolonem okamyite perusit a co nejdifve zopakovat vySetienf funkee jater. Ve
vySetienich se ma pokracovat podle poteby. Jakmile se laboratorni abnormality stabilizuji nebo ustoupi, méiZe byt podavanf pfipravku Skyclarys znovu zahdjeno
s odpovidajici frekvenci monftorovéni funkce jater. Lékové interakee: Omaveloxolon je primamé metabolizovan prostiednictvim CYP3A4. Soubézné pouzivani silnych nebo
stiedné silnych inhibitor CYP3A4 milize vyznamné zvysit systémovou expazici omaveloxolonu. Pokud se nelze vyhnout soub&nému pouzivani silnyich nebo stiedné
silnych inhibitorti CYP3A4, je tiebazvdzt snizeni dévky omaveloxolonu amonitorovanistavu pacienta. Soub&zné pouzivani omaveloxolonu se silnyiminebo stiedné silnyimi
induktory CYP3A4 miiZe vyznamné sniit expozici omaveloxolonu, coZ miize snizit tcinnost omaveloxolonu. Pacienty, ktefi sou [éceni omaveloxolonem, je tieba upozornit,
aby se pfiuzivani omaveloxolonu vyhnuli soubéznému pouzivaniinduktorti CYP3A4. Pokud je to moZné, je tfeba zvaZit alternativni léciva. Abnormality hladin lipidd: Lécha
omaveloxolonem byla spojena se zviSenim hladiny cholesterolu v lipoproteinech o nizké hustoté (LDL) a snizenim hladiny cholesterolu v lipoproteinech o vysoké hustot?
(HDL). Pred zahdjenim lécby omaveloxolonem majibyt vyhodnoceny parametry lipidfi a béhem léchy majfbyt tyto hodnoty pravidelné monitorovany. Abnormality hladin
lipid je tfeba lécit podle standardnich Klinickych doporucent. ZvySen{ hladiny natriuretického peptidu typu B (BNP): Lécha omaveloxolonem byla spojena se zviSenim
hiadin BNR ale bez soucasného zvjent krevniho tlaku nebo pridruZenyich pithod pretizeni organismu tekutinami nebo méstnavého srdecniho selhani. Kardiomyopatie
adiabetes mellitus jsou u pacienttl s Friedreichovou ataxif Casté. Hladiny BNP majfbit monitorovany pied 1échou a pravidelng béhem Icby. Pacienti majf byt upozoménina
zndrky a priznaky méstnaveho srdecniho selhanf souvisejictho s piettienim organismu tekutinari, jako jsou nahly piitdistek télesné hmotnosti (= 1,4kg za 1den nebo
= 2,3kg za 1yden), periferni otoky a dusnost. Pokud se objevi zndmky a pfiznaky pietieni organismu tekutinami, mé byt hladina BNP (nebo NT-proBNP) monitorovana
amé se postupovat podle standardnich klinickych doporucent. Lécha pipravkem Skyclarys mé byt béhem fesenf pfetizeni organismu tekutinami prerugena. Pokud nelze
petizenf organismu tekutinami ndleZite fesit, ma byt Iécha pripravkem Skyclarys ukoncena. Podle linického posouzeni se diirazné doporucuje castejsi sledovéni pacienttl,
kteff byli nedavno hospitalizovéni z déivodu pretzenf organismu tekutinami v diisledku zakladniho onemocnént jako kardiomyopatie, diabetické CKD IV, stupné nebo jiné
etiologie. Snizeni telesné hmotnosti: Lécha pripravkem Skyclarys byla spojena s mimiim poklesern télesné hmotnosti. e tfeba pacientimdoporucit, aby pravidelné sledovali
svou télesnou hmotnost. Pokud dojde k nevysvétitelnému nebo klinicky vyznamnému poklesu telesné hmotnosti, pacient ma byt déle vySetien. Interakee s jinymi
lédivymi pifipravky: Omaveloolon je substrétem CYP3A. Soub&mé podavani silnych nebo stiedné silnych inhibitorti CYP3A4 (napf. Klarithromycinu, itakonazolu,
ketokonazolu, ciprofloxacinu, cyklosporinu, flukonazolu a fluvexaminu) nebo induktor(l CYP3A4 (napi. karbamazepinu, fenobarbitalu, fenyteinu, primidonu, rifampiciny,
tezalky teckované a efavirenu) ovlivni farmakokinetiku omaveloxolonu. Grapefruit a grapefruitovd Stdva jsou inhibitory CYP3Ad, proto je tfeba pacienty upozomit, aby se
Jejich konzumaci pri uzivani pripravku Skyclarys vyhnuli. Fertilita, téhotenstvia kojeni: Pripravek Skyclarysse v téhotenstviau zen ve fertilnim veku, které nepouzivaji
antikoncepdi, nemé pouZivat. Pacientky maji pied zahdjenim Iécby piipravkem Skyclarys, behem écby a po dobu 28 dnli po jejim ukonceni pouZivat (¢innou antikoncepdi.
Pouzivani pripravku Skyclarys mize snit cinnost hormondini antkoncepce. Je tieba doporucit pacientkdm, aby se wyhnuly soub&Znému pouzivani s kombinovanou
hormonaini antikoncepci (napf. ve formé tablet, ﬂa’plasu’, vaginalnich krouzk®). Zeny, které uZivaji hormonaln antikoncepci, majf byt pouceny, aby b&hem soubézného
pouzivani a po dobu 28 dnil po ukonceni uzivani pripravku Skydarys pouzivaly afternativni metodu antikoncepee (napf. nehormonalni nitredelozni lisko) nebo dalst
nehormonadlni antikonceptnf prostiedky (napf. kondomy) Ucdaje o piftornnosti omavelexolonu v lidském matefském miece nefsouk dispozici. Rizko pro kojené détinelze
wyloucit Pipravek Skyclarys se v obdobi kolem nema podavat. Udaje o Geincich pfipravku Skyclarys na fertlitu u lovéka nejsou K dispozici Uinky na schopnost Fidit
aobsluhovat stroje: Omaveloxolon md maly vlivna schopnostfidit nebo obsluhovat stroje. Pouéiti omaveloxolonu se miize objevit tinava. Nezadoud wicinky: Velmi
casté: chfipka, snizend chut'k jidlu, bolest hlavy, orofaryngedInf bolest, nauzea, pritiem, zvracen, zvySend hladina ALT, zviend hladina AST bolest zad, svalove spazmy,
tinava, snizenitlesné hmotnosti. Casté: infekce mocowych cest, hypertriacylglycerolemie, zvysena hladina lipoproteini o velmi nizké hustot?, bolest horni¢astibficha, bolest
bicha, zvySend hladina GGI, dysmenarea, zvysend hladina BNP Pfedavkovani: Pro pripravek Skyclarys neexistuje Zidné specifické antidotum. Stav pacientd, u nichz
dojde k preddvkovani, je nutne peclivé sledovat a poskytnout jim odpovidajicf podpiimou lécbu. Podminky uchovavani: Tento Iécivy pripravek nevyZaduje Zadné
2v&tni podminky uchovavani. Baleni: 50 mg: Balenobsahujici90 (11ahvicka) tvrdyich tobolek. Lahvicka z HDPE s polypropylenovym détskym bezpecnostnim uzavérem
zapeceténd indukcnifli. DrZitel rozhodnuti o registraci: Biogen Netherlands B, 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko Reg. €islo: EU/1/23/1786/001. Zplisob
sihrady a vydeje: Vdej pripravku e vazdn na Iékafcky predpis. Pripravek nenf hrazen 2 prostiedkd vefejného zdravotniho pojisténi. Dattum revize textu: 08/2024.
Tento Ié¢ivy pipravek podléhd dalsimu sledovani. To umoZnf rychlé ziskani novych informacl o bezpecnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby
hldsili jakdkoli podezienf na nezadoucf dicinky.
Pred predepsanim Iéku se prosim seznamte s Uplnou informaci o pifpravku.
Biogen (Czech Republic) sx.o., Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, www.biogen.com.cz

Reference: 1. SPC Iécivého pripravku Skyclarys, datum posledni revize textu 08/2024. 2. Lynch DR et al. Ann Neurol. 2021; 89(2): 212 — 225.
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» Znate pricinu hypotonie vaseho pacienta?’ Pfiznaky a symptomy deficitu AADC
3 . . . ; ((AADC = Deficit dekarboxylazy aromatickych L-aminokyselin)
» Uvazovali jste o alternativni diagnéze

u pacienta S pi‘iznaky DMO? Symptomy pozorované v klinické studii 78 pacienti s diagnézou deficit AADC. '
> Setkali jste se s normalnim EEG, MRI anebo CT —— s
I pri projevech epilepsie?” = o y yvyé'
N L : 95% 63%
Muze to byt deficit AADC". g -

* Nejcast&jsi pozorovany symptom. » Postihujicf drzenf hlavy, sed,
lezeni anebo stani."®

> Opozd&ny néstup feti.'*

Okulogyrické krize Autonomni symptomy
o pozorované u pacientd’
8 6 /o el » Hyperhidréza (65%).
. [ T ] % Hypersalivace (41%).
pacientu ODee » Ptéza (39%).
[ ] » Nazilni kongesce (31%).

> Epizody pretrvavajicich vyvraceni o€ vzhiiru anebo do
stran, rytmické orofacidlni pohyby, zadni a bo¢ni flexe krku,
protruze jazyka a kiege Eelisti

% Tyto charakteristické symptomy mohou trvat par sekund
anebo i nékolik hodin. Objevuji se vickrat b&hem dne
anebo tydne*

» Pacienti mohou mit i jiné poruchy pohybu
jako dystonie (53 %) a/anebo hypokineze (32 %).!

V pfipadé, Ze mate pacienta, ktery ma néktery z vySe uvedenych pfiznaku, kontaktujte Doc. MUDr. Hana
OglejSkova, Ph.D. Détska nemocnice FN Brno, Klinika détské neurologie Masarykovy univerzity | Lékarské
fakulty a FN Brno, tel.: 532 234 919, email: oslejskova.hana@fnbrno.cz

a pozadejte o zaslani testu suché kapky krve.

*Vysvétleni AADC = Deficit dekarboxyldzy aromatickych L-aminokyselin

BIOXMA info@bioxa.sk

www.bioxa.sk



PFipravek k peroralnimu podani

% Evrysdi'Y Bl oo

. Kontinualni zlepSeni nebo
o, rlsdlplam stabilizace motorickych funkci’

'.

TED UZ ME NIC NEZASTAVI.

PFipravek Evrysdi je indikovan k |écbé spindlni svalové atrofie (SMA) vazané
na dlouhé raménko 5. chromozomu u pacientl s klinickou dlagnézou SMA 1. typu,
2. typu nebo 3. typu nebo s jednou aZ étyfmi kopiemi genu SMN2.

"W ticend informace o pipravku EVRYSDE 0,75 g/ gk pro peord otk

Uiinnd kitka: Rsciplamum Indikace: Lentns;lnéhmvalme afrofia (SMA) véizand na dlouhd raménkn 5. ehromazamu u pacienti s Kinickay diagndzou SMA 1. typu, 2. typu neho 3. typu nabo
s atnou a7 Styimi kapiemi genu SN2, Dévkovani: Lecha piiakem Evrysd md byt zahdjena lskafem se zkusenostmi s I82bou SMA. Prioravek se podd perordind ecnou denné pojidle vidy
piibliiné v stejnou dennf dobu, Doporuend denni dévka se stanoud podle viku a telesné hmotnost pacienta: 0,15 ma/kg pokud <2 mésice; 0,20 mo kg pokud <2 roky; 0,25 mo/kg pokud
=7 rokya <20 kg 6 mg pokud =2 rokya =20 kg, Pomocné Jatky: Jeden mlraztoky obsahuje 0138 mo natrium-benzodts (£ 211)a 297 my isomealtu (E 953), Kontraindikace: Hypersenuztiita
na leEvou Itk nebo na kteroukali pomocnou latky, lbum!l: Moind emhmfalﬁ\nfmm . Ve studich na aviatech byla zjStena embryofatain taxcita. Paclenty ve fertinim ek j feba
seandmit s rizky @ pacient musf poudivat vsace Uiinnou antikoncepei behem 182hy a neimén 1 mésic po posledn dévoe v pfipadé Zen a 4 mésice po posledn dévee v pfipads muzl.
U pacientek ve fertinim veku je tfeba ped zahalenim IEeky vyloudit pripadné tEhotensbit Mozné Ginky na mm eriitu: Na 22klade dajo 22 studiina avatech nemali mu béhem Eby a &
mesice po posiedn davee darovat sperma. Lekove imerakce: Risdiplam je metabolzovén primarné aternimi enzymy flavinmonoosygendzou 14 8 (EEfMPUJAaS}a takd enymy Ertucrmmu@iﬁl]
(CYP) 1A1, 22, 30 a SAT Risdiplam neni substratem lidskéhn proteinu mnahoGeing IEkove rezistence 1 (MDFHB' 4 Je slabym inhibitorem el s SMA
5 ndstup e v st nejGastEsimi mrluumnmmnk;rp}mm (54,8%), wrétka (29,0 %) a prijem (19.4 %), U pacientii s SMA s pozd2ftim néstupem by{y pmnezadmnimi
ﬂblrtyqryme (21 i ) bolest hlavy (20,0 %), pr 18? %) awréﬂ(a (16,7 %). Podle: pribéznyeh tidaid se 24, ¢ bezpenosini profil Kby :Iasymmnmati h pacienti) odpovic
I6ghy paient] s ndstu Vs am‘nrtémmnstuiau!enveferﬂnmvém Které: nepoudivalf antikonoepcd se nedoporucue piipravek
Wit Behem Iﬁ!:y 8 nedmnmﬁu]e kojit. Baleni piipravku: Sldenén:i Iahviﬁka obsahujs risdiplamum B0 mg ve 2 g prédku pro perordini roztok. Jeden m rekonstugvansho roztoku obsahuie
fisdiplamum 0,75 mg. Podminky uchovavani; Rekonstiuovany pemrélrl‘ roziok uchovéveste ve S poloze v chiadnicce (2 °C a7 B °C). Uchovveite v pivodnim oball, aby byl pripravek
chrtén preg svédem, Datum registrace: 2632021, Datum vytvoieni texts Zhvicend informage o pripravkus. 16. 5, 2023, dem%hwudﬂuyﬁmﬁujedﬁwwnamsm
W iﬁﬂ: EU/1/21/1531,/001. Vit é5veho pipravky e vzén na lkafsky pfedis. ey pifrave e za ritioh podminek hrazen 2 prostiedkis vefeinéhio rauntmibo pojite
firedepsénim pipravk s& prosim semnarme s dpingim aénim SPC. DalSfinfomace dostupn na adrasa: Rache sit.0, Futurama Business Park Bit . Sokalovska sa&naat
186 1] Fraha 8, telefon 220 382 111, Dezitel rozhodnuti o registraci: Rache Registration GmbH, Nemecko. Pocrotiné informace na hitp://www.ema uropa.euy.

v Tento lécivy piipravek podléhd dalSimu sledovani. To umazni rychlé ziskani novjeh informaci o bezpegnosti. Zidame
adravotnické pracovniky, aby hidsilijakakoliv podesfeni na neZadoucTadinky nawww.sukl.cz/ nahlasit-nezadouci-ucingk.

REFERENGE: 1, SPC Evrysii, datum posledni revize textu 16. B, 2023, | Roche s.t.0., Futurama Business Park Bid F Sokolovskd B85, 136f
2. Maryam Oshouietal, SUNFISH Part 2, MDA Conference 2021 | 186 00 Praha 8, tel. +420 220 382 111, www oche.cz

MEZ00001530



Poznamky:



Poznamky:



Platinovy partner

’Biogen.

Zlaty partner

), NOVARTIS

Bronzovy partner

Angelini =118 0. L IXX e h
6 Pharma = CREP EADN @SWIXXBM I u= '

Vystavovatel

cardion (7 Danone DES@'IT\I Degmed $IWPSEN mxEmes []pharma SANDOZ

DDDDDDDDDD

SSSSSSSSSSSS
MMMMMMMMMMMMM



Dékujeme vsem zGcastnénym Firmam za podporu této akce



