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Milé kolegyné, mili kolegové,

radi bychom Vas pozvali na 58. Cesko - slovenské dny détské neurologie, které se budou konat v jihoceském kraji, v malebném historickém mésté Tabor, v
hotelu Dvorak.

Pripravujeme pro Vas bohaty a rdznorody odborny program. Tento rok bychom se chtéli vice zamérit na prakticka témata, se kterymi se setkdvame v nasich
ambulantnich praxich. Nebudou ale chybét ani vysoce odborné novinky a poznatky z oboru epilepsie, neurochirurgie, nervosvalovych a genetickych
onemocnéni. Soucasti programu bude také velice zajimava a prakticka sesterska sekce a nékolik interaktivnich vyukovych kurzd.

Je nam velkou cti, ze i tento rok mdzeme pfrivitat vdzené zahrani¢ni recniky:
Georgii Ramantani, MD, PhD - vedouci epileptického programu détské neurologie v Curychu
Prof. Laurent Servais - MDUK Oxfordské neuromuskularni centrum

Zakladni témata odbornych bloki:

1. Zachvaty, zachvaty, zachvaty

2. Genetické, nervosvalové a jiné vzacné hlavolamy

3. Klinicka détska neurologie v kazdodenni praxi — teoreticka cast (bolesti hlavy, poruchy chlize, koho poslat na kliniku?, ockovani...)
4. Neurochirurgie u déti

5. Klinicka détska neurologie v kazdodenni praxi — prakticka ¢ast (kazuistiky, videokazuistiky, varia)

Doufame, ze se Vam v Tabore bude libit a moc se na Vas tésime.
S pozdravem,

MUDr. Jana Beranova a MUDr. Vladimir Pefina
organizatori kongresu



| Zastita

Spolecnost détské neurologie CLS JEP — odborny garant
Nemocnice Jindfichlv Hradec a.s.

Jihocesky kraj

Ing. Stépan Pavlik - starosta mésta Tabor
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MH Consult[ng s.r.o. ve spolupraci se Spolecnosti détské
neurologie CLS JEP

I Prezident kongresu

/"

MUDr. Jana Beranova

I Viceprezident kongresu

MUDr. Vladimir Pefina

I Predseda organizacniho vyboru

A

[
MUDr. Jana Beranova

I Predseda programového vyboru

NN

oy
prim. MUDr. Klara Brozova

I Programovy vybor

prof. MUDr. Pavel Krsek, Ph.D.

doc. MUDr. Miriam Kolnikova, PhD.
doc. MUDr. Hana Oslejskova, Ph.D.
prof. MUDr. Vladimir Komarek, CSc.
doc. MUDr. Jana Haberlov4, Ph.D.
doc. MUDr. Pavlina Danhofer, Ph.D.
prim. MUDr. Klara Brozova

prim. MUDr. Ondrej Horak

MUDr. Vilém Novak, Ph.D.

MUDr. Jan Hada¢, Ph.D.

MUDr. Bc. Petr Munzar

I Organizacni vybor

MUDr. Vladimir Pefina

prof. MUDr. Pavel Krsek, Ph.D.
MUDr. Jana Beranova

prim. MUDr. Klara Brozova

doc. MUDr. Pavlina Danhofer, Ph.D.
MUDr. Bc. Petr Munzar

I Organizator
MH Consulting s.r.o.

Narcisova 2850
106 00 Praha 10 4

www.mhconsulting.cz

I Sekretariat spolecnosti

Oddéleni détské neurologie IPVZ a FTN, Praha
Videnska 800
140 59 Praha 4 — Kr¢



Partneri a vystavovatelé

Angeln_'n Pharma Ceska 16 AstraZe_neca Czech 1 Biogen (Czech Republic) 15 CARDION s.r.0. 17 Desitin Pharma, spol.sr.o. 5 DEYMED Diagnostics.r.o. 11 E'sgl GesmbH, organizacnf 14 EpiStop, z.s.
republika s.r.o. Republics.r.o. S.r.0. slozka
I EXCEED Orphan s.r.o. 3 I Medasols. . 0. 2 I Medis Pharma s.r.o. 12 I ;\lfgraxPharm Bohemia 6 I Novartis s.r.o. 7 I Qpharma s.r.o. 8 I ROCHE s.r.o. 10 I Sandozs.r.o.

I Swixx Biopharma s.r.o. 13 I UCBs.r.o. 9

wC

Smér k ubytovacim
Pfednaskovy sal kapacitam

Schody doli na
obédy a vecefi

.

Coffee breaky




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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Utery
20. 05. 2025
14 Foyer |

18:00-21:00 2 MONTAZ STANKU
Q Foyer | Registrace firem



Streda

|4 Hlavni sal |

«©

14:00-15:00

«©

15:00-17:00

17:00-18:00 <

18:00-18:05 [

PROVOKATIVNi EEG VZORCE
Q Hlavni sal | Workshop
K. Brozova, O. Horak

SDELOVANIi ZAVAZNYCH ZPRAV
Q Hlavni sal | Workshop
H. Dvorakova, M. Loucka

Prakticky workshop zaméreny na komunikaci s pacientem a sdélovani zavaznych zprav, véetné interaktivniho rozboru modelové
situace.

PRAKTICKY WORKSHOP SDELOVANi ZAVAZNYCH ZPRAV
H. Dvorakova

BOLESTI HLAVY A MIGRENA U DETi
Q Hlavni sal | Workshop
R. Vydrova

Migréna: terapie akutniho zachvatu, antimigrenozni profylaxe

BOLESTI HLAVY A MIGRENA U DETi
R. Vydrova

POSTEROVA SEKCE
Q Hlavni sal | Posterova sekce

REGISTR PACIENTU S NEUROVYVOJOVYM ONEMOCNENIM A NUTNOSTi MULTIDISCIPLINARNI PECE
M. Frydrychova



Streda

M Foyer

08:00-13:30 2 = MONTAZ STANKU
Q Foyer | Registrace firem

14:00-18:00 (. EXPOZICE PARTNERU
Q Foyer | Registrace firem



Streda

21. 05. 2025
| Registrace |

13:30-17:00 2 = REGISTRACE UCASTNIKU A FIREM
Q Registrace | Registrace firem a Gcastnikd
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Ctvrtek

|4 Hlavni sal |

08:30-08:50

©

08:50-10:35 S

SLAVNOSTNi ZAHAJENI
Q Hlavni sal | Setkani

VZACNA NEUROLOGICKA ONEMOCNENI - OD VCASNE DIAGNOZY K LECBE
Q Hlavni sal | Hlavni sdéleni
., M. Kolnikova, P. Danhofer

COULD WE MAKE 120 RARE AND SEVERE DISEASES DISAPPEAR?
L. Servais

NOVE PRINCIPY NOVOROZENECKEHO SCREENINGU
J. Haberlova

TESTOVANIE VYSOKO RIZIKOVEJ POPULACIE NA METACHROMATICKU LEUKODYSTROFIU (MLD) V REGIONE STREDNEJ A
VYCHODNEJ EUROPY
M. Kolnikova

METACHROMATICKA LEUKODYSTROFIE: SOUCASNE TERAPEUTICKE PRiISTUPY V KONTEXTU MEZINARODNIi SPOLUPRACE
K. Brozova

NCL: TYPY, DIAGNOSTIKA, MOZNOSTI LECBY A PREVENCE
M. Adamovicova, H. VIaskova, H. Poupétova, L. Dvorakova

NASE SKUSENOSTI S LIECBOU NEURONALNEJ CEROIDNEJ LIPOFUSCINOZY TYP 2 (NCL2)
K. Okalova, E. Trasikova, Z. Bystricanova

CESTA PACIENTA S VZACNYM ONEMOCNENIM: OD PRiZNAKU K DIAGNOZE A PERSONALIZOVANE LECBE.
P. Danhofer, P. Vsianska, K. Ceska, O. Havlin, K. Slab4, Z. Balintova

25+ 5 min

8 +2 min

12 + 3 min

8 +2 min

10 + 2 min

8 +2 min

8 +2 min



Ctvrtek

|4 Hlavni sal |

11:00-12:00 < | NERVOSVALOVE A GENETICKE HLAVOLAMY
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni
M. Adamovicova, L. Jurikova, K. Stérbova

MNOHO TVARi CACNA1A 10 + 2 min
K. Stérbova, M. VIckova, L. Sedlackova, P. Lassuthova

TRANK1 GEN A PATOLOGICKE EPIZODY SPANKU 10 + 2 min
S. Nevsimalova, V. KruliSova

NEUROPSYCHIATRICKE ASPEKTY NERVOSVALOVYCH ONEMOCNENI 8 + 2 min
L. Jurikova

SYMPTOMATICTi PACIENTI Z NOVOROZENECKEHO SCREENINGU PRO SMA - JE POTREBA ZMENA NAHLEDU NA JEJICH 8 + 2 min
PROGNOZU?

D. Pazdirek, B. Lauerovd, A. Dolanskd, M. Rohlenov4, M. Gloser, J. Haberlova

KONGENITALNi MYASTENIE DOK7 - DVE KAZUISTIKY 8 + 2 min
I. Prihodov4, L. Fajkusova, J. Zeman

«©

13:00-13:30 EFEKTIVNi STRATEGIE LECBY SMA: ROZHODOVANi A OCEKAVANI (SYMPOZIUM ROCHE S.R.O.)

Q Hlavni sal | Symposium

13:30-14:00 < COLENNOXS GASTAUTEM NEVEDELI: NOVE POKROCILE MOZNOSTI LECBY LGS (SYMPOZIUM UCB S.R.O.)
Q Hlavni sal | Symposium

prim MUDr. Klara Brozov4, Ph.D.
prim. MUDr. Ondrej Hordk



Ctvrtek

|4 Hlavni sal |

14:00-15:45 < | ZACHVATY, ZACHVATY, ZACHVATY
Q Hlavni sal | Hlavni sdéleni
P. Krsek, O. Horak, K. Brozova

CAN SURGERY REVERSE THE COURSE OF EPILEPTIC ENCEPHALOPATHY? 25+ 5 min
G. Ramantani
EPILEPTOCHIRURGIE U DETi OPEROVANYCH DO 3 LET VEKU: ZKUSENOST CENTRA PRO EPILEPSIE MOTOL 16 + 4 min

P. Krsekl, M. Ebel, M. Kudr, A. Jahodov3, A. Bélohlavkova, B. Splitkova, M. Tichy, P. Liby

SOUCASNE MOZNOSTI A BUDOUCi PERSPEKTIVY KONZERVATIVNi LECBY EPILEPTICKYCH ENCEFALOPATII 10 + 2 min
O. Horak

EPILEPTICKE ZACHVATY: KDY A JAK VYSETRIT MOZKOMIiSNi MOK K POSOUZENi ZANETU? 10 + 2 min
Z. Liba

PYRIDOXIN DEPENDENTNI EPILEPSIE - VYZNAM STATIMOVEHO GENETICKEHO VYSETRENI 9 + 2 min
M. Basovsky

RETROSPEKTIVNi ZHODNOCENi UCINNOSTI CENOBAMATU U PEDIATRICKE POPULACE LECENE NA KLINICE DETSKE 8 +2 min

NEUROLOGIE FN BRNO - DATA PO 6 MESICiCH UZiVANI.
0. Pirek, O. Horak, H. Strakova, P. Danhofer



Ctvrtek

|4 Hlavni sal |

16:00-17:30 < | PRAKTICKA AMBULANCE - TEORETICKA CAST
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni
J. Beranova, M. Mikloskova, M. Kudr

DUSLEDKY CASNE EXPOZICE DETi DIGITALNIM MEDIiM V KONTEXTU POSTNATALNIHO VYVOJE MOZKU. 12 + 3 min
H. Oslejskova, M. Machacek

PORUCHY SPANKU A JEJI(;H MANAGEMENT U NIVEUROLOGICK?CH PORUCH 12 +3 min
P. Danhofer, P. VSianska, K. Cesk3, L. Knedlikova, Z. Spilarova, M. Vyhnalov3, L. Stroupkova, S. Kolar, A. Kucerova, H. Oslejskova

NOVE PSYCHOAKTIVNI LATKY A RIZIKA PRO DETI A ADOLESCENTY 12 + 3 min
M. Kudr

MA DITE MIGRENU NEBO TENZNi BOLEST HLAVY? 12 +3 min
J. Beranova

PSYCHIATRICKE KOMORBIDITY NEUROLOGICKYCH ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU: ROLE DETSKEHO NEUROLOGA V 12 +2 min
JEJICH MANAGEMENTU.

P. Danhofer

JAK SOUVISi NEUROLOGIE S OCKOVANIM 8 + 2 min

D. Drazan



Ctvrtek

|4 Hlavni sal |

17:30-18:00 < POKROKY V LECBE NEURODEGENERATIVNICH ONEMOCNENi (SYMPOZIUM BIOGEN (CZECH REPUBLIC) S.R.0.)
Q Hlavni sal | Symposium

OD DAT K PRAXI - NUSINERSEN U DETI
O. Havlin

FRIEDREICHOVA ATAXIE-POKROKY VYZKUMU I LECBY
A.Zumrova



Ctvrtek

i salp |

07:30-08:30

13:00-14:00

DIFERENCIALNi DIAGNOSTIKA ATAXIi V DETSKEM VEKU
Q Sal D -1. patro | Workshop
A. Zumrova

KAZUISTIKY, VARIA
Q Sal D -1. patro | Ustni sdéleni
P. Handkov4, H. Medricka, I. Pfihodova

ZACHVATOVE BENIGNI PORUCHY HYBNOSTI U KOJENCU A BATOLAT 15 + 5 min
L. Koumarova, P. Matek, I. Prihodova

PARAMYOTONIA CONGENITA A INE MEMBRANOVE MYOPATIE DETSKEHO VEKU 8 + 2 min
P. Dvoran, S. Suroviakova, K. Svihrova, P. Banovdin, M. Jesendk

NEJASNE NERVOSVALOVE ONEMOCNENI U DOSPiVAJICIHO CHLAPCE: DIAGNOSTICKA VYZVA 8 + 2 min
M. Gloser
,CHYTRE HODINKY" JAKO DIGITALNi BIOMARKER MOTORICKYCH FUNKCi U PACIENTU S DUCHENNOVOU SVALOVOU 8 + 2 min

DYSTROFIi: KLINICKE HODNOCENi PARAMETRU SV95C - VYSLEDKY STUDIi ACTILIEGE-NEXT A EMBARK.
A. Dolanska, M. Kumhera, J. Haberlov4, L. Servais



Ctvrtek

i salp |

17:30-18:15 < | PRAKTICKE ZKUSENOSTI Z NEUROLOGIE NEJEN PRO SESTRY
Q Sal D -1. patro | Ustni sdéleni
J. Veskrnov4, V. Deskova

EASYMRI - MAGNETICKA REZONANCE BEZE STRACHU, CELKOVE ANESTEZIE C| POHYBOVYCH ARTEFAKTU 10 + 2 min
M. Bartoni¢kova, B. Jurasek, M. Kyncl

GENOVA LECBA SMA Z POHLEDU SESTRY V PRAXI 10 + 2 min
V. Deskova

APLIKACE MEDIKACE V PRUBEHU EEG VYSETRENI 10 + 2 min

A. Voldfichova, K. Stérbova
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06:00-07:00 (2 = MONTAZ STANKU
Q Foyer | Registrace firem

07:00-18:00 2 EXPOZICE PARTNERU
Q Foyer | Registrace firem
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22. 05. 2025
| Registrace |

07:30-16:00 2 REGISTRACE UCASTNIKU A FIREM
Q Registrace | Registrace firem a Gcastnikd
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11:30-13:00

15:45-16:00

19:00-24:00




Patek

i Hlavnisal

09:00-10:00 < | NEUROCHIRURGIE U DETI
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni
K. Zadrobilek, D. Krahulik

KRANIOSYNOSTOZY- KDY A PROC INDIKOVAT K OPERACI? 12 + 2 min
R. Lipina
STRATEGIE CHIRURGICKE LECBY NEJCASTEJSI KRANIOSYNOSTOZY 8 + 2 min

J. Taborsky, J. Taborska, M. Vaculik, K. Maratova, A. Kodytkova, H. Kosek, V. Benes, P. Liby

VROZENE VYVOJOVE VADY CNS 12 +2 min
K. Zadrobilek

LECBA HYDROCEFALU U DETi 12 +2 min
D. Krahulik

DOPORUCENY POSTUP PRO MULTIDISCIPLINARNi PECI O PACIENTY S POSTHEMORAGICKOU VENTRIKULARNI DILATACI 8 +2 min

K. Tabery, P. Skalicky

10:00-10:30 < | (SYMPOZIUM NOVARTIS S.R.0.)
Q Hlavni sal | Symposium

10:50-11:35 < | NEUROCHIRURGIE U DETi II.
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni
R. Lipina, A. Mrlian

USKALI DIAGNOSTIKY A NASLEDNE LECBY TUMORU ZADNi JAMY LEBNi U DETSKEHO PACIENTA 20 + 3 min
A. Mrlian, Z. Pavelka

SURVIVAL AND FUNCTIONAL OUTCOMES IN PAEDIATRIC THALAMIC AND THALAMOPEDUNCULAR LOW GRADE GLIOMAS 8 + 2 min
J. Taborska
POPORODNIi PORANENi BRACHIALNiHO PLEXU - REKONSTRUKCNi MOZNOSTI A VYSLEDKY 10 + 2 min

I. Humhej



Patek

i Hlavnisal

11:35-12:05 S SELUMETINIB - MOZNOST LECBY PACIENTU S NEUROFIBROMATOZOU TYPU 1 (SYMPOZIUM ASTRAZENECA CZECH REPUBLIC S.R.0.)
Q Hlavni sal | Symposium

13:00-13:15 £ | NOVE MOZNOSTI LECBY EPILEPSIE U PACIENTU S TUBEROZNi SKLEROZOU (SYMPOZIUM SWIXX BIOPHARMA S.R.0.)
Q Hlavni sal | Symposium

Doc. Danhofer



Patek

i Hlavnisal

13:15-15:15 < | ZE ZIVOTA DETSKE NEUROLOGIE
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni
P. Munzar, K. Okalova, V. Novak

LIKVOROLOGICKE NALEZY U AUTOIMUNNYCH OCHORENI CNS 10 + 2 min
J. Surgosova, M. Kolnikova

VYBRANE KAZUISTIKY V DETSKE NEUROCHIRURGII 8 + 2 min
H. Homolkova, P. Vacek, M. Prchlik

BOLESTI HLAVY U DETi S ROZTROUSENOU SKLEROZOU V BEZNE DENNi PRAXI 8 + 2 min
P. Handkova

SPEKTRUM KLINICKYCH PROJEVU GLUT-1 DEFICIENCE: ZKUSENOSTI Z JEDNOHO PRACOVISTE 8 + 2 min
0. Koc¢i

VYSSi CETNOST NAROZENYCH DVOJCAT U DIAGNOZY TUBEROZNi SKLEROZA. JE TO JENOM NAHODA? 8 +2 min

B. Petrak, M. Maminak

ARTERIOPATIE U PACIENTU S TUBEROZNIi SKLEROZOU (TSC) 8 +2 min
M. Mamindk, P. Krsek, B. Straka, P. Bukovsky, R. Fiala, M. Koblizek, M. VI¢kova, M. Dvorakova, B. Petrak

MOYAMOYA ONEMOCNENI V DETSKEM VEKU, TERAPEUTICKE A PROFYLAKTICKE MOZNOSTI - KAZUISTIKA. 8 + 2 min
Z. Spilarova

CEREBRALNA SINOVENOZNA TROMBOZA, KAZUISTIKA ZRIEDKAVEHO VRODENEHO TROMBOFILEHO STAVU. 8 + 2 min
M. Pavlovic

PSEUDOTUMOR CEREBRI - AKUTNi MANAGEMENT, DIFERENCIALNi DIAGNOSTIKA A DLOUHODOBA PECE 8 + 2 min

0. Pirek, P. Handkova, O. Horak, P. Danhofer

MITCHELLUV SYNDROM - KAZUISTICKE SDELENI 8+ 2 min
L. Novotna, M. Vyhnalek, E. Vyhnalkova, Z. Musova, J. Paulasova Schwabova

Z PERIFERNi PAREZY HODGKINUV LYMFOM 8 + 2 min
G. Gentile, O. Hordk, P. Danhofer, P. Handkova
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08:00-09:00 <

Klara Spanélova, Barbora Bartova
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08:00-15:25 2. = EXPOZICE PARTNERU
Q Foyer | Registrace firem

15:25-16:30 . DEMONTAZ STANKU
Q Foyer | Registrace firem
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08:30-10:00 2 REGISTRACE UCASTNIKU
Q Registrace | Registrace firem a Gcastnikd
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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 dospél pacienti
vyznamne zlepsili v porovnani s pfirozenym préibéhem enemocneni. Jednotlive vysledky se mohou lidit v zavislosti na zavaznosti
onemocneni a délce lécby. "

Reference: 1. SPC Spinraza, datum revize textu 01/2025. 2. Coratti G, et al. Orphanet J Rare Dis. 2021;16:430.
SMA = spindIni svalova atrofie.

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

%) SPINRAZA

= . 4
Biogen. (nusinersen) greuse

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 Zddné 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. €islo: EU/1/17/1188/001. Zpasob thrady a vydeje: Vydej [écivého
pfipravku je vazan na Iékafsky pfedpis. Pfipravek je piné hrazen z prostfedk( vefejného zdravotniho pojisténi jako
2ldst (ctovany lécivy pripravek (ZULP). Datum revize textu: 01/2025.

Zadame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakoli podezieni na nezadoud acinky.

Pred predepsanim Iéku se prosim seznamte s Gplnou informacf o pfipravku.

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, brezen 2025



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

NYNi MOZETE OVLIVNIT ZIVOT PACIENTU S FRIEDREICHOVOU ATAXIi (FA)

| MALE VECI MOHOU MIT
VELKY VYZNAM

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

y =
SKYCLARYS' §

(omaveloxolome) 39,73

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 pripravku: Skyclarys 50 mq tvrdé toboky. Slozeni: Jedna tvidd tobolka obsahuje 50 mg omaveloxalonu. Uplng seznam pomocnych Iétek je uveden v SPC.
Terapeutické indikace: Fripravek Skyclarys je indikovan k 1éct Friedreichowy ataxie u dospéljich adospivajicich ve véku od 16 let. Davkovani a zptisob podani: &by
omaveloxolonem ma zahdjita sledovat Iékaf se zkusenostmiv kché pacientlis Friedreichovou ataxii. Doporucend davka je 150 mg omaveloxolonu (3 tvrdé tobolky, jedna o sfle
50m) jednou denné. Pokud po Wit pipravku dojde ke zvraceni, nemd byt Iék nahrazen dalii dévkou. Pokud dojde k wnechdnidavky, ma byt dafi dévka uzita ndsledujici den
jakoobvykle. Nemd se uZitdvojndsobné davka, aby se nahradilavynechand davka. Pripravek je urcen k perordinimu podni. Omaveloxolon se méuZivat nalacno nejmené 1 hodinu
pied jiclen nebo 2 hodiny po jidle. Tebolky pripravku Skyclarys se maji polykat celé, U pacientd, kteff nejsou schopni polykat celé tobalky, je mozné tobolky pfipravku Skyclarys
oteviitacely obsah nasypatna 2 polévkové Eice jablecného pyré. Pacienti musicelou smés lécivého pripravku ajidla okamité zonzumovat nalacno nejméné 1 hodinu piedjidlem
nebo 2 hodiny pojidle. Fiipravend smes se nesmiuchovavat k dalsimu pouZit. Porucha funkeejater: U pacientt s lehkou poruchou funkcejater (tfida A dle Childa-Pugha) neninutné
(iprava davky. U pacienttl se stiedné tezkou poruchou funkee jater (tfida B dle Childa-Pugha) se md dévka sniZit na 100 mq jednou denné, pficem? je nutné peciive sledovat
nezadouci tcinky. Pokud se objevi neZadouciicinky, ma se zvait snizeni dévky na 50 mg jednou denné. U pacientl s €kou poruchou funkee jater (tfidaC dle Childa-Pugha) s
nema piipravek pouzivat. Bezpecnost a (iinnost pfipravku Skyclarys u déti a dospivaicich ve véku do 16 let nebyly dosud stanoveny. Kontraindikace: Hypersenzitivita na
lécivou létku nebo na kteroukeli pomocnou ldtku. Zvia$tni upozoméni: Zwjsen( hladin aminotransferdz: Lécba omaveloxolanem v Klinickyich hodnocenich s pacienty
s Fiedreichovou ataxifbylaspojena se 2vyenim hladin alaninaminotransferdzy (ALT) a aspartétaminotransferdzy (AST). Hladiny ALT AST a bilirubinu majibyt pfed zahdjenim 1écby
omaveloxolonem menitorovdny jednou mésicné béhem prvnich 3 mésictiléchy a poté pravidelng podle klinické indikace. Pokud se hladiny ALT nebo AST 2vina > 5 < ULN, je
tieba léchu omavelovolonem okamZité prensit a co nejdfive opakovat vysetieni funkee jater. Pokud se laboratorni abnormality stabilizuji nebo ustoupi, méize byt poddvani
omaveloxolonu znovu zahdjeno. Pokud se hladiny ALT nebo AST zvysina > 33< ULN a hladina bilirubinu se zvyina > 2>< ULN, je tieba léchu omaveloxolonem okamite prerusit
a o nejcive zopakovat visetieni funkee jater. Ve wysetfenich se md pokracovat podle potieby. Jakmile se laboratorni abnormality stabilizujf nebo ustoupi, méiZe byt podavani
pripravku Skyclarys znovu zahdjeno s odpovidajici frekvend’ monitorovan funkee jater. Lekove interakee; Omaveloxolon je primarne metabolizovn prostiednictvim CYP3A4.
Soubézné pouzivanisinych nebo stiedné silnjch inhibitorli CYP3A4 mize vyznamne vyt systémovou expozici omaveloxolonu. Pokud se nelze vyhnout soub&znému pouzivani
silnych nebo stiedné silnjich inhibitorc CYP3A, je tieha 2véit snizen davky omaveloxolonu a monitorovani'stavu pacienta. Soubézné pouzivani omaveloxalonu se silnyminebo
stiedng silngmiinduktory CYP3A4 milZe wznarnné snizit expozic omaveloxolony, coZ mize sniit (cinnost omaveloxolonu. Pacienty; ktefiJsou léceni omaveloxolonem, je tfeba
upozornit, aby se pfi wzivani omaveloxolonu vyhnuli soubéZnému pouzivan induktord CYP3A4, Pokud je to mozné, je tieba zveit alternativni léciva. Abnormality hladin lipid:
Lécha omaveloxolonem byla spojena se zvyenim hladiny cholesterolu v lipoproteinech o nizké hustot€ (LDL) a sniZenim hladiny cholesterolu v lipoproteinech o vysoké hustot®
(HDL). Pred zahdjenim écby omaveloxolonem majibyitvyhodnoceny parametry lipidd a béhem Iéchy majibyt tyto hednoty pravidelné monitorovany. Abnormality hladin lipid
Je tiebalécitpodle standardnich Klinickyich doporucent. Zvyent hladiny natritretického peptidu typu B (BNP): Léchaamaveloxolonem byla spojena se avySenim hladin BNPale bez
soucasného zviient krevniho tlaku nebo pridruzenych pithod pretiZeni organismu tekutinami nebo mestnavého srdecniho sehani. Kardiomyopatie a diabetes mellitus jsou
upacientls Friedreichovou ataxiicasté. Hladiny BNP majibyt menitorovany pied choua pravidelng behem Iéchy. Pacienti majibyt upozoménina znamky a priznaky méstnavého
stdecniho selhdni souvisgjicho s pietzenim organismu tekutinami, jako jsou nahly priristek tElesné hmotnosti (= 14 kg za Tden nebo > 2,3kg za 1tden), periferni otoky
a dusnost. Pokud se objevi znamky a priznaky pietizeni organismu tekutinami, md bit hiacina BNP (nebo NT-proBNP) monitorovéing a mé se postupovat podle standardnich
Klinickych doporuceni. Léchapfipravkem Skyclarys mabyt béhem feeni pretiZeni organismu tekutinami prerusena. Pokud nelze pretfZeni organismu tekutinami ndlezité fesit, md
byt lécha pripravkem Skyclarys ukoncena. Pedle Klinického posouzen se diirazné doporucuje castéfs sledovéni pacient, ktefi byli nedévno hospitalizovani z diivodu pletfZent
organismu tekutinami v dCisledku zakladniho onemocnéni jako kardiomyopatie, diabetické CKD V. stupné nebo jiné etiologie. SnEeni tlesné hmotnosti: Lécha piipravkem
Skyclarys byla spojena s mimym poklesem tElesné hmotnosti. Je tfeba pacientlim doponucit, aby pravidelné sledavali svou €lesnou hmotnost. Pokud dojde k nevysvétlitelnému
neboklinicky vyznamnémupoklesu télesné hmotnosti, pacient ma byt déle vySetfen. Hypersentivnireakce: Pipravek Skyclarysje spojens rizikem rozvoje hypersenzitivnich reaki
zahmujicich koprivku avyrazku. Pokud dojde k vyskytu hypersenzitivnireakce, je nezbytné v pripadg potfeby piijmout vhodné opatient Pacienti majibyt informovénio namkéch
CYP3A4 (napr Klarithromyciny, frakonazolu, ketokonazolu, cprofloxacinu, cykdosporinu, flukonazolu afiuvaxaminu) nebo induktor CYP3A4 (napi karbamazepinu, fenobarbitalu,
fenytoiny, primidonu, rifampiciny, tezalky teckované a efavirenu) ovlivni farmakokinetiku omaveloxolonu. Grapefiuit a grapefruitovd Stéva jsou inhibitory CYP3Ad, proto je tfeba
pacienty upozomit, aby se jejich kanzumaci pii uzivani prpravku Skyclarys vyhnuli. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Piipravek Skyclarys se v tehotenstvia u Zen ve fertiinim
veku, které nepouZfvajf antikoncepdi, nemd pouzivat. Pacientky maji pied zahdenim léchy piipravkem Skyclarys, béhem Iéchy a po dobu 28 dnii po jejim ukonceni pouzivat
ticinnou antkoncepci. Pouziveni pifpravku Skydarys miize snit dcinnost hormondinf antikoncepce. Je tfeba doporudit pacientkam, aby se vyhnuly soubéznému pouzivani
s kombinovanou hormonalni antikoncepci (napf. ve formé tablet, nplasti, vaginalnich krouzkd). Zeny, které uzfvajl homnondlnf antikoncepc, maji byt pouceny, aby béhem
soubezného pouzivnia po dobu 28dnii poukonceni uzivani pripravku Skyclarys pouzvaly alternativni metodu antikoncepce (nap nehormondlninitrodélozni lisko) nebo daki
nehormondinfantikanceptniprostiedky (napf kondorry). Udae o pftomnostiomaveloxolonuvlidském matefském miéce nejsouk dispozic Riziko pro kojené deéti nelze vylouct
Pripravek Skyclarys se v obdobikojeninemd podévat Udaje o icincich pipravku Skyclarys na fertilitu u clovéka nejsou k dispozid Udinky na schopnost Fidit aobsluhovat
stroje: Omaveloxolon ma malf viiv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Po uZiti omaveloxolanu se mize objevt Unava. Nezadoud vicinky: Velmi Casté: chfipka,
hypersenitivita zahmujicfkopfivku avyrdzku, snizend chutk jidl, bolest hlavy; orofaryngedini bolest, nauzea, prjem, zvaceni, zvysend hladina AL, zviiend hladin AST bolest
2ad, svalové spazmy, Unava, sniZeni lesné hmotnosti. Casté: infekee mocowych cest, hypertriacylglycerolemie, zvy3end hladina lipoproteindi ovelminizké hustote, bolest hornicasti
bicha, bolest biicha, zvySend hladina GGT, dysmenorea, 2vysend hiadina BNP Pfedévkovani: Pro pripravek Skyclarys neexistuje Zadné specifické antidotum. Stav pacientil,
unich? dojde k predavkovani, je nutno peclivé sledovat a paskytnout jim odpovidajici podpiirmou Iéchu. Podminky uchovavani: Tento lécivy pripravek nevyZaduje Zidné
2vlastipodminky uchovavani. Baleniz 50 mg: Balenf obsahujici 90 (1 lahvicka) twidjich tobolek. Lahwicka z HDPE s polypropylenovym détskym bezpecnostnim uzavérem
Zapeceténd indukeni oli. DrZitel rozhodnuti o registrad: Biogen Netherlands B, 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. dislo: EU/1/23/1786/001. Zpiisob
tihrady a vydeje: Videj civého piipravkuje vazan na leékaisky piedpis. Pripravek nenihrazen zprostieckiiveriného zdavotnho pojisténi. Datuim revize textu:02/2025.

Tento écivy pripravek podIéhd dalsimu sledovani. To umoZni rychlé ziskani novych informaci o bezpeénosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby
hldsili jakakoli podezeni na nezddoucf (icinky.

Pred predepsanim Iéku se prosim seznamte s Uplnou informacf o pipravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.0., Na Pankraci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, www.biogen .com.cz

Reference: 1. SPC Icivého pripravku Skyclarys, datum posledni revize textu 02/2025. 2. Lynch DR et al. Ann Neurol. 2021; 89(2): 212 — 225.

, Bio en Biogen ((zech Republic) s.xo,, Na Pankréci 1683/127, Praha 4, 140 00
- tel.:+420 255706 200, wwwebiogen.com.cz, Biogen-238701, biezen 2025



Kontinualni a setrvala A

exprese proteinu SMN ZOlQenSl na°
po jediné davce™ (onasemnogene
abeparvovec)

ZOLGENSMA je genova terapie, ktera fesi

hlavni p¥i¢cinu SMA*" a prokazatelné nabizi:
« Pfetrvavajici G¢innost diky preziti bez p¥ihod'*’

« Nezavislost na permanenti ventilaéni podpoie
az po dobu 9,6 let od podani davky '*’

» Udrzeni dosazenych motorickych milnik(
az po dobu 9,6 let od podani davky'***’

ZOLGENSMA je indikovana k Ié¢bé:'

o pacientl s 5q spinalni muskularni atrofii (SMA) s bialelickou
mutaci genu SMNT a klinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo

o pacientti s 5q SMA a bialelickou mutaci genu SMNT a az 3 kopiemi genu SMN2.

Tento la&ivy pripravek podléhd dalsimu sledovani. To umoznirychlé ziskani novych informaci o bezpegnasti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasilijakakoli podezreni
nanezadoucicinky. Podrobnosti o hlasenineZadoucich Gginkii viz Souhm ddaji o pripravku, bod 4.8.

Tkrécend informace o |&5ivém pripravku »  Zolgensia 2 x 10¥ genomi vektoru/ml infuzni roziok » SloZent: Jeden mi obsahuje onasemnagen abeparvovek s nomindlni koncentraci 2 x 10°
genomi vektoru (va). Indikace: Pripravek Zolgensma je indikovan k 150 pacient s 5q spindln muskuldmf atrofir (SMA) s bialelickou mutact genu SAZA7 a Klinicky stanovenou SMA 1, typu, nebo
pacientd s 50 SMA's bialelickou mutacr genu SMVT a a2 3 kopiemi genu SN2, Davkovani: Pouze k jednordzove intravendznf infuzl, Pacient dostanou dévku v nomindlnf vyl 1.1 x 10" vg/kg
onasemnogenu abeparvoveku, Celkovy objem Je dén t&lesnou hmotnostf pacienta. Kontraindikace; Hypersenzitivita nalégivou ldtku nebo na kteroukoll pomocnou l4tku. ZiaStni upozoréni/ opatieni:
Predinfuzfonasemnogenu abeparvovekuje tfeba provést test na pritomnost protilétek prati AAVY Pokudbudmepnhmrnad1 50, testovénilze opakovat. Zatim nenizndmo, zda a zajakych podminek lze
onasemnogen abeparvavek bezpecné a ginné pod Hmﬂnsuum tidtek proti AV s titrem nad 1:50. *Behem infuze onasemnagenu abeparvoveku a/ nebo krdtoe po i se objevily reakce
f, viietng anafylakiickych reakcl. U pacientt e teba peclive sledovat klinické 2 mmkyanm naky reaker souvisejicich s infuzf. * PFi pouzitr onasmmmgmuah#mrvuve«u bylo hldgeno
nfjater a akutniselhénfjater, vietng fatélnich pfipadi, obvykle do 2 mésicti po infuzia navzdor yundavamkomkus teroid(l pred apoinfuzi. *Poinfuzi onasemnogenu abeparvoveku
vy \h\admsrj?r nhmmﬂnﬂm ené hladiny troponinu |, které jsou pozorovany u nékterych pacientd, mohou znamenat potencidini poskozeni tkang myokardu, Na zéklade
i & pozorované srdednf toxicity U mysi majf byt hladiny traponinu | sledovany pred infu nogenu abeparvoveku a monitoravany podle Klinické Indikace. ™ V souvislosti s poddnim
onasemnogenu abeparvoveku bylo hlaseno nikollk pripadt tromboticke mikroangiopatie (TMA). Pripady se obecné vyskytly b&hem prvnich dvou tydnd po Infuzi onasemnogenu dneparvuveku‘ TMAje
akutnfa Zivot ohroZujici stav charakterizovany trombocytopenit a mikroangiopatickou hemolytickou anemif. Byly hiSeny pripady s fatdInimindsledky. Soutiasné bylo také pozorovana akutnf poskazent
[edvin. V neki ewehp {padech bya hl4Sena soubeind aktivace imunitnho systému. *Trombocytopenie je kiGovim projevem TMA, proto e tfeba peclive sledovat pocty trombocytl behem prvnich tF
tydni po infuzi a pravidelng poté. ™ V' pripade trombacytopenie Je tieba okamZite provést dal3ivysetfent, vietne diagnastiky hemolytické anemie a rendinf dysfunkee. Pokud paclenti vykazujrklinicke
ndmky, priznaky nebo laboratorn ndlezy shodné s TMA, je nezbytné se okamité poradit s odbornikem, aby byla TMA 63ena podle klinické Indikace. Peciovatelé majf byt informovéni o zndmkéch
a priznacich TMA a maji byt pouceni, aby vyhledali nerdk\ainm\ekankwpﬁm pokud se takové priznaky objevi. Existuje teoreticke riziko tumorogenity v disledku integrace vektorove DNA AAV
do genomu. Interakee: Nebyly provedeny Z4dné studie Interakel, Zkuenosti s pouzivanim onasemnogenu abeparvoveku u pacient UZivajicich hepatotoxicke \emvep\pavkyﬂebthepaooxmke latky
Jsou omezené. Bezperinost Onasemnogent abepan vovew techto paclentd nebyla dosud stanovena. Zkusenosti se soub&Zngm poddvanim pripravk( cflenych na bg SMA jsou omezené. Téhotenstui
akojeni: Data ziskan I Ml m tEhotenstvi a kojeninejsou k dispozicl a studie fertilty a reprodukeni studie u zviFat nebyly provedeny. Nezadouei Ginky: Velmi tasté: Zvisent
hladiny jaternich enzymi rumhmyluuema\,ah nujet rtmhncymueﬂuaw,ﬂny pocet trombocyt), zvaceni, hepatotoxicita (;
/e jiicinky - vizdpind ace opripravku. Podminky uchovévani: Uchovévejte a transportujte zmrazené (< -60 °C
v plvodnim abalu, Pred uloZenim pFipravku do chladnicky se must na plvadni krabitice vyznacit datum pfijmu. Po rozmraze iesmi pripravek znovu zmrazovat. Jakmile je objem dévky nataZen
doinjekenfstfkacky, musise behem & hodin provest aplikace nfuze. 2vStni opatent pro likvidaci pfipravku a pro zachdzen! s nim: Tento IEGivy pifpravek abszhus geneticky modifikované orgenismy,
Jetreba dodrzovat prislusnd opatient pro zachazent, ikvidaci nebo nahodnou expozici, Dostupné | ékove formy /velikosti baleni: Pripravek se doddvave dvou riznych velikostech objemu Injekinilahviky,
5,5mineboB,3 ml. Davka onasemnogenu abeparvoveku a presny potiet injekinioh lahviciek se vyporitd die telesné hmotnosti pacienta. Dr Zitel rozhodnuti o registraci: Novartis Europharm Limited, Vista
Bm\dmg Elm Park, Merrion Road, Dublin 4, Irsf Iu:EU/W/ (/1443/001-037. Datum registrace/ prodiouZeni registrace: 18.5.2020/17.5.2022, Datum posledni revize textu SPC:
8.03.2025. Pozndmka: Dfive nel ek pre dpwsete prectéte si pedlivé Uplnou informac o pripravku. Priravek je poskytovén pii tstavni peci (hospitalizace) a fe plné hrazen ze zdravatniho
;m//s[gm. *V§imnéte si prosim zmény (zmén) vinformacicho 6&ivém pipravku
“ZOLGENSMA je lcivy pipravek pro genovou terapil, kiery je navrien jako vekior s funkeni kopif 0N SMNT pro konstitutivni expresi lidského proteinu SMN. Ocekdvé se, 7 poskyinutim
a1emaﬂvmh0 zdroje pro expresi proteinu SMN se mp ellil a funkce rauscukovanycr motoneuront. 'Hlaseno k 1. cervencl 2024, Pacientl, kier obdrZeli navihova apeutickou davku
* 10" vg/kg; n = 10), byli sledovéini a¥ p: dmu 6 let (primérnd daba sledovani 8,3 let). & Bmu to 10 pacientd predmsmeu«unm\u <\ecuvam\'es udifa jsou pro né k dispozicl pouze data
drumﬂce nisledovani2 Vsichni paclenti ( D/ 0), ktefi ob dreww hovanou terapeutickou davu (1 ﬂ“VL kg), urﬂ Ii & byli bez trvalé ventilace.! *Pri DUS\Pdﬂ m shéru dat v3ichini pacienti, kieff
obdrZeli navrhovanou terapeutickou dévku (1.1 10" va/ka), udrZell dfive dosaZend motorické m\mky **70% (7/10) paclentd dostévalo pridatnou I65bu (nusinersen a/ neba risdiplam) pred
vstupem do nebo behem studie; Epduenusd\e dostévalo pridatnou Iébu pfi poslednim shéru dat.”

Reference; 1. Souhrn ddajti o pfipravku ZOLGENSMA (onasemnogen abeparvovek), datum poslednf revize textu 28. biezna 2025. 2. Waldrop MA, et al. Prezentace posteru #P278 na: Muscular
Dystrophy Association Clinical and Scientific Conference: 16.-19, brezna 2026. Dallas, Texas, USA. 3. Mendell JR, et al. Prezentace posteru na: Muscular Dystrophy Assaciation Clinical and Scientific
Conference:19.-22. biezna 2023. Dallas, Texas, USA. 4. Mendell R et al. JAMANeurol. 2021, 78:834-41

SMA - spindlnimuskulamiatrofie; SMN - protein nezbytny pro prezivani motoneuronu
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AN

zolgensmas

(onasemnogene
abeparvovec)

ha tras

Kontinualni a setrvala
exprese proteinu SMN
po jediné davce™

ZOLGENSMA je genova terapie, ktera resi
hlavni pFi¢inu SMA*' a prokazatelné& nabizi:
« Pietrvavajici i¢innost diky preziti bez pfihod'**

* Nezavislost ha permanenti ventila¢ni podpofie
az po dobu 9,6 let od podani davky '

* Udrzeni dosazenych motorickych milnika
az po dobu 9,6 let od podani davky'****
N

ZOLGENSMA je indikovana k lé¢bé:’

« pacientl s 5q spinalni muskuldrni atrofii (SMA)
s bialelickou mutaci genu SMNT a klinicky stanovenou
SMA 1. typu, nebo

« pacientl s 5q SMA a bialelickou mutaci genu SMN1
a az 3 kopiemi genu SMN2.

Tento Ig&ivy pripravek podlghd dalsimu sledovani, To umoZni rychlg ziskani novych informaci o bezpegnosti. Zdéme
zdravatnicke pracovniky, aby hlasili jakakoli podezieni na nezddouci cinky. Podrobnosti o hlaseni neZadoucich
UEinkii viz Souhrn adaji o pripravku, bod 4.8.

Tkrécendinformace o IéSivém pfipravku e Zolgensma2 = 10" genomilvektoru/mlinfuzniroztok e Slozent: Jeden mlobsahuje onasernogen
aheparvovek s nomindlnf kncantract 2 = 10" genomi vektoru (v, Indikace: P¥pravek Zolgensma Je Indikovdn k 16808 pacienttl s 5q spindint
muskuldrnf atrofir (SMA) s bialelickou mutaci genu SAZA/7 a Klinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo pacientti s 5o SMA s bialelickou mutacr genu
SIMNT a a2 3 koplemi genu SMN2. Davkovanr, Pouze k jednordzové intravendzniinfuzi, Pacienti dostanou dévku v nomindinfvisi 1.1 = 10 vg/kg
onasemnogenu abeparvoveku, Celkovy objem Je dén tElesnou hmotnostl pacienta. Kontraindikace: Hypersenzitivita na Iecivou ldtku nebo
na kieroukoli pomocnou Jétku. Zvi&Stn upozornéni/opatient; Pred infuzl onasemnogenu abeparvoveku Je tieba provest test na priomnost
protildtek proti AAVS, Pokud bude jejich titr nad 1:50, testovani |ze opakovat. Zatim nenif zndmo, zda a za jakjich podminek [ze onasemnogen
abeparvovek bezpecng a (sinné poddvat za pfitomnosti protilatek proti AAVS s titrem nad 1:50, *B&hem infuze onasemnogenu abeparvoveku
a/nebo krdtce po ni se abjevily reakoe souvisejict s infuzi, vietng anafylaklickych reakcr U pacientil je tFeba pedlivé sledovat Klinicke zndmky
a piinaky reakcf souvisejoich sinfuzf. ™ PFi pouZitf onasemnogenu abeparvoveku bylo hlaSeno akutni zivazné poskozent jater a akutnf selndni jater,
veetng fatdnich pripadi, obvykle do 2 mésict po infuzi & navzdory poddvdni kortikosteroidil pred a po infuzi. “Po infuzi onasemnogenu
abeparvoveku bylo pozorovdno zvyseni hladin srdecniho troponinu | Zvj3ené hladiny troponinu |, kieré jsou pozorovény u nékterjch pacientd,
mohou znamenat potencidln poskazeni tkang myokardu. Na zakladé téchto ZjiSiEni a pozorované srdecnitoxicity U mySimaj byt hladiny troponinu |
sledovdny pred infuzi onasemnocenu abeparvoveku a monitorovdny podle Klinické indikace.” V' souvislosti s poddnim onasemnogenu
abeparvoveku bylo hiaSeno nekolk piipadil tromboticke mikioangiopatie (TMA). Pfpady se obecne vyskytly behem prynich dvou tydnd po infuzi
onasemnogenu abeparvoveku. TMA je akutni a Zivat ohroZ jfci stav charakterizavany frombocytopenit a mikroangiopatickou hemolytickou anemi,
Byly hléeny pfipady s fatdinimi ndsledky. Soutiasné byl také pozorovano akutni poskozenf ledvin. ' nékterych pfipadsch byla hl48ena soubdind
aktivace imunitniho systému. “Trombocytopenie je kigovym projevem TMA, proto je tfeba peclivé sledovat potty trombocyti bEhem prvnich
tydni po infuzi a pravicelng poté. ™ V pfinade trombocytopenie je tfeba okamzite provést dalsi vysetfent, véetné diagnostiky hemolyticke anemie
a rendlnf dysfunkce. Pokud pacienti vykazuji klinicke zndmky, priznaky nebo laboratorni ndlezy shodné s TMA, je nezbyiné se okamZité poradit
sodbornikem, aby byla TMA [Etena podle klinické indikace. Peciovatelé majf byt informovani o zndmkdch a piiznacich TMA a majf byt pouceni, aby
vyhledali neodklacnoulékarskou pédi, pokud se takove priznaky objevi. Existuje teareticks rizika tumoragenity vdisledku integrace vektorove DNA
MV do genomu. Interakee: Nebyly provedeny Zadné studie interakci. Zkusenosti s pouzivinim onasemnagenu abeparvoveku u pacient UZvajicich
hepatotoxicke IBZIvE pripravky nebo hepatotoxicke latky jsou omezené. Bezperinost onasemnocenu abeparvoveku U tEchio pacientl nebyla dosud
stanovena. Zku3enost se soubeznym poddvanim pfipravk clenych na 5o SMA jsou omezené. Téhotenstyi a kojeni; Data zfskand u clovaka tykajict
SE pouziti behem tehotensivi a kojeni nejsou k dispozici a studie fertility a reprodukéni studie u vfat nebyly provedeny, NeZ&doucf Ginky: Velmi
gasté: Zvjseni hladiny jaternich enzymd. Casté: Trombocytopenie (zahmuje trombocytopenii a sniZeny pocet trombocyt), Zvraceni, hepatotoxicita
(zahmuje fatdint pripady), pyrexie, 2viend hladina troponinu. JalST neZddoucr déinky - viz uping informace o piipravk. Podminky
uchovavani: Uchovavejte a transportujte zmrazend (< -80 °C). Uchovdvejte v chladniice (2-8 °C) okamzité po prijett. Uchovdvejte v ptvodnim
obalu. Pred uloZenim pripravku do chladnicky se musf na pivodni krabicce vyznadit datum pijmu. Po rozmrazent se nesmi pripravek znovu
amrazovat Jakmile je objem ddvky nataZen do injekiin st kaitky, musf se behem 8 hodin provest aplikace infuze. Ivi&Stni opatfeni pro likvidaci
pripravku a pro zachazeni s nim; Tentn civy pfipravek obsahuje geneticky modifikované organismy. Je treba dodrinvat pFislusng opatrent pro
zachdzen!, likvidaci nebo néhodnou expozici. Dostupné Iékove formy/velikosti baleni; Pripravek se doddvé ve dvou riznjch velikostech objemu
injekinilahvicky, 5.5 ml nebo 8.3 ml. Davka onasemnogenu abeparvoveku a presny podet injekanich lahvicek se vpodtd die télesné hmotnost]
pacienta. OrZitel rozhodnuti o registraci: Novartis Furopharm Limited, Vista Bulding, Eim Park, Merrion Road, Dublin 4, Irsko. Registragni islo;
EU/1/20/1443/001-037 Datum registrace/ prodlouzeni registrace; 18.5.2020/17.5.2022. Datum posledni revize textu SPC; 28.08.2025.
Poznamka; DriveneZ ek predepfete, prectetesi peclivé tplnou informaci o pripravku, Aijoravek je poskytovan piidistavni peci (hospitalizace)
aje piné hrazen ze zdravatnifo pojisténi. “NSimngte siprosim zmeny (zmeén) vinformacich o legivem pripravku,

* JOLGENSMA je 1&zivy ptipravek pro genovou terapii, ktery je navrien jako vekior s funkeni kopii cenu SAAAVT pro konstitutival expresi lidskeho
proteiny SMN. Ocekdvd se, 78 poskytnutim alternativniho adroje pro expresi proteinu SMN se podpofi pieziti a funkce transdukovanych
motoneurond. "Haseno k 1, cervenci 2024, Pacienti, kieff obdrzeli navehovanou terapeutickou davku (1.1 = 10" vg/kg; n=10), byli sledovani az
po dobu 9.6 Iet (primernd doba slecovani 8,3 let). 5 2 tchto 10 pacientil predtasné ukondilo sledovani ve studil a jsou pro né k dispozici pouze
data do ukoncenf sledovani? *V&ichni pacienti (10/10), kieff obdrfell navrhovanou terapeutickou dévk (1,1 < 10™vo/kg), prezilia byl bez trvalg
ventilace.” *PFi poslednim sbéru dat vsichni pacienti, kiefi obdrzeli navrhovanou terapeutickou dévku (11 < 10% va/kg), udreli dfive dosaZeng
mataricke milniky. " **70% (7/10) pacientd dostavalo pridatnoy 1&sbu (nusinersen a/neba risdiplam) predl vstupem do nebo hehem studle;
6 pacientd stdle dostdvalo pridatnou [Sbu pfi poslednim sbéru dat.”

Reference: 1. Sounn ddajt opripravku ZOLGENSMA (onasemnogen abeparvovek), datum poslednirevizetextu 28, biezna 2025, 2, Waldrop MA et
al. Prezentace posteru #P278 na; Muscular Dystrophy Association Clinical and Scientific Conference; 16.-19. bezna 2025, Dallas, Texas, USA.
3. MendellJR. et al, Prazentace posteru na: Muscular Dystrophy Association Clinical and Scientific Conference: 19-22. biezna 2023, Dallas, Texas,
USA.4. Mendell R etal, JAMANeurol, 2021;76:634-41,

SMA - spindlni muskularni atrofie; SMN - protein nezbytny pro prezivani motoneuronu, CZ/FA-11412328/04 /2025
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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
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K LECBE ZACHVATU SPOJENYCH S

2T N
Fintepla:

(fenfluramin)
2,2 mg/ml perorainf roztok

LENNOXOVYM-GASTAUTOVYM SYNDROMEM
U PACIENTU OD 2 LET

CHANGETH
PATH NOW~

with FINTEPLA

Aaron,

living with Lennox-Gastaut Syndrome d
v, B

Pacienti leceni pripravkem Fintepla® dosahli podle investigatori™

a pm’:oval:ell.‘i1L klinicky vyznamnych zlepseni ve skale CGI-1.

Pripravek Fintepla® (fenfluramin) je indikovan k 1é¢bé epileptickych zachvatl
spojenych se syndromem Dravetové a Lennoxovym-Gastautovym syndromem
jako pfidatna terapie k daldim antiepileptikim u pacient(i od 2 let.!

W Tento 16€ivy pfipravek podiéhd daldimu sledovéni. To umozni rychlé ziskani
novych informaci o bezpe¢nosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili
jakakoli podezfeni na nezadouci d€inky.

*Investigatofi: 0,7 mg/kg/den, n=21 (26 %), p=0,001; 0,2 mg/kg/den, n=17 (20 %), p=0,01; placebo, n=5 (6 %)*
"Pecovatelé: 0,7 mg/kg/den, n=27 (34 %), p<0,001; 0,2 mg/kg/den, =23 (27 %), p<0,001; placebo, n=4 (5 %)
Vyobrazen je skutecny pacient. Individualni reakce pacienta na Ié¢bu se mize liSit a obrdzek

je pouze ilustracni.

Zkracena informace o piipravku

Fintepla 2,2 mg/ml perorélni roztok. SloZeni: Jeden ml obsahuje fenfluraminum
2,2 mg (jako fenfluramini hydrochloridum 2,5 mg). Indikace: Lécba epileptickych
zachvat( spojenych se syndromem Dravetové a Lennoxovym-Gastautovym syn-
dromem jako pridatna terapie k dal$im antiepileptikm u pacientd od 2 let. Davkovani:
Podavani pfipravku Fintepla ma zahgjit a dohlizet na néj 1ékaf se zkuSenostmi
v |é¢bé epilepsie. Pediatrickd populace (déti od 2 let) a dospéld populace: Bez
stiripentolu: pocatetni davka - 0,1 mg/kg uZivany dvakrat denné (0,2 mg/kg/den),
7. den - 0,2 mg/kg dvakrat denné (0,4 mg/kg/den), 14. den - 0,35 mg/kg dvakrat
denné (0,7 mg/kg/den), maximalni doporucend davka - 26 mg (13 mg dvakrat
denng, tj. 6,0 ml dvakrét denné). Se stiripentolem: pocatecni davka - 0,1 mg/
kg uzivany dvakrét denné (0,2 mg/kg/den), 7. den - udrZovaci dévka 0,2 mg/kg
dvakrat denné (0,4 mg/kg/den), 14. den- neuplatriuje se, maximalni doporucena dévka
- 17 mg (8,6 mg dvakrat denné, tj. 4,0 ml dvakrat denné) - vice viz SmPC. Pfipravek
Fintepla se podava peroralné a Ize jej uzivat s jidlem nebo bez néj. Kontraindikace:
Hypersenzitivita na Iégivou latku nebo na kteroukoli pomocnou Iatku. Onemocnéni
aortélni nebo mitralni srde¢ni chlopné. Plicni arteridlni hypertenze. Obdobi 14 dnl
od podéni inhibitorl monoaminooxidazy kvdli zvy$enému riziku serotoninového
syndromu. Zvla$tni upozornéni a opatfent pfi pouZivani: Onemocnéni aortélni nebo

mitréini srdeéni chlopné a plicni arteridlni hypertenze. Vzhledem k hldSenym pfipadim onemocnéni srde¢nich chlopni
a plicni arterialni hypertenze, které mohly byt zpdsobeny fenfluraminem ve vy$sich davkach podavanym k Iéché obezity
u dospélych, se musi provadét monitorovéani srdce pomoci echokardiografie. K onemocnéni srdeénich chlopni a plicnf
arterialni hypertenzi miaze rovnéz dojit pfi davkach pouzivanych k lécbé syndromu Dravetové a Lennoxova-Gastautova
syndromu - vice viz SmPC. SniZend chut k jidlu a pokles télesné hmotnosti. Télesnou hmotnost pacienta je tfeba
sledovat. Byl vytvofen program kontrolovaného pfistupu za G¢elem 1) zabranéni pouziti mimo indikaci ke kontrole
télesné hmotnosti u obéznich pacientd a 2) potvrzeni, ze pfedepisujici 1ékafi byli informovéni o nutnosti pravidelného
monitorovani srdce u pacientdl uZivajicich pfipravek Fintepla. Somnolence. Fenfluramin mize zp(sobit somnolenci.
SebevraZedné chovani a myslenky. U nékterych pacientl |éCenych antiepileptiky v rdznych indikacich byly hladeny pfipady
sebevrazednych pfedstav a chovani. Serotoninovy syndrom. Stejné jako u jinych serotonergnich latek se mlZe pfi 16&hé
fenfluraminem ohjevit serotoninovy syndrom, potencidlné Zivot ohroZujici stav, zejména pfi soub&zném uZivani dal3ich
serotonergnich latek (véetné SSRI, SNRI, tricyklickych antidepresiv nebo triptand); latek, které naruduji metabolismus
serotoninu, jako jsou MAOI; nebo antipsychotik, ktera mohou ovlivnit serotonergni neurotransmiterové systémy. Pri
podezfeni na serotoninovy syndrom je tfeba zvazit snizeni davky nebo preruseni lécby pripravkem Fintepla a/nebo jinymi
serotonergnimi pfipravky. Zvysend frekvence zachvatd. Stejné jako u jinych antiepileptik maZe pii lé¢bé fenfluraminem
dojit ke klinicky vyznamnému zvyseni frekvence zachvat(, které mize vyZadovat Upravu davky fenfluraminu a/nebo
soubézné podavanych antiepileptik nebo ukonceni &by fenfluraminem, pokud je pomér pfinosd a rizik nepfiznivy.
Cyproheptadin. Cyproheptadin je silny antagonista serotoninovych receptord, a proto mize snizit G¢innost fenfluraminu.
Glaukom. Fenfluramin m{ze zpUsobit mydriazu a mdze urychlit rozvoj glaukomu s uzavienym dhlem. U pacientl s akutnim
snizenim zrakové ostrosti ukonCete |é€bu. Zvazte ukonéeni 1é€by, jestlize se objevi bolest oka a neni mozné zjistit
jiny davod. U¢inek induktord CYP1A2 a CYP2B6. Soubéiné podavani se silnymi induktory CYP1A2 nebo CYP2B6 snizi
plazmatické koncentrace fenfluraminu, coz mize sniZit G¢innost fenfluraminu - vice viz SmPC. Uéinek inhibitor( CYP1A2
nebo CYP2D6. Zahajeni soubézné lé¢by mlize mit za ndsledek zvy$enou expozici fenfluraminu. Je nutno sledovat vyskyt
nezadoucich G¢inkd a maZe byt zapotiebi sniZit davku. Interakce: Farmakodynamické interakce s jinymi latkami tlumicimi
centralni nervovy systéem zvysuji riziko zhorSeného Utlumu centralniho nervoveho systému - vice viz SmPC. Fertilita,
tehotenstvi a kojeni: Podavani pfipravku Fintepla v téhotenstvi se z preventivnich divodd nedoporucuje. Riziko pro kojené
déti nelze vyloucit. Nebyly zaznamenany zadné Ucinky fenfluraminu na lidskou fertilitu pfi klinickych davkach az 104 mg/
den. Nezadouci téinky: Velmi ¢asté: snizena chut k jidlu, somnolence, prljem, Unava, ¢asté: bronchitida, abnormalni
chovani, agresivita, agitace, insomnie, vykyvy nalady, ataxie, hypotonie, letargie, epilepticky zachvat, status epilepticus,
tremor, zacpa, zvy$ena tvorba slin, zvraceni, vyrazka, pokles télesné hmotnosti, snizend hladina glukézy v krvi, zvySend
hladina prolaktinu v krvi. Doba pouZitelnosti: 4 roky. Doba pouZitelnosti po prvnim otevieni: do 3 mésicl. Zvlastni
opatfeni pro uchovavani: Tento |&¢ivy pfipravek nevyZaduje Zadné zvI&stni podminky uchovéavéni. Chrarite pfed chladem
nebo mrazem. Dostupné lékové formy a velikosti baleni: Lahvicka obsahujici 120 ml perordiniho roztoku, adaptér
na lahvicku, dvé 3ml stfikacky pro peroralni podani se stupnici s 0,1ml dilky a dvé 6ml stiikacky se stupnici s 0,2ml dilky.
Drzitel rozhodnuti o registraci: UCB Pharma S.A., Belgie Registracni Cisla: EU/1/20/1491/002. Datum revize textu: 13. 3. 2025.
Viydej IéCivého pripravku je vazan na lékafsky predpis. Pripravek je hrazen z prostredkd verejného zdravotniho pojisténi
vindikaci Ié¢ba epileptickych zachvatl spojenych se syndromem Dravetové. Pripravek neni hrazen z prostfedk vefejného
zdravotniho pojisténi v indikaci lécby epileptickych zachvatl spojenych s Lennoxovym-Gastautovym syndromem.
Podrobné (daje najdete v Souhrnu ddajl o pfipravku. PFipravek Fintepla je pfedepisovan a vydavan v souladu
s programem kontrolovaného pristupu k pripravku Fintepla.
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K LECBE ZACHVATU SPOJENYCH SE

Fintepla:

(fenfluramin)
2,2 mg/ml perorainf roztok

SNIZENiPOETU ™
ZACHVATU 0 >75 % JEVICE

NEZ KLINICKY VYZNAMNE.
JE TO ZASADNI.

U témer poloviny pacientl léenych pFipravkem
Fintepla® doslo k vyznamnému sniZeni (275 %)
prumeérné mesicni frekvence konvulzivnich zachvata Haidyn,

oprotivychozi hodnoté, s trvalym prokazatelnym Y\ livin gaith Dravet'§
snizenim zaehvatii po dobu a7 36 mésici. 23 8 . sy&\

- ~ - o - ~ -
Meéne zachvatd, vice ¢asu na hrani.

Pfipravek Fintepla® (fenfluramin) je indikovan k Iébé epileptickych zachvatd
spojenych se syndromem Dravetové a Lennoxovym-Gastautovym syndromem
jako pfidatna terapie k dal$im antiepileptikm u pacientl od 2 let.*

W Tento 18ivy pripravek podléha dalimu sledovani. To umozni rychlé ziskani
novych informaci o bezpecnosti. Z&dame zdravotnické pracovniky, aby hlasili
jakakoli podezfeni na nezddouci U&inky.

Zkracend informace o pfipravku

Fintepla 2,2 mg/ml perorélni roztok. SloZeni: Jeden ml obsahuje fenfluraminum
2,2 mg (jako fenfluramini hydrochloridum 2,5 mg). Indikace: Lécba epileptickych
zachvatl spojenych se syndromem Dravetové a Lennoxovym-Gastautovym syn-
dromem jako pfidatna terapie k dal$im antiepileptikdm u pacientd od 2 let. Davkovani:
Podavani pripravku Fintepla ma zahdjit a dohlizet na ngj lékar se zkuSenostmi
v |éChé epilepsie. Pediatrickd populace (déti od 2 let) a dospéld populace: Bez
stiripentolu: pocatecni davka - 0,1 mg/kg uZivany dvakrat denné (0,2 mg/kg/den),
7. den - 0,2 mg/kg dvakrat denné (0,4 mg/kg/den), 14. den - 0,35 mg/kg dvakrat
denné (0,7 mg/kg/den), maximalni doporutend davka - 26 mg (13 mg dvakrat
denng, tj. 6,0 ml dvakrat denné). Se stiripentolem: pocate¢ni davka - 0,1 mg/
kg uzivany dvakrat denné (0,2 mg/kg/den), 7. den - udrzovaci dévka 0,2 mg/kg
dvakratdenné (0,4 mg/kg/den), 14. den - neuplatriuje se, maximalni doporucend davka
- 17 mg (8,6 mg dvakrét denné, tj. 4,0 ml dvakrét denné) - vice viz SmPC. Pfipravek
Fintepla se podéava peroralné a Ize jej uzivat s jidlem nebo bez néj. Kontraindikace:
Hypersenzitivita na léZivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. Onemocnéni
aortalni nebo mitralni srdecni chlopné. Plicni arterialni hypertenze. Obdobi 14 dnl
od podani inhibitorG monoaminooxidazy kvili zvySenému riziku serotoninoveho syndromu.
Zvlastniupozornéniaopatienipripouzivani: Onemocnéniaortalninebo mitralni srdecni
chlopné a plicni arteridIni hypertenze. Vzhledem k hlasenym pfipadim onemocnéni
srde¢nich chlopni a plicni arteriaini hypertenze, které mohly byt zpdsobeny
fenfluraminem ve vy$Sich davkach podavanym k IéEbé obezity u dospélych, se musi
provadét monitorovani srdce pomoci echokardiografie. K onemocnéni srde¢nich

chlopni a plicni arterialni hypertenzi mdze rovnéz dojit pfi davkach pouzivanych k 1é€bé syndromu Dravetové a Lennoxova-
Gastautova syndromu - vice viz SmPC. SniZend chut k jidlu a pokles télesné hmotnosti. Télesnou hmotnost pacienta je
tfeba sledovat. Byl vytvofen program kontrolovaného pfistupu za Ucelem 1) zabrdnéni pouZiti mimo indikaci ke kontrole
télesné hmotnosti u obéznich pacientll a 2) potvrzeni, ze pfedepisujici |ékafi byli informovéni o nutnosti pravidelného
monitorovani srdce u pacientd uZivajicich pfipravek Fintepla. Somnolence. Fenfluramin mdzZe zpdsobit somnolenci.
SebevraZedné chovani a myslenky. U nékterych pacientd |éCenych antiepileptiky v riznych indikacich byly hlddeny pfipady
sebevrazednych pfedstav a chovani. Serotoninovy syndrom. Stejné jako u jinych serotonergnich latek se mlZe pfi 16¢hé
fenfluraminem objevit serotoninovy syndrom, potencialné Zivot ohroZujici stav, zejména pfi soub&zném uZivani dal$ich
serotonergnich latek (véetné SSRI, SNRI, tricyklickych antidepresiv nebo triptand); latek, které narusuji metabolismus
serotoninu, jako jsou MAOI; nebo antipsychotik, ktera mohou ovlivnit serotonergni neurotransmiterové systémy. Pri
podezfeni na serotoninovy syndrom je treba zvazit snizeni davky nebo preruseni lécby pripravkem Fintepla a/nebo jinymi
serotonergnimi pfipravky. Zvysend frekvence zdchvatd. Stejné jako u jinych antiepileptik maZe pfi lé¢bé fenfluraminem
dojit ke klinicky vyznamnému zvyseni frekvence zachvat(l, které mize vyZadovat Gpravu déavky fenfluraminu a/nebo
soubézné podavanych antiepileptik nebo ukonceni &by fenfluraminem, pokud je pomér pfinosd a rizik nepfiznivy.
Cyproheptadin. Cyproheptadin je silny antagonista serotoninovych receptord, a proto mdze snizit G¢innost fenfluraminu.
Glaukom. Fenfluramin miZe zpdsobit mydridzu a mlzZe urychlit rozvoj glaukomu s uzavfenym uhlem. U pacientd
s akutnim sniZzenim zrakové ostrosti ukoncete 1é¢bu. ZvaZte ukonéeni lé¢by, jestliZze se objevi bolest oka a neni mozné
zjistit jiny davod. Ucinek induktord CYP1A2 a CYP2B6. Soubézné podavani se silnymiinduktory CYP1A2 nebo CYP2B6 snizi
plazmatické koncentrace fenfluraminu, coz mize sniZit G¢innost fenfluraminu - vice viz SmPC. Uéinek inhibitori CYP1A2
nebo CYP2D6. Zahajeni soubézné lécby mize mit za nasledek zvysenou expozici fenfluraminu. Je nutno sledovat vyskyt
nezadoucich ucinkd a mlize byt zapotrebi snizit davku. Interakee: Farmakodynamicke interakce s jinymi latkami tlumicimi
centralni nervavy systém zvysuji riziko zhorSeného Utlumu centralniho nervoveho systému - vice viz SmPC. Fertilita,
téhotenstvi a kojeni: Podavani pfipravku Fintepla v téhotenstvi se z preventivnich divodd nedoporucuje. Riziko pro kojené
déti nelze vylougit. Nebyly zaznamenény zadné (cinky fenfluraminu na lidskou fertilitu pfi klinickych davkach az 104 mg/
den. NeZadouci uginky: Velmi ¢asté: snizend chut k jidlu, somnolence, prijem, Gnava, ¢asté: bronchitida, abnormalini
chovani, agresivita, agitace, insomnie, vykyvy nalady, ataxie, hypotonie, letargie, epilepticky zachvat, status epilepticus,
tremor, zacpa, zvy3ena tvorba slin, zvraceni, vyraZka, pokles télesné hmotnosti, snizend hladina glukézy v krvi, zvySend
hladina prolaktinu v krvi. Doba pouzitelnosti: 4 roky. Doba pouZitelnosti po prvnim otevieni: do 3 mésicl. Zvlastni
opatreni pro uchovavani: Tento |éCivy pfipravek nevyZaduje Zadné zvlastni podminky uchovavéni. Chrarite pfed chladem
nebo mrazem. Dostupné lékové formy a velikosti baleni: Lahvicka obsahujici 120 ml peroralniho roztoku, adaptér
na lahvicku, dve 3ml strikacky pro peroralni podani se stupnici s 0,1ml dilky a dvé 6ml strikacky se stupnici s 0,2ml dilky.
Drzitel rozhodnuti o registraci: UCB Pharma S A, Belgie Registracni ¢isla: EU/1/20/1491/002. Datum revize textu: 13. 3. 2025.
Viydej IéCivého pripravku je vazan na lékafsky predpis. Pripravek je hrazen z prostfedkd vefejného zdravotniho pojisténi
vindikaci Ié¢ba epileptickych zachvatl spojenych se syndromem Dravetové. Pripravek neni hrazen z prostfedk{ vefejného
zdravotniho pojisténi v indikaci lécby epileptickych zachvatl spojenych s Lennoxovym-Gastautovym syndromem.
Podrobné (daje najdete v Souhrnu (dajl o pfipravku. Pfipravek Fintepla je pfedepisovén a vyddvan v souladu
s programem kontrolovaného pfistupu k pfipravku Fintepla.
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Dékujeme vsem zGcastnénym Firmam za podporu této akce



