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MUNIX V HODNOCENi PROGRESE NEMOCi MOTONEURONU ZiSKANE | HEREDITARNi ETIOLOGIE
Horna M.

ELEKTRODIAGNOSTIKA PORUCH PERIFERNICH NERVU U TRANSTHYRETINOVE AMYLOIDOZY
Horna M.

ELEKTRODIAGNOSTIKA PORUCH AUTONOMNICH NERVU U TRANSTHYRETINOVE AMYLOIDOZY
Horna M.
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CHCETE SI OVERIT SVE ZNALOSTI
v diagndze familiarni transthyretinové
amyloidni polyneuropatie (ATTR-PN) a ziskat 4 kredity CLK?

https://www.prolekare.cz/kreditovane-kurzy/
familiarni-transthyretinova-periferni-polyneuropatie-113344

Naskenujte si odkaz pomoci QR kédu
a absolvujte akreditovany kurz.

OR kod odkazuje na webove stranky treti strany. Spolecnost Pfizer nenese Zadnou odpovédnost za obsah ani funkgnost intemetovych strének jinjch subjektd.
V pfipadg, Ze si prejete kontaktovat spolecnost Pfizer, prosim piste na adresu uvedenou niZe. Pokud chete nahldsit neZddouct piihodu spolecnosti Pfizer, prosim, piste na e-mailovou adresu: GZE AEReporting@pfizer.com, nebo volejte

na00420 283 004 111, Dalsi moZnosti pro pacienty i zdravotnické pracovniky je hlsit nezadouct prihody pomoci formuldre na strankdch Stétniho tstavu pro kontrolu [Egiv www.sukl.cz.
VpFipadg z&jmu o dalifinformace o pfipraveich spoleEnosti Pfizer nebo souvisejicf medicinskou € farmaceutickou problematiku, prosim piSte své dotazy namedicalinfo.cz@pfizer.com.

@ Pralomové léky, které méni Zivot pacientd™

Piizer PFE, spal. s r.0., StroupeZnického 17, 150 00 Praha &, tel: +420 283 004 111, fax; +420 251 610 270, www.pfizer.cz



ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA

Nézev pifipravku: Spinraza 12mg injekcnf roztok. SloZeni: Jedna injekéni lahvicka o objemu 5 ml obsahuje
nusinersenum natricum, coZ odpovida nusinersenum 12 mg. Uplny seznam pomocnych ltek je uveden v SPC.
Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovan k 1&cbé spindlni’ svalove atrofie vdzané na dlouné
raménko 5. chromazomu. Dévkovani a zpiisob podani: Léchu pripravkem Spinraza mé zahdjit pouze 1ékaf,
ktery ma zkuSenosti s [échou spindlni svalové atrofie. Doporucend davka je 12 mg (5 ml) pfi jednom podani. Lécba
pripravkem Spinraza mé byt zahdjena co nejdfive po stanoveni diagndzy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14,
282 63. Udrzovac! davka md byt potom poddvana jednou za 4 mésice. Pfipravek Spinraza je urten k intratekélnimu
podani pomod lumbaIni punkee. Lécbu md podavat zdravotnicky pracovnik se zkusenostmi s provadénim lumbalni
punkee. Pripravek Spinraza se podava prostiednictvim intratekalni bolusové injekce po dobu 12z 3 minut za pouZiti

v N I sc H VA L‘E N Y . ; " i spinélnfane§teﬁckéjer]ly, \ry'ekce se ngsmi podat do mist na kﬂ:i, kterd vykazulji gnémky infekee Ei;a’nétu, E)O’p[)rl'l tuje

se, aby se pied podanim pripravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospinalniho moku, ktery odpovida objemu

% SPINRAZA

(nusinersen) 2mgzouton

32 L c I w p RI pR AVEK \ : - €3 pripravku Spinraza, ktery mé byt aplikovan. Pfi podani pfipravku Spinraza mlize byt zapotfebi sedace. Pfi pfipravé
>y . a podanf pfipravku Spinraza je nutné pouZit asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léivou latku

M o DI FI KU J lc' pRU B EH { ¥ nebo na kteroukoli pomocnou latku. Zvlastni upozornéni: Lumbdini punkee: V souvislosti s provedenim lumbdlni
11 ¥ h punkee existuje riziko vyskytu nezddoucich dcinkii (napf. bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). Mozné obtize mohou

E Mo c N EN I K L E CB E ¢ \ ‘ nastat u velmi mlad)’rch’ Facjeqtﬂ au pggientﬂ se §ku|iézou. Pro usnadnénl’ provedenfiqlralekélnhu poddni piipravku

N ’ e / Spinraza Iz:e’podle uvdzen |ékafe avaiit poudit ult[azvuku petgn med] {0?@20%0@1 tethnllg. T_romtlo_qagpme

i L ) 2 _koagulaéni abnormality: Po subkutdnnim nebo intravendznim podani jinch antisense oligonukleotidii byly

NAL N I W37 4 : pazorovany koagulacni abnormality a trombocytopenie véetné akutni té7ké trombocytopenie. Pokud je to Klinicky

N/ indikovano, doporucuje se pred podanim pfipravku Spinraza provést [aboratorni vySetfeni trombocytd a koagulace.

SVAL o ATRé FI I / : Rendlnitoxicita: Po subkutannim nebo intravendznim podanijinyich antisense oligonukleotidd byla pozorovana rendlni
s —— 3 =L toxicita. Pokud je to klinicky indikovane, doporucuje se provést vysetfeni bilkovin v modi. Pii pietrvavajici zvySené

hladiné bilkovin v mofi se majizvazit dalsivySetieni. Hydrocefalus:V obdobi po uvedeni pfipravku natrh byly u pacientd
|écenyich nusinersenem hiaSeny piipady komunikujicino hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo krvacenim.
Nékterym pacientlim byla implantovana ventrikuloperitonedini drendz (shunt). Pinosy a rizika lécby nusinersenem
u pacientd s ventrikuloperitonedIni drendZi nejsou v soucasnosti znamy a pokracovéni v 1é¢bé po tomito zakroku je
nutné pedlivé zvZit. Interakee s jinymi léGvymi pripravky: Nebyly provedeny Zadné studie interakd. i vitro
studie naznacily, Ze nusinersen neni induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostedkovaného CYP450. fn witro
studie naznacuji, Ze pravdépodabnost interakci s nusinersenem kvili kompetici o vazbu na plazmatické bilkoviny
nebo kompetic s ransportéry & kveliinhibid ransportérd je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Poddvani
pripravku Spinraza v thotenstvi se z preventivnich dlivod{ nedoporucuje. Neni znamo, 2da se nusinersen/metabolity
wylucuji do lidského matefského mléka. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloudit. Na zikladé posouzeni
prospésnosti kojeni pro dité a prospéSnosti lécby pro matku je nutno rozhodnout, zda plerusit kojeni nebo ukondit/
preru5|t poddvani pripravku Spinraza. Nejsou k dispozici Z4dné (daje o potenualnl(h (¢incich na fertilitu u clovéka.
Utinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Pripravek Spintaza nemé Zidny nebo ma zanedbatelny
vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. NeZadoud uginky: Velmi Cesté: bolest hlavy, bolest zad, zvraceni.
U pacienttl 1écenyich pfipravkem Spinraza za pouZiti lumbalni punkce byly zaznamendny zdvainé infekce, napf.
meningitida. TaktéZ byl hiasen vyskyt komunikujicho hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napf.
angioedém, kopfivka a vyrdzka). Frekvence téchto (icinkii neni zndma. Predavkovani: V pripadé piedavkovani je
treba poskytnout podpdmou Iékafskou péci, véetné konzultace se zdravotnickym pracovnikem a dikladného vydeteni
klinického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovavejte v chladnicee (2 °C - 8 °C). (hraiite pfed mrazem.
Uchovavejte injekénilahvicku v krabitce, aby byl piipravek chrdnén pfed svétlem. Baleni: Sml injekénilahvicka. Jedna
injekéni lahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registradi: Biogen Netherlands BV, 1171 LP Badhoevedorp,
Nizozemsko. Reg. dislo: £U/1/17/1188/001. Zpiisob Ghrady a vydeje: Vde] pripravku je vazdn na lékarsky
redpis. Pfipravek neni hrazen z prostiedki vefejného zdravotntho pojisténi. Datum revize textu: 01/2020.
% Tento [écivy pripravek podléhd dal$imu sledovani. To umoZn rychlé ziskani novych informaci o bezpecnosti.
Zédame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakoli podezienf na nezadoud icinky.
Pred predepsanim Iéku se prosim seznamte s (plnou informaci o piipravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.o., Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229,
www.biogen.com.cz
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SMA s pozdéj§im nastupem (typ Il)
Lécba pripravkem SPINRAZA™

' Biogen (Czech Republic) s.ro., Na Pankrdci 1683/127, Praha 4,140 00
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PRIPRAVEKIMODIEIKUJICi
ONEMOCNENIIKILECBE SE
SPINALNIISVALOVOU/ATROFII

R v, o F
Lauren
vék 20 let

Pozdéjsi priznaky (typ I1l) SMA
Lécena pripravkem SPINRAZA

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
Nazev piipravku: Spinraza 12 mg injekéniroztok. SloZeni: Jedna injek¢nilahvicka oobjemu 5 ml obsahuje nusinersenum
natricum, co odpovidé nusinersenum 12 ma. Uplng seznam pomocnych létek je wvedenv SPC. Terapeutické indikace:
Pifpravek Spinraza je indikovan k 1éché spindinf svalové atrofie vdzané na dlouhé raménko 5. chromozomu. Davkovani
azpiisob podani: | ¢¢hu pripravkem Spinrazamé zahdjit pouze |ékaf, ktery mé zkuSenosti s écbou spindIni svalové atrofie.
Doporucend dévka je 12mg (5 ml) pfi jednom podani. Lécba pifpravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdiive po stanoveni
diagndzy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. UdrZovacf dévka md byt potom poddvdna jednou za 4 mésice.
Pifpravek Spinraza je urcen k intratekalnimu podani pomoci lumbalnf punkee. Lécbu mé poddvat zdravotnicky pracovnik
se zkusenostmi s provadénim lumbalni punkee. Pifpravek Spinraza se podéva prostfednictvim intratekalni bolusové injekce
po dobu 17 3 minut za pouZitf spindlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na k(zi, kterd vykazujf zndmky
infekce ¢i zdnétu. Doporucuje se, aby se pred podanim pripravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospindlniho moku,
ktery odpovida objemu pfipravku Spinraza, ktery mé byt aplikovan. Pii podanf pripravku Spinraza miZe byt zapotiebi sedace.
Pii pripravé a poddnf pfipravku Spinraza je nutné pouZit asepticky’ postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na Iécivou
Idtku nebo na kteroukoli pomocnou létku. Zwlastni upozornéni: Lumbdlni punkee: V souvislosti s provedenim lumbélni
punkee existuje riziko vyskytu nezadoucich Gcinkdi (napf. bolest hlavy, bolest zad, zvracen). Mozné obtize mohou nastat
u velmi mladych pacientdi a u pacientd se skolidzou. Pro usnadnéni provedent intratekInfho podanf pripravku Spinraza Ize
podle uvéZeni lékafe zvazit poufitf ultrazvuku nebojinych zobrazovacich technik. Trombocytopenie a koagulacni abnormality:
Po subkuténnim nebo intravendznim podani jinjch antisense oligonukleotidd byly pozorovany koagulaéni abnormality
a trombocytopenie véetné akutnf tézké trombocytopenie. Pokud je to klinicky indikovano, doporucuje se pred podanim
pifpravku Spinraza provést|aboratornivy3etfenitrombocytlia koagulace. Rendlnitoxicita: Po subkuténnimnebointravendznim
poddnf jinjch antisense oligonukleatidd byla pozorovdna rendlni toxicita. Pokud je to Klinicky indikovéno, doporucuje se
provést vySeteni bilkovin vmodi. PFi pretrvavajici zvySené hladiné bilkovin vmadi se maji zvzit dali vysetfeni. Hydrocefalus:
V bdobi po uveden pifpravku na trh byly u pacientl Iécenyich nusinersenem hidseny pripady komunikujictho hydrocefalu bez
souvislosti s meningitidou nebo krvdcenim. Nékterym pacientCim byla implantovdna ventrikuloperitonedini drendz (shunt).
Pifnosy 4 rizika [écby nusinersenemn u pacientd s ventrikuloperitonedini drendZf nejsou v soucasnosti zndmy a pokraCovni
v 1écbé po tomto zdkroku je nutné peclivé zvdit. Interakce s jinymi lécivymi piipravky: Nebyly provedeny Zddné
studie interakct. In viro studie naznacily, Ze nusinersen nenf induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostiedkovaného
CYP450. In vitro studie naznadujf, Ze pravdépodobnost interakci s nusinersenem kvili kompetici o vazbu na plazmatické
bilkoviny nebo kompetici s transportéry i kvl inhibii transportérd je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Poddvin!
pifpravku Spinraza v téhotenstvi sez preventivnich dtivod nedoporucuje. Nenf zndmo, zda se nusinersen/metabolity vylucujt
do lidského matefského mika. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloucit Na zakladé posouzen prospéSnosti kojenf
pro dfté a prospésnosti 1échy pro matku je nutno rozhodnout, zda prerusit kojenf nebo ukondit/pferusit poddvani pfipravku
Spinraza. Nejsou k dispozici 24dné Udaje o potencidlnich (iéincich na fertlitu u clovéka. Ucinky na schopnost Fidit
a obsluhovat stroje: Pripravek Spinraza nemé Zadny nebo mé zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat
stioje. NeZadoudi uicinky: Velmi casté: bolest hlavy, bolest zad, zviaceni. U pacientd lécenych piipravkem Spinraza
2a pouiti lumblnf punkce byly zaznamendny zdvazné infekce, napf. meningitida. TaktéZ byl hlasen vyiskyt komunikujicho
hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napf. angioedém, kopfivka a vyrdzka). Frekvence téchto ticink(i nent
mdma. Predavkovani: V' pifpadé pieddvkovani je tieba poskytnout podplmou Iékafskou péi, véetné konzultace se
zdravotnickym pracovnikem a diikladného vy3etieni Klinického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovdvejte
v chladnicce (2 °C - 8 °C). Chrafite pred mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicku v krabicce, aby byl pripravek chrdnén pfed
svétlem. Baleni: 5ml injekénf lahvicka. Jedna injekéni lahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registradi: Biogen
Netherlands B.Y., 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. Gislo: EU/1/17/1188/001. Zpiisob hrady a vydeje:
\iydej pifpravku je vazan na lékaisky predpis. Pripravek nenf hrazen z prostiedkd vefejného zdravotntho pojisténi. Datum
revize textu:01/2020.
W Tento I&civy pripravek podiéha dalimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informacf o bezpecnosti.
74ddme zdravotnické pracovniky, by hldsili jakékoli podezfent na nezddoud! (cinky.
Pred piedepsanim Iéku se prosim seznamte s Uplnou informaci o pifpravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.0, Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229,
www.biogen.com.z

Biogen (Czech Republic) s.ro., Na Pankréci 1683/127, Praha 4, 140 00

’ B H tel.: +420 255 706 200, www.biogen.com.cz
|0ge n . Biogen-76082, datum pifpravy: ffjen 2020



Objednejte si diagnosticky set
dfive, nez bude pozdé.

www.spravnadiagnoza.cz

Ikrdcend informace o piipravku. Nazev pripravku: Myazyme 50 mg praek pro koncentrét pro infuzni roztok Léfiva latka: alglucosidasum afa. Indikace: Pripravek Myozyme je indikovén pro
dlouhadabou enzymatickou substituéni l6chu u pacentd s patwzenau diagndzou Pampeho nemoci. ipravek Myozyme je indikovan u dospéljch i détskjch pacientd viech vekowych kategori
Kontraindikace: Zivot ohrodujii hypersenzitivita fanafylakticks reakce] na lécivou |3tku nebo na kteroukol pomacnau lathu, pokud opétovne nasazeni piinraviu znova vyvolalo pilusnou reaki
Davkovani a zpisob podani; Doporucend divka piipravku alghucasidasum alfa je 20 mafkg telesné hmotnosti a aplikuje se jedenkrat za 2 tydny intravendzné. Doporutuje se zatit podvat infuzi
pacitetni rychlosti 1 mg/kg/hod a postupné, pokud se neobjei priznaky reakci souviseicich s infuzi, davkovéni zvyiavat o 2 mg/kg/hod kaidjch 30 minut, a to ai do maaméni rychlosti 7 mofkg/
hod. Jul3itni upozméni a apatieni pro uiti: [ivainé 2 Zivot ohrozujci anafylakticke reakce vietnd anafylaktickeho Soku byly béhem infuri pfipravku Myazyme hieny u pacientd s infantilni
i pazdni formau nemaci. Pi padavani pfipravku Myozyme je 7 divadu moZnosti zavaznjch reakel souviseiicich s infuzi nutnd mit pfipravend vhodnd [ékafskd podparmi opatfend vietn pfistroje pro
kardiopulmanglni resuscitacl Jestlize se vyskytnou zévainé hypersenzitivnil anafylaktické reakce, okamiité preruite infuzi pripravku Myozyme a zahajte odpovidajici [éthu za dodrieni lékarckjch
standardi. Pacienti s pokrofiou Pompeha nemaci mahou mit zhoréenou srdeini  respirani funke 2 tak vy riziko vaniku zvaingch komplikaci zpisobenych reakcemi souvisejicimi s infuzi a maji
byt proto béhem podavani pripravku WMyozyme peclivé monitorovani. Objevil se reakee imunitning systému, o trehi aviit rizika a prinos opétovnéha zahéjeni padvani pripravku. Interakee:
Nebyly provedeny zadné formalni studie interakei. Fertilita, tehotenstvi a kojen: Pipravek Myozyme nemd byt béhem tehatenstvi podévén, pokud to neni nezbytné nutné. Pfi aplikad pripraviu
Wyazyme se daparutuje pranuiit knjeni Neexistuj Zdné Klinické idaje o dfinku alglukosiddzy alfa na fertilitu. OEinky na schopnast fidit a obsluhovat streje: Studie hodnatid dfinky na sthopnost
fidit neba ohsluhovat stroje nebyly provedeny demu iicinky: Infantilni forma Fompeo nemagi: velmi Easté: tachykardie, arudnuti tachypnoe, kadel, zvracen, kapfivka, vyiddka, pyrede,
snizend saturace kyslkem. Easte agitovancst bemor, cyandza, hypertenze, bledost, daven’, nauzea, erytém, makulopapuldani vyrizka, maku\nzmwlazka papuldzni Wik, pruritus, padrdzdénost,
Zimnice, 2qj5end srlecni frekvence, avydeny brevni Hak, zvysend télesnd teplota. Pozeini forma Pompeha nemod Easte: precitivélost, zavrat, parestezie, bolest hlaw arudnuti, pocit stazenéha hrdla,
priijer, zvraceni, nauzea, kopiivka, papuldzni vyraike, pruritus, hyperhidioz, svalové spazmy, svalové fasckulace, myalgie, pyrexie, hrudni diskomfort, pertferi otok, lokalni zdufeni, nava, pact
horka, avisen krevni tlak Zvlastni opatieni pro uchovavani: U[Muévejte v chladnie 2 "Ca2 8 °() Baleni: 50 mg prigku v injekéni lahiete Rng'slrafni
isla: EUS/0B/333/001-003. Dréitel razhodnuti o registraci: Genzyme furope BY, Paasheuvelweg 5, TI05 BP Amsterdam, Nizozemsko Datum posledni
revize textu 28 112009, Pripravek je vydivan na lékafcky piadpis aje plné hrazen z prostiedki vefenéha zdravotnibo pojisténi. Pred pouditim pripravku se
seznamite s Gplnau informac o pripravku. Daliiinformace jsou k dispozici na adrese: sanofi-aventis, s o, Evropskd 846/175a, 160 00 Praha 6, tel. 193 086 111,
faw 233 086 22, nebi na wwwsanofi.z

sanofi-aventls, s.r.o., Evropskd 846/176a, 160 00 Praha 6

fel.: +420 233 086 111, fax: +420 233 086 222,
e-mall: cz-info@sanofi.com.
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Dékujeme vSem ziGcastnénym Firmam za podporu této akce




