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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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Streda

1’4 Maly prednaskovy sal

13:00-14:00 2 = REGISTRACE UCASTNIiKU A FIREM
Q@ Maly prednaskovy sal | Registrace firem a Gcastnikd

ZAHAJENI
Q Maly prednaskovy sal | Ustni sdéleni

©

14:00-14:05

MUDr. Radim Mazanec, Ph.D + MUDr. Daniel Baumgartner, Ph.D

14:05-15:35 < | BLOKI
Q Maly prednaskovy sal | Ustni sdéleni

HYPERMOBILNi EHLERS-DANLOSUV SYNDROM A PRIDRUZENE KOMORBIDITY 25+ 5 min
Potockova V.

ROLE FSCIG V LECBE DYSIMUNITNICH NEUROPATIi- NASE ZKUSENOSTI 25+ 5 min
Kunc P.
JAK MINIMALIZOVAT RIZIKA HYPOKALEMICKE PERIODICKE PARALYZY- KAZUISTIKA 16 LETEHO CHLAPCE 25+ 5 min

Rohlenova M.

2

15:35-16:00 <> | PRESTAVKA S OBCERSTVENIM
Q Maly prednaskovy sal | Coffee Break
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BLOK I
Q Maly prednaskovy sal | Ustni sdéleni

ULNARIS? ANO, ALE JEN S PRIVRENYM OKEM
Jerie M.

AIDP - DIAGNOZA A TERAPIE 3X A STALE JINAK
Zidé M.

TIBIOPERONEALNi SLABOST - NEUROPATIE Cl MYOPATIE?
Mazanec R.

ZAVER
Q Maly prednaskovy sal | Ustni sdéleni

MUDr. Radim Mazanec, Ph.D + MUDr. Daniel Baumgartner, Ph.D

25+ 5 min

25+ 5 min

25+ 5 min



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.
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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
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Zobrazené osoby jsou skutecni pacienti. Tito pacienti a jejich rodiny dali souhlas s pouzitim jejich piib&hu. Fotografie slouzi pouze pro ilustraci.
Individualni vysledky se mohou lisit.

LECIVY PRIPRAVEK MODIFIKUJICi PRUBEH ONEMOCNENI
K LECBE OSOB SE SMA SCHVALENY PRO VSECHNY
VEKOVE SKUPINY A VSECHNY TYPY SMA S PROKAZANOU
DLOUHODOBOU UCINNOSTI A PRIZNIVYM
BEZPECNOSTNIM PROFILEM.

Biogen (Czech Republic) s.r.0.,, Na Pankraci 1683/127, Praha 4, 14000

P.
Blogen tel.: +420 255 706 200, www.biogen.com.cz
. Biogen-158713, srpen 2024

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA

Nazev piripravku: Spinraza 12 mq injekéni roztok. SloZeni: Jedna injekenf lahvicka o objemu 5 ml
obsahuje sodnou sti nusinersenu odpovidajid 12 mg nusinersenu. Uplny seznam pomocnych latek
je uveden v SPC. Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovén k 1écheé spindlni svalové
atrofie vazané na dlouhé raménko 5. chromozomu. Davkovani a zptisob podani: Léchu piipravkem
Spinraza md zahdjit pouze Iékat kterj mé zkusenosti s [ébou spinlni svalové atrofie. Doporucend dévka
je 12 mg (5 ml) pii jednom podéni. Lécba pfipravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdfive po stanovent
diagndzy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. Udrzovaci davka ma byt potom podavana
jednou za 4 mésice. Pfipravek Spinraza je urcen k intratekélnimu podani pomoci lurnbalni punkce. Léchu
md poddvat zdravotnicky pracovnik se zkusenostmi s provadénim lumbdlni punkee. Pfipravek Spinraza se
podava prostiednictvim intratekdIni bolusové injekce po dobu 1 az 3 minut za pouZitf spindlni anestetické
jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiizi, kterd vykazuji znamky infekce ¢i zanétu. Doporucuje se, aby
se pred poddnim piipravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospinglniho moku, ktery odpovidd objemu
pripravku Spinraza, ktery mé byt aplikovan. Pfi podani pfipravku Spinraza miZe byt zapotfebi sedace. Pfi
pripravé roztoku pripravku Spinraza k intratekalnimu podani se musi pouzit asepticky postup. Pokud dojde
ke zpozdéni nebo vynechani nasycovaci nebo udrzovaci davky, mé byt pripravek Spinraza podavan podle
schématu uvedeném v tabulce 1v Cdsti 4.2 SPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou ldtku nebo
na kteroukoli pomocnou latku. Zvlastni upozornéni: Lumbalni punkee: V souvislosti s provedenim
lumbdlni punkce existuje riziko wyskytu nezddoucich Gcink(i (napf. arachnoiditida, bolest hlavy, bolest zad,
zvraceni). Mozné obtize mohou nastat u velmi miadych pacientl a u pacientl se skoliézou. Pro usnadnéni
provedeni intratekalniho podani pipravku Spinraza Ize podle uvazeni lékaie zvazit pouziti ultrazvuku nebo
jinych zobrazovacich technik. V' pfipadé podezieni na arachnoiditidu je tieba provést vySetieni pomod
magnetické rezonance za (celem potvrzeni arachnoiditidy a rozsahu zénétu. Po potvrzeni arachnoiditidy
lze misto vpichu pouzit az po vyloucenf lokdlniho zanétu. Trombocytopenie a koagulacni abnormality: Po
subkutannim nebo intravendznim podan jinych antisense oligonukleotidd byly pozorovany koagulacni
abnormality a trombocytopenie veetné akutni ©7ké trombocytopenie. Pokud je to klinicky indikovano,
doporucuje se pred podanim pripravku Spinraza provést laboratorni vysetreni trombocytll a koagulace.
Rendlni toxicifa: Po subkutannim nebo intravenéznim podani jinych antisense oligonukleotidd byla
pozorovana rendln toxicita. Pokud je to klinicky indikovano, doporucuje se provést vySetfeni bilkovin v modi.
Pii pretrvavajici zvysené hlading bilkovin v modi se majf zvazit dalsi vysetfeni. Hydrocefalus: V obdobi
po uvedeni pripravku na trh byly u pacientd lécenych nusinersenem hlaseny pripady komunikujicho
hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo krvacenim. Neékterym pacientlim byla implantovana
ventrikuloperitonedinidrendZ (shunt). Prinosy arizika Iécby nusinersenem u pacienti s ventrikuloperitonedini
drendzi nejsou v soucasnosti znamy a pokracovani v 1€cbé po tomto zakroku je nutné pedive zvazit
Interakee s jinymi lécivymi pripravky: Nebyly provedeny zddné studie interakd. Jn vitro studie
naznaily, ze nusinersen neniinduktorem ani inhibitorem metabolismu zprostfedkovaného CYP450. In vitro
studie naznacuji, ze pravdépodobnost interakei s nusinersenem kvilli kompetid o vazbu na plazmatické
bilkoviny neho kompetici s transportéry ¢i kvdlli inhibici transportérdl je nizkd. Fertilita, téhotenstvi
a kojeni: Poddvani nusinersenu v téhotenstvi se z preventivnich divodd nedoporucuje. Neni zndmo,
zda se nusinersen/metabolity vylucuji do lidského matefského migka. Riziko pro kojené novorozence/deti
nelze vyloucit. Na zakladg posouzeni prospéSnosti kajeni pro dité a prospesnosti Iécby pro matku je nutno
rozhodnout, zda prerusit kojenf nebo ukondit/prerusit podavani nusinersenu. Nejsou k dispozici Zddné ddaje
o potencidlnich Gcincich na fertilitu u cloveka. Udinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje:
Nusinersen nema zadny nebo ma zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Nezadouci
udinky: Velmi casté: bolest hlavy, bolest zad, zvraceni. Nenf zndmo: meningitida, hypersenzitivita, aseptickd
meningitida, arachnoiditida. Pfedavkovani: V pfipadé pedavkovani je tieba poskytnout podplimou
Iékarskou peci, vcetne konzultace se zdravotnickym pracovnikem a dikladného vysetreni klinického stavu
padenta. Podminky uchovavani: Uchovdvejte v chladnicce (2 °C - 8 °C). Chrafite pfed mrazem.
Uchovavejte injekéni lahvicku v krabicce, aby byl piipravek chrangn pred svétlem. Baleni: Sml injekéni
lahvicka. Jedna injekénf lahvicka v krabicce. Drzitel rozhodnuti o registraci: Biogen Netherlands B.Y,,
1171LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. cislo: EU/1/17/1188/001. Zplisob thradya vydeje: Vjide]
pripravku je vazan na lékafsky predpis. Pfipravek je plné hrazen z prostfedkl vefejného zdravotniho pojisténi
jako zvlast ctovany IéGivy pripravek (ZULP). Datum revize textu: 05/2024.

Jadame zdravomnické pracovniky, aby hasili jakékoli podezfeni na nezadouc ticinky. Pred predepsanim Iéku
s prosim seznamte s (pInou informaci o pripravku.

Biogen (Czech Republic) sro, NaPankrddi 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, www.biogen.com.z




SEZNAM VAROVNYCH PRIZNAKU
VZBUZUJICI PODEZRENI NA SRDECNI AMYLOIDOZU

ATTR-CM je Zivot ohroZuijici, progresivnl, infiltrativni, vzacné onemocnéni, které mize byt ¢asto pfehlizenou pfi¢inou srde¢niho selhani.!

Nelé¢enf pacienti s wtATTR-CM vykazuijl stfedni dobu pieZiti ~3,5 roku od stanoven( diagn6zy2

Tloustka
stény levé
komory

>12mm

S5

+

varovny
> 1 pfiznak:

Srdecni selhani ve véku > 65 let
Aortdlni stendza ve véku = 65 let

Hypotenze nebo normotenze v pfipadé pfedchozi hypertenze
Senzorické postizeni, autonomni dysfunkce

Periferni polyneuropatie

Proteinurie

Kozni purpura

Oboustranny syndrom karpalniho tunelu

Ruptura slachy bicepsu

Subendokardialni/transmuralni LGE nebo zvyseny ECV
Snizena longitudinalni kontraktilita a obraz tzv. apical sparing
Snizena voltaz QRS vzhledem k tloustce stény LK

Pseudoviny Q na EKG

Prevodni poruchy, AV blokady

Mozna rodinnd anamnéza

ONONONONONONONONONORONONONONG

Upraveno podle Garcia-Pavia P et al. Eur J Heart Fail 2021
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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.
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