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22. BRNENSKE SETKANiIi DETSKYCH NEUROLOGU A
PEDIATRU

13. listopadu 2020
Virtudlni konference
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Patek

i Virtualni sal |

08:30 - 12:40 S ONLINE KONGBES
Q Virtualni sal | Ustni sdéleni

SLAVNOSTNi ZAHAJENI 10 min
Horna M.

SOUCASNE TRENDY V LECBE SMA (EVRYSDI, SPINRAZA, ZOLGENSMA) 25 min
Dlouha K.

ZOLGENSMA, PRVNi ZKUSENOSTI S GENOVOU LECBOU 25 min
Dlouha K.

POZNAME SKUTECNOU PRICINU PATOLOGIE A KLINICKYCH PROJEVU U NASICH PACIENTU? ZVAZME | PORUCHU SYNTEZY NEUROTRANSMITERU ZPUSOBENE 25 min
DEFICITEM DEKARBOXYLAZY AROMATICKYCH L-AMINOKYSELIN (AADC)

Dlouhd K.

TAK TROCHU JINY HYPOTHALAMICKY HAMARTOM 25 min
Dlouha K.

SYNDROM DRAVETOVE - USKALi MOLEKULARNE GENETICKE DIAGNOSTIKY 25 min
Dlouha K.

KOGNITIVNi PORUCHY U DETI S EPILEPSIi - VYZNAM JEJICH DYNAMICKEHO SLEDOVANi V MANAGEMENTU TERAPIE 25 min
Dlouhé K.

TERAPIE ENCEFALOMYELITIDY ASOCIOVANE S ANTI-MOG PROTILATKAMI Z RUZNYCH UHLU POHLEDU 25 min
Dlouhd K.

STREVNi MIKROBIOM U DETi S PORUCHAMI AUTISTICKEHO SPEKTRA (DIAGNOSTIKA A MOZNOSTI TERAPIE | VYZKUMU) 25 min
Dlouhd K.

CONCENTRIX® A JEHO UZITi U PACIENTU S PORUCHAMI POZORNOSTI A AKTIVITY. PRAKTICKE MULTICENTRICKE KLINICKE POZOROVANI 25 min
Dlouha K.

FAMILIARNi SCHWANOMATOZA NA PODKLADE MUTACE V SMARCB1 GENU - NOVE MOZNOSTI TERAPIE 25 min
Dlouha K.

MOZNOSTI CASNE DIAGNOSTIKY DMD - DOPORUCENi PRO PEDIATRY 20 min
Horna M.

ZAKONCENIi AKCE 3 min

Horna M.
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SMA s nastupem v détstvi (typ )
|éCena pFipravkem SPINRAZA®

MODIFIKUYICi PRUBEHIPZ
ONEMOCNENI K LECBE,OSOB,SEmmuan
SPINALNi SVALOVOUJATROEI|

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
Nazev pripravku: Spinraza 12 mginjekéniroztok. SloZeniz Jedna injekcnilahvitka o objemu 5 ml absahujenusinersenum
natricum, cof odpovida nusinersenum 12 mg, Uplny seznam pomocnyich l4tek je uveden v SPC. Terapeutické indikace:
Pripravek Spinraza je indikovén k lécbé spindini svalové atrofie vzané na dlouhé raménko 5. chromozomu. Dévkovani
azpiisob podani: | éthu pripravkem Spinraza md zahdjit pouze [ékaf, ktery md zkusenosti s léchou spindlnf svalové atrofie.
Doporucend davka je 12 mg (5 ml) pfi jednom podani. Lécha piipravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdrive po stanoveni
diagndzy 4 nasycovacimi ddvkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. UdrZovaci dévka ma byt potom podévéna jednou za 4 mésice.
Pripravek Spinraza je urcen k intratekdinmu podani pomocf lumbéini punkee. Léchu mé poddvat zdravotnicky pracovnik
se zkusenostmi s provédénim lumbalni punkee. Pripravek Spinraza se podava prostiednictvim intratekdlnf bolusové injekce
po dobu 1 a7 3 minut za pouziti spindlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiizi, kterd vykazujf zndmky
infekce ¢i znétu. Doporucuje se, aby se pred podénim pifpravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospindintho moku,
ktery odpovidd objernu piipravku Spinraza, ktery md byt aplikovan. Pfi podéni pfipravku Spinraza m{ize byt zapotiebi sedace.
Pfi priprave a podani pripravku Spinraza je nutné pout asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou
[dtku nebo na kteroukoli pomocnou litku. ZlaStni upozornéni: Lumbdlnf punkee: V souvislosti s provedenim lumbélnf
punkee existuje riziko vyskytu neZddoucich Gcinkd (napf. bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). MoZné obtize mohou nastat
u velmi mladych pacientd a u pacientd se skoliézou. Pro usnadnéni provedenf intratekdIntho podanf pipravku Spinraza lze
podle uvdzeni lékafe zvaZit pouitf ultrazvuku nebo jinjich zobrazovacich technik. Trambocytopenie a koagulacni abnormality:
Po subkutdnnim nebo intravendznim podanf jinjch antisense oligonukleotidd byly pozorovdny koagulacni abnormality
a trombocytopenie vetné akutni t&Zké trombocytopenie. Pokud je to klinicky indikovéno, doporucuje se pied poddnim
pripravku Spinraza provést laboratorni vySetieni trombocytdia koagulace. Rendlnitoxicita: Po subkuténnimnebointravendznim
podani jinyich antisense oligonukleotidd byla pozorovéna rendlni toxicita. Pokud je to Klinicky indikovéno, doporucuje se
provést vySetfenf bilkovin v moci. PFi pretrvévajici zvySené hlading bilkovin v modi se maji zvdit dalsi vySetfent. Hydrocefalus:
V obdobi po uvedent pifpravku na trh byly u pacientlilécenyich nusinersenem hidseny pripady komunikujiciho hydrocefalu bez
souvislosti s meningitidou nebo krvécenim. Nékterym pacientdim byla implantovana ventrikuloperitonedini drendZ (shunt).
Prinosy a rizika Iécby nusinersenem u pacient{ s ventrikuloperitonedInf drendi nejsou v soucasnosti zndmy a pokracovan
v [é¢bé po tomto zakroku je nutné peclivé zvdzit. Interakee s jinymi lécivymi piripravky: Nebyly provedeny Zddné
studie interakci. /n vitro studie naznacily, Ze nusinersen nenf induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostfedkovaného
CYPA450. In vitro studie naznacujf, Ze pravdépodobnost interake s nusinersenem kvili kompetici o vazbu na plazmatické
bilkoviny nebo kompetici s transportéry ¢i kil inhibidi transportérd je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Poddvan
piipravku Spinraza v téhotenstvi se z preventivnich divodd nedoporucuje. Neni zndmo, zda se nusinersen/metabolity vylucuji
dolidského matefského miéka. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloucit. Na zakladé posouzenf prospésnosti kojent
pro dité a prospéSnosti 1écby pro matku je nutno rozhodnout, zda plerusit kojenf nebo ukoncit/pferusit poddvani pfipravku
Spinraza. Nejsou k dispozici z4dné tidaje o potencilnich tcincich na fertiltu u ¢lovéka. Ucinky na schopnost fidit
a obsluhovat stroje: Pripravek Spinraza nemd Zddny nebo md zanedbatelny viiv na schopnost fidit nebo obsluhovat
stroje. NeZadouci ucinky: Velmi Casté: bolest hlavy, bolest zad, zvracenl. U pacient(i |éenyich pfipravkem Spinraza
za pouziti lumbaini punkee byly zaznamendny zévazné infekce, napf. meningitida. Taktéz byl hldsen wyskyt komunikujidho
hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napf. angioedém, kopfivka a vyrdzka). Frekvence téchto (icinkd nenf
mama. Predévkovani: V pfpadé preddvkovni je tieba poskytnout podplimou lékafskou péd, véetné konzultace se
zdravotnickym pracovnikem a dkladného vySeteni Kiinického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovdvejte
v chladnicce (2 °C - 8 °0). Chrafite pred mrazem. Uchovdvejte injekénf lahvicku v krabicce, aby byl piipravek chrénén pred
svétlem. Baleni: 5ml injeknf lahvitka. Jedna injekeni [ahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registradi: Biogen
Netherlands B.V,, 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. Gislo: EU/1/17/1188/001. Zpiisob Ghrady a vydeje:
\dej piipravku je vazdn na Iékafsky pedpis. Pripravek nenf hrazen z prostiedkd vefejného zdravotniho pojisténi. Datum
revize textu: 01/2020.
W Tento I€Civy pripravek podiéhd dalsimu sledovani. To umozni rychlé ziskdni novych informadi o bezpecnosti.
Z4dame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezient na nezédoud ticinky.
Pred predepsanim |éku se prosim seznamte s Gplnou informaci o pifpravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.0,, Na Pankraci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229,
www.biogen.com.
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A 'new way for a new world

Dékujeme vSem zGcastnénym firmam za podporu této akce



