Program

21.rijna 2020
Budova reditelstvi/dékanatu, snizené prizemi, u¢ebna SP2, 2. LF UK a FN Motol.
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i Hlavnisal |

14:00 - 18:00 S BLOK 1 )
Q Hlavni sal | Ustni sdéleni

SLAVNOSTNi ZAHAJENI 5 min
Dlouh& K.
S DETSKOU NEUROLOGIi Z MINULOSTI DO BUDOUCNA 20 min
Dlouh& K.
NEUROMUSKULARNi CENTRUM: OD AMBULANTNIHO NEUROLOGA K CiLENE LECBE 25 min
Dlouh& K.
CVSP (NEJEN) PRO ROZTROUSENOU SKLEROZU A NEUROMYELITIS OPTICA: PECE O DETSKE PACIENTY 25 min
Dlouh& K.
FRIEDREICHOVA ATAXIE: SMERUJEME KE GENOVE TERAPII? 25 min
Dlouh& K.
CENTRUM PRO PORUCHY SPANKU: CO NABIizZi DETSKYM NEUROLOGUM 20 min
Dlouh& K.
CVSP PRO FARMAKOREZISTENTNI EPILEPSIE: NEJEN EPILEPTOCHIRURGIE! 25 min
Dlouh& K.
NEUROGENETICKA LABORATOR KLINIKY DETSKE NEUROLOGIE: SOUCASNE MOZNOSTI MOLEKULARNi DIAGNOSTIKY 25 min
Dlouh& K.
NEUROKUTANNI ONEMOCNENI: EXISTUJE UCINNA LECBA? 20 min
Dlouh& K.
KLINICKE SLEDOVANI PACIENTU S TSC NA KDN 2.LF UK A FNM A VE SVETE 20 min
Horna M.
ZAVER 5 min

Horna M.
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2 2 rokv
SMA s nastupem v détstvi (
lécena pripravkem SPINRA

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
MNazev piipravku: Spinraza 12 mginjekiniroztok. Shodeni: Jednainjekinilahwicka o cbjemu S ml ebsahuje nusinersenum
ratricum, coé adpovidé nusinersenurm 12 ma. Uplng seznam pamacnyjch tek e uveden v SPC Terapeutické indikace:
Pfipravek Spinraza je indikovan k 12bé spindini svalové atrofie vizané na dlouhé raménko 5. chromozomu, Ddvkevdni
azpiisob podani: L&y piipravkem Spinraza md zahiit pouze éaf, ktery mi zkuSenostis bou spindini svalové atrafie.
Doporuend davka je 12 mg (5 ml) pfi jednom podini. Lécha pripravkem Spinraza ma byt zahdjena o nejdfive po stanaveni
diagnidzy 4 nasycovacimi divkami ve dnach 0, 14, 28 2 63. Udrfovad divka ma bjit potom poddvana jednou za 4 mésice.
Pfipravel Spinraza je uren k intratekdlnimu poddni pomaod lumbdini punkre. Lécbu md poddvat adravotnick pracownik
s zkusenostmi s provddEnim lumbdini punkee. Plipravek Spinraza se poddva prostfednictvim intratekdind bolusové injekce
po dobu 1af 3 minut za pougiti spindini anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kZ, kterd vykazuji mamky
infikce &i zanétu. Doponuduje se, aby se pied poddnim pfipraviou Spinraza odebral takovy objem cerebrospindintio moky,
ktery ndpovidd objemu piipravky Spinraza, ktery ma bt aplikovin. PR podani pripravky Spinraza milZe bt zapatfebi sedace.
Pfi pfipravé a podani pfipravky Spinraza je nuiné poudit asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenztivita na lédvou
litku nebo na keroukoli pononou latky. Zviastni upozorméni: Lumbilni punkee:V souvislostis provedenim lumbilni
punkee existue rizkn vyskytu nezidoucich Géinkil {napf bolest hlavy, bolest zad, zviaceni). Maing obtiZe mohou nastat
U velmi niadych pauentu 2 u padenti se skalidzou. Pro wnadnéni provedeni intratekdintho podini pnpra'fku Splnraza
lze podle wdfeni ékafe zvafit poufiti ulirazvuku nebo jinych zobrazovacich technik.
abnormality: Po subkutdnnim nebo intravendznim podini jinjch antisense cligonukleatidd byty pozorovany koagulacni
abnarmality a trombocytopenie wietné akutni ©2k trombocytopenie. Pokud je t Klinicky indikovina, dopanucuje se pied
podanim pripravky Spinraza provést laboratomi vySetfen trombocytl a koagulace. Rendlni tovicta: Po subkutdnnim nebo
intravendamim podani jimjch anteznse oligonuklectidd byla pazorovina rendini toxdcita. Pokud je to Minicky indikoving,
doporuduje se provst wydetieni bilkoviny madi. P pfetrvdvajid aviSené hlading bilkovin v modi se maji zvagit dal3i vySetieni.
: obdobi pa uwedend pripravieu na trh yly u padientl kemich nusinersenem hl&eny pfipady komunikujicho
hiydrocefalu bez souvislosti s meningitidou neto krvacenim. Nékterjm pacientiim byla implantovana ventrikuloperitonedini
drendZ (shunt). Pfinosy a rizika Kby nusinersenem u pacientd s ventrikuloperitanedini drendZi nejsou v soucasnosti zndmy
a pokracovdni v 1&bé po tomito zakroky je nutné pedivé 2vint Interakee s jinymi léGvymi piipravky: Nebyiy
provedzny Zdné studie interakd. n who studie namadily, 2 nusinersen neni induktorem ani inhibitorem metabalismu
zprostiedkovaného CYPAS0. invitro studie naznaduf, 2 prawdépodobnost interake s nusinersenem kvili kompeti o vazbu
nia plammatické bilkoviny neba kompetici s transpartéry & kwlli inhibic transportérd 2 nizkd. Fertilita, téhotenstvi
a kojeni: Podédvini pripravku Spinraza v Ehotenstvi se 2 preventinich ddved nedoporuduje. Neni mdme, ada se
nusirﬁsen."rnetahul'rtyvydu@jidulidshﬂwmalﬁskéhnmlﬂta Riziko pro kojené novorazence/ déti nelze vidoudit. Na zdkladé
posouzeni prospésnosti kojend pro dité a prospénosti Kby promathu je nutna rezhodnout, 2da prenuSit kaeni nebo ukandit/
plerusit poddvani pfipraviu Spinraza. Mejsou k dispazici Zidné ddaje o putenualmch téincich na fertilitu u Aovika, Uinky
na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Pfipravek Spinraza nemd Zidny nebo md zanedbatelny vivv na schaopest
fidit nebo obsluhowat stroje. NeZadoud déinky: Velmi &ste balest hlavy, bolest zad, zvraceni. U pacient( |8%emyjch
plipravkem Spinraza za pouditf lumbidini punkce byly zaznamendny zivaing infekce, napé meningitida, Takté? byl hldsen
wyskyt komunikuiicho hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napi. angioedém, kopfivka a vyrdka).
Frekvence téchto ikl neni znima. Predévkovani: \' pipadé pledévkovini j2 tfeba poskytnout padpdmou 1ékafskou
pédi, wieiné korzultace se zdravotnickym pracovnikem a dikladného wydetfeni Klinického stavu pacienta. Podminky
uchovavani: Uchovdvejte v chladnicee (2 °C - 8°0). Chrafite pfed mrazem. Uchovdvejte injekEni lahwicky v krabitee, aby
bl pfipravek chrdnén pfed svétlem. Baleni: Smiinjekini lahvicka. Jedna injekénilatvidka vkrabitce. Driitel rozhodnuti
o registradi: Biogen Metherlands B, 1171 1P Badhoevedorp, Nizozemskn. Reg. @slo: EL/1/17/1188/001. Zpiisob
dhrady a vydeje: Ve piipravky je vizdn na Bkafsky pfedpis. Pripravek nent hrazen z prostfedkd vefejného zdravatnihg
jiitEni. Datum revize tesxtu: (01/2020.
@ Tento |é6vy pripravek podiéhd dalSimu sledovani. To umoini rychlé ziskani nowjch informaci o bezpegnosti.
adame adravatnické pracovniky, aby hidsili jakakoli padezfeni na neZadouci iinky.
Pfed predepsanim Iéku se prosim seznamte s dplnou informaci o pfipravku. Biogen (Czech Republic) sro,
Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel - 255 706 200, fax: 255 706 229, www.biogen.com.cz

Biogen (Czech Republic) s.ro, Na Pankrdci 1683/127, Praha 4, 140 00
tel: +420 255 706 200, www biagen.com.cz
Bingen-09188, datum piipravy: bfezen 2020

'Biogen_
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Pozdéjsi priznaky (typ IIl) SMA

Lééena pfipravkem SPINRAZA

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
Nézev pfipraviou: Spinraza 12 mginjekiniraztok. SloZeni: JednainjekEnilatwickan objemu Sml cbsahuje nusinersenum
natricum, cof odpavidi nusinersenum 12 mg. Uplnj seznam porm{rr;,{hlatﬂk e weden v SPC Terapeutické indikace:
Pripravek Spinraza je indikovin k [éché spindini svalové atrofie vézané na diouhé raménko 5. chromozomu. Dévikowéni
azpiisob poddni: Létbu piipravkem Spinraza md zahdiit pouze 18kaf ktery md zkudenastis 1écbou spindinisvalové arofie,
Doporuend ddvka je 12 mg (5 mi) pfi jednom podani. Léha pfipraviem Spinraza md bjt zahdjena co nejdfive po stanoveni
diagnézy 4 nasycovacimi davkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. Udrfovad davka ma byt potom paddvina jednou za 4 mésice.
Pripravek Spinraza je urden k intratekdInimu podani pomod lumbéini punkee. Léchu md poddvat zdravatnicky pracovnik
s Zkufenostmi ¢ provadénim lumbdini punkee. Pfipravek Spinraza se podivd prostfednictvim intratekdini bolusou injekee
po dobu 1 a2 3 minut za pouditi spindlni anesteticke jehly. Injekee se nesmi podat do mist na kilé, kterd vykazuji zndmbky
infekee & zanétu. Doporucuje se, aby se pied podénirr' pripravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospindlning moku,
hrryodpmnda objemu pfipravku Spinraza, ktery ma byt aplikovdn. P podani pfipravku Spinraza mie byt zapoffebisedace.
Pfi pfipravé a pudanl pfipravky Spinraza je nutné pouit asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na Kdvou
[itlew nebo na ktemukali pomocnou ldtkw. Zviéstni upozornéni: Lumbslni punkce: ' souvElosti s provedenim lumbdini
punkee existuje rizika wiskytu nefidoucich dénki (napt bolest hlavy, bolst zad, zvraceni). Moing obtie mohou nastat
u velmi miadych padentd a u pacientd se skalidzou. Pro usnadnéni provedeni intratekdInihg podéni plipravky Spinraza
|ze podle uvazeni Iékafe zvalt pouiti ultrazvuku nebo jinjch mbrazwvadch technik. Trombocytopenie a koaguladni
abnommality; Po subkutdnnim nebo intravendanim podani jinych antisense oligonukdeatidd byly pozorowdny koaguladni
abnommality a trombocytopenie vetn@ akutni t5ke trombocytopenie. Pokud je to Kinicky indikoviing, doporuduje se pred
podanim pfipravky Spinraza provést laboratomi vySetfeni trombaocyti a koagulace. Rendlnf toxicta: Po subkutannim nebo
intravendanim podani jinych antisense oligonukleatidd byla pozorovana rendlni toxicita. Pokud je to Kinicky indikovang,
doporutuje se provést vySetfeni bilkavin v medi. Pfi pletrdvajic 2viSené hlading billovin v med se majizviat daliivyistieni
Hydmcefalus: V obdobi po wedeni pripravku na trh byly U padenti [genjch nusinersenem hliSeny piipady komunikujicho
hydrocefalu bez souvislasti s meningitidou nebo krvdcenim. Nelderym pacientiim byla implantovina ventrikuloperitonedini
drendZ (shunt). Pfinosy a rizika &€ty nusinersener u padientd s venirikuboperitonedini drenddi nejsou v soutasnosti mdmy
a pokracovdni v 16EbE po tomto zdkroku je nutné peclivé zvint Interakee s jinymi lécvymi pripraviy: Nebyly
prowedeny Zadné studie interakcl i wito studie naznadly, 7= nusinersen neni induktorem ani inhibitorem metabalismu
2prostiedkavaného CYP4S0. i vitro studie naznatuji, Z pravdEpadabnost interakci s nusinersenem kyilli kompetid ovazbu
nia plazmatické bilkoviny nebo kompetic s trarsportéry & kvili inhibici transportérd je nizkd. Fertilita, téhotenstwi
a kojeni: Podivani pfipravku Spinraza v thotenst se 2 preventivnich divodd nedoporudue. Meni mdmo, 2da se
nusinersen/metabality vyluduji dolidského matefského miéka. Riziko pro kajené novorozence/dét nelze vyloufit Na zakladé
posuZeni prospEinost kajen pro dité a prospéinosti 1écby pro matku e nutno razhodnout, zda plenssit kojeni nebo ukondit/
preruéit poddvani piipravku Spinraza. Nejsou k dispozici Zdné Gdaje o potendidinich déindich na fertilitu u dovéka. Uinky
na schopnast fidit a obsluhovat stroje: Pfipravek Spinraza nemd 2dny nebo md zanedbatetny viiv na schopnost
fidit nebo absluhavat stroje. NeZadoud ddinky: \eimi casté: bolest hlavy, bolest zad, zvaceni. U pacientd |éemjch
pfipravkem Spinraza za pouZiti lumbdini punkce bylty zamamendny zhaing infekee, napf. meningitida. TakteZ byf hldSen
vyskyt komunikujicho hydrocefaly, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napf. angioedém, kopfvka a vyrdfka).
Frekvence téchto Ganki neni zndma. Predavkovani: V pfinadé pfedavikovéni je tfeba poskytnout podplmou [ékafskou
péd, wietné konzultace se adravotnickjm pracownikem 2 dikladného vySetfeni Minideého stawu pacenta. Podminky
uchovavani: Uchovivejte v chladnicte (2 °C- 8 °C). Chrarite pfed mrazem. Uchovdvejte injekini lahwicku v krabicee, aby
by pfipravek chranén pied svétlem. Baleni: SmiinjekenilatvidaJedna inekini lahvicka v krabicce. Driitel rozhodnuti
o registrai: Biogen Netherlands B, 1171 LP Badhoevedorp, Nizoremsko. Reg. @slo: EL/1/17/1188/007. Zplisob
tihrady a vydeje:\\de) pfipravku je vazan na [ékafsky pfadpis. Plipravek neni razen 2 prostfedkd vefejnéha 2dravotniho
jisténi. Datum revize textu: 01/2020.

Tento |éivy pfipravek podiéhd dalSimu sledovani. To umaini rychlé ziskdni nuw{h infarmaci o bezpednasti.

Lidime zdravotnicks placwniky aby hlsili jakdkoli padezfeni na neZddouc ddinky.
Pfed pfedepsanim [k se prosim seznamte s Gplnou informaci o pfipravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.o, Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 235 706 229, www.
hiogen.com cz

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

" B' tel-+420 255 70 200, www biogen.com.z
I Oge n Biogen-03160, datum pfipravy: duben 2020



r . ) ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
‘ 2 DR ;Y ] ig\i /‘\Bj‘ m Nazev piipravku: Spinraza 12mq injekéni oztok. SleZeni: Jedna injekénf lahvicka o objemu 5 ml obsahuje
9 S P I N R A Z A A n “ A -"'p - A nusinersenum natricum, coZ odpovidd nusinersenum 12 mg. Uplny seznam pomocnych latek je uveden v SPC.
. ) A P ~ / Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovan k Iéché spindinf svalové atrofie vézané na dlouhé
(n usinerse n) %P‘iﬁj-‘é‘gﬁg%n |H‘ER A ; | ':] :‘ m,‘.\w} g:{ raménko 5. chromozomu. Dévkovani a zpiisob padani: Lécbu pifpravkem Spinraze mé zahdjt pouze lékar
ktery mé zkusenosti s lEchou spindlni svalové atrofie. Doporucend davka je 12 mg (S ml) pfi jednom poddni. Lécha

/ l‘((-_)) E’j Ial :{U}JI@] | -:] R]]jga: ] pfipravkem Spinraza md byt zahéjena co nejdfive po stanoveni diagndzy 4 nasycovacimi dévkami ve dnech 0, 14,

283 63. Udrzovaci dévka md byt potom poddvana jednou za 4 mésice. Pfipravek Spinraza je urcen k intratekalnimu

N Y N N v -] = poddni pomoci lumbdinf punkee. Lécbu md poddvat zdravatnicky pracownik se zkusenostmi s provédénim lumbéini
@ | l; A l@a I\ E A ﬂ | k( Lg‘ggi punkce. Pfipravek Spinraza se poddva prostfednictvim intratekdinf bolusové injekce po dobu 1 a7 3 minut za pouZitf
. S— . spindlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiiZi, kterd vykazuji zndmbky infekce i zanétu. Doporutuje
f/a}-ﬁ 5‘1 -3 ; \3 a l ;‘ }Q\L: n ‘ s, aby se pied podénim’pﬁpra\{ku Sgin:aga oq_eb!al takovy objem ce_;ebrospinéjnﬂwg maku,_ktgr)’; odpovida U}J'jEmL‘J
pripravku Spinraza, ktery ma byt aplikovan. Pfi podani pripravku Spinraza miiZe byt zapotiebi sedace. Pfi pripravé

:A\, l ,,\1 L\@y [6) U ;‘? EX@ E‘ n \ k a podani pripravku Spinraza je nutné pouzit asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lévou latku

nebo na kteroukoli pomocnou lédtku. Zvlatni upozernéni: Lumbalni punkee: V souvislostis provedenim lumbalni
punkee existuje riziko viiskytu neZadoucich cinki (napi. bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). Mainé obtize mohou
nastat U velmi mladych pacientdi a u pacient( se skoliézou. Pro usnadnéni provedenf intratekdiniho podéni pfipravku
Spinraza |ze podle uvdzeni |ékafe zvdzit pouZiti ultrazvuku nebo jinych zobrazovacich technik. Trombocytopenie

(ni ity: Po subkuténnim nebo intravendznim podani jinych antisense oligonukleotidd byly
pazorovény koaqulacni abnommality & trombocytopenie véetné akutni téiké trombocytopenie. Pokud je to klinicky
indikovdno, doporucuje se pred podénim piipravku Spinraza provést laboratomi vy3etfen! trombocytd a koagulace.
Rendlni toxicita: Po subkutannim nebo intravendznim podani jinyich antisense oligonukleotidd byla pozorovana rendini
toxicita. Pokud je to Klinicky indikovano, doporucuje se provést vySetien bilkovin v moti. Pii pretrvdvajici zvyseng
hladiné bilkovin v modi se maji zvazit dalsi vySetreni. Hydrocefalus: V obdobi po uvedeni pipravku na trh byly u padient
[écenyich nusinersenem hlaseny pripady komunikujicino hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo krvdcenim.
Nekterym pacientdim byla implantovana ventrikuloperitonedlni drendz (shunt). Prinosy a rizika lécby nusinersenem
u padientd s ventrikuloperitonedInf drendzf nejsou v soucasnosti znamy a pokracovani v l&ché po tomto zékroku je
nutné peclivé zvdzit. Interakee s jinymi lécivymi pripravky: Nebyly provedeny Zidné studie interakd. in vitro
studie naznacily, e nusinersen neni induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostiedkovaného CYP450. In vitro
studie naznacujf, Ze pravdépodobnost interaked s nusinersenem kviili kompetici o vazbu na plazmatické bilkoviny
nebo kompetici s transportéry G kil inhibid transportérd je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Podavéni
pripravku Spinraza v téhotenstvi se z preventivnich divodd nedoporucuje. Neni zndme, zda se nusinersen/metabolity
wylucuji do lidského mateiského mléka. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloudit. Na zdkladé posouzeni
prospésnosti kojeni pro dité a prospénosti lécby pro matku je nutno rozhodnout, zda prerusit kojeni nebo ukandit/
pierusit podavanf pfipravku Spinraza. Nejsou k dispozici Z4dné (idaje o potencidlnich ticincich na fertilitu u clovéka.
Udinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Pfipravek Spinraza nemd Zidnj nebo mé zanedbatelny
vliv na schapnost fidit nebo obsluhovat stroje. NeZadoud Gdinky: Velmi asté: bolest hlavy, bolest zad, zvraceni.
U padentdi lécenjch pfipravkem Spinraza za pouditi lumbalni punkee byly zamamendny zévainé infekce, napf.
meningitida. Taktéz byl hlasen vyskyt komunikujictho hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity (napf
angioedém, kopfivka a vyrdZka). Frekvence téchto dcinks neni zndma. Predavkovani: V pripadé predavkovani je
tieba poskytnout podpdrmou |ékafskou pédi, véemé konzultace se zdravotnickym pracovnikem a dikladného vysetieni
klinického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovivejte v chladnicee (2 °C- 8°C). Chrafite pfed mrazem.
Uchovéveite injekénilahvicku v krabicce, aby byl piipravek chranén pied svétlem. Baleni: Smlinjeknilahvicka. Jedna
injekéni lahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registradi: Biogen Netherlands BV, 1171 LP Badhoevedorp,
La uren Nizozemsko. Reg. dislo: EU/1/17/1188/007. Zpiisob dhrady a vydeje: \iide] pripravku je vdzdn na [ékafsky

- \ piedpis. Pfipravek neni hrazen z prostfedkil vefejného zdravotniho pojisténi. Datum revize textu: 01/2020.

vék 20 let W Tentolécivy pripravek podiéhd daléimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpeénosti.

Pozdéj§|' p'r'iznaky (typ 1) Sm Zédame zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakdkoli podezieni na neZadouci dcinky.

= i \. Pied predepsanim |éku se prosim seznamte s Gplnou informaci o pripravku.
Lécena piipravkem SPINRAZA Biogen (Czech Republic) s.r.o, Na Pankraci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229,

www.biogen.com.cz

Biogen (Czech Republic) sr.o, Na Pankrdci 1683/127, Praha 4, 140 00

N,
Blogen tel.: +420 255 706 200, www.biogen.com.cz

Biogen-76082, datum pripravy: fijen 2020






Objedneijte si diagnosticky set
dfive, nez bude pozdé.

www.spravnadiagnoza.cz

Zkracena informace o pripravku

Nazev pripravku: Myozyme 50 mg prések pro koncentrat pro infuzni roztok. Lééiva
|&tka: alglucosidasum alfa. Indikace: Pripravek Myozyme je indikovan pro dlouhodobou
enzymatickou substitu¢ni IECbu u pacientl s potvrizenou diagndzou Pompeho nemoci.
Pfipravek Myozyme je indikovan u dospélych i détskych pacientld viech vékovych
kategorii. Kontraindikace: Zivot ohrozujici hypersenzitivita (anafylakticka reakce) na
I€Civou Iatku nebo na kteroukoli pomocnou Iatku, pokud opé&tovné nasazeni pripravku
znovu vyvolalo prislusnou reakci. Davkovani a zpisob poddni: Doporucend ddavka
pfipravku alglucosidasum alfa je 20 mg/kg télesné hmotnosti a aplikuje se jedenkrat
za 2 tydny intravendzné. Doporucuje se zacit podavat infuzi po&ateéni rychlosti 1 mg/
kg/hod a postupné, pokud se neobjevi priznaky reakci souvisejicich s infuzi, davkovani
zvySovat o 2 mg/kg/hod kazdych 30 minut, a to az do maximaini rychlosti 7 mg/kg/hod.
Zvlasini upozornéni a opatfeni pro uziti: ZGvazné a Zivot ohrozujici anafylaktické reakce
véetné& anafylaktického Soku byly béhem infuzi piipravku Myozyme hidseny u pacientd
s infantilni' i pozdni formou nemoci. Pii podavani pripravku Myozyme je z ddvodu moznosti
zavaznych reakci souvisejicich s infuzi nutné mit pfipravend vhodnd I€kafskd podplrnd
opatteni, véetné pristroje pro kardiopulmondini resuscitaci. Jestlize se vyskytnou zavazné
hypersenzitivni/ anafylaktické reakce, okamizité preruste infuzi pripravku Myozyme
a zahgjte odpovidgjici Ié¢bu za dodrzeni |ékafskych standardl. Pacienti s pokrocilou
Pompeho nemoci mohou mit zhorsenou srdeéni a respiraéni funkci a tak vyssi riziko vzniku
zavaznych komplikaci zplsobenych reakcemi souvisejicimi s infuzi a maji byt proto béhem
poddavani pfipravku Myozyme peclivé monitorovani. Objevi-li se reakce imunitniho systému,
je treba zvézit rizika a prinos opé&tovného zahdjeni podavani piipravku. Interakce: Nebyly
provedeny zadné formaini studie interakci. Fertilita, t&hotenstvi a kojeni: Pfipravek
Myozyme nema byt béhem té&hotenstvi podavan, pokud to neni nezbytné nutné. P
aplikaci pripravku Myozyme se doporucuje prerusit kojeni. Neexistuji Zadné klinické adaje
o0 U&inku alglukosidazy alfa na fertilitu. U&inky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Studie
hodnotici G&inky na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje nebyly provedeny. Nezadouci
uéinky: Infantilni formma Pompeho nemoci: velmi asté: tachykardie, zrudnuti, tachypnoe,
kasel, zvraceni, kopfivka, vyrazka, pyrexie, snizend saturace kyslikem. Casté: agitovanost,
tremor, cyandza, hypertenze, bledost, daveni, nauzea, erytém, makulopapuldzni vyrdzka,
makulézni vyrazka, papuldzni vyrdzka, pruritus, podrdzdénost, zimnice, zvysend srdecni
frekvence, zvyseny krevni tlak, zvysena télesna teplota. Pozdni formma Pompeho nemoci:
Casté: precitlivélost, zavraf, parestezie, bolest hlavy, zrudnuti, pocit stazeného hrdlia,
prjem, zvraceni, nauzeq, kopfivka, papuldzni vyrdzka, pruritus, hyperhidréza, svalové
spazmy, svalové fascikulace, myalgie, pyrexie, hrudni diskomfort, periferni otok, lokalni
zdufeni, Unava, pocit horka, zvyseny krevni tlak. Zvlasini opatieni pro uchovavani:
Uchovévejte v chladnicce (2 °C az 8 °C). Baleni: 50 mg pr&sku v injekeni lahvicce
Registraéni €isla: EU/1/06/333/001-003. Drzitel rozhodnuti o registraci: Genzyme Europe
B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nizozemsko. Datum posledni revize textu:
28. 11. 2019. Phipravek je vydavan na |ékafsky predpis a je pIné hrazen z prostiedkd
verejného zdravotniho pojisténi. Pfed pouzitim pripravku se seznamte s Gplnou informaci
o piipravku. Dalsi informace jsou k dispozici na adrese: sanofi-aventis, s.r.o., Evropsk&
846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: 233 086 111, fax: 233 086 222, nebo na www.sanofi.cz.

sanofi-aventis, s.r.o., Eviopska 846/176a, 160 00 Praha 6
tel.: +420 233 086 111, fax: +420 233 086 222,
e-mail: cz-info@sanofi.com.
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Dékujeme vSem zicastnénym Firmam za podporu této akce



