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Časový harmonogram

Čtvrtek 12. 5. 2022

09.00 - 09.10 Zahájení kongresu

09.10 - 10.30 Blok I

10.30 - 10.45 Coffee Break

10.45 - 11.45 Satelitní sympozium Biogen

11.45 - 13.00 Oběd

13.00 - 14.00 Blok II

14.00 - 14.10 Přestávka

14.10 - 15.10 Blok III

15.10 - 15.40 Coffee Break

15.40 - 16.10 Satelitní sympozium Sanofi

16.10 - 17.40 Interaktivní Kazuistiky 

18.00 Diskuzní večer 

Pátek 13. 5. 2022

08.30 - 09.45 Blok IV

09.45 - 10.00 Coffee Break

10.00 - 11.00 Satelitní sympozium Roche

11.00 - 11.30 Satelitní sympozium Alnylam

11.30 - 13.00 Blok V

12.55 - 13.00 Zakončení kongresu

patisiran 2 mg/ml,
koncentrát pro infuzní roztok



Pompeho nemoc je degenerativní 
neuromuskulární onemocnění, 
které omezuje pohyblivost 
a dýchaní pacientů.1

Julie je skutečný pacient.

Včasné testování může 
pomoci ovlivnit 13letý 
medián zpoždění stanovení 
správné diagnózy.2

Objednejte si diagnostický 
set ještě dnes!

ODPOVĚDÍ
MŮŽE BÝT JENOM

JEDEN TEST

Poznejte spektrum příznaků
Pompeho nemoci na
www.spravnadiagnoza.cz.
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Reference: 1. A ANEM Muscle Nerve. 2009;40(1):149–160. 2. Kishnani PS et al. Am J Med Genet A. 2013;161A(10):2431–43. 3. Mah JK et al. Neuromuscul. Disord. 2014;24(6):482–491. 4. Limb-girdle 
muscular dystrophy. [online] [cit.17.10.2014]:http://ghr.nlm.nih.gov/condition/limb-girdle-muscular-dystrophy/show/print. 5. Myasthenia gravis. [online] [cit.17.10.2014]: http://ghr.nlm.nih.
gov/condition/myasthenia-gravis. 6. Furst D et al. Muscle & Nerve. 2012;45:6/76–683. 7. Bernatsky S et al. Ann Rheum Dis. 2009;68:1192–1196. 8. Pompe disease. [online] [cit.17.10.2014]: 
http://ghr.nlm.nih.gov/condition/pompe-disease. 9. Chaudhuri A et al. Lancet, 2004;363(9413):978–988. 10. NIH Walking abnormalities information page. [online] [cit.17.10.2014]: https://
medlineplus.gov/ency/article/003199.htm. 11. Hereditary myopathy with early respiratory failure. [online] [cit.17.10.2014]: http://ghr.nlm.nih.gov/condition/hereditary-myopathy-with-early-
respiratory-failure. 12. Muscle disorders affecting oral and pharyngeal swallowing. [online] [cit.16.10.2014]: https://www.nature. com/gimo/contents/pt1/full/gimo35.html. 13. Feasson L et al. 
Annales de readaptation et de medecine physique. 2006;49:375–384. 14. Bernabei MS et al. Compr Physiol. 201 1;1(3):1353–1363. 15. Ozawa E et al. Mol Cell Biochem. 1999;190(1–2):143–151. 16. 
Kishnani PS et al. Genet Med. 2006;8(5):267–288. 17. Gilchrist JM. Semin Respir Grit Core Med. 2002;23(3):191–200. 18. Pegoraro E, Hoffman EP. Limb-girdle muscular dystrophy overview. [online] 
[cit.16.10.2014]: http://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK1408. 19. Smoyer-Tomic KE et al. BMC Musculoskelet Disord. 2012:13:103. doi: 10.1186/1471–2474–13–103. 20. NINDS inflammatory 
myopathies information page. [online] [cit.17.10.2014]: https://www.ninds.nih.gov/disorders/All-Disorders/Inflammatory-Myopathies-Information-Page. 21. Mastaglia FL, Phillips BA. Rheum 
Dis Clin North Am. 2002;28(4):723–741. 22. Polymyositis information page. [online] [cit.16.10.2014]: https://www.hopkinsmedicine.org/health/conditionsand-diseases/polymyositis. 23. Oh TH 
et al. Mayo Clin Proc. 2007;82(4):441–447

Zkrácená informace o přípravku
Název přípravku: Myozyme 50 mg prášek pro koncentrát pro infuzní roztok. Léčivá látka: alglucosidasum alfa. Indikace: Přípravek Myozyme je 
indikován pro dlouhodobou enzymatickou substituční léčbu u pacientů s potvrzenou diagnózou Pompeho nemoci. Přípravek Myozyme je indikován 
u dospělých i dětských pacientů všech věkových kategorií. Kontraindikace: Život ohrožující hypersenzitivita (anafylaktická reakce) na léčivou látku 
nebo na kteroukoli pomocnou látku, pokud opětovné nasazení přípravku znovu vyvolalo příslušnou reakci. Dávkování a způsob podání: Doporučená 
dávka přípravku alglucosidasum alfa je 20 mg/kg tělesné hmotnosti a aplikuje se jedenkrát za 2 týdny intravenózně. Doporučuje se začít podávat infuzi 
počáteční rychlostí 1 mg/kg/hod a postupně, pokud se neobjeví příznaky reakcí souvisejících s infuzí, dávkování zvyšovat o 2 mg/kg/hod každých 
30 minut, a to až do maximální rychlosti 7 mg/kg/hod. Zvláštní upozornění a opatření pro užití: Závažné a život ohrožující anafylaktické reakce 
včetně anafylaktického šoku byly během infuzí přípravku Myozyme hlášeny u pacientů s infantilní i pozdní formou nemoci. Při podávání přípravku 
Myozyme je z důvodu možnosti závažných reakcí souvisejících s infuzí nutné mít připravená vhodná lékařská podpůrná opatření, včetně přístroje pro 
kardiopulmonální resuscitaci. Jestliže se vyskytnou závažné hypersenzitivní/ anafylaktické reakce, okamžitě přerušte infuzi přípravku Myozyme 
a zahajte odpovídající léčbu za dodržení lékařských standardů. Pacienti s pokročilou Pompeho nemocí mohou mít zhoršenou srdeční a respirační 
funkci a tak vyšší riziko vzniku závažných komplikací způsobených reakcemi souvisejícími s infuzí a mají být proto během podávaní přípravku Myozyme 
pečlivě monitorováni. Objeví-li se reakce imunitního systému, je třeba zvážit rizika a přínos opětovného zahájení podávání přípravku. Sledovatelnost: 
Aby se zlepšila sledovatelnost biologických léčivých přípravků má se přehledně zaznamenat název podaného přípravku a číslo šarže. Interakce: 
Nebyly provedeny žádné formální studie interakcí. Fertilita, těhotenství a kojení: Přípravek Myozyme nemá být během těhotenství podáván, pokud 
to není nezbytně nutné. Při aplikaci přípravku Myozyme se doporučuje přerušit kojení. Neexistují žádné klinické údaje o účinku alglukosidázy alfa na 
fertilitu. Účinky na schopnost řídit a obsluhovat stroje: Studie hodnotící účinky na schopnost řídit nebo obsluhovat stroje nebyly provedeny. Nežádoucí 
účinky: Infantilní forma Pompeho nemoci: velmi časté: tachykardie, zrudnutí, tachypnoe, kašel, zvracení, kopřivka, vyrážka, pyrexie, snížená saturace 
kyslíkem. Časté: agitovanost, tremor, cyanóza, hypertenze, bledost, dávení, nauzea, erytém, makulopapulózní vyrážka, makulózní vyrážka, papulózní 
vyrážka, pruritus, podrážděnost, zimnice, zvýšená srdeční frekvence, zvýšený krevní tlak, zvýšená tělesná teplota. Pozdní forma Pompeho nemoci: 
časté: přecitlivělost, závrať, parestezie, bolest hlavy, zrudnutí, pocit staženého hrdla, průjem, zvracení, nauzea, kopřivka, papulózní vyrážka, pruritus, 
hyperhidróza, svalové spazmy, svalové fascikulace, myalgie, pyrexie, hrudní diskomfort, periferní otok, lokální zduření, únava, pocit horka, zvýšený 
krevní tlak. Zvláštní opatření pro uchovávání: Uchovávejte v chladničce (2 °C až 8 °C). Balení: 50 mg prášku v injekční lahvičce Registrační 
čísla: EU/1/06/333/001–003. Držitel rozhodnutí o registraci: Genzyme Europe B.V., Paasheuvelweg 25, 1105 BP Amsterdam, Nizozemsko. Datum 
poslední revize textu: 22. 10. 2020. Přípravek je vydáván na lékařský předpis a je plně hrazen z prostředků veřejného zdravotního pojištění. Před 
použitím přípravku se seznamte s úplnou informací o přípravku. Další informace jsou k dispozici na adrese: sanofi-aventis, s. r. o., Evropská 
846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: 233 086 111, fax: 233 086 222, nebo na www.sanofi.cz.
sanofi-aventis, s.r.o., Evropská 846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: +420 233 086 111, fax: +420 233 086 222, e-mail: cz-info@sanofi.com
Určeno pro odbornou veřejnost. MAT-CZ-2200153-1.0-02/2022

SVALOVÁ 
SLABOST

POTÍŽE 
S CHŮZÍ

ZVÝŠENÁ HLADINA CK 
(KREATINKINÁZA)

RESPIRAČNÍ 
INSUFICIENCE

POTÍŽE 
S POLYKÁNÍM

INTOLERANCE 
FYZICKÉ ZÁTĚŽE

MYOPATIE
(VŠEOBECNĚ)9–13 ● ● ● ● ●

DUCHENNOVA SVALOVÁ 
DYSTROFIE3,12,14–16 ● ● ● ● ● ●

PLETENCOVÁ SVALOVÁ 
DYSTROFIE4,16,18 ● ● ●

MYASTENIE GRAVIS5,16,17 ● ● ● ● ●

ZÁNĚTLIVÉ MYOPATIE6,19–21,23 ● ● ● ●

POLYMYOZITIDA7,16,21–23 ● ● ● ● ●

POMPEHO NEMOC8,16 ● ● ● ● ● ●

Diagnostika adultní formy Pompeho nemoci je pro svůj vzácny výskyt a fenotypovou diverzitu klinických příznaků často velice náročná.
Pacienti jsou často roky nesprávně vedeni pod jinými mylnými diagnózami.

Níže jsou uvedeny některé diagnózy, které mají podobné příznaky a symptomy jako Pompeho nemoc.

NEJSTE SI JISTÍ, ZDA JE TO POMPEHO NEMOC?

myozyme_148x210_INZ_MAT-CZ-2200153-1.0-02-2022 v01.indd   2 23.04.2022   23:54
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Odborný program
Čtvrtek 12. 5. 2022

9.00 - 9.10 Zahájení kongresu
 Voháňka S., Špalek P.

9.10 - 10.30 Blok I
 Špalek P., Voháňka S.

9.10 - 9.30  Jaká je budoucnost léčby hereditární neuropatie  
Charcot Marie Tooth?

 Mazanec R., Baumgartner D., Mensová L., Potočková V. 20 min.

9.30 - 9.50 Elektromyografia pri ochoreniach s myotonickými prejavmi
 Cibulčík F.  20 min.

9.50 - 10.10  České národní registry neuromuskulárních chorob
 Voháňka S. a kol. 20 min.

10.10 - 10.30  Ktoré faktory ovplyvňujú výsledky liečby pacientov  
s hereditárnou amyloidnou transtyretínovou polyneuropatiou? 

 Špalek P., Chandoga J., Martinka I., Veverka J. 20 min.

10.30 - 10.45  Coffee Break

10.45 - 11.45  Satelitní sympozium Biogen
 Voháňka S., Haberlová J.

 Současnost a budoucnost léčby SMA
 Haberlová J. 30 min.

  Metaanalýza dat pacientů léčených nusinersenem  
a vlastní zkušenosti

 Voháňka S. 30 min.

11.45 - 13.00  Polední přestávka

13.00 - 14.00 Blok II
 Hajaš G., Ehler E.

13.00 - 13.15  X-viazaný deficit enzýmu fosforyláza kináza b (PhK b)  
ako vzácna príčina únavového syndrómu a myalgií – kazuistika

 Martinka I., Pietrzyková M., Špalek P., Benetin J., Mečiarová I., Borský I.  15 min.

13.15 - 13.30   Paraneoplastický LEMS a anti-Hu syndróm s centrálnou  
a periférnou neurologickou symptomatológiou u pacientky  
s malobunkovým karcinómom pľúc - kazuistika 

 Renczésová B., Martinka I., Švecová Z., Cibulčík F., Hergottová A.  15 min.

13.30 - 13.45   Relaps nekrotizujúcej autoimunitnej myopatie asociovaný  
s SARS-Cov-2 infekciou

 Hajaš G., Jamrichová B.  15 min.
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13.45 - 14.00   Alternativní a augmentativní komunikace u pacientů  
s amyotrofickou laterální sklerózou

 Lasotová N., Betík A., Vlčková E.  15 min.

14.00 - 14.10  Přestávka

14.10 - 15.10 Blok III
 Adamová B., Cibulčík F.

14.10 - 14.25 Myastenická kríza a COVID-19 („ako to chodí počas pandémie“)
 Hajaš G.  15 min.

14.25 - 14.40  Nová baterie testů zaměřená na komplexní funkční hodnocení  
trupových svalů 

 Vlažná D., Krkoška P., Sládečková M., Voháňka S., Adamová B.  15 min.

14.40 - 14.55 Fukční vyšetření trupových svalů – využití v praxi a první výsledky
 Adamová B., Krkoška P., Vlažná D., Sládečková M.  15 min.

14.55 - 15.10  Nové metody v hodnocení morfologie lumbálních paraspinálních  
svalů pomocí magnetické rezonance – první výsledky

 Krkoška P., Vlažná D., Dostál M., Gerstberger R., Straka M., Adamová B.  15 min.

15.10 - 15.40  Coffee Break

15.40 - 16.10 Satelitní sympozium Sanofi
 Mensová L., Voháňka S.

15.40 - 15.50 Nové léčebné směry Pompeho nemoci 
 Voháňka S. 10 min. 

15.50 - 16.00 Celonárodní skríning Pompeho nemoci v ČR – průběžné výsledky
 Parmová O.  10 min. 

16.00 - 16.10  Celonárodní screening Pompeho nemoci - kazuistika
 Mensová L.  10 min.

16.10 - 17.40 Interaktivní Kazuistiky
 Vlčková E., Mazanec R.

16.10 - 16.40 Automunitní neuropatie 
 Ehler E. 30 min.

16.40 - 17.10  Amyotrofická laterální skleróza a ALS-mimics  
– interaktivní kazuistiky

 Vlčková E. 30 min.

17.10 - 17.40  Diagnostická Odyssea vzácné hereditární neuropatie  
– neurogenetická kazuistika

 Mazanec R., Laššuthová P., Seeman P. 30 min.

18.00  Diskuzní večer 

Zkrácená informace o přípravku (nenahrazuje SPC).
Xeomin®

Název přípravku: Xeomin® 100 jednotek prášek pro injekční roztok. Složení: Jedna injekční lahvička obsahuje Toxinum botulinicum (incobotulinum) typus A (150 kD), 
bez komplexotvorných proteinů 100 jednotek. Indikace: U dospělých symptomatická léčba blefarospasmu a hemifaciálního spasmu, cervikální dystonie převážně rotační 
formy (torticollis spastica), spasticity horních končetin a chronické sialorey v důsledku neurologických poruch. U dětí a dospívajících ve věku od 2 do 17 let s hmotností 
≥ 12 kg  k symptomatické léčbě chronické sialorey v důsledku neurologických poruch / poruch nervového vývoje. Dávkování a způsob podání: Jednotkové dávky nejsou 
pro přípravek Xeomin® zaměnitelné s jinými přípravky obsahujícími botulotoxin typu A. Přípravek smí podávat pouze lékaři s vhodnou kvalifi kací a potřebnou zkušeností 
s aplikací botulotoxinu. Optimální dávku, frekvenci a počet míst vpichu určí lékař pacientovi individuálně. Nesmí být překročeny jednorázové individuální dávky. Při léčbě 
dětí a dospívajících se má používat ultrazvuková kontrola. Dětem a dospívajícím může být před injekcí nabídnuta lokální anestezie, sedace nebo anestezie v kombinaci se 
sedací. Pro každou indikaci a skupinu pacientů (dospělí, dospívající a děti) je dávkovací schéma, postup a lokalizace specifi cká a individuální, pro informace k dávkování 
a dávkovacím schématům je nutné čist plnou verzi SPC.  Kontraindikace: Hypersenzitivita na  léčivou nebo na kteroukoli pomocnou látku přípravku. Generalizované 
poruchy svalové aktivity (např. myasthenia gravis, Lambert-Eatonův syndrom). Infekce či zánět v  navrhovaném místě aplikace. Zvláštní upozornění a  opatření pro 
použití: Přípravek nesmí být podán do cévy. Před aplikací je nutné respektovat anatomická specifi ka pacienta. Opatrnost je nutná u pacientů s poruchou srážlivosti nebo 
léčenými antikoagulancii. Upozornění se týká lokálních účinků a vzdáleného šíření toxinu, které mohou mít souvislost s nežádoucími účinky a mohou být život ohrožující. 
Byly hlášeny i případy úmrtí, které byly v některých případech spojeny s dysfagií, pneumonií. Další upozornění se týkají: výskytu značné tělesné slabosti; dysfagie; nutné 
opatrnosti u některých onemocněni jako AMLS, neuromuskulární dysfunkce, svalové atrofi e; hypersenzitivních reakcí; tvorby protilátek. Pro úplné informace a upozornění 
k jednotlivým indikacím viz plná verze SPC. Interakce: Nebyly provedeny žádné interakční studie. Účinek botulotoxinu může být teoreticky potencován aminoglykosido-
vými antibiotiky nebo jinými léčivými přípravky zasahujícími do nervosvalového přenosu. Periferní myorelaxancia. Radioterapie. Anticholinergika. Těhotenství a kojení: 
Přípravek v těhotenství má být používán pouze v případě, že potenciální přinos převáží rizika a užití během kojení není doporučeno. Účinky na schopnost řídit a obslu-
hovat stroje: Mírný až středně silný vliv. Pacienti mají být poučeni. Nežádoucí účinky: Suché oči, rozostřené vidění, porucha viděni, sucho v ústech, bolest v místě injekce, 
infekce horních cest dýchacích, bolesti hlavy, presynkopa, závrať, dysfagie, nauzea, hyperhidróza, bolest v krku, svalová slabost, myalgie, svalová křeč, muskuloskeletální 
ztuhlost, astenie, parestezie. Doba použitelnosti: 4 roky. Uchovávání: Při teplotě do 25 °C. Balení a druh obalu: Injekční lahvička (sklo třidy I) se zátkou (brombutylová 
pryž). Velikost balení: 1 injekční lahvička obsahující 100 jednotek. Držitel rozhodnutí o registraci: Merz Pharmaceuticals GmbH, Eckenheimer Landstrase 100, 60318 
Frankfurt/Main, P.O. Box 11 13 53, 60048 Frankfurt/Main, Německo. Registrační číslo: 63/138/14-C. Datum registrace/prodloužení registrace: 23.7.2014/1.6.2016. 
Datum poslední revize textu: 10. 2. 2022. Pouze na lékařský předpis. Přípravek je hrazen z veřejného zdravotního pojištění, výši a podmínky úhrady naleznete 
v aktuálním Seznamu léčiv a PZLU hrazených ze zdravotního pojištění na www.sukl.cz. Před předepsáním léku se, prosím, seznamte s podrobnými informacemi 
v platném Souhrnu údajů o přípravku. Zástupce držitele rozhodnuti o registraci: Desitin Pharma, spol. s r.o., Opletalova 25, 110 00 Praha 1, telefon: +420 222 245 375, 
email: desitin@desitin.cz

Datum přípravy: březen 2022 XEO/ALL/A5INZ/03/22

MÁME SVÉ CÍLE
Pomůžete nám dosáhnout
našich cílů a tužeb?
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Pátek 13. 5. 2022
8.30 - 9.45 Blok IV
 Ridzoň P., Martinka I.

8.30 - 8.45  Atypická myopatie koní v české republice za období 2011–2020
  Šamonilová E., Novotná T., Maršálek P., Brumarová R., Friedecký D.,  

Dobešová D., Tůmová P., Jandová V., Jahn P.  15 min. 

8.45 - 9.00  Epidemiologie, diagnostika a liečba pacientov  
s LEMS na Slovensku 

  Turčanová Koprušáková M., Špalek P., Martinka I., Cibulčík F.,  
Sosková M., Hajaš G., Serdahely V., Grofik M., Kurča E.  15 min.

9.00 - 9.15  Vzácný typ spinální muskulární atrofie– kazuistika SMA  
s dobrou prognózou 

 Hemerková P., Matulová H., Kunc P.  15 min.

9.15 - 9.30  Sekvenční varianty v genu TTN a jejich asociace  
s neuromuskulárními onemocněními

 Zídková J., Kramářová T., Kopčilová J., Fajkusová L. 15 min.

9.30 - 9.45 Mladý muž s asymetrií lýtek
 Baumgartner D., Mazanec R.  15 min.

9.45 - 10.00  Coffee Break

10.00 - 11.00 Satelitní sympozium Roche
 Vlčková E., Mazanec R.

  Jaké léčebné výsledky lze očekávat u pacientů  
s SMA různého typu?

 Voháňka S., Mazanec R., Haberlová J.  60 min.

11.00 - 11.30 Satelitní sympozium Alnylam
 Vlčková E., Mazanec R.

  Familiarní amyloidní neuropatie: současné možnosti  
diagnostiky a terapie

 Vlčková E.  15 min.

   Naše skúsenosti s kauzálnou liečbou manifestnej  
formy hATTR polyneuropatie patisiranom - kazuistika

 Martinka I., Veverka J., Špalek P., Hergottová A.  15 min.

11.30 - 13.00 Blok V
 Kurča E., Bednařík J.

11.30 - 11.50  25 rokov diagnostiky a liečby multifokálnej motorickej  
neuropatie v Slovenskej republike  
(přednáška sponzorovaná firmou Takeda)

  Špalek P., Cibulčík F., Gurčík L., Kurča E., Martinka I., Koprušáková M.,  
Fischerová J., Kochanová J., Hanáčková E., Zacharová E.  20 min. 

11.50 - 12.10 Rabdomyolýza - aktuálny stav poznania
 Kurča E.  20 min.

12.10 - 12.25  CIAP – chronická zánětlivá axonální polyneuropatie?  
– kazuistika 

 Potužník P., Vejskal J.  15 min.

12.25 - 12.40  Kvantitativní testování termických prahů jako screeningový  
nástroj pro kardiální autonomní neuropatii u pacientů s diabetem 

  Potočková V., Malá Š., Hoskovcová L., Čapek V., Nedělka T.,  
Riedlbauchová L., Baumgartner D., Mensová L., Mazanec R.  15 min.

12.40 - 12.55  Naše první zkušenosti s péčí o dospělé pacienty  
s Duchennovou svalovou dystrofií 

 Mensová L., Haberlová J., Podolská K., Mazanec R.  15 min.

12.55 - 13.00 Zakončení kongresu
 Voháňka S., Špalek P.

POSTER
Gerstmannův-Sträusslerův-Scheinkerův syndrom – kazuistika
Hemerková P., Matulová H., Kunc P.
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Plánek výstavních prostor - sál A + B
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Seznam partnerů a vystavovatelů

Platinový partner

Zlatý partner

Stříbrný partner

Bronzový partner

Vystavovatel

AbbVie s.r.o.
Fresenius Medical Care - ČR, s.r.o.
DEYMED Diagnostic s.r.o.

  1. Biogen
  2. ROCHE
  3. Sanofi
  4. Alnylam
  5. Takeda
  6. Pfizer
  7.  Desitin
  8. SwixxBiopharma
  9. Fresenius Medical care
 10. AbbVie
 11.  Grifols
 12. DEYMED Diagnostic

https://www.biogen.com.cz/
https://www.roche.cz/
https://www.alnylam.com/alnylam-czech-republic
https://www.takeda.com/cs-cz/
https://www.grifols.com/en/czech-republic
https://www.swixxbiopharma.com/czech.htm
https://www.desitin.cz/
https://www.pfizer.cz/
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Biogen (Czech Republic) s.r.o., Na Pankráci 1683/127, Praha 4, 140 00
tel.: +420 255 706 200, www.biogen.com.cz
Biogen-158713, datum přípravy: únor 2022

LÉČIVÝ PŘÍPRAVEK MODIFIKUJÍCÍ PRŮBĚH ONEMOCNĚNÍ 
K LÉČBĚ OSOB SE SMA SCHVÁLENÝ PRO VŠECHNY VĚKOVÉ SKUPINY
A VŠECHNY TYPY SMA S PROKÁZANOU DLOUHODOBOU ÚČINNOSTÍ 
A PŘÍZNIVÝM BEZPEČNOSTNÍM PROFILEM.

– PACIENTŮ LÉČENÝCH NA SVĚ
TĚ

–

Zobrazené osoby jsou skuteční pacienti. Tito pacienti a jejich rodiny dali souhlas s použitím jejich příběhu. Fotogra� e slouží pouze pro ilustraci. Individuální výsledky se mohou lišit.

ZKRÁCENÁ INFORMACE O LÉČIVÉM PŘÍPRAVKU SPINRAZA
Název přípravku: Spinraza 12 mg injekční roztok. Složení: Jedna injekční lahvička o objemu 5 ml obsahuje nusinersenum natricum, což odpovídá nusinersenum 12 mg. Úplný seznam 
pomocných látek je uveden v SPC. Terapeutické indikace: Přípravek Spinraza je indikován k léčbě spinální svalové atrofi e vázané na dlouhé raménko 5. chromozomu. Dávkování a způsob 
podání: Léčbu přípravkem Spinraza má zahájit pouze lékař, který má zkušenosti s léčbou spinální svalové atrofi e. Doporučená dávka je 12 mg (5 ml) při jednom podání. Léčba přípravkem 
Spinraza má být zahájena co nejdříve po stanovení diagnózy 4 nasycovacími dávkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. Udržovací dávka má být potom podávána jednou za 4 měsíce. Přípravek Spinraza je 
určen k intratekálnímu podání pomocí lumbální punkce. Léčbu má podávat zdravotnický pracovník se zkušenostmi s prováděním lumbální punkce. Přípravek Spinraza se podává prostřednictvím 
intratekální bolusové injekce po dobu 1 až 3 minut za použití spinální anestetické jehly. Injekce se nesmí podat do míst na kůži, která vykazují známky infekce či zánětu. Doporučuje se, aby se 
před podáním přípravku Spinraza odebral takový objem cerebrospinálního moku, který odpovídá objemu přípravku Spinraza, který má být aplikován. Při podání přípravku Spinraza může být 
zapotřebí sedace. Při přípravě roztoku přípravku Spinraza k intratekálnímu podání se musí použít aseptický postup. Pokud dojde ke zpoždění nebo vynechání nasycovací nebo udržovací dávky, 
má být přípravek Spinraza podáván podle schématu uvedeném v tabulce 1 v části 4.2 SPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na léčivou látku nebo na kteroukoli pomocnou látku. Zvláštní 
upozornění: Lumbální punkce: V souvislosti s provedením lumbální punkce existuje riziko výskytu nežádoucích účinků (např. bolest hlavy, bolest zad, zvracení). Možné obtíže mohou nastat 
u velmi mladých pacientů a u pacientů se skoliózou. Pro usnadnění provedení intratekálního podání přípravku Spinraza lze podle uvážení lékaře zvážit použití ultrazvuku nebo jiných zobrazovacích 
technik. Trombocytopenie a koagulační abnormality: Po subkutánním nebo intravenózním podání jiných antisense oligonukleotidů byly pozorovány koagulační abnormality a trombocytopenie 
včetně akutní těžké trombocytopenie. Pokud je to klinicky indikováno, doporučuje se před podáním přípravku Spinraza provést laboratorní vyšetření trombocytů a koagulace. Renální toxicita:
Po subkutánním nebo intravenózním podání jiných antisense oligonukleotidů byla pozorována renální toxicita. Pokud je to klinicky indikováno, doporučuje se provést vyšetření bílkovin v moči. 
Při přetrvávající zvýšené hladině bílkovin v moči se mají zvážit další vyšetření. Hydrocefalus: V období po uvedení přípravku na trh byly u pacientů léčených nusinersenem hlášeny případy 
komunikujícího hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo krvácením. Některým pacientům byla implantována ventrikuloperitoneální drenáž (shunt). Přínosy a rizika léčby nusinersenem 
u pacientů s ventrikuloperitoneální drenáží nejsou v současnosti známy a pokračování v léčbě po tomto zákroku je nutné pečlivě zvážit. Interakce s jinými léčivými přípravky: Nebyly 
provedeny žádné studie interakcí. In vitro studie naznačily, že nusinersen není induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostředkovaného CYP450. In vitro studie naznačují, že pravděpodobnost 
interakcí s nusinersenem kvůli kompetici o vazbu na plazmatické bílkoviny nebo kompetici s transportéry či kvůli inhibici transportérů je nízká. Fertilita, těhotenství a kojení: Podávání 
nusinersenu v těhotenství se z preventivních důvodů nedoporučuje. Není známo, zda se nusinersen/metabolity vylučují do lidského mateřského mléka. Riziko pro kojené novorozence/děti nelze 
vyloučit. Na základě posouzení prospěšnosti kojení pro dítě a prospěšnosti léčby pro matku je nutno rozhodnout, zda přerušit kojení nebo ukončit/přerušit podávání nusinersenu. Nejsou k dispozici 
žádné údaje o potenciálních účincích na fertilitu u člověka. Účinky na schopnost řídit a obsluhovat stroje: Nusinersen nemá žádný nebo má zanedbatelný vliv na schopnost řídit 
nebo obsluhovat stroje. Nežádoucí účinky: Velmi časté: bolest hlavy, bolest zad, zvracení. Není známo: meningitida, hypersenzitivita, aseptická meningitida. U pacientů léčených přípravkem 
Spinraza za použití lumbální punkce byly zaznamenány závažné infekce, např. meningitida. Taktéž byl hlášen výskyt komunikujícího hydrocefalu, aseptické meningitidy a hypersenzitivity 
(např. angioedém, kopřivka a vyrážka). Frekvence těchto účinků není známa. Předávkování: V případě předávkování je třeba poskytnout podpůrnou lékařskou péči, včetně konzultace se 
zdravotnickým pracovníkem a důkladného vyšetření klinického stavu pacienta. Podmínky uchovávání: Uchovávejte v chladničce (2 °C - 8 °C). Chraňte před mrazem. Uchovávejte injekční 
lahvičku v krabičce, aby byl přípravek chráněn před světlem. Balení: 5ml injekční lahvička. Jedna injekční lahvička v krabičce. Držitel rozhodnutí o registraci: Biogen Netherlands B.V., 
1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. číslo: EU/1/17/1188/001. Způsob úhrady a výdeje: Výdej přípravku je vázán na lékařský předpis. Přípravek není hrazen z prostředků veřejného 
zdravotního pojištění. Datum revize textu: 01/2022. 
Žádáme zdravotnické pracovníky, aby hlásili jakákoli podezření na nežádoucí účinky. Před předepsáním léku se prosím seznamte s úplnou informací o přípravku.
Biogen (Czech Republic) s.r.o., Na Pankráci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, fax: 255 706 229, www.biogen.com.cz
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