SMA JE LECITELNE ONEMOCNENI

SMA - SPINALNI SVALOVA ATROFIE

Je progresivni neuromuskularni onemocneni. Pacienti zaznamenavaji postupnou ztratu

motorickych funkei az do bodu, kdy nejsou schopni vykonavat ani jednoduché dkony." %3

Existuje moznost lecby nejen pro détske, ale i pro dospélé pacienty.

MATE U SVEHO PACIENTA PODEZRENI NA SMA?
Jste sijisti, ze pacienti se svalovymi obtizemi, ktefi byli diagnostikovani pred moznosti

genetického vysetreni jsou vedeni pod spravnou diagnozou?

HLAVNiI MOTORICKE
SYMPTOMY"*

« Symetricka slabost svall, obvykle
proximalnich, zejmeéna svalt kycli a ramen

« Ubytek svalli a svalove krece

« Funkeni zhorseni, véetné neschopnosti bézet,
zmény chlze, potize se vstavanim ze zemé
a chlizi do schodd

+ Potize se zvednutim pazi nad hlavu (hypotonie)
« Tres rukou

« Fascikulace jazyka (svalové zaskuby)

KOSTNi SYMPTOMY"*

« Skeletalni deformity (skoliéza a dislokace kycle)
« Kontraktury kloubd

RESPIRACNI SYMPTOMY"3

« Snizena schopnost dychat

CELKOVE SYMPTOMY"3

« Unava

« Epizodicka slabost

Moiznost genetického vysetreni o FN Brno — Neurologicka klinika
ilecby SMA je moina v jednom » FN Motol - Neurologicka klinika

z nasledujicich neuromuskularnich

o FN Ostrava -~ Neurologicka klinika

center schvalenych pro lécbu
dospélych SMA pacienti: » Fakultni Thomayerova nemocnice - Neurologicka klinika
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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 prabéhem onemocnéni.’ 2

** Pripravek SPINRAZA™ prokdzal v randomizovanyich kontrolovanyich studiich klinicky

a statisticky vyznamné zlepseni motorickych funkef v porovnani's kontrolnf skupinou."
V podplimych studiich a studiich z redné klinické praxe se presymptomatictf detstf i S P I N R A Z A
dospélf pacienti vyznamné zlepsili v porovndni s pfirozenym priibéhem onemocnéni.
Jednotlivé vjsledky se mohou liit v zévislosti na zévaznosti onemocnént a délce lécby.2 ( nus | nerse n) %m%js&lﬁggn

ZKRACENA INFORMACE O LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA ’

Nazev pripravku: Spinraza 12 mq injekéni roztok. SloZeni: Jedna injekéni lahvicka o objemu 5 ml obsahuje sodnou stil nusinersenu odpovidajic 12 mg nusinersenu. Uplny seznam pomocnych
latek je uveden v SPC. Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovan k Iéché spindIni svalové atrofie vazané na dlouhé raménko 5. chromozomu. Davkovani a zpusob podani: Léchu
pfipravkem Spinraza md zahdjit pouze Iéka, ktery mé zkusenosti s lécbou spindlni svalové atrofie. Doporucend ddvka je 12 mg (5 ml) pfi jednom podéni. Lécba pfipravkem Spinraza md byt zahdjena
<o nejdrive po stanoveni diagndzy 4 nasycovacimi ddvkami ve dnech 0, 14, 28 a 63. Udrzovaci ddvka mé byt potom poddvdna jednou za 4 mésfce. Pripravek Spinraza je urcen k intratekdlnimu poddni
pomocf lumbalnf punkee. Léchu md poddvat zdravotnicky pracovnik se zkusenostmi s provadénim lumbalni punkee. Pripravek Spinraza se podava prostfednictvim intratekalni bolusové injekce po dobu
1 a2 3 minut za pouZitf spindlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiizi, kterd vykazujf zndmky infekce Ci zanétu. Doporucuje se, aby se pred poddnim pripravku Spinraza odebral takovy
objem cerebrospindlniho moku, ktery odpovida objemu pfipravku Spinraza, ktery mé byt aplikovan. Pfi podanf pfipravku Spinraza mize byt zapotiebf sedace. Pii pripravé roztoku pipravku Spinraza
k intratekdInimu podanf se musf pouzit asepticky postup. Pokud dojde ke zpozdéni nebo vynechdni nasycovaci nebo udrzovaci davky, mé byt pripravek Spinraza podavdn podle schématu uvedeném
v tabulce 1 v ¢dsti 4.2 SPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou létku nebo na kteroukoli pomocnou ldtku. Zvlastni upozornéni: Lumbaini punkce: V souvislosti s provedenim lumbdini
punkce existuje riziko vyskytu nezddoucich ticink (napr. arachnoiditida, bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). Mozné obtize mohou nastat u velmi mladych pacienttia u pacientd se skoliézou. Pro usnadnéni
provedeni intratekélntho podanf pripravku Spinraza lze podle uvézeni [ékate zvdzit pouZitf ultrazvuku nebo jinych zobrazovacich technik. V pifpadé podezieni na arachnoiditidu je tfeba provést vysetenf
pomodi magnetické rezonance za (icelem potvrzeni arachnoiditidy a rozsahu zanétu. Po potvrzeni arachnoiditidy Ize misto vpichu pouzit az po vyloucenf lokélniho zanétu. Trombocytopenie a koagulacni
abnormality: Po subkuténnim nebo intravendznim poddni jinyich antisense oligonukleotidd byly pozorovany koagulacni abnormality a trombocytopenie véetné akutni tézké trombocytopenie. Pokud
je to Klinicky indikovéno, doporucuje se pred poddnim pripravku Spinraza provést laboratorni vy3etrenf trombocytd a koagulace. Rendlni toxicita: Po subkuté&nnim nebo intravendznim podant jinych
antisense oligonukleotiddi byla pozorovéna rendinf toxicita. Pokud je to Klinicky indikovano, doporucuje se provést vysetreni bilkovin v modi. Pfi pretrvavajici zvysené hladiné bilkovin v moci se maji
2vdZit dalsf vySetieni. Hydrocefalus: V obdobf po uvedenf pripravku na trh byly u pacientd lécenyich nusinersenem hidseny pripady komunikujiciho hydrocefalu bez souvislosti s meningitidou nebo
krvdcenim. Nékterym pacientim byla implantovana ventrikuloperitonedini drendz (shunt). Pfinosy a rizika Iécby nusinersenem u pacientti s ventrikuloperitonedini drendzi nejsou v soucasnosti zndmy
a pokracovani v Iécbé po tomto zdkroku je nutné peclivé zvéZit. Interakee s jinymi lécivymi pripravky: Nebyly provedeny Zédné studie interakei. /n vitro studie naznacily, Ze nusinersen nenf
induktorem ani inhibitorem metabolismu zprosﬁedkovaného CYP450. In vitro studie naznacuj, Ze pravdépodobnost interakef s nusinersenem kviili kompetici o vazbu na plazmatické bﬂkov‘my nebo
kompetici s transportéry ¢i kvili inhibici transportért je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Podavani nusinersenu v téhotenstvi se z prevemivm(h divodi nedoporucuje. Nenf zndmo, zda se
nusinersen/metabolity vylucujf dolidského matefského miéka. Riziko pro kojené novorozence/déti nelze vyloucit. Na zdkladé posouzenf prospéSnosti kojenf pro ité a prospéSnosti Ie(by pro matku je nutno
rozhodnout, zda prerusit kojen nebo ukoncwr/prerusn poddvani nusinersenu. Nejsou k dispozici Zddné tidaje o potencidinich tcincich na fertilitu u doveka Ucinky na schopnost fidit a obsluhovat
stroje: Nusinersen nemd zédny nebo md zanedbatelny vliv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Nezadoucl uicinky: Velmi asté: bolest hlavy, bolest zad, zvraceni. Neni zndmo: meningitida,
hypersenzitivita, aseptickd meningitida, arachnoiditida. Pfedavkovani: V pripadé pfeda’vkova’nije tieba poskytnout podpiimou Iékafskou péci, vetné konzultace se zdravotnickym pracovnikem
a dtikladného vysetieni klinického stavu pacienta. Podminky uchovavani: Uchovavejte v chladnicce (2 °C- 8 °C). Chrarite pred mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicku v krabicce, aby byl pripravek
chrdnén pred svétlem. Baleni: Sml injekéni lahvicka. Jedna injekeni lahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registraci: Biogen Netherlands B.V., 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. €islo:
EU/1/17/1188/001. Zpiisob dihrady a vydeje: Vdej piipravku je vazan na lékafsky predpis. Pripravek je piné hrazen z prostfedkd vefejného zdravotniho pojistént jako zvIast tctovany lécivy pripravek
(ZULP). Datum revize textu: 05/2024.

Zdddme zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezieni na nezédouci tcinky. Pred predepsanim Iéku se prosim seznamte s Gplnou informacf o pffpravku.
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