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ULTOMIRIS® je dlouhodobé' pusobici C5 inhibitor, ktery poskytuje okamzitou, MUDF. Erika Zacharova, Rimavska Sobota
tplnou a trvalou inhibici komplementu:!-3*

rychla a dlouhodoba kontrola symptomu: ™= Organizacéni sekretariat
;LTOM'R'SIL pro'kaza: vyra'\ir;ei\sl;zl—\ipTem celkového skc;re' MG-i\DLdpo |26;ydnech Iicby EpL;r:;(:lelslcsebu (ULTO:VHRIS& b3,1. L;Izzebc;: -1,4, P<0,001) TA-SERVICE s.r.0.
epSeni celkového skore MG- ylo pozorovano jiz béhem 1 tydne lécby pripravkem © a setrvalo po dobu az tydn(.23 .
Hlinky 126/48, 603 00 Brno
7 ida vdnii! . .

udrZovaci davka 1x za 8 tydni Magr. lvana Tarabova, tarabova@ta-service.cz
Bezpecnostni profi | 1é¢ivého pripravku ULTOMIRIS® byl hodnocen v randomizované, placebem kontrolované, multicentrické studii faze 3 u dospélych pacientt Ing Barbora PrOChéZkOVé, Conference@ta-service.cz
s gMG.? Nejcastéjsimi nezadoucimi ucinky u = 10 % pacientt uzivajicich 1&¢ivy pripravek ULTOMIRIS® byly bolest hlavy, prijem a nevolnost.? Vsichni pacienti musi T . " .
byt nejméné dva tydny pfed zahajenim lécby pripravkem ULTOMIRIS® ockovani proti meningokokovym infekcim.* Ing Kristian Bornay’ Offlce@ta service.cz
Dalsi informace o bezpecnostnim profi lu Iéku naleznete v Souhrnu (daji o pfipravku ULTOMIRIS®. T. +420 543 211 134
* Tvrzeni vychazi z vysledkd méreni na kategorické Skale Myasthenia Gravis Activities of Daily Living )

(Dotaznik hodnoceni kazdodennich aktivit pro myasthenia gravis MG-ADL). Tato Skéla hodnoti WWW,ta-Seerce,CZ

8 kazdodennich aktivit a symptoma u pacientti s gMG.2*
T Davkovani jednou za 8 tydni pocinaje 2 tydny po nasycovaci davce.! 1

*Trvala inhibice volného sérového C5 (koncentrace < 0,5 pg/ml) pretrvavala po dobu 26 tydni u pacientd [ TA - S E RVI CE ]
lécenych pripravkem ULTOMIRIS® ve studii faze 3.° A t CONGRESS AGENCY
e o . : : straZeneca

AChR, acetylcholinovy receptor; gMG, generalizovana myasthenia gravis; MG-ADL, dotaznik hodnoceni
kazdodennich aktivit pro onemocnéni myasthenia gravis.

Literatura: 1. ULTOMIRIS® (ravulizumab). Souhrnna informace o pfipravku, datum posledni revize textu:

09/2025. 2. Vu T, et al. Terminal Complement Inhibitor Ravulizumab in Generalized Myasthenia Gravis. N AstraZeneca Czech Republic s. . o.

Eng J Med Evid. 2022. 3. Vu TH, et al. Long-Term Efficacy and Safety of Ravulizumab in Adults With Anti- U Trezorky 921/2

Acetylcholine Receptor Antibody-Positive Generalized Myasthenia Gravis: Final Results From the Phase 3 158 00 Praha 5 - Jinonice

CHAMPION MG Open-Label Extension. Eur J Neurol. 2025. 4. Muppidi S, et al. MG-ADL.: still a relevant tel.: +420 222 807 111

outcome measure. Muscle Nerve. 2011;44(5):727-731. 5. Vu T, el al. Ravulizumab pharmacokinetics and www.astrazeneca.cz

pharmacodynamics in patients with generalized myasthenia gravis. J Neurol. 2023; 270(6) CZ-9015 | Datum pfipravy: 04/2026 3




Zkracena informace o lé¢ivém pripravku ULTOMIRIS®

Zkracena informace o lé¢ivém pripravku Ultomiris® ~ -

Pred predepsanim pfipravku se seznamte s Gplnym Souhrnem Gdajti o p¥ipravku. Ultomiris (ravulizumab) 300 mg/3 ml a 1 100 mg/11 ml Casovy harmonog ram
Slozeni: Jedna injekéni lahvitka o objemu 3 ml obsahuje 300 mg (100 mg/ml) ravulizumabu. Jedna injekéni lahvitka o objemu 11 ml obsahuje 1 100 mg

(100 mg/ml) ravulizumabu. Terapeutické indikace: Ultomiris je indikovén k IéEbé dospélych a pediatrickych pacientd s télesnou hmotnosti =10 kg

s paroxysmalni noéni hemoglobinurii (PNH): u pacientl s hemolyzou s klinickym pfiznakem (klinickymi pfiznaky) svédgicim (svédéicimi) o vysoké aktivité

onemocnéni; u pacient, kteff jsou klinicky stabilni nejméné po dobu poslednich 6 mésict Iécby ekulizumabem. Ultomiris je indikovan k Iécbé pacientd 73
s télesnou hmotnosti =10 kg s atypickym hemo\yt\cko-uremick\?m syndromem (aHUS), ktefi doposud nebyli Ié€eni inhibitory komplementu nebo jim byl Ctvrtek 23. 4. 2026
podavén ekulizumab nejméné po dobu 3 mésich a byla u nich prokazana odpovéd na ekulizumab. Ultomiris je, jako pridatna terapie ke standardni terapii,

indikovan k 16¢bé duspe\ych pacientd s generalizovanou myastenif gravis (gMG), ktefi vykazuji pozitivitu na protilatky proti acetylchu\movemu receptoru

(AChRY). Ultomiris je indikovan k 16cb& dospélych pacientl s Neuromyellt\s optica a poruch jejiho $irstho spektra (NMOSD), ktefi jsou pozitivni na 09.00-09.10 Slavnostni Zahéjeni kongresu
ptitomnost protilatek proti akvaporinu-4 (AQP4). Davkovani a zptisob p ani: Dospéli pacienti s PNH, aHUS, gMG nebo NMOSD: Nasycovaci davka

anasledné udrzovaci davky, podavané intravendzni infuzi, vychazeji z télesné hmotnosti pacienta. UdrZovaci davky podavané jednou za 8 tydni, potinaje

2 tydny po podéni nasycovaci davky. Informace o dévkovacim reZimu ravulizumabu zaloZeném na télesné hmotnosti jsou uvedeny v SPC. Se soub&znym 09.10 -10.50 BLOK |

pouzivanim PE/PI (plazmaferézy nebo vymény plazmy nebo infuze Cerstvé zmrazené plazmy) a ravulizumabu nejsou zku$enosti. Podavani PE/PI miZe sniZit

sérové hladiny ravulizumabu. Zvl&stni populace: Pediatricti pacienti s PNH a aHUS a s télesnou hmotnosti> 40 kg jsou léceni dle doporuteného dévkovant

pro dospélé. Davkovéni a intervaly davkovani u pediatrickych pacienti s télesnou hmotnosti > 10 kg aZ 20 kg je jednou za 4 tydny, u pediatrickych pacienti 10.50-11.10 Coffee Break

s te\esnou hmolnost\ > ZU kg az 40 kg je j 'ednou za8 lydnu pocmaje 2 tydny po pudam nasycovaci davky Udaje polvrzuj\cw bezpecnost a ucmnost

hmotnosti <30 kg. Davkovani ravulizumabu u pediatrickych pacientd s 1e\esnou hmotnosti <30 kg je zaloZeno na davkovani pouZitém u pediatrickych 1110-12.10 BLOK II
pacientli s aHUS. Ravulizumab nebyl studovan u pediatrickych pacientd s gMG nebo NMOSD. Starsi osoby: U pacientd s PNH, aHUS, gMG a NMOSD ve . .
véku 65 let a starSich neni nutné tprava davky. Porucha funkce ledvin: Neni nutna Gprava davky. Porucha funkce jater: Bezpecnost a G¢innost ravulizumabu

nebyly u pacientd s poruchou funkce jater studovany. Zpdsob podéni: Pouze intravenéznf infuze, podévat pres 0,2um filtr pomoc injekéni nebo infuzni 12.10-13.30
pumpy (informace o fed&ni a délce podavani infuze viz SPC). Kontraindikace: Hypersenzitivita na léCivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku; . .
pacienti s nevylégenou infekci Neisseria meningitidis v dobé zahéjeni 6Eby; pacienti, ktefi nemaji platné ockovani proti Neisseria meningitidis, pokud

nepodstoupf profylaktickou IéEbu vhodnymi antibiotiky po dobu 2 tydndi po ockovani. Zvlastni upozornéni a opatieni: K zlepseni sledovatelnosti se ma

zaznamenat nézev a ¢islo $arZe pripravku Ultomiris. Zavazna meningokokova infekce: Na zakladé mechanismu Gginku ravulizumab zvy3uje nachylnost 13.30-15.00 BLOK Il

pacienta k meningokokové infekci/sepsi (N. meningitidis). MiZe se objevit meningokokové onemocnéni vyvolané jakoukoli séroskupinou. Ke snizeni rizika

infekce, musf byt v8ichni pacienti otkovéni proti meningokokovym infekcim nejméné 2 tydny pred zahéjenim 1&Eby ravulizumabem, pokud riziko oddalent

16Eby nepFevysuje riziko rozvoje meningokokové infekce. Pacienti, ktefi zahaji I6€bu ravulizumabem dFive neZ za 2 tydny po podéni vakciny, musf byt léceni 15.00-15.30 Coffee Break

vhodnymi profylaktickymi antibiotiky po dobu 2 tydné po ockovéni. Doporuguji se vakeiny proti séroskupindm A, C, Y, W135 a B. Pacienti musi byt ockovani

nebo preockovani podle platnych narodnich pokyni pro pouZiti vakciny. Pokud je pacient preveden z légby ekulizumabem, musi |ékafi ov&Fit, zda je ,

otkovani proti meningokokim aktualni. Otkovani nemusi dostatetné chranit pred meningokokovou infekci. U pacientd légenych ravulizumabem byly 15.30-17.00 BLOK IV Zobrazeni u NM chorob
hldseny pripady zavaznych meningokokovych infekci/sepsi. VSichni pacienti musi byt sledovani s ohledem na tasné znamky meningokokové infekce

a sepse. Pokud je podezfenf na infekci, musi byt pacienti okamZité vySetteni a éEeni vhodnymi antibiotiky. Pacienti musf byt na tyto zndmky a pfiznaky

upozornéni. Lékafi musi pacientiim poskytnout Ptirugku pro pacienty, rodite a petovatele a Kartu pacienta. Imunizace: Otkovani mize dale aktivovat 17.00-17.15 Coffee Break

komplement. V disledku toho se mohou u pacientl s onemocnénimi zprostfedkovanymi komplementem vyskytovat ve zvy$ené mite zndmky a priznaky

zékladniho onemocnéni. Proto se u pacientd musi po doporu¢eném ockovani petlivé sledovat priznaky onemocnéni. Pacienti mladsi 18 let musi byt

otkovéni proti Haemophilus influenzae a pneumokokovym infekcim. DalSi systémové infekce: viz SPC. Reakce na infuzi: Podévéni ravulizumabu mize 17.15-18.30 BLOK V Varia a Kazuistiky

vyvolat reakce na infuzi (véetng anafylaxe). V pfipadé reakce na infuzi se ma infuze ravulizumabu prerusit a pokud se vyskytnou znamky kardiovaskularni

nestability nebo respiratni tisné, maji se zavést vhodna podprna opatfeni. Ukongeni é&by PNH: Pokud pacienti s PNH ukon&i 1éEbu ravulizumabem, musi

blyvt peclivé §\edovér1\' s/ohledlerln na znamky a priznaky zéyé?nélinlrava§kL!\a:rni_hemo\\;zy (viqe inform‘acvi vizVSPC,)vnejméné po dobu 16 tydnu Ukﬂcnvévenj 19.00 - 22.00 Diskuzni vecere pro véechny l:]éaStnl'ky
léEby aHUS: O ukongeni podavani ravulizumabu neexistujf Zddné konkrétni Gdaje. Pokud musi pacienti prerusit Ié¢bu ravulizumabem, maji byt prib&zné

sledovani ohledné& znamek a pfiznaki TMA. (Vice informaci viz SPC). Ukongenf IéEby gMG: gMG je chronické onemocnéni. Pacienti profitujici z 1é€by

ravulizumabem, ktefi 1éEbu prerusf, proto maji byt sledovéni z hlediska pfiznaki zakladniho onemocnéni. Pokud se po pferusenti 1éEby objevi pfiznaky gMG,

zvaZte opétovné zahdjeni 1éEby ravulizumabem. Ukongeni IéEby NMOSD: NMOSD je chronické onemocnéni. Pacienti profitujici z 1éEby ravulizumabem,

ktefi 16éEbu prerusi, proto maji byt sledovani z hlediska pfiznakd recidivy onemocnéni. Pokud se po preruseni |éEby objevi pfiznaky NMOSD, zvaite

op&tovné zahajeni léEby ravulizumabem. Pipravek Ultomiris obsahuje jako pomocnou latku polysorbat 80. Polysorbaty mohou zpisobit alergické reakce.

Interakce s jinymi lécivymi pFipravky a jiné formy interakce: Nebyly provedeny Zadné studie interakei. Dlouhodobé Ié¢ba intravenézné podévanym P 't k 24 4
lidskym imunoglobulinem méiZe narusit mechanismus recyklace endozomalniho neonatélniho Fc receptoru monoklonélnich protilétek, jako je ravulizumab, ate

a tim snfZit sérové koncentrace ravulizumabu. Pokyny pro soubéZnou IéEbu PE, PP nebo i.v. Ig viz SPC. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Zeny ve fertilnim

véku musi béhem légby a jesté 8 mésicl po ukonteni terapie pouZivat Gcinné metody antikoncepce. Klinické Gdaje o podavani ravulizumabu téhotnym

Zenam nejsou k dispozici. Ravulizumab miZe potencialné zplsobit inhibici terminélniho komplexu komplementu ve fetalnim ob&hu. U téhotnych Zen je 09.00-10.15 BLOK VI

mozné zvéaZit pouZiti ravulizumabu po zhodnocenti rizik a pfinost. Neni zndmo, zda se ravulizumab vylu€uje do lidského matefského mléka. Behem Iéchy a

na dobu 8 mésici po terapii ravulizumabem se doporuguje prerusit kojeni. Nezadouci tginky: Mezi velmi tasté nezadouci Gginky (frekvence vyskytu=1/10)

patif: bolest hlavy, infekce hornich cest dychacich, nazofaryngitida, prijem, pyrexie, nauzea, artralgie, bolest zad, Gnava, bolest bficha, zévrat a infekce 10.15-10.30 Coffee Break

motovych cest; mezi asté nezadouci Gginky (= 1/100 aZ < 1/10): hypersenzitivita, zvraceni, dyspepsie, urtikarie, pruritus, vyrazka, myalgie, svalové

spazmy, onemocn&ni podobné chfipce, zimnice, astenie, reakce spojena s infuzi. Mezi méné tasté nezadouci Gginky (= 1/1000 aZ < 1/100) ale zarovéfi

nejzavazngjsimi nezadoucimi Gginky patfi: meningokokova infekce, diseminovana gonokokova infekce, anafylaktické reakce. Vice informaci viz SPC. 10.30-11.45 Blok VII Varia a kazuistiky
Pediatrickd populace: U pediatrickych pacientli s PNH a prokazanym aHUS zatazenych do pediatrickych studii byl bezpetnostni profil podobny jako

u dospélych pacientl. Nejcastéjsimi nezadoucimi ainky h\é§enymi u pediatrickych pacientd s PNH byly bolest bficha, nauzea, nazofaryngitida, a bolest

hlavy, u pediatrickych pacientd s aHUS pyrexie, zvraceni, prijem, bolest hlavy, nazofaryngitida, infekce hornich cest dychamch a bo\est brlcha (Vice viz 11.45-12.00 Coffee Break

SPC). Ravulizumab nebyl zkouman u pediatrickych pacientd s gMG a NMOSD. Zvlastni pozadavky na pod y ani: Uchovavejte

v chladnicce (2 °C -8 °C). Chraiite pred mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicku v krabigce, aby byl pfipravek chranén pred svétlem. Drlllel rozhodnuti

o registraci: Alexion Europe SAS, 103-105 rue Anatole France, 92300 Levallois-Perret, Francie. Registraéni €isla: EU/1/19/1371/002-003. Datum 12.00-13.45 Blok VIII Varia a kazuistiky
prvni registrace: 2. tervence 2019. Datum posledni revize textu: 11.9. 2025

Vydej léCivého pFipravku je vazan na lékafsky predpis s omezenim. P¥ipravek je hrazen z prostfedk( verejného zdravotniho pojisténi pro terapeutické

indikace NMOSD a aHUS. Pro indikace PNH a gMG nenf pfipravek hrazen z prostiedki vefejného zdravotniho pojisténi. 13.30-13.45 Zakondéeni Kongresu

Uplnou informaci o pFipravku obdriite na adrese: AstraZeneca Czech Republic s.r.o., U Trezorky 921/2, 158 00 Praha 5, tel.: +420 222 807 111.

Podrobné informace o tomto pfipravku jsou uvefejnény na webovych strankach Evropské Iékové agentury (EMA) http: //www.ema.europa.eu/.

Hiageni nezadoucich aginki: Statni Gstav pro kontrolu 1é&iv: http://www.sukl.gov.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek nebo AstraZeneca prostfednictvim 13.45-14.30 Obéd

portélu: https://contactazmedical.astrazeneca.com

Poledni prestavka

AstraZeneca Czech Republic s. r. 0. U Trezorky 921/2 c
158 00 Praha 5 - Jinonice, tel.: +420 222 807 111 ?

e AstraZeneca
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VYV VGART

(efgartigimod alfa)

Prehodnotte moznosti
IéCby pro své pacienty
s AChR-Ab pozitivni gMG

Prvni a jedina cilena terapie zalozena

na Fc-fragmentu u gMG, ktera prokazuje
rychlé, vyznamné a trvalé zlepseni
schopnosti vykonavat kazdodenni ¢innosti."®

VYVGART je indikovan jako pfidatna Iééba ke standardni Iéébé dospélych pacientt s generalizovanou myasthenia gravis
(gMQG), ktefi maji pozitivni nalez protilatek proti acetylcholinovym receptorim (AChR).!

V Tento lécivy pfipravek podléha dalsimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpecnosti. Zadame
zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakékoli podezieni na nezadouci G€inky na www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-ucinek.

Reference: 1. Vyvgart EMA SmPC https:;/www.ema.europa.eu/cs/documents/product-information/vyvgart-epar-product-
information_cs.pdf. June 2025. 2. Zhu LN, et al. Neural Regen Res. 2023;18:1637-1644. 3. Cavalcante P, et al. Front Immunol.
2024151404191. 4. Howard JF, et al. Lancet Neurol. 2021,20:526-536. 5. Bril V, et al. Poster Presented at the (AAN) Annual
Meeting; April 13-18, 2024; Denver, Colorado.

Zkratky: AChR-Ab - protilatka proti acetylcholinovému receptoru; gMG — generalizovand myastenie gravis; Fc — krystalizo-
vatelny fragment protilatky.

Urceno pouze pro zdravotnické pracovniky. Zkracenou informaci o pripravku najdete na nasledujici strané.
Medison Pharma s. r. o., Plynarni 10/1617, 170 00 Praha 7, e-mail: office.czech@medisonpharma.com
CZ-VYV-010-07/2025-RO1

VY VGART

(efgartigimod alfa)

Zkracena informace o pfipravku Vyvgart 20 mg/ml koncentrat pro infuzni roztok¥, Vyvgart 1 000 mg injekéni
roztok?¥

Nazev pripravku: Vyvgart 20 mg/ml koncentrat pro infuzni roztok e Slozeni: Jedna injekéni lahvicka o objemu 20
ml obsahuje 400 mg efgartigimodu alfa (20 mg/ml). - Lékova forma: koncentrat pro infuzni roztok e Terapeuticka
indikace: Pfidatna lécba ke standardni 1écbé dospelych paC|entu s generalizovanou myasthenia gravis (QMG), ktefi
maji pozitivni nalez protilatek proti acetylcholinovym receptordm (AChR). e Dévkovani a zpusob podani: Doporuce
na davka je 10 mg/kg v podobé Thodinové intravendzni infuze podavane v cyklech jednou tydné po dobu 4 tydn
U pacientt s télesnou hmotnosti 120 kg nebo vy3si je doporucena davka 1200 mg (3 injekeni lahvicky) na infuzi.
Frekvence |écebnych cyklu se mUze u Jednotlivych paC|entu lisit. « Nezadouci u€inky:* Velmi casté (21/10): infekce
hornich cest dychacich. Casté (21100 az <1/10): infekce mocovych cest, bronchitida, nauzea, myalgie, bolest hlavy
spojend svykonem. Neni znamo (z dostupnych Udaji nelze urdit): anafylaktlcka reakce. s Obsah baleni: Koncentrat
Vv jednodavkovych 20 ml sklenénych injekénich lahvickach.

Nazev pfripravku: Vyvgart 1 000 mg injekéni roztok e Slozeni: Jedna injekéni lahvicka obsahuje 1 000 mg efgarti-
gimodu alfa v 5,6 ml (180 mg/ml Lékova forma: injekéni roztok e Terapeuticka indikace:* Pridatna Iécba ke stan-
dardni lécbé dospelych pacientu s generalizovanou myasthenia gravis (QMG), ktefi maji pozitivni nalez protila
proti acetylcholinovym receptordm (AChR). Monoterapie k |é¢bé dospélych pacientl s progresivni nebo recidivujici
aktivni chronickou zanétlivou demyelinizacni polyneuropatii (CIDP) po predchozi lécbé kortikosteroidy nebo
imunoglobuliny. e Davkovani a zpusob podani* Generalizovand myastenia gravis: Doporucena davka je 1 000 mg
podavana subkutanni injekci v cyklech jednou tydné po dobu 4 tydnU. Chronickd zanétliva demyelinizaéni poly-
neuropatie: Doporucena davka je 1000 mg podavana subkutanni injekci jednou tydné. LéCba se zahajuje tydennim
davkovacim rezimem a muze byt upravena na kazdy druhy tyden. e NeZzadouci ucinky:* Velmi casté (>1/10): infekce
hornich cest dychacich, reakce v misté injekce. Casté >1/100 az <1/10): infekce mocovych cest, bronchitida, nauzea,
myalgie. Neni zndmo (z dostupnych Udaju nelze uréit): anafylakticka reakce. e Obsah baleni: 56 ml roztoku v 6 mi
sklenéné injekéni lahvicce.

Informace o pfipravcich Vyvgart 20 mg/ml koncentrat pro infuzni roztok, Vyvgart 1000 mg injekéni roztok:

e Ucinna latka: efgartigimod alfae Kontraindikace: Hypersenzitivita na l&Civou latku nebo pomocnou Iatku. e Upozor-
néni pro pouziti:* Pacienti tfidy V podle Americké nadace pro myastenia gravis (MGFA) - Lécba efgartigimodem
alfa u pacientt tfidy V podle MGFA (tj. _myastenicka krize), s vyjimkou podminek rutinni pooperaéni péce, nebyla
studovana. Infekce - Vzhledem k tomu, Ze efgartigimod alfa zpUsobuje pfechodné snizeni hladin IgG, muzZe se zvysit
riziko infekci. Pacienti maji byt b&hem |éCby sledovani s ohledem na klinické znamky a pfiznaky infekci. Pokud se
objevi zdvazné infekce, je tfeba zvazit odlozeni lécby efgartigimodem alfa, dokud infekce neodezni. Reakce na infuzi
a hypersenzitivni reakce - Mze dojit k reakcim na infuzi, jako je vyrazka nebo sv&déni. Pokud se objevi reakce, infuze
ma byt na zakladé zavaznosti reakce podavana pomaleji, prerusena nebo zastavena. Byly hlaseny pripady anafylak—
tické reakce. V pripadé podezieni na anafylaktickou reakci ma byt podavani pripravku Vyvgart okamzité zastaveno
a ma byt zahdjena vhodna |écba. Reakce na injekci a hypersenzitivni reakce — Byly hlaseny reakce na injekci, jako
je vyrazka nebo svédéni. Pacienti maji byt po dobu 30 minut po podani sledovani, zda se u nich neobjevi klinické
znamky a priznaky reakce na injekci. V pripadé podezieni na anafylaktickou reakci ma byt podavani pripravku Vyv-
gart okamzité zastaveno a ma byt zahajena vhodna Ié¢ba. Imunizace — U pacientd, ktefi jsou |éeni efgartigimodem
alfa, se imunizace zivymi nebo zivymi oslabenymi vakcinami nedoporucuje. Pokud je imunizace zivymi nebo Zivy-
mi oslabenymi vakcinami nutnd, maji byt podavany nejméné 4 tydny pred Ié¢bou a nejméné 2 tydny po posledni
davce efgartigimodu alfa. Jiné vakcmy mohou byt béhem |écby podavany kdykoli podle potfeby. Imunogenita - U
pacientl s gMG se mohou vyskytnout protilatky, které se vazou na efgartigimod alfa. Protilatky proti efgartlglmodu
alfa byly zjistény u 35 % pacientd |é€enych efgartigimodem alfa subkutanné ve srovnani s 20 % pacientd lé€enych
intravendzni |ékovou formou. Lééba imunosupresivy a anticholinesterdzou — Pokud dojde ke zredukovani nebo
ukonceni lécby nesteroidnimi imunosupresivy, kortikosteroidy a anticholinesterazou, je tfeba pacienty peclive sle-
dovat s ohledem na znamky exacerbace onemocnéni. Polysorbdty* — Tento |éCivy pripravek obsahuje polysorbat.
Polysorbaty mohou zpusoblt alergické reakce. e LEkoVé a jiné interakce: Nebyly provedeny zadné studie interakci.
Efgartigimod alfa mUze snizovat koncentrace latek, které se vazou k lidskému neonatalnimu Fc receptoru (FCRn), tj.
imunoglobulinovych pfipravkd, monoklonalnich prot||atek nebo derivatu protilatek obsahujicich lidskou Fc domenu
podtfidy IgG. Vymeéna plazmy, imunoadsorpce a plazmaferéza mohou snizovat hladinu efgartigimodu alfa v krevnim
obé&hu. e Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Je znamo, Ze protilatky véetné terapeutickych monoklondlnich protilatek
Jjsou aktivné transportovany pres placentu (po 30 tydnech téhotenstvi) v dUsledku vazby na neonatalni Fc receptor.
Efgartigimod alfa mGze pfechazet z matky na vyvijejici se plod. Pfedpoklada se, ze efgartigimod alfa snizuje hladiny
matefskych protilatek a potlacuje pfenos matefskych protilatek na plod, proto se ocekava snizeni pasivni ochrany
novorozence. O |éCbé téhotnych a kojicich zen efgartigimodem alfa by se mélo uvazovat pouze tehdy, pokud klinicky
pfinos prevazi nad riziky.e Inkompati Tento [&Civy pfipravek nesmi byt misen s jinymi léCivymi pripravky s vyjim-
kou téch, které jsou uvedeny v SmPC. e Uchovavani: Uchovavejte v chladni¢ce (2 °C - 8 °C). Uchovavejte v puvodnim
obalu, aby byl pfipravek chranén pfed svétlem. e DrZitel rozhodnuti o registraci: argenx BV, Industriepark-Zwijnaarde
7,9052 Gent, Belgie e Registraéni &islo: EU/1/22/1674/001, EU/1/22/1674/002 ¢ Datum prvni registrace: 10. srpna 2022
« Datum revize textu: 06/2025.

Vydej léCiveho piipravku je vazan na Iékarsky predpis. Pfipravek neni hrazen z prostifedku vefejného zdravotniho po-
jisténi. Podrobné informace o pfipravku naleznete v platném Souhrnu udaju o pfipravku, ktery naleznete na https://
www.ema. europa.eu/. Pfed pfedepsanim piipravku si pfectéte Souhrn Gdajd o pfipravku.

*Prosim, vS§imnéte si zmény v informacich o pfipravku.

V¥ Tento lé&ivy pfipravek podléha daléimu sledovani. To umozni rychlé ziskani novych informaci o bezpe&nosti. Zada-
me zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezieni na nezadouci G¢inky na www.sukl.cz/nahlasit-nezadouci-
-ucinek.

Medison Pharma s. r. 0., Plynarni 10/1617, 170 00 Praha 7, e-mail: office.czech@medisonpharma.com
CZ-VYV-010-07/2025-R01, datum ptipravy: 7/2025
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Lkrécend informace o IéZivém pripravku; HyQuia 100 mg/ml - infuzni roztok k subkuténnimu poddni © Dfive ne7 zacnete pripravek predepisovat, seznamte se, prosim, s tplnym souhrme tdaji
0 pripravku (SPC). Slozeni:” Pripravek HyQvia je jednotka o dvou injekcnich lahvickzich tvorend jednou injekn lahvickou normélniho lidského imunoglobulinu (16 10%) a jednou injekEni lafwickou
rekombinantni vorhyaluronidasy alfa (HUPH20). Lécivd latka: Jeden ml obsahuje 100 mg norméiniho lidského imunoglobulinu (o Gistoté alespori 98 % IgG). Maximalni obsah IgA je

A LT E R N AT I V A Hy Q V’ a 140 mikragramd/ml. Pomocné létky: Rekombinantnivorhyaluronidasa alfa (HuPH20) - purifikovany glykoprotein o 447 aminokyselingch produkovany buikami vajecnikd kfecika cinského (CHO)

technologii rekombinantni DNA. Sodik (jako chlorid a jako fosforecnan). Uplng seznam viz bod 6.1, SPC. Indikace: Substituéini 16cha dospélych, détf a dospivajicich (018 let) u syndromii primém

Alnt 1t 71 H 0, imunodeficience s narusenou tvorbou protildtek a u sekundarnich imunodeficiencitd (SID) u pacientd, kteff trpf zavaznymi nebo rekurentnimi infekcemi, nedginnou antimikrobidln Iébou a budto

Vv ud riovaci tera pi i c | DP1 Normalm lIdSky |mun0gIObUII n (10/0) prokézanym selhanim specifické protilatky (*PSAF = neschopnost dosdhnout alespori dvojndsobného zvysent titru IgG protilétek po podani pneumokokovych polysacharidovych a polypeptidovych
Rekombinantni vorhyaluronidaza alfa

antigennich vakein.), nebo maji hladinu IgG v séru < 4 g/1. Imunomodulani 16Sba dospélych, déti a dospivajicich (0 &z 18 let) u: chronické zanétlivé demyelinizani polyradikulonguropatie (CIDP)
jako udrZovacil6cha po stabilizaci s IVlg. Dévkovani a zpuisob poddni:  Substitucnilécha mé bjt zahdjena a monitorovana lékarem zkusenym v I6cbe poruch imunitniho systému. Dévka a davkovaci
rezim zavisi naindikaci. PFi substituéni terapiije dévka u kazdeho pacienta individuin, zavisi na konkrétni farmakokinetice a klinicke odpovedi. Dévka zalozend na télesné hmotnosti mize vyZadovat
(ipravu u pacientil s podvahou nebo nadvahou. Nésledujict dévkovaci rezimy jsou pouze doporuenim. Substituchi Jécha pii PID: Pacient: dosud nelécens imunoglobuliny: Dvka potrebnd
k dosazeni minimaini hladiny IgG 6 g/1 v rovnovazném stavu je Fdové 0,4 a7 0,8 g/kg télesné hmotnosti/mésic. Davkovaci interval k udrZent hladin v rovnovdzném stavu se Ii§f v rozmezi 2 a7
44ydny. Miniméinf hladiny IgG v rovnovézném stavu majf byt méfeny a hodnoceny ve spojeni s incidencf infekce. Ke snizeni frekvence infekce miize byt nezbytné zvysit dévku a snazit s o vyss
minimélni hladiny IgG v rovnovézném stavu (> 6 g/1). Pri zahdjeni échy se doporutue IéEebné intervaly prunich infuzi postupné prodluZovat od jedné dévky jednou tydné aZ po jednu dévku za 3 nebo
4 tydny. Kumulativni mésiéni dévka G 10% by méla byt rozdélena do jednotydennich, dvoutydennich atd. davek podle naplénovanych Iécebnych interval pripravkem HyQuia. Pacient diie /éceni
intravendznim imunagiobulinem (IVig): U pacientt, kteff prechdzejf primo z IVl nebo kieff dfive dostévali porovnatelnou dévku Vg, mé byt écivy pripravek poddvan ve stejné dévce a se stejnou
getnosti jako jejich predchozi IVlg Iégba. Pokud byli dfive pacienti na tydennim dévkovacim rezimu, zvySeni intervalu na 4 tydny I1ze dosdhnout podavanim stejnyich tydennich ekvivalenttl. Aacienti
dlie fceni subkutannim imunoglobulinem (SCH): Uodni davka légiveho pripravku je stejnd jako u SClg 168by, Ize ji vsak prizpisobit 3 nebo 4tydennimu intervalu, Prnfinfuze ma byt poddna
Jeden tyden po posledni éche predchozim imunoglobulinem. Substiuci fecha pii SID: Doporutiend davka pripravku je 0,2 a7 0,4 g/kg kazdé 3 az 4 tydny. Minimélni hladiny IgG maji byt méfeny
ahodnoceny ve spojent s vyskytem infekce. Dévka mé byt podle potfeby upravena k dosazent optimélni ochrany proti infekcim; zvySent dévky miiZe bjtt nezbytng u pacientdi s pretrvavajici infekcf;
snizeni davky [ze 2véiit, kdyZ je pacient naddle bez infekee. fmunomodiachi Jécha pii CIOP: Pred zahdenim 16cby ma byt tydenni odpovidajici davka vypotitina vydglenim planované dévky
planovanym intervalem dévky v tydnech. Typicke rozmeziintervalu dévkovani pripravku HyQuia je 3 a7 4 tydny. Doporucend subkutdnni dévkaje 0,3 a7 2,4 /g télesné hmotnosti za mésic poddvand
v 1 nebo 2 infuzich behem 1 nebo 2 dndl. Pfi tipravé dévky ma byt primérnim hlediskem Klinickd odpovéd' pacienta. K dosazeni poZadované linické odpovedi miZe byt nutné upravit ddvku, PFi
Klinickém zhorSen miize byt davka zvyiSena na doporuceng maximum 2,4 g/kg mésicng. Pokud je pacient klinicky stabilni je zapotrebi pravidelng snizovéni dévky, aby bylo mozng sledovat, zda
pacient jeSté potfebuje IG terapii. Doporuguje se pouZi titratni schéma, které umoziiuje postupnd zvySovani dévky v priibéhu Sasu (ramp-up), aby byla zajiSténa snéSenlivost pacienta a7 do dosazeni
pIng dévky. Behem titracniho schématu musi byt pro prvni a druhou infuzi dodrZena vypotitand dévka pripravku HyQuia a doporucené intervaly mezi dévkami. V' zévislosti na uvézeni osetfucio
|6kafe mohou bt u pacient), ktef dobFe snéSeji prvni 2 infuze, poddvany dalsfinfuze s postupnym zvySovanim dévek a dévkovacich intervalil s ohledem na objem a celkovou dobu infuze. Zrychlené
titratni schéma mize bt zvézeno, pokud pacient snsi objemy .. infuzf a prvni 2 infuize. Dévky mensi nebo rovné 0,4 g/ kg mohou byt podvény bez titracniho schématu, pokud pacient vykazuje
prijatelnou snaSenlivost, viz informace v SPC. Pedfiatricka papulace Dévkovaci schéma u déti a dospivajicich (0 a7 18 let) je stejné jako dévkovani u dospélych. Dévkovani je zaloZeno na télesné
hmotnosti a upravuje se podle Kiinickeho vysledku. Zadisob podéni pouze k subkutdnnimu poddni, nepodavejte intravendzng. Pripravek HyQvia je tvofen dvéma injekEnimi lahvickami. Kazdd
injekeni lahvicka 16 10% je dodévana s odpovidajicim mnoZstvim HUPH20, viz informace v SPC. Kontraindikace: * HyQuia se nesmi podévat intravendzng ani intramuskularng. Hypersenzitivita na
I6givou latku (IgG) nebo na kteroukoli pomocnou latku. Hypersenzitivita na lidske imunoglobuliny, zejména ve velmi vzcnjch pfipadech deficitu Igh, kdy md pacient proti IgA protilétky. Zndma
systemova hypersenzitivita na hyaluronidasu nebo rHuPH20. Upozoméni: * Pokud je pripravek HyQvia nahodné aplikovan do Zily, miiZe u pacienta vyvolat Sok. Pouzivejte doporucend rychlosti infuze.
Pacienty je nutné disledné sledovat v priibghu celé infuze, a to predevsim pacienty zaGinajici s [68bou. Urtité neZadouci uinky se mohou objevovat Gast&ji u pacientd, ktef dostdvaji normaini lidsky
imunoglobulin poprvé nebo (ve vzécnych pripadech) jej méni nebo pokud ubghla dlouha doba od predchozi infuze. V pripade nezadoucich Ginki je nuné bud snizit rychlost podvani infuze, nebo ji
(iplné zastavit.V pfipadé Soku okamiité ukoncete infuzi a zahajte u pacienta l€Sbu Soku. Hypersenzitivita na G 10%: Pravé reakee precitivelosti jsou vzdcné. Maze k nim dochdzet predevsim
U pacientd s protitkami proti lgA, které je tiebalecit se 2vSenou opatmosti. Hyersenzitivita na rHuPHZ0: Jakékoli podezeni na reakel podobnou alergické nebo anafylaktické reakei po podéni
[HUPH20 vyzaduje okamiité prerusent infuze a - podle konkrétni potieby - zahdenf standardniho écebného postupu. #munogeniia rHuPH20: U pacienti Igtenych pripravkem HyQuia
v kiinickych studiich byl hlasen vznik jinjch neZ neutralizatnich protilatek proti tHuPH20. 7zamboembodismus: S pouzitim imunoglobulind byly spojeny arteriéini a vendzni tromboembolické
prihody, véetnd infarktu myokardu, mozkové prihody, hluboké Zini trombdzy a plicni embolie. Pred pouzitim imunoglobulinG musf byt pacienti dostatecng hydratovani. U pacient s preexistujicimi
rizikovymi faktory vyskytu tromboembolické prihody je tieba postupovat s opatmosti. Hemalyticka anémie. Imunoglobulinové pripravky obsahui protildtky proti krevnim skupindm (napf. A, B, D),

SUBKUTANNI PODANI

s 7 f 3 > které se mohou chovat jako hemolyziny. Syndrom asepticke meningitiay (AMS): Vle spojeni s intravendzni a subkuténni imunoglobulinovou ébou byl hléSen vyskyt syndromu aseptické
AVE K I G 23R ¢\ : meningftidy. AMS se miize Gastji objevovat ve spajtosti s vysokou dévkou (2 g/'kg) intravendzniimunoglobulinovou [éSbou. ZikeZiee informace o nékeeryeh siozkach pifpravku HyQvia: Slozka
g { g 16:10%je v podstaté ,bez sodiku'. tHuPH20 obsahuje nasledujici mnoZstvi (mg) sodiku v jedné injekeni lahvicce: 1,25 ml - 5,0 mg; 2,5 ml - 10 mg; 5 ml - 202 mg; 10 ml - 403 mg; 15 ml -

60,5 mq. /nterference se sérologickymi testy: Po imunoglobulinové infuzi mze mit prechodny vzestup riznjch pasivné prendsenyh protilatek v krvi pacienta za nsledek zavédéict pozitivni
vysledky sérologickych testil. Aenasnd agens: Normdlni lidsky imunoglobulin a lidsky sérovy albumin (stabilizator rekombinantni vorhyaluronidasy alfa) s vyrdbgji z lidské plazmy. Standardni
opatfeni zabrafiujici prenosu infekce zahrnujf pedlivy vybér dércd, testovéni jednotlivych odbér(i krve a plazmatickych pooli na specifické ukazatele infekce a urdité vyrobnf kroky, pi nich jsou
inaktivovany nebo odstranény viry. Pres vSechna tato opatfeni pfi pripravé égivych pripravka vyrdbénych z lidské krve nebo plazmy nelze riziko prenosu infekce zcela wylougit. Dirazné se doporucuje
zaznamenat pfi kazdém podan pripravku HyQvia pacientovi nézev a gislo SarZe pripravku, aby bylo moZné zpéing prifadit k pacientovi Gislo pouZité Sarze. Pedlatriokd poputace: Uvedend upozoméni
a opatieni plati jak pro dospélé, tak pro déti. Hlavni nezadouci dtinky: Alormaini idsky imunagiobulin: Prlezitogtnd se mohou objevit nezédouct dcinky, jako je tresavka, bolest hlavy, zavrat,
horeSka, zvracen, alergické reakce, nauzea, artralgie, nizky krevni tlak a stfedné zavaznd bolest dolnf poloviny zad. Gasto se mohou vyskytnout lokéln reakce v mistech infuze: zdufen, bolestivost,
erytém, indurace, lokalni zahfati, svédeni, zhmoZdéni a vyrézka. /HuPHZ0: Nejtastijsi NU uvadénd behem postmarketingového uzivéni /APH.20 v podobném slozeni poddvané subkutanné za
(icelem disperze a absorpee subkutannd aplikovanych tekutin nebo IEgivjch pripravk byly mimé lokdlni reakce v mistd infuze jako napf. erytém a bolest. V souvislosti s aplikaci velkeho objemu
subkutannich tekutin byl nejcastéji hléSen otok. NU hidSené v Klinickych studiich a postmarketingovém sledovani's frekvenci velmi Gasté (= 1/10) byly bolest hlavy, zvySeny krevni tlak a hypertenze,
nauzea, bolest bricha jeho dolni a horni poloviny a citlivost, prijem, zvraceni, artralgie, lokdlni reakee (celkov) a bolest v mistd infuze. Vjznamné interakee: Aplikace imunoglobulinu mize na dobu

Jediny fSCIG
sdavkovanim

v o
v 7 nejméné 6 tydn(i anejvySe 3 mesich narusit dGinnost Zivyeh atenuovanyh virovych vakei. V pfipadé spalnitek miZe toto naruSenf GGinnosti trvat a7 1 rok. Proto je potfeba u pacient( ockovanych
az Jed n 0 u m e s Pa = Zveme vas vakeinou proti spalnickam zkontrolovat stav profildtek. Uchovavéni: Uchovévejte v chladnicce (2 °C - 8 °C). Pripravek Ize uchovavat pfi teplotdch nad +8 °C a do +25 °C po dobu a7 3 mésicl.
I c n e . Po uchovavani pfi pokojové teploté nevracejte do chladnigky. Zlikvidujte po 3 mésicich nebo po uplynuti doby pouZitelnosti, podle toho, co nastane dfive. Datum vyjmuti z chladnigky je tfeba
[ na Sym pOZ|um zaznamenat na krabicku. Chrarite pred mrazem. Uchovavejte injekéni lahvicky v krabicce, aby byly chrénény pred svétlem. DrZitel rozhodnuti o registraci: Baxalta Innovations GmbH,
= = v . Industriestrasse 67, A-1221 Viden, Rakousko. Registraéni Eisla: 2,50/25ml EU/1/13/8407001, 5g/50ml EU/1/13/840/002, 10g/100ml EU/1/13/840/003, 20g/200m
Typické davkoy spole¢nosti Takeda EU/1/13/840/004, 30g/300mI EL/1,13/840,005 Posledf revize SPC: 042025, *VSimnéte si, prosim, zmén v nformacich o lésvém pipravku. Vde) 6Eivého piipravku [e vézan na

V Zavis|ost; na k?m Pripray |8kaFsky predpis. Légivy pripravek je hrazen z prostredkii verejného zdravotniho pojisténi. Upiné znéni SPC naleznete na http: //www.ema.europa.eu.

ku HyQuia j kazdé 3
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Lédéme zdravotnické pracovniky, aby hidsili podezeni na nezddouct Geinky na SUKL nebo spolecnosti Takeda e-mailem na AF.CZE@takeda.com. Podezieni na nezadous tinky
hlaste také podle ndrodnich legislativnich pozadavka.

REFERENGE: 1. BrilV etal.J Peripher Nerv Syst. 2023. 2. Wasserman RLetal. J Allergy Clin Immunol. 2012. 3. Hadden RDM et al. J Peripher Nerv Syst. 2024. 4. Souhmndinformace o pripravku Hyguia.

Copyright 2026 © Takeda Pharmaceutical Company Limited. V$echna prava vyhrazena. Vechny ochranné znamky jsou majetkem prislusnych viastnik.
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ZILBRYSQ'Y

zilukoplan

Muize prevzit
kontrolu nad gMG
kazdy den

Zilbrysq® je inhibitor komplementu C5

s dualnim mechanismem ucinku, ktery
nastupuje rychle a umozZziuje konzistentni
zlepSeni symptomu p¥i generalizované
formé myastenie gravis."?

Tento lécivy pripravek podiéhé daliimu sledovéni. To umoin rychlé ziskani novjch informaci o bezpetnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hiésili jakakoli podezfent na nezadouc téinky.

v Zilbrysq 16,6 mg injekéni roztok v predplnéné injekéni stiikacce, Zilbrysq 23 mg injekéni roztok v predpinéné injekéni stiikacce, Zilbrysq 32,4 mg injekéni roztok
v piedplnéné injekeni stiikacce

SloZent: Zilbrysq 16,6 mg: Jedna predpinénd injekéni stifkacka obsahuje sodnou sl zilukoplanu v mnozstvi ekvivalentnim 16,6 mg zilukoplanu v 0,416 ml (40 mg/ml). Zilbrysq 23 mg: Jedna pred-
pinénd injekeni stiikacka obsahuje sodnou stl zilukoplanu v mnozstvi ekvivalentnim 23 mg zilukoplanu v 0,574 ml (40 mg/ml). Zilbrysq 32,4 mg: Jedna priedplnénd injekéni stfikacka obsahuje
sodnou st zilukoplanu v mnoistvi ekvivalentnim 32,4 mg zilukoplanu v 0,810 ml (40 mg/mi). Indikace: Pridatné [écba ke standardni Iéché generalizované myasthenia gravis (gMG) u dospéljch
pacientd, kteff majf pozitivni ndlez protildtek proti acetylcholinovym receptorim (AChR). Davkovani: Pred zahdjenim Iéchy musi byt pacienti ockovani proti Neisseria meningitidis. Pokud je nutné
zahdjit I6¢bu méné nez 2 tydny po ockovani, musf pacient dostat vhodnou profylaktickou antibiotickou [é¢bu a7 do 2 tydni po prvni dévce vakciny. Doporucend dévka se poda ve formé subkutanni
injekce jednou denné a kazdy den pribliiné ve stejnou dobu. Celkovd denni ddvka podle rozmezi télesné hmotnosti pacienta je ndsledujict: télesnd hmotnost < 56 kg:16,6 mg, télesna hmotnost
=564 <77 kg: 23 mg, télesnd hmotnost = 77 kg: 32,4 mg. Starsi pacienti: Neni nutnd Zadnd Giprava davkovani. U pacientl s poruchou funkce ledvinnenf nutnd Zadnd Gprava davkovani. Nejsou
k dispozici Zadné tidaje o pacientech vyZadujicich dialfizu. U pacientdi s lehkou a stredné tézkou poruchou funkce jater neni nutnd zadna Gprava dévkovani. Bezpecnost a Gcinnost pripravku
Zilbrysq u pacientd s tézkou poruchou funkce jater nebyla stanovena. Pediatrickd populace: Bezpecnost a ticinnost pripravku Zilbrysq u déti mladSich 18 let nebyla stanovena - vice viz SmPC.
Zplisob podani: Pripravek se podéva subkutannf injekci. Mezi vhodnd mista vpichu patii predni ¢ast stehen, bricho a zadni strana horni ¢asti pazi. Mista vpichu je tfeba obméfiovat a injekce nemaji
byt aplikovény do oblasti, kde je kiize citliva, erytematdzni, pohmozdénd, ztvrdld, nebo na mista, kde se nachézejf jizvy i strie. Zilbrysq si méize aplikovat sam pacient nebo jind osoba, kterd byla
fadné vyskolena. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou ldtku nebo na kteroukoli pomocnou létku. Pacienti, kteff v soucasné dobé nejsou ockovani proti Neisseria meningitidis. Pacienti
s probihajicf infekci Neisseria meningitidis. Zvléstni upozornéni a opattent pfi pouzivani: Diky jeho mechanismu tcinku méze uzivanf zilukoplanu zvysit nachylnost pacienta k infekcim bakterif
Neisseria meningitidis. Jako preventivni opatfeni musi byt vsichni pacienti ockovani proti meningokokovym infekcim nejméné 2 tydny pred zahdjenim Iéchy. Pokud je nutné zahdjit [écbu méné
nei 2 tydny po ockovani proti meningokokovym infekcim, musi pacient dostat vhodnou profylaktickou antibiotickou [écbu az do 2 tydnt po prni davce vakciny. Meningokokové vakciny sniiujf,
ale zcela neodstrariuji riziko meningokokovych infekei - vice viz SmPC. Béhem Iéchy maji byt pacienti sledovani z hlediska zndmek a priznakii meningokokové infekce a v piipadé podezeni
na infekci musi byt okamzité vySetfeni a je treba prijmout vhodnd opatieni, jako je Iécba antibiotiky a prerusen léchy pripravkem Zilbrysq. Pokud se objevi zndmky nebo pfiznaky meningo-
kokovjch infekei, je tfeba pacienty poucit, aby okamiité vyhledali Iékafskou pomoc. Pacienti mohou byt ndchyini také k infekcim jinymi druhy bakterif rodu Neisseria, jako jsou gonokokové
infekce. Pacienti musf byt informovani o diileZitosti prevence a Iécby kapavky. Pred zahdjenim léchy zilukoplanem se doporucuje, aby pacienti zahdjili imunizace podle soucasnjch imunizacnich
doporucenych postupd. Zilbrysq obsahuje v podstaté zanedbatelné mnozstvi sodiku - vice viz SmPC. Interakce: Na zdkladé vysledki testovani in vitro zilukoplan klinicky relevantné neinhibuje
ani neindukuje enzymy metabolizujfcf [éciva (CYP a UGT) ani béiné transportéry. Na zakladé potencidiniho inhibicniho Gcinku zilukoplanu na cytotoxicitu rituximabu zévislou na komplementu
miize zilukoplan snidit ocekdvané farmakodynamické tcinky rituximabu. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Lécbu téhotnjich Zen pripravkem Zilbrysq lze 2vézit pouze v piipadé, Ze Klinické prinosy
prevazujf nad riziky. Nenf zndmo, zda se zilukoplan vylucuje do materského mléka nebo zda se po perordinim poZitf novorozenci/kojenci systémove absorbuje. Riziko pro kojené novorozence/
déti nelze vyloucit a md se zvait zda prerusit kojeni nebo ukoncit/prerusit podavant zilukoplanu. Utinek na lidskou fertilitu nebyl hodnocen. NeZédouci Gcinky: Velmi casté: infekce hornich
cest dychacich, reakce v misté vpichu, casté: prijem, zvjSend hladina lipdzy, zvjSend hladina amyldzy, morfea, méné casté: avjseni poctu eozinofilli v krvi. Doba poutitelnosti: 4 roky. Zvlastni
opatfeni pro uchovavani: Uchovdvejte v chladnicce (2 °C-8 °C). Chrarite pred mrazem. Uchovavejte v krabicce, aby byl pfipravek chranén ped svétlem. Pacienti mohou predpinénou injekén
strikacku uchovavat pri pokojové teploté az do 30 °C v pivodnim obalu po dobu maximalné 3 mésici. Jakmile byl pripravek Zilbrysq uchovavan pfi pokojové teploté, nesmi byt umistén zpét
do chladnicky, a pokud nebyl spotfebovén béhem 3 mésici nebo do data poutitelnosti, podle toho, co nastane dfive, je tfeba jej zlikvidovat. Dostupné Iékové formy a velikosti baleni: 16,6 mg,
23mg a 32,4 mq injekéni roztok: 7 predplnénych injekenich stiikacek. Drzitel rozhodnuti o registraci: UCB Pharma S.A., Bruxelles, Belgie. Registracni €isla: EU/1/23/1764/001-006. Datum
revize textu: 26. 11. 2025. iydej [écivého pripravku je vazan na Iékafsky predpis. Pripravek nenf hrazen z prostredkii vefejného zdravotniho pojisténi. Podrobné tdaje najdete v Souhrnu daji
o pipravku https://sukl.gov.cz/. Pripravek Zilbrysq je predepisovén a vyddvén v souladu s programem kontrolovaného pfistupu pro pfipravek Zilbrysq.

Reference: 1. Howard JF r, Bresch S, Genge A, et al. Safety and efficacy of zilucoplan in patients with generalised myasthenia gravis (RAISE): a randomised, double-blind, placebo-controlled,
phase 3 study. Lancet Neurol. 2023;22(5):395-406. 2. Zilbrysq® (zilucoplan) Souhrn charakteristickych vlastnosti éku, datum revize textu: 26. 11. 2025.

Zilbrysq® je ochrannou zndmkou skupiny spolecnosti UCB.

©UCB Biopharma SRL, 2024. V3echna prdva vyhrazena. . .
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Odborny program
Ctvrtek 23.4.2026

9.00-9.10

9.10-10.50

9.10-9.30

9.30-9.50

9.50-10.10

10.10-10.30

10.30-10.50

10.50-11.10

11.10-12.10

11.10-12.10

11.10-11.25

11.25-11.40

11.40-12.10

11.40-11.55

11.55-12.10

12.10-13.30

Zahajeni kongresu
S. Voharika, F. Cibulcik

BLOK |
F. Cibulcik, J. Bednarik

Léze perifernich nervi v porodnictvi a gynekologii
E. Enhler

Kranialne neuralgie
E. Kurca

Soucasné moznosti Iééby hereditarnich neuropatii
R. Mazanec

Akvirovana neuromyotoénia - imunopatogenéza
a nase skusenosti s jej diagnostikou a lie¢bou
P. épalek, F. Cibulcik, I. Martinka, t1.K. Hart, A. Vincent

Protilatky u imunitné zprostfedkovanych polyneuropatii
M. Horakova

Coffee Break

BLOK I

Satelitni sympozium UCB

S. Voharika, M. Tyblova

Nova éra v Ié¢bé myastenie gravis

FcRn inhibitory a dualni inhibice komplementu

Postaveni inovativnich pfipravkl v IéEbé myastenie gravis:
optimalni cilové skupiny pacientl pro rozanolixizumab a zilukoplan
S. Voharika

Rozanolixizumab a zilukoplan v praxi: klinické zkuSenosti a doporuéeni
M. Tyblova

Satelitni sympozium Biogen
L. Jufikova

Lécit, nebo vyckavat? Klinické dilema u SMA s 5 kopiemi SMN2
O. Parmova

Posouvani hranic v Iéébé SMA: Klinicky vyznam vys$si davky nusinersenu
O. Havlin

Poledni prestavka

20 min.

20 min.

20 min.

20 min.

20 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

80 min.



13.30-15.00

13.30-14.15

13.30-13.45

13.45-14.00

14.00-14.10

1410-14.15

14.15-15.00

14.15-14.30

14.30-14.40

14.40-14.45

14.45-14.55

14.55-14.00

15.00-15.30

15.30 - 17.00

15.30-16.00

16.00-16.15

16.15-16.40

16.40-16.55

16.55-17.00

1715-17.15

12

BLOK Il

Satelitni sympozium AstraZeneca
I. Martinka, S. Voharika

C5 inhibitory v Ié¢bé myasthenia gravis - od klinické studie ke klinické praxi

Vysledky dlhodobého pokra¢ovania studie CHAMPION-OLE
I. Martinka

Lééba C5 inhibitory ve svétle realné klinické praxe:
Vysledky analyzy registru MG SPOTLIGHT
S. Voharika

Pfibéh pacienta FN Ostrava
J. Junkerova

Diskuze

Satelitni sympozium Takeda
J. Bednarik, S. Brusakova
fSCIG v Ié¢bé CIDP v souvislostech

Klinicka data fSCIG v ¢eském kontextu
J. Bednarik

ZkusSenosti s IéEbou CIDP: co nas uci klinicka praxe
S. Brusakova

Lécba v rezimu kazdé ¢étyri tydny

Pacientska zkuSenost

Aplikace fSCIG z pohledu zdravotni sestry
I. Tepla

Diskuze

Coffee Break

BLOK IV Zobrazeni u NM chorob

B. Adamova, P. Steyerova

Vyuziti multimodalniho MR zobrazovani u neuromuskularnich chorob
V. KokoSova

Kvantitativni MR svall stehna u pacientt
s myotonickou dystrofii 2. Typu a zdravych kontrol - pilotni studie
B. Adamova

PFinos ultrazvuku pro diagnostiku Iézi perifernich nervi
P. Steyerova

Detekcia fascikulacii u pacientov s podozrenim na ALS
pomocou svalovej ultrasonografie
J. Petrigin

Diskuse

Coffee Break

15 min.

15 min.

10 min.

5 min.

15 min.

10 min.

5 min.

10 min.

5 min.

30 min.

15 min.

25 min.

15 min.

5 min.

15 min.

1715-18.30 BLOK V Varia a Kazuistiky
E. Ehler, G. Haja$
1715-17.30  Funkéni vy$etieni svalll stehna u pacient s myotonickou
dystrofii 2. Typu a zdravych kontrol - pilotni studie
D. Vlazna
17.30-17.45 Myositida?
P. Potuznik
17.45-18.00 Diferencialni diagnostika paréz abdominalnich svali: pfehled kazuistik
A. Sabovcik
18.00-18.15 Prevalence kardialni autonomni neuropatie
u vybranych dédiénych neuropatii
K. Prasil
18.15-18.30 Komplexni regionalni bolestivy syndrom po sebeposkozeni - kazuistika
I. Srotové
19.00-22.00 Diskuzni vecere pro v§echny uc¢astniky
Patek 24.4.2026
9.00-1015 BLOKVI
9.00-9.45 Satelitni sympozium Medison Pharma
S. Voharika
Inovativni pfistupy v Ié€bé pacientli se vzacnymi onemocnénimi
9.00-9.15 VYVGART v Ié¢bé gMG: nase zkuSenosti z klinické praxe
M. Tyblova
9.15-9.30 Akutni porfyrie — vzacnha onemocnéni: kdy na né pomyslet?
E. Vickova
9.30-9.45 hATTR-PN: diagnostika a sou¢asné moznosti lé¢by
R. Mazanec
9.45-10.15  Satelitni sympozium Roche
Inovativni pFistupy v 1éébé pacientll se vzachymi onemocnénimi
9.45-10.00 Moderni technologie a kvalita Zivota pacientu
s neuromuskularnim onemocnénim
O. Parmova
10.00-10.15 Efektivita a bezpeénost switchu u dospelych: Pohl'ad cez kazuistiku
a Real-World data - Studium mediciny s diagnézou SMA
I. Stegenova
10.15-10.30 Coffee Break

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.



10.30-11.45

10.30-10.45

10.45-11.00

11.00-11.15

11.15-11.30

11.30-11.45

11.45-12.00

12.00-13.45

12.00-12.15

12.15-12.30

12.30-12.45

12.45-13.00

13.00-13.15

13.15-13.30

13.30-13.45

13.45-14.30

Blok VIl Varia a kazuistiky

M. Turéanova Koprusakova, R. Mazanec

Mitochondrialna dysfunkcia u pacientov s amyotrofickou
lateralnou sklerézou: aktualne poznatky z respirometrie
s vysokym rozliSenim - subor pacientov

M. Turéanova KopruSakova

Givinostat-nova moznost Ié¢by pro pacienty
s Duchennovou svalovou dystrofii
L. Jufikova

Svalové dystrofie na prahu nové éry: od symptomatické péce
k terapiim cilenym na mechanismus onemocnéni
L. Mensova

Neni GBS jako GBS - soubor kazuistik

M. Zidé

Ked' to nie je myasténia - diagnostickeé pitfalls
L. Gurc¢ik

Coffee Break

Blok VIII Varia a kazuistiky
. Martinka, E. VIckova

Diagnosticka vyzva u pacienta s kardialnim postizenim,
chronickou hyperckémii a neuropatii: interaktivni kazuistika
O. Parmova

Distalne myopatie ako diagnosticka vyzva
- tri raritné pripady z neuromuskularneho centra
I. Martinka

Neurologické komplikace protinadorové imunoterapie
S. Divisova
Neuromuskularne komplikacie lie¢by inhibitormi

imunitnych kontrolnych bodov
G. Hajas

Neurologické komplikace lIééby checkpoint inhibitory - kazuistiky
J. Vejskal

Paraproteinémia asociovana polyneuropatia:
diagnostické a terapeutické vyzvy pri waldenstrémovej
makroglobulinémii - kazuistika

K. Sveda

Zakonceni Kongresu a pifedani stafety do Bratislavy 2027
S. Voharika, F. Cibulcik

Obéd

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

15 min.

E-posterova sekce

Genetické a klinické spektrum ¢eskych pacientu s variantami v genu SCN4A
J. Kopcilova

Profile of Czech and Slovak paediatric SMA patients at the time of introduction of the first
disease modifying therapy aligns with international real-world evidence
Z. Koci, L. Sobisek, B. MareSova, J. Haberlova



RYSTIGGO'Y

rozanolixizumab

OBJEVTE,

co muze RYSTIGGO®
znamenat pro vase
pacienty s gMG

Jediny inhibitor FcRn se schvalenou indikaci
pro lécbu anti-AChR Ab+ nebo anti-MuSK
Ab+ gMG, ktery umoziuje pacientiim
dosahnout nové urovné zlepseni symptomu.'?

Tento lécivy pripravek podiéhé daléimu sledovani. To umoinf rychlé ziskani novych informacf o bezpecnosti. Zadéme zdravotnické pracovniky, aby hidsili jakakoli podezfenf na nezédoucf tcinky.

Rystiggo 140 mg/ml injekéni roztok. Slozeni: Jeden mlinjekcniho roztoku obsahuje 140 mg rozanolixizumabu. Jedna injekéni lahvicka o objemu 2 ml obsahuje 280 mg rozanolixizumabu. Indi-
kace: Pfidatna Iécha ke standardni [écbé generalizovaného onemocnéni myasthenia gravis (gMG) u dospélych pacientd, kteff jsou pozitivni na protilatky proti acetylcholinovému receptoru (AChR) nebo
protilatky proti svalové specifické tyrozin-kindze (MuSK). Davkovani: Lécebny cyklus sestava z 1 dvky tydné po dobu 6 tjdnd. Doporucend celkova tydenni davka rozanolixizumabu podle télesné hmot-
nosti pacienta je ndsledujict: télesna hmotnost = 35 az < 50 kg: 280 mg, télesnd hmotnost = 50 az < 70 kg: 420 mg, télesna hmotnost = 70 az < 100 kg: 560 mg, télesna hmotnost = 100 kg: 840 mg - vice
viz SmPC. Farmakokinetika rozanolixizumabu nenf pravdépodobné ovlivnéna poruchou funkce ledvin ani poruchou funkce jater — vice viz SmPC. Starsi pacienti: Neni nutnd Gprava davkovani. Pediatrickd
populace: Bezpecnost a Gcinnost rozanolixizumabu u déti a dospivajicich mladsich 18 let nebyla stanovena. Zpisob podani: Subkuténni podani. Rozanolixizumab se doporutuje podévat subkuténné
nejlépe do pravé dolni nebo levé dolni ¢asti bificha pod pupkem. Infuze se nesmi podavat do oblasti, kde je kiize citliva, erytematézni nebo ztvrdla. Pripravek Rystiggo lze poddvat pomoci infuzni pumpy,
nebo injekenf strikacky pomoci manuélniho tlaku. Pripravek Rystiggo si pacient/ka miize podavat sam (sama) nebo mize byt podévan pecovatelem, a to podle Navodu k poufiti po fadném proskolent
zdravotnickym pracovnikem o tom, jak podavat subkutanni infuze - vice viz SmPC. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. Zviastni upozornéni a opateni
pri pouzivani: Lécba rozanolixizumabem u pacientdi s hrozici nebo manifestni myastenickou krizi nebyla zkouména. Je teba zvéZit sekvenci zahéjeni lécby mezi zavedenou lécbou krize MG a rozanolixizu-
mabem a jejich potencidlnfinterakce. Po 1éché rozanolixizumabem byla hldena aseptickd meningitida. Pokud se objevi priznaky odpovidajict aseptické meningitidé, je treba zahdjit diagnostické vySetent
a léchu podle standardu péce. Vzhledem k tomu, Ze rozanolixizumab zpiisobuje piechodné snizeni hladin IgG, miize se zvySovat riziko infekci. Lécba rozanolixizumabem nemd byt zahajovana u pacientli
s jakoukoli klinicky viznamnou aktivni infekc, dokud infekce neodezni, nebo nenf adekvétné Iécena. BEhem léchy rozanolixizumabem je tfeba sledovat klinické znamky a pfiznaky infekci. Pokud se objevi
klinicky vjznamné aktivni infekce, je tfeba zvazit vysazeni rozanolixizumabu az do odeznénf infekce. Mohou se objevit reakce na infuzi, jako je vyrdzka nebo angioedém. Pokud béhem podavani dojde
k hypersenzitivni reakci, infuze rozanolixizumabu mé byt ukoncena a v pfipadé potreby maji bjt zahdjena vhodna opatreni. Po jejim odeznéni je mozné podévani obnovit. Ockovdni Bezpecnost imunizace
Zivjmi nebo Zivymi oslabenymi vakcinami a odpovéd na imunizaci vakcinami nejsou znmy. VSechny vakciny musi byt podavény podle pokyndi pro imunizaci a nejméné 4 tydny pred zahajenim Iéchy.
U pacientdi, kteff podstupuj Ié¢bu, se otkovani Zivymi nebo Zivjmi oslabenymi vakcinami nedoporucuje. U vech ostatnich vakcin musi probéhnout nejméné 2 tydny po posledn infuzi lé¢ebného
cyklu a 4 tydny pred zahdjenim dalstho cyklu. Rystiggo obsahuje profin a polysorbdt. Interakce: Vzhledem k tomu, Ze rozanolixizumab interferuje s recyklacnim mechanismem FcRn imunoglobulinu G
(IgG), ocekava se, Ze sérové koncentrace é¢ivjch pripravki na bazi IgG (napt. monoklondlni protildtky a intravendzni imunoglobulin [IVIg]) a Fe-peptidovych fiznich proteind klesnou, pokud budou
podavany soubézné nebo béhem 2 tydndi po podanf rozanolixizumabu. Lécba i.v. nebo s.c. imunoglobuliny, PLEX/plazmaferézou a imunoadsorpci méize sniit cirkulujici hladiny rozanolixizumabu. Jelikoz
rozanolixizumab zpiisobuje snizenf hladin IgG, béhem Iécby se nedoporucuje vakcinace Zivymi oslabenymi ani Zivjmi vakcinami - vice viz SmPC. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Lécha téhotnjch zen
Materské IgG jsou vylucovany do matef'ského mléka béhem prvnich dndi po porodu, a brzy poté dochazi k poklesu na nizké koncentrace; proto nelze riziko pro kojené dité béhem daného krtkého obdobi
vyloudit - vice viz SmPC. Ucinek na lidskou fertilitu nenf zndm. Nezadouci ticinky: Velmi casté: bolest hlavy, priijem, pyrexie, casté: infekce hornich cest dychacich, nauzea, zvraceni, vyrézka, angioedém,
artralgie, reakce v misté injekce. Doba pouZitelnosti: 3 roky. Chemicka a fyzikalni stabilita po otevfenf pred poutitim je 19 hodin pfi teploté 25 °C. Pokud zpiisob pripravy nevylouci riziko mikrobiolo-
gické kontaminace, pipravek mé byt poutit okamZité. Pokud nenf poufit okamiité, doba a podminky uchovévanf pripravku po otevfeni ped pouZitim jsou v odpovédnosti uzivatele. Zvlastni opatteni
pro uchovavani: Uchovavejte v chladnicce (2 °C-8 °C). Chraiite pred mrazem. Uchovavejte v krabicce, aby byl pipravek chrénén pred svétlem. Injekéni lahvicku pripravku Rystiggo Ize uchovavat pfi
pokojové teploté (do 25 °C) po dobu maximalné 20 dn, chranénou pred svétlem. Po vyjmuti z chladnicky a uchovavani za téchto podminek pripravek zlikvidujte po 20 dnech nebo po uplynuti doby
poutitelnosti, podle toho, co nastane dfive. Dostupné Iékové formy a velikosti baleni: 1 injekéni lahvicka. DrZitel rozhodnuti o registraci: UCB Pharma S.A., Bruxelles, Belgie. Registracni Cislo:
EU/1/23/1780/001. Datum revize textu: 6. 1. 2026. Vjdej Iécivého pfipravku je vazan na Iékarsky predpis. Pripravek nenf hrazen z prostredki vefejného zdravotniho pojisténi. Podrobné tidaje najdete
v Souhrnu ddaji o pfipravku a na https://sukl.gov.cz/.

RYSTIGGO® je indikovéno jako pridavek ke standardni 1é¢bé generalizované myasthenia gravis (gMG) u dospéljch pacientdi s pozitivnimi protilatkami proti acetylcholinovému receptoru
(AChR) nebo proti svalové specifické tyrozinkindze (MuSK)

Reference: 1. RYSTIGGO® (rozanolixizumab) Souhrn tdajti o pripravku. 2. Bril V, Druidi A, Grosskreutz , et al. Safety and efficacy of rozanolixizumab in patients with generalised myasthenia
gravis (MycarinG): a randomised, double-blind, placebo-controlled, adaptive phase 3 study. Lancet Neurol. 2023;22(5):383-394.

Ab+, protildtka pozitivni; AChR, acetylcholinovy receptor; FcRn, neonatdlni Fc receptor; gMG, generalizovand myasthenia gravis; MuSK, svalové specifickd tyrosinkindza.
Model neni skutecny pacient.

Rysstigo® je ochrannou zndmkou skupiny spolecnosti UCB.
©U(B Biopharma SRL, 2025. VSechna préva vyhrazena. : H
UCB s.r.o., Jankovcova 151872, 170 00 Praha 7, tel: +420 221773 442 r J | NSpI red by patlents.

e-mail: UCBCares.CZ@uch.com, www.uch.cz

(2-R2-2600024 Datum pripravy: duben 2026 A 4 Driven by science.

N... Prukopnici v lécbeée
Blogen® neurologickych

onemocneni

Miliony lidi po celém svété
jsou postizeny roztrousenou
sklerézou, Alzheimerovou
chorobou ¢i Parkinsonovou
nemoci. Mnoho lidi trpi také
méné ¢astymi onemocnénimi,
jako je spinalni muskularni
atrofie (SMA), amyotroficka
lateralni skleréza (ALS) nebo
Friedreichova ataxie.

0d roku 1978, kdy Charles
Weissmann, Heinz Schaller, Kenneth
Murray a nositelé Nobelovy ceny Walter
Gilbert a Phillip Sharp zaloZili spolecnost
Biogen jako jednu z prvnich globélnich
biotechnologickych spoleénosti, provadi
Biogen inovativni védecky vyzkum. Cilem
vyzkumu, na ktery se spolecnost zaméfuje
v poslednim desetileti, je najit zplisob,
jak vylécit zavazna neurologicka
onemocneéni.

S pokorou vnimame prilezitost meénit zivoty lidi.

Biogen (Czech Republic) s.r.o., Na Pankraci 1683/127, Praha 4, 140 00

[ =
tel.: +420 255 706 200, www.biogen.com.cz BIO en
Biogen-233162, inor 2026 ®©



5‘-’ Evrysdi

O.rlsd|plam

Life in
action

Evrysdi je jediny |éCivy pripravek, ktery diky dennimu
peroralnimu podavani zajistuje trvalé zvyseni funkéniho
a stabilniho proteinu SMN v centralni i periferni nervové
soustavé. Této stabilni produkce dosahuje u Siroké

a heterogenni populace pacientl s SMA typu 1-3,

a to bez ohledu na jejich predchozi [écbu!

Zivot se SMA nekonéi - mUze byt aktivni, plny zazitkd

a inspirace. Diky moderni péci, odhodlani a podpore je mozné
prekonat hranice, které drive vypadaly jako neprekrocitelné.

;._, Evrysdi Life in action

O.rlsdlplam

Zkracena informace o ptipravku EVRYSDI 0,75 mg/ml prasek pro peroralni roztok, EVRYSDI 5 mg potahova-
né tablety

U¢inna latka: Risdiplamum Indikace: Lé¢ba spinalni svalové atrofie (SMA) vézané na dlouhé raménko 5. chromozomu
(59) u pacientl s klinickou diagnézou SMA 1. typu, 2. typu nebo 3. typu nebo s jednou az ¢tyfmi kopiemi genu SMN2.
Davkovani: Lécba risdiplamem mé byt zahajena lékafem se zkusenostmi s [é¢bou SMA. Rekonstituovany perordini roztok
se podava peroralné jednou denné z prilozené stitkacky pro perordlni podani ur¢ené pro opakované pouziti, podava se
s jidlem nebo bezjidla, vzdy priblizné ve stejnou denni dobu. Pacientovi, ktery nemuze polykat a mé zavedenu nasogas-
trickou nebo gastrostomickou sondu, Ize podat sondou. Dévka se stanovi podle véku a télesné hmotnosti pacienta: 0,15
mag/kg pokud <2 mésice; 0,20 mg/kg pokud <2 roky; 0,25 mg/kg pokud =2 roky a <20 kg; 5 mg pokud >2 roky a =20 kg.
Potahované tablety: Doporucend davka pro pacienty ve véku > 2 roky s télesnou hmotnosti > 20 kg je 5 mg, jednou den-
né. Podavd se peroralné jednou denné s jidlem nebo bez jidla vzdy priblizné ve stejnou denni dobu. Tablety se polykajf
vcelku nebo se rozpusti v malém mnozstvi vody o pokojové teploté. Po rozpusténi ve vodeé Ize tabletu aplikovat také po-
moci vyzivové sondy (podrobnéji viz SPC). Pomocné latky: Rekonstituovany perordlini roztok: Jeden ml roztoku obsahuje
0,38 mg natrium-benzodatu (E 211) a 2,97 mg isomaltu (E 953). Tabletovd forma obsahuje méné nez 1 mmol (23 mg) sodiku
v jedné dévce 5 mg. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku (podrobny
seznam viz SPC). Upozornéni: Moznd embryofetdini toxicita: Ve studiich na zvifatech byla zjisténa embryofetaini toxicita.
Pacienty ve fertilnim véku je tfeba seznamit s riziky a pacienti musi pouzivat vysoce Ucinnou antikoncepci béhem lécby
a nejméné 1 mésic po posledni davce v piipadé Zen a 4 mésice po posledni davce v pfipadé muzd. U pacientek ve fer-
tilnim véku je tfeba pred zahdjenim Iécby vyloucit pripadné téhotenstvi. Mozné Gcinky na muzskou fertilitu: Na zékladé
Udaju ze studif na zvifatech nemaji muzi béhem lécby a 4 mésice po posledni dévce darovat sperma. Lékové interakce:
Risdiplam mUze podle Udajd in vitro zvysovat plazmatické koncentrace Iécivych pripravkl vylu¢ovanych pomoci MATET
nebo MATE2-K, jako je metformin. Nelze-li se soubéznému podéni vyhnout, je tfeba sledovat Iékové toxicity a v pripadé
potieby je tfeba zvazit snizeni davky soubézné podavaného lécivého pfipravku Nezadouci ucinky: U pacient s SMA
s nastupemonemocnéni v novorozeneckém/kojeneckém véku byly nejcastéjsimi nezadoucimi Ucinky: pyrexie (54,8 %),
vyrazka (29,0 %) a prljem (19,4 %). U pacientl s SMA s pozdéjsim nastupem onemocnéni byly nej¢astéjsimi nezadouci-
mi Ucinky pyrexie (21,7 %), bolest hlavy (20,0 %), prljem (16,7 %) a vyrazka (16,7 %). Podle prabéznych udajl se zd3, ze
bezpecnostni profil 1é¢by presymptomatickych pacientd odpovida bezpecnostnimu profilu [é¢by pacientd s nastupem
SMA v détstvi a pozdéji. Téhotenstvi a kojeni: V téhotenstvi a u Zen ve fertilnim véku, které nepouzivaji antikoncepci, se
nedoporucuje pfipravek uzivat. Béhem lécby se nedoporucuje kojit. Baleni p¥ipravku: Prdsek pro perordini roztok/Rekon-
stituovany perordini roztok: Jantarové hnédd sklenéna lahvicka tiidy Ill s détskym bezpecnostnim Sroubovacim uzavérem
garantujicim neporusenost obalu. Sklenéné lahvicka obsahuje risdiplamum 60 mg ve 2 g prasku pro perordlni roztok.
Jeden ml rekonstituovaného roztoku obsahuije risdiplamum 0,75 mg. Ve formé potahovanych tablet je pripravek Evrysdi
dostupny v hlintkovych/hlinikovych perforovanych jednodavkovych blistrech, které obsahuji 7 potahovanych tablet. Ve-
likost baleni: 28 x 1 potahovana tableta. Podminky uchovavani: Prdsek pro perordini roztok: Uchovévejte pfi teploté do
25 °C. Uchovévejte lahvicku dobfe uzavienou. Rekonstituovany perordini roztok: Uchovévejte ve svislé poloze v plvodni
jantarové hnédé sklenéné lahvicce v chladnicce (2 °C az 8 °C), aby byl pfipravek chrénén pred svétlem. Perordini roztok
je mozno uchovat pfi pokojové teploté (do 40 °C) po dobu, kterd nepfesdhne v souctu 120 hodin (5 dnd) (podrobnéji
viz SPQ). Tabletova forma nevyzaduje zddné zvlastni teplotni podminky uchovavéni. Uchovévejte v pavodnim obalu,
aby byl pripravek chranén pred vlhkosti. Datum registrace 26.3.2021. Datum vytvoreni textu Zkracené informace
o pFipravku: 26. 2. 2026, aktuéIni verze Souhrnu Udajt o pfipravku je dostupna na www.sukl.gov.cz Registraéni ¢islo:
EU/1/21/1531/001. Vydej Iécivého pripravku je vazan na lékaisky predpis. LéCivy piipravek je za urcitych podminek hrazen
z prostiedkd vefejného zdravotniho pojisténi, vice na www.sukl.gov.cz. Pred predepsanim pfipravku se prosim seznam-
te s Uplnym znénim SPC. Dal3i informace dostupné na adrese: Roche s.ro., Futurama Business Park Bld F, Sokolovska
685/136f, 186 00 Praha 8, telefon 220 382 111. Drzitel rozhodnuti o registraci: Roche Registration GmbH, Némecko.
Podrobné informace na http://www.ema.europa.eu/.

Reference: 1. SPC Evrysdi, datum posledni revize textu 26. 2. 2026

ROCHE s.r.o., Futurama Business Park Bld F, Sokolovska 685/136f, 18600 Praha 8
tel: +420220382111, e-mail: prague.info@roche.com, www.roche.cz
M-CZ-00004982
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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 pribéhem onemocnéni." 2

** Pripravek SPINRAZA™ prokazal v randomizovanyich kontrolovanych studifch klinicky a statisticky vyznamné ™
zlepseni motorickych funkci v porovndni s kontrolnf skupinou. 1V podpdrnych studiich a studiich z rediné klinické S P I N RA ZA
praxe se presymptomatictf détti i dospélf pacienti vjznamné zlepsili v porovndni s pfirozenym priibéhem .
onemocnéni. Jednotlivé vysledky se mohou lisit v zavislosti na zévaznosti onemocnéni a délce léchy."? (n usinerse n) injection

ZKRACENA INFORMACE 0 LECIVEM PRIPRAVKU SPINRAZA
Nazev pfipravku, sloZeni: Spinraza 12 mg injekéni roztok: Jedna injekéni lahvicka k jednordzovému pouziti o objemu 5 ml obsahuje sodnou stl nusinersenu odpovidajici 12 mg nusinersenu. Jeden ml obsahuje 2.4 mg
nusinersenu. Spinraza 28 mg injekéni roztok: Jednaiinjek¢nflahvicka k jednordzovému pouziti o objemu 5 mi obsahuje sodnou st nusinersenu odpovidaici 28 mg nusinersenu. Jeden ml obsahuje 5,6 mg nusinersenu. Spinraza
50 mg injekdni roztok: Jedna injel<ni lahvicka k jednordzovému pouziti o objemu 5 ml obsahuje sodnou stil nusinersenu odpovidajici 50 mg nusinersenu. Jeden ml obsahuje 10 mg nusinersenu. Uplny seznam pomocnych latek
je uveden v SPC. Terapeutické indikace: Pripravek Spinraza je indikovén k 1écbé spindini svalové atrofie vazané na dlouhé raménko 5. chromozomu (5). Davkovani a zpiisob podani: Lécbu pripravkem Spinraza md zahdjit
pouze Iéka, ktery mé zkusenosti s [écbou spindin svalové atrofie. K dispozici jsou dva dévkovaci rezimy - rezim s nizkou davkou 12 mg a rezim s vysokou davkou 50 mg/28 mg. Lécha piipravkem Spinraza md byt zahdjena co nejdiive
po stanovent diagndzy. Rezim s nizkou davkou: V rdmi tohoto rezimu je 0., 14,, 28.a 63. den poddna nasycovaci dévka 12 mg a poté jednou za 4 mésice udrZovaci dévka 12 mg. ReZim s vysokou dévkou: 0. a 14. den mé byt poddna
nasycovac ddvka 50 mg. Udrzovacf dévka 28 mg md byt poté podavéna jednou za 4 mésice. Prechod z reZimu s nizkou davkou na rezim s vysokou davkou: Pacient, kteft jsou aktuiné [éceni piipravkem Spinraza 12 mg, mohou byt
prevedeni na davkovaci rezim 50 mg/28 mg s jednou nasycovaci dévkou 50 mg podanou s odstupem alespon 4 mésice (+/- 14dni) po posledni ddvee 12 mg. UdrZovac dévka 28 mg md byt potom podévéna jednou za 4 mésice. Pokud
dojde ke zpozdéni nebo vynechdni nasycovaci nebo udrzovaci dévky, mé byt pripravek Spinraza podan podle schématu uvedeném v tabulce Tv casti 4.2 SPC pro davkovaci rezim 12 mg a podle schématu uvedeném v tabulce 2 v Csti
4.2 SPC pro davkovaci rezim 50 mg/28 mg. Pripravek Spinraza je urcen k intratekéinimu podén pomocf lumbéini punkee. Lécbu mé podavat zdravotnicky pracovnik se zkusenostmi s provadénim lumbdini punkce. Pripravek Spinraza
se podava prostiednictvim intratekalnf bolusové injekce po dobu 17 3 minut za pouziti spindlni anestetické jehly. Injekce se nesmi podat do mist na kiizi, kterd vykazuji znamky infekee G zanétu. Doporucuje se, aby se pacientovi pred
podanim pripravku Spinraza odebral takovy objem cerebrospindinho moku, kteryl odpovidd objemu pripravku Spinraza, ktery md byt aplikovén. Pfi podanf piipravku Spinraza mize byt zapotiebf sedace, pokud to vyzaduje klinicky
stav pacienta. Pii pripravé roztoku pifpravku Spinraza k intratekéinimu poddni se musf pouzit asepticky postup. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou létku nebo na kteroukoli pomocnou ldtku. ZviaStni upozornéni:
Lumbdini punkee: V souvislosti s provedenim lumbdlni punkee existuje riziko vyskytu nezédoucich cinkl (napr: arachnoiditida, bolest hlavy, bolest zad, zvraceni). Mozné obtize mohou nastat u velmi mladych pacientli a u pacient
se skoli6zou. Pro usnadnénf provedent intratekdlniho podanf pripravku Spinraza Ize podle uvdzeni Iékare zvdzit pouZitf ultrazvuku nebo jinych zobrazovacich technik. V pripadé podezient na arachnoiditidu je tfeba provést vysetieni
pomoci magnetické rezonance za ticelem potvrzent arachnoiditidy a rozsahu zénétu. Po potvrzeni arachnoiditidy Ize misto vpichu pouzt az po vylouceni lokélniho zénétu. Trombocytopenie a koagulacni abnormality: Po subkutannim
nebo intravendznim podani jinych antisense oligonukleotidt byly pozorovany koagulachi abnormality a trombocytopenie vcetné akutn t&zké trombocytopenie. Pokud je to Klinicky indikovéno, doporucuje se pred podanim pripravku
Spinraza provést \aboratom\'vyietfenitrombomﬁ a koagula(e. Rendlni toxicita: Po subkutannim nebo intravendznim podani jinyich antisense oligonukleotid byla pozorovéna rendlni toxicita. Pokud je to Kiinicky indikovéino, doporucuje
se provést vysetreni bilkovin v modi. Pfi pretrvavajici zvysené hlading bilkovin v moi se maji zvézit dalsf vySetfeni. Hydrocefalus: V' obdobi po uvedeni prfpravku na trh byly u pacient( Iécenjich nusinersenem v davce 12 mg hldSeny
pfipady komunikujictho hydrocefalu bezsouvislosti s meningtidou nebo krvacenim. Nekterym pacientiim byla implantovéna ventrkuloperitonedlnidrendz (shunt). inosy arizia lécby nusinersenem u padnti s ventrikuloperitonedlni
drendzi nejsou v soucasnosti znamy a pokracovani v 1écbé po torto zékroku je nutné pedlvv it Interakce s jinymi lécivymi piipravky: Nebyly provedeny zadné studie interakef.In vitro studie naznacily, Ze nusinersen nenf
induktorem ani inhibitorem metabolismu zprostredkovaného CYP450. In vitro studie naznacuji, Ze pravdépodobnost interakef s nusinersenem kvili kompena 0 vazbu na plazmatické bilkoviny nebo kompetici s transportéry i kvl
inhibici transportért je nizkd. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Podavéni nusinersenuv tehotenstw sez preventivnich diivod nedoporucuje. Neni zndmo, zda se nusinersen/metabolity vylucujido lidského matefského miéka. Riziko
pro kojené novorozence/déti nelze vyloucit. Na zakladé posouzeni prospésnosti kOJem pro dlte a pmspesnostl Iecby pro matku je nutno rozhodnout, zda prerusit kojenf nebo ukoncit/prerusit podavani nusinersenu. Nejsou k dispozici
74dné tdaje o potenciainich ticincich na fertiltu u clovéka. Ucinky na sck fidita stroje: Nusinersen nemé zédny nebo m zanedbatelny viiv na schopnost fidit nebo obsluhovat stroje. Nezadouci ticinky:
Nejtastejm nezadouci ucmky souvisejici s podavanlm nusinersenu pomoci lumbalni punkee byly bolest hlavy, zvraceni a bolest zad. Po uvedenf pripravku na trh byly pozorovny pripady komunikujicho hydrocefa\u Velmi casté: bolest
hlavy, bolest zad, zvracent, pyrexie. Neni zndmo: meningitida, hypersenzitivita, aseptickd meningitida, arachnoiditida. Predavkovani: V' pripadé predavkovani je tfeba poskytnout podpumou ékafskou pédi, vcetné konzultace se
zdravotnickym pracovnikem a déikladného vysetentklinického stavu pacienta. Podmiinky uchovavani: Uchovdvejte v chladnicce (2 °C- 8 °C). Chrarite pred mrazem. Uchovavejte injekeni lahvicku v krabicce, aby byl pripravek chrénén
pred svétlem. Baleni: Jedna injekenilahvicka v krabicce. DrZitel rozhodnuti o registradi: Biogen Netherlands B.V, 1171 LP Badhoevedorp, Nizozemsko. Reg. €islo: EU/1/17/1188/001, EU/1/17/1188/002, EU/1/17/1188/003.
Ipiisob ihrady a vydeje: Spinraza 12 mg: \/yde |écivého piipravku je vzan na ékafsky predpis. Pripravek je piné hrazen z prostiedki vefejného zdravotniho pojitent jako zvIast tictovany lécivy piipravek (ZULP). Spinraza 28 mg a
Spinraza 50 mg: Videj Iécivého pripravku je vézan na lékafsky predpis. Pnpravky nejsou hrazeny z prostiedk( verejného zdravotniho pojisténi. Pnpravek Spinraza 12 mg je dostupny na trhu v Ceské republice. Pripravky Spinraza 28 mg a
Spinraza 50mg nejsou dostupné na rhu v Ceské republice. Datum revize textu: 01/2026.

Zidéme zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakdkoli podezfentna nezddouct icinky.

Pred piedepsanim Iéku se prosim seznamte s Gplnou informaci o pfipravku.

Biogen (Czech Republic) s.r.0., Na Pankrdci 1683/127, 140 00 Praha 4, tel.: 255 706 200, www.biogen.com.cz

» Biogen

Referenf:e: ) Biogen (Czech Republic) s.r.o.
1. SPC Spinraza, datum revize textu 01/2026. Na Pankrdci 1683/127, Praha 4, 140 00
2. (oratti G, et al. Orphanet J Rare Dis. 2021;16:430. Obrdzky jsou inspirovany podobou skute¢njch lidi Zijicich se spindlni tel:+420 255 706 200, www.biogen.com.cz

SMA = spindlni svalovd atrofie. svalovou atrofif a slouzf pouze pro ilustraci. Biogen-209938, brezen 2026
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Seznam abstrakt

Kvantitativni MR svalli stehna u pacientll s myotonickou dystrofii
2. typu a zdravych kontrol - pilotni studie
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KVANTITATIVNi MR SVALU STEHNA U PACIENTU
S MYOTONICKOU DYSTROFIi 2. TYPU
A ZDRAVYCH KONTROL - PILOTNI STUDIE

B. Adamova’2 V. Kokosova'?, D. Vlazna'?3, M. Sladeckova’?%*4, K. Matulova?,
M. Dostal?®, G. Vlachova®, K. Plskova®, P. Ovesna®

"Neurologicka klinika FN Brno, Neuromuskularni centrum ERN,

2 Lékarska fakulta Masarykovy univerzity Brno,

3 Rehabilitacni klinika FN Brno,

4Ustav vefejného zdravi LF MU,

5Klinika radiologie a nuklearni mediciny FN Brno,

8Institut biostatistiky a analyz, s.r.o., Brno

Uvod: Svaly stehna hraji ddleZitou roli pti stoji a chiizi a jsou &asto postizeny u svalo-
vych onemocnéni. Typickymi zménami u svalovych onemocnéni jsou tukova infiltra-
ce svall, edematdzni zmény a atrofie svall, coz je spojeno s poklesem svaloveé sily.
Parametry svall jsou rovnéz ovlivnény fadou fyziologickych faktord, napf. vékem.
Mezi cenné neinvazivni morfologické vysetfeni patfi kvantitativni magneticka rezo-
nance (MR) svald. Cilem pilotni prdfezové studie bylo rozpracovat metodiku mor-
fologického vysetieni svalll stehna pomoci pokrocilych MR metod véetné procesu
segmentace a kvantitativné vyhodnotit tukovou frakci (FF) stehennich sval(.

Metodika: VysSetfili jsme MR obou stehen u 11 pacientdl s geneticky potvrzenou
myotonickou dystrofii 2. typu (DM2) a 11 zdravych kontrol. Ziskali jsme 9 namat-
chovanych pard, které si byly blizké vékem. MR byla provedena za pouziti 6bodové
Dixon gradient echo sekvence, svaly byly manualné osegmentovany a nasledné byla
stanovena tukova frakce (FF) pro m. kvadriceps femoris, hamstringy a adduktory
stehna oboustranné. Hodnoty obou skupin byly vzajemné porovnany.

Vysledky: FF vSech tfi svalovych skupin byla vy$si u pacientd s DM2 ve srovnani se
zdravymi kontrolami, pfi¢emz velikost U¢inku vyjadrena pomoci Hedges‘ g se pohy-
bovala od 0,68 do 0,89, tedy stfedni az velky efekt. Hamstringy a adduktory stehna
u obou skupin vykazovaly statisticky signifikantné vyssi FF vlevo.

Zavér: Sestavili jsme metodiku kvantitativniho hodnoceni FF svall stehna a pro-
kazali jsme vy$$i FF u pacientdl s DM2 oproti zdravym kontrolam. Prepokladame,
ze kvantitativni hodnoceni FF bude mozno vyuzit v diagnostice neuromuskularnich
onemocnéni a ke sledovani dynamiky onemocnéni a u¢inkd IéCby.

Podporeno MZ CR - RVO (FNBr, 65269705), projektem SV MUNI/A/1728/2025
a projektem ERN EURO-NMD (Project ID N° 870177).
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NEUROLOGICKE KOMPLIKACE

PROTINADOROVE IMUNOTERAPIE

S. Divisova

Neuromuskularni centrum ERN, Brno; Neurologicka klinika FN Brno

Protinadorova imunoterapie je inovativni a v fadé ptipadd velmi efektivni souéasti
onkologické 1é¢by. Inhibitory imunitnich kontrolnich bodl (immune checkpoint
inhibitors - ICI) jsou skupinou léCiv, ktera blokuji inhibi¢ni receptory T-lymfocytd,
coz vede k jejich vyznamné aktivaci. Jedna se zejména o protilatky proti CTLA-4
(cytotoxic T-lymphocyte associated protein 4), receptoru programované bunécné
smrti PD-1 (programmed death protein 1) nebo jeho ligandu PD-L1. Tento mecha-
nizmus U¢inku je analogicky k rozvoji autoimunitnich onemocnéni a naopak zcela
odli$ny od jinych druhd onkologické 1é¢by. Aktivace imunitniho systému spojena
s imunoterapii je vSak nespecificka, coz vede k celé fadé moznych nezadoucich
Ucinkd rlznych organovych systémd. Neurologické komplikace jsou vzacné, nic-
méné vyznamné s ohledem na jejich moznou zavaznost s rizikem rychlé progrese.
Spektrum neurologickych komplikaci je velmi Siroké, postihujici Castéji periferni,
méné ¢asto centralni nervovy systém. NejCastéji jsou popisovany myositidy a rlizné
drom a myastenie. Casty je overlap syndrom myositidy, myastenie a myokarditidy.
Z postizeni centralniho nervového systému se jedna nejcastéji o aseptické menin-
gitidy Ci encefalitidy. Klinické aspekty téchto imunitné zprostfedkovanych kompli-
kaci jsou obdobné jednotkam znamym v bézné neurologii, v nékterych aspektech
se mohou lisit. Pfi 1éCbé je tfeba zastaveni ICI terapie a nasazeni imunomodulaéni
|éCby, nejcastéji kortikoidy. Pokud neni dostatec¢ny efekt, je namisté zvazit 1écbu
IVIG ¢&i vyménnou plazmaferézu. Pocet onkologickych pacientl IéGenych ICI bude
narlistat, s ohledem na rozsifujici se spektrum jejich indikaci. Zasadnim rozdilem
oproti komplikacim ostatni protinadorové |écby je potenciadlni reverzibilita. Nutny je
aktivni pFistup k Fe$eni t&chto komplikaci, s ohledem na prognézu pacienta. Zadouci
je multioborova spoluprace a aktivni komunikace mezi odbornostmi.
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LEZE PERIFERNICH NERVU V PORODNICTVi A GYNEKOLOGII

E. Ehler
Neurologicka klinika FZS Univerzity Pardubice a PKN

K poskozeni periferniho nervového systému v porodnictvi a gynekologii dochazi
Casto. Tyto Iéze vznikaji nejcastéji pfi operacich, porodech a dalSich zékrocich — jsou
iatrogenniho pavodu. Typickym traumatickym mechanismem je tlak chirurgickych
nastrojl pfi operacich, tlak hlavicky pfi porod, ale také vzdalenym mechanismem
- napf. tlak na peronedlni nerv pfi del$i operaci. V pribéhu fyziologického porodu
dochazi k dystenzi panevniho dna a s tim je spojeno poskozeni motorickych, senzi-
tivnich i autonomnich vétvi n. pudendalis. Nasledkem jsou nejen bolesti a poruchy
hybnosti v oblasti panve, ale také riizné vyjadrena inkontinence moci a stolice.Velké
operace v oblasti panve pfi Ié€bé gynekologickych malignit jsou zatizeny vyraznymi
riziky vyskytem lézi perifernich nerv(. Vyskytuiji se pfi klasickém laparotomickém i pfi
laparoskopickém pfistupu. Etiologick to byva pfimé poskozeni nervu operatérem,
zachyceni nervu do stehu &i tlakem retraktoru. Po radioterapii malignich procest
v oblasti panve se dosti vzacné mize vyvinout postradia¢ni Iéze lumbosakralniho
plexu. Ta miva v EMG typicky obraz a mnohdy i nalez myokymii.

Uvadime nas soubor nemocnych s typickym mechanismem vzniku, EMG nélezy
i vySetfeni n. pudendalis.
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NEUROMUSKULARNE KOMPLIKACIE LIECBY INHIBITORMI
IMUNITNYCH KONTROLNYCH BODOV

G. Hajas
Neurologicka klinika FSVaZ UKF a FN Nitra

Uvod: Aktivacia imunitného systému cez inhibitory kontrolnych imunitnych bodov
(immune checkpoint inhibitors-ICl) je i€inna antikancerézna terapia, ktora sposobila
v poslednom desatro¢i revollciu v onkologickej praxi. Medzi najviac pouzivané patria
cytotoxicky protein 4 asociovany s T-lymfocytmi (CTLA-4) a protein programovanej
bunkovej smrti 1 (PD-1). Tato lieCba sa vSak spaja s celym spektrom imunitne
podmienenych neziaducich Gginkov (NUL).

Prehlad: Myozitida je naj¢astejSou neuromuskularnou toxicitou, vyskytuje sa najma
u pacientov s kombinovanou lie€bou anti-CTLA4 /anti- PD1. Prejavuje sa vyvojom
proximalnej koncatinovej slabosti, elevaciou svalovych enzymov a myogénnym EMG
nalezom. Myositis-Specifické protilatky byvaju €asto negativne. Myasténia gravis
postihuje priblizne 0,1-0,2% pacientov lieCenych ICIl. Hoci va¢sina ICI-myasténii je
anti-AChR pozitivnych, protilatky mézu byt v Gvode negativne. Casto sa vyskytuje
koexistencia myasténie a myozitidy (riziko vzniku myastenickej krizy). Z neuropatii je
najobavanej$ou komplikaciou Guillain-Barré syndrom (GBS).

Kazuistika: 71 r. muz, s 5-mesacnou anamnézou dg. urotelialneho CA I. oblicky,
po ureteronefrektomii, zahajil v 09/2025 onkologicku lie¢bu kombinaciou dvoch ICI
(enfortumab-+pemtrolizumab). Po druhej davke u pacienta za¢ala progredovat sva-
lova slabost DK, zhorSila sa chdédza a stabilita, pribudli parestézie koncatin. Bol
prijaty s obrazom taZzkej chabej paraparézy DK. EMG preukazalo tazku, axonalne-
-demyelinizaénu léziu nervov HK a DK. Suponovali sme akutne demyelin. zmeny
na pozadi star§ej axonopatie. Likvor poukazoval na proteinocytologicku disociaciu.
Pre podozrenie na vyvoj GBS sme podali IVIG v davke 2g/kg, doslo k postupnému
zlepsSeniu motoriky, svalovej sily a chédze. Pozastavila sa lie¢ba ICI.

Diskusia: Diagnostika ICl-komplikacii je naro¢na, dblezité je podrobné klinické vys.
a pomocné vySetrenia (EMG, likvor, séroldgia, MR nervov a svalov, biopsia svalu).
Pri zavaznejsich klinickych priebehoch je potrebna imunomodulaéna lie¢ba a ukon-
Cenie lieCby ICI. Kortikosteroidy su u vac¢siny stavov prvou volbou (s vynimkou GBS),
v zavaznych pripadoch GBS, CIDP ¢&i myastenickej krizy je indikované podanie IVIG,
plazmaferéza, €i pouzitie monoklonalnych protilatok (rituximab, infliximab).

Zaver: Moderna ICI terapia onkologickych ochoreni méze spbsobit rozne typy ne-
Ziaducich udalosti vratane neuromuskularnych pordch. Multidisciplinarny pristup
a zdielanie odbornych znalosti viacerych Specializacii je klu€ovy pre diagnostiku
a ich spravny manazment.
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KED TO NIE JE MYASTENIA - DIAGNOSTICKE PITFALLS

L. Gurcik
Neurologické oddelenie Nemocnice Agel Levoca a.s.

Uvod: Praca je venovana diferencidlnej diagnostike jedného z hlavnych priznakov
pri myasténii gravis - ptézy. Ptéza je definovana ako pokles horného viecka pod
normalnu uroven v désledku poruchy mechanizmov zabezpecujucich jeho elevaciu.
Ide o ddlezity priznak v diferencialnej diagnostike neuromuskularnych alebo systé-
movych ochoreni.

Metodika: Z etiologického hladiska je ptdza rozdelena na myogénnu, neurogénnu,
aponeuritickd, mechanicku a pseudoptdzu. V anamnéze predstavuju délezité informa-
cie rychlost vzniku, fluktuacia klinického obrazu, pritomnost poruchy okulomotoriky,
zrenicovych poruch, bolestivosti oénych bulbov, pritomnost systémovych priznakov
ako je dysfagia alebo slabost proximalnych svalov. Vyznamnu ulohu v diagnostike
zohrava vysSetrenie MRD1 (margin-reflex distancel) Strbinovou lampou, priCom nor-
ma je 4-5mm. Pokles o 2mm predstavuje ptézu miernu, o 3mm stredne zavaznu
a 0 4mm a viac zavaznu. Prednaska rozobera rozdiely medzi ptézou pri myasténii
gravis, okulofaryngedlnej svalovej dystrofii, kongenitalnych myastenickych synd-
rémoch, chronickej progresivnej externej oftalmoplégii, 1ézii n. oculomotorius, ale aj
pri dalSich ochoreniach. Venuje sa asociovanym priznakom pri jednotlivych ochore-
niach, diagnostickym testom a okrajovo aj terapeutickym moznostiam.

Zaver: Prezentacia by mala by byt uréitou poméckou pre klinikov, aby sa nerealizo-
vali extenzivne vySetrenia pri jasnom klinickom obraze ochorenia.
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PROFILE OF CZECH AND SLOVAK PAEDIATRIC SMA
PATIENTS AT THE TIME OF INTRODUCTION OF THE FIRST
DISEASE MODIFYING THERAPY ALIGNS WITH
INTERNATIONAL REAL-WORLD EVIDENCE

Z. Koc¢i', L. Sobisek’, B. Maresova’', J. Haberlova?

"Novartis, s.r.o, Na Pankraci, Prague 4, Czech Republic

2Neuromuscular Center of the Paediatric Neurology Department, 2nd Faculty
of Medicine, Charles University and Motol University Hospital, Prague

Introduction: Spinal muscular atrophy (SMA) has rapidly evolved with the arrival of
diseasemodifying therapies (DMTs), yet local practice at their introduction has not
been described for Czech (CZ) and Slovak (SK) patients. This study characterizes
demographic and baseline clinical profiles of paediatric SMA patients in CZ and SK
before and after the first DMT became available.

Methods: This retrospective, noninterventional study (SUKL1) analysed CZ and SK
data from the REaDYSMA registry2 (cutoff March 2025). Descriptive analyses were
performed by an external partner (IBA).

Results: Of 242 registered patients, 213 met criteria (155 CZ; 58 SK) with balanced
gender distribution. Mean age at diagnosis was 23.4 months (CZ) and 26.5 months
(SK), consistently delayed from symptom onset, increasing from SMA | to SMA III.
SMA | predominated in SK, while CZ showed similar SMA I/l proportions. Following
DMT introduction in 2017, age at diagnosis, diagnostic delay, weight at diagno-
sis and symptomtodiagnosis intervals declined markedly. Newborn screening
(CZ 2022; SK 2024) further improved presymptomatic detection; post2017, 33%
(C2) and 25% (SK) were screened. SMN2 distribution differed, with CZ dominated
by 3copy patients and SK showing a near 2/3copy balance. Clinical measures (weight,
motor milestones, feeding, ventilation, function) showed a clear severity gradient:
presymptomatic > SMA Ill > SMA Il > SMA |, the latter carrying the greatest burden.
SMA 1l showed the widest weight variability, likely linked to challenges in nutritional
management.

Discussion & Conclusion: In line with international registries3,4,5, early treatment
availability shortened diagnostic timelines and aligned baseline characteristics with
expected SMA severity patterns. Regional differences in SMN2 distribution and
registry limitations (missing data, underreporting) must be acknowledged. Overall,
REaDY results support global evidence and provide valuable regionspecific insights
from CZ and SK.
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VYUZITi MULTIMODALNIHO MR ZOBRAZOVANI
U NEUROMUSKULARNICH CHOROB

V. Kokosova'?, M. Dostal?®, B. Adamova'?

"Neurologicka klinika FN Brno, Neuromuskularni centrum ERN
2Lékarska fakulta Masarykovy univerzity Brno

8 Klinika radiologie a nuklearni mediciny FN Brno

Cilem této prednasky je poskytnout prehled o moznostech vyuziti multimodalniho
MR zobrazovani u neuromuskularnich onemocnéni. Multimodalni MR zobrazovani
je aktualné se rychle rozvijejici oblast, a to zejména diky jeji neinvazivnosti a moz-
nosti sledovat strukturalni zmény rdiznych tkani. A to jak zmén v ramci pfirozeného
starnuti, tak zmén zplsobenych onemocnénim. Na poli neuromuskularnich one-
mocnéni se aktudlné objevuje fada novych terapeutickych moznosti a s tim potreba
objektivizace efektu terapie a stanoveni biomarkerd svalového poskozeni. Zde se
jevi multimodalni MR zobrazovani svalll jako vhodna metoda. Z kvantitativnich MR
parametrl je nejcastéji a nejkonzistentnéji vyhodnocovana tukova frakce za pouZiti
MR sekvenci s Dixon rekonstrukci. Kromeé tukové prestavby Ize pomoci MR hodnotit
i akutni svalové poskozeni, které vede k edému svalové tkané. Zde se s vyhodou
vyuzivaji sekvence s potlacenim tuku (STIR) a méfeni T2 relaxacnich ¢asl. Dale Ize
detekovat zmény svalovych viaken na mikrostrukturalni Urovni za pomoci difuzné
vazenych sekvenci (DWI). Sou¢asnou vyzvou na poli MR zobrazovani je spolehli-
vé zobrazeni fibrotické tkané jako vysledku chronického poskozeni svalové tkané.
Aktualné pouzivané metody jsou sekvence s ultrakratkymi echo ¢asy (UTE) nebo
metody zaloZené na posunu magnetizace (magnetization transfer), nicméné jejich
zarazeni do zobrazovacich protokoll je technicky naro¢né a navic je jejich vytéZznost
nejista. Kromé zobrazovani svall ma MR své vyuZziti u zobrazovani perifernich nervd,
napfr. za vyuziti MR neurografie.

V souhrnu predstavuje multimodalni MR zobrazovani vyznamnou metodu pfi hodno-
ceni jak poskozeni svald, tak perifernich nervd. Pfi vybéru a sestavovani vySetiova-
cich protokoll je ale nutno brat v Uvahu jejich limitace.
Podpofeno MZ CR - RVO (FNBr, 65269705), projektem SV MUNI/A/1728/2025
a projektem ERN EURO-NMD (Project ID N° 870177).
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GENETICKE A KLINICKE SPEKTRUM CESKYCH PACIENTU
S VARIANTAMI V GENU SCN4A

J. Kopcilova'?, J. Zidkova', T. Kramarova', L. Fajkusova'?

T Centrum molekularni biologie a genetiky, Fakultni nemocnice Brno, Brno

2Narodni centrum pro vyzkum biomolekul, Pfirodovédecka fakulta, Masarykova
univerzita, Brno

Uvod: Gen SCN4A kdduje a-podjednotku napétové fizeného sodikového kanalu
Nav1.4 v pficné pruhované svaloving, ktery je nezbytny pro iniciaci a Sifeni akénich
potencidll ve svalovych vidknech. Patogenni varianty v genu SCN4A jsou spojeny se
Sirokym spektrem svalovych kanalopatii, které jsou zplsobeny bud mechanismem
zvySeni funkce (gain-of-function, GoF), nebo snizeni funkce (loss-of-function, LoF).
Varianty typu GoF jsou pfi¢inou nedystrofickych myotonii a periodickych paralyz,
obvykle s autozomalné dominantnim typem dédi¢nosti. Naproti tomu varianty typu
LoF, které jsou v poslednich letech popisovany stale ¢astéji, jsou spojeny s fenoty-
pové rlznorodymi kongenitalnimi myopatiemi a myastenickymi syndromy, vétsinou
s autozomalné recesivnim typem dédicnosti.

Metodika: Sekvenovani pomoci cileného panelu gend a/nebo sekvenovani celého
exomu; bioinformaticka analyza zamérena na detekci malych genovych variant i velkych
deleci a duplikaci.

Vysledky: Predstavujeme genetické a klinické spektrum ¢eskych pacientd s kau-
zalnimi variantami v genu SCN4A. V nasem souboru 47 pacientl jsme identifikovali
25 rliznych variant, z nichz 5 je dosud nepopsanych a 5 udavanych jako varianty
nejasného vyznamu.

Diskuze: Porovnavame fenotypy pacientl s lokalizaci variant v proteinu a jejich
prfedpokladanym funkénim dopadem na zakladé in silico analyz a dostupné lite-
ratury. Podrobnéji se zaméfujeme na tfi pfipady autozomalné recesivni dédi¢nosti:
dva pacienty se zavaznou kongenitalni myopatii s artrogrypdzou a jednoho pacienta
s kongenitalni myopatii s fenotypem podobnym FSHD a znamkami myotonie.

Zavér: Nase vysledky ukazuji Sirokou genetickou i fenotypovou heterogenitu one-
mocnéni souvisejicich s genem SCN4A, coz ztéZuje jejich diagnostiku i interpretaci
a zdUrazriuje vyznam peclivé korelace mezi genotypem a fenotypem.
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KRANIALNE NEURALGIE

E. Kurca
Neurologicka klinika Jesseniovej LF a UN, Martin

NajznamejSou kranialnou neuralgiou a jednou zo zakladnych neurologickych dia-
gnoz s klinickym obrazom bolesti v oblasti hlavy je neuralgia n. trigeminus. Medzi-
narodna klasifikacia orofacialnej bolesti (ICOP 2020) uvadza iba dve kranialne neu-
ralgie: n. trigeminus a n. glossopharyngeus. Naproti tomu Medzinarodna klasifikacia
bolesti hlavy (ICHD3 2023) uvadza Styri zakladné kranidlne neuralgie (n. trigeminus,
n. glossopharyngeus, n. intermedius a nn. occipitales) a dalSich Sest osobitnych
typov postihnuti kranidlnych nervov spojenych s neuropatickou bolestou. Velmi
zriedkavé kranialne neuralgie predstavuju mozné vysvetlenie v niektorych pripadoch
netypickych bolesti hlavy. V prednaske je komplexny rozbor vacsiny (skor vSetkych)
dodnes opisanych kranialnych neuralgii z pohladu anatomického, patofyziologického,
klinického, diagnostického aj terapeutického.
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DISTALNE MYOPATIE AKO DIAGNOSTICKA VYZVA
- TRI RARITNE PRIPADY Z NEUROMUSKULARNEHO CENTRA

I. Martinka', P. Jungovéa?, A. Hergottovd’, F. CibulCik', P. Spalek’

"Centrum pre neuromuskularne ochorenia, Neurologicka klinika, Univerzitna
nemocnica Bratislava, Lekarska fakulta, Slovenska zdravotnicka univerzita

2Jstav lekarskej biolégie, genetiky a klinickej genetiky, Univerzitna nemocnica
Bratislava, Lekarska fakulta, Univerzita Komenského

Uvod: Distalne myopatie st zriedkavé hereditarne myopatie predstavujlice diagnos-
ticku vyzvu. V Uvode ochorenia su ¢asto mylne diagnostikované ako hereditarne
polyneuropatie. Prezentujeme tri pripady distalnych myopatii.

Pripad 1: 41-roCna zena s progresivnou svalovou slabostou od roku 2006, v uvode
nebola schopna postavit sa na $pic¢ky. Hladina CK dosahovala 300 pkat/L. Stav
bol diagnostikovany ako subakutna polymyozitida, bola lie¢ena viacerymi imuno-
supresivnymi liekmi. Pre neefektivitu imunoterapie bolo indikované molekularno-ge-
netické vySetrenie. Boli zistené dva varianty v géne DYSF v heterozygotnom stave:
c.3022G>C a c.3118C>T. Tieto varianty povazujeme za kauzalne a zodpovedajlice
diagnéze Miyoshiho myopatie.

Pripad 2: 63-ro¢ny muz s dlhodobym, postupne sa zhorSujucim priebehom ochore-
nia. V mladom dospelom veku sa objavila slabost svalov ramenného pletenca. Neskér
doslo k vyraznej progresii — pridala sa slabost distalnych a neskér aj pletencovych
svalov dolnych koncatin. Molekularno-genetické vysetrenie odhalilo patogénny vari-
ant c.1165G>C v géne SQSTM1 spolu s polymorfizmom c.1070A>G v géne TIA1. Tato
kombinacia ndlezov bola popisana ako pri¢inna pre Welanderovu distalnu myopatiu.

Pripad 3: 60-ro¢na pacientka s niekolkoro€nou anamnézou distalnej slabosti dolnych
koncatin. Zistena bola mierna elevacia CK (5,97 pkat/L). Ihlova EMG preukazala myogén-
ny nalez. Molekularno-genetické vysetrenie identifikovalo patogénny variant c.2608C>T
v géne MYH?7, ktory je zodpovedny za fenotyp pacientky — Laingovu distalnu myopatiu.

Zaver: Dlhy interval medzi nastupom symptomov a stanovenim spravnej diagnézy
pri distalnych myopatiach je ¢asto spdsobeny pociatocnymi diagnostickymi tazkostami.

Literatura:

1. Felice KJ. Distal Myopathies. Neurol Clin. 2020;38(3):637-65;

2. Savarese M et al. Panorama of the distal myopathies. Acta Myol. 2020;39(4):245-265

3. Moore U et al. Miyoshi myopathy and limb girdle muscular dystrophy R2 are the
same disease. Neuromuscul Disord. 2021;31(4):265-280
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SOUCASNE MOZNOSTI LECBY HEREDITARNICH NEUROPATII

R. Mazanec
Neuromuskularni centrum 2.LF UK a FN Motol a Homolka, Praha

Hereditarni neuropatie predstavuji heterogenni skupinu geneticky podminénych
onemocnéni periferniho nervového systému, zahrnujici zejména hereditarni moto-
rické a senzitivni neuropatie (CMT), hereditarni senzitivni a autonomni neuropatie
(HSAN) a dal8i vzacné formy. Navzdory pokroku v molekularni diagnostice zlstava
léCba prevazné symptomatickd, zamérena na zmirnéni klinickych projevd, prevenci
komplikaci a zlepseni kvality Zivota. Standardem péce je multidisciplinarni pristup
zahrnuijici fyzioterapii, ergoterapii, ortotické pom(cky, IéCbu neuropatické bolesti
a management muskuloskeletalnich komplikaci. U HSAN je kliCova prevence pora-
néni, Ié¢ba ulceraci a podpora autonomnich funkci. V poslednich letech se intenziv-
né rozviji vyzkum cilenych terapii, v€etné genové a RNAzalozené 1éCby, modulace
proteinové homeostazy a ovlivnéni metabolickych drah, které jsou specifické pro
jednotlivé genetické subtypy. Nékteré experimentalni pfistupy (napf. antisense
oligonukleotidy, genova editace, modulatory myelinu) vykazuji slibné preklinické
vysledky, avS§ak zadna kauzalni terapie zatim neni klinicky dostupna. Pokracujici
rozvoj genetickych technologii a hlubsi porozuméni patofyziologii jednotlivych forem
hereditarnich neuropatii pfedstavuji zasadni krok k budoucim personalizovanym
léCebnym strategiim.
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SVALOVE DYSTROFIE NA PRAHU NOVE ERY:
OD SYMPTOMATICKE PECE K TERAPIiM CILENYM
NA MECHANISMUS ONEMOCNENI

L. Mensova
Neurologicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Uvod: Symptomaticka Iécba zlstava zakladnim pilifem péce o pacienty se svalovymi
dystrofiemi a zasadné ovliviiuje kvalitu i délku Zivota. Sou¢asné dochazi k rychlému
rozvoji terapii cilenych na molekularni mechanismy téchto onemocnéni. Pristupy,
které byly donedavna povazovany za experimentalni, dnes vstupuji do pozdnich fazi
klinického vyvoje.

Metodika: Prehledové sdéleni shrnuje soucasné moznosti symptomatické lécby
a predstavuje nové principy kauzalni a disease-modifying terapie relevantni pro do-
spélou neurologickou praxi.

Vysledky: Symptomaticka léCba zahrnuje terapii myotonie, screening a lIé€¢bu kardi-
alnich a respiracnich komplikaci, rehabilitaci a multidisciplinarni sledovani pacientd.
Objevuiji se strategie cilené na patofyziologické mechanismy onemocnéni: pristupy
zamérené na toxickou RNA u myotonické dystrofie typu 1 a facioskapulohumeral-
ni svalové dystrofie, genova terapie u vybranych pletencovych svalovych dystrofii
a pristupy obnovujici narusené metabolické drahy, napf. substrate-augmentation
u FKRP-asociované dystrofie ¢i enzymova substituce u Pompeho nemoci.

Diskuse: Tyto strategie predstavuji posun od symptomatické péce k terapiim za-
mérfenym na mechanismus onemocnéni. Pfestoze jejich indikace bude soustfedéna
do specializovanych center, maji vyznam i pro ambulantni neurologickou praxi — ze-
jména z hlediska ¢asné diagnostiky a odeslani pacientl do center.

Zavér: Terapeutické moznosti se rychle rozsifuji a pacienti jsou dnes nejblize kau-
zalni terapii v historii téchto onemocnéni. To zdlraznuje vyznam ¢asné diagnostiky
a spoluprace mezi ambulantnimi neurology a specializovanymi centry.

Literatura: Mercuri E et al., Lancet Neurology 2023, Tawil R et al., Neurology 2023,
Mendell JR et al., NEJM 2020
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DIAGNOSTICKA VYZVA U PACIENTA S KARDIALNIM
POSTIZENiIM, CHRONICKOU HYPERCKEMIi A NEUROPATII:
INTERAKTIVNI KAZUISTIKA

O. Parmova
Neurologicka klinika, Fakultni nemocnice Brno

Uvod: U vzacnych multisystémovych onemocnéni byva diagnéza vyznamné opoz-
déna, zejména pokud se jednotlivé projevy vyvijeji postupné a jsou dlouhodobé po-
suzovany izolované v rliznych odbornostech. Cilem sdéleni je prezentovat kazuis-
tiku pacienta se souborem neurologickych, kardidlnich a laboratornich abnormalit,
u néhoz vedlo stanoveni spravné diagndzy k zasadni Upravé dalsiho managementu.

Metodika: Diagnosticky proces zahrnoval neurologické a neuropsychologické
vySetieni, elektromyografii, dale soubor zobrazovacich, laboratornich a genetickych
vysSetreni.

Vysledky: Muz byl odeslan k neurologickému vysetfeni pro dlouhodobou elevaci
svalovych enzym0. V anamnéze dominovalo zavazné kardidlni postizeni s nahradou
aortalni chlopné a implantaci ICD pro komorovou arytmii. Objektivni neurologické
vySetfeni prokazalo kombinaci znamek periferniho neurogenniho postizeni a mirné
proximalni slabosti, dale lehkou dysartrii a psychomotoricky neklid. Soubor prove-
denych vySetieni vedl k odhaleni vzacného multisystémového onemocnéni.

Zavér: Kazuistika podtrhuje sloZitost interpretace multisystemovych onemocnéni,
obzvlast pokud dominuje postizeni jednoho organového systému. Integrace nalez(
napfi¢ obory je klicova, protoze véasné rozpoznani mize zasadné ovlivnit dalsi ma-
nagement, prognézu i preventivni opatfeni.
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DETEKCIA FASCIKULACIi U PACIENTOV S PODOZRENIM
NA ALS POMOCOU SVALOVEJ ULTRASONOGRAFIE

J. Petrisin, M. Turéanova Koprusakova, K. Sveda, E. Kuréa
Univerzitna nemocnica Martin, Neurologicka klinika JLF UK a UNM, Slovensko

Uvod: Amyotroficka laterdlna skleréza je rychlo progredujlice neurodegenerativne
ochorenie prebiehajluce pod obrazom syndrému zmieSanej parézy v désledku dege-
neracie centralneho a periférneho motoneuréonu. Diagnosticke kritéria presli viacerymi
reviziami, priom uz Awaji kritéria z roku 2008 zvyraznili vyznam fascikulacii ako
dbkazu Iézie dolného motoneurénu a najnovsia aktualizacia Gold Coast z roku 2020
toto postavenie este podcCiarkla a otvara priestor pre ich vyuzitie ako potencialneho
v€asného biomarkeru. V poslednych rokoch stupa pocet prac vyzdvihujuci benefit
svalovej ultrasonografie na detekciu fascikulacii vzhladom na jej neinvazivnost, Casovu
a technicku nendrocnost a pomerne vysoku senzitivitu.

Metodika: U pacientov v roku 2025 odoslanych do nasho centra s podozrenim
na ochorenie ALS sme aplikovali ultrazvukovy skriningovy protokol pozostavajuci
z deviatich vySetrovanych svalov.

Vysledky: U pacientov spifiajicich klinické a elektrofyziologické diagnostické kritéria
pre ALS boli fascikulacie zachytené vo viacerych svaloch v porovnani s ALS mimics
(7,45 pozitivnych svalov, 82,7% vs. 1,17 svalu, 17,98%).

Diskusia: Nami dosiahnuté ultrasonograficke vysledky su v pozitivnej korelacii s dote-
raz verejne publikovanymi datami.

Zaver: Svalova ultrasonografia je efektivne vyuZitelnd metdda v diferencialnej dia-
gnostike ALS a ALS mimics.
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MYOSITIDA?

P. Potuznik, V. Matousek
Neurologicka klinika, Fakultni nemocnice Plzen a Lékarska fakulta v Plzni,
Univerzita Karlova

Formou videokazuistiky prezentujeme pfipad 70-leté pacientky se Sjogrenovym
syndromem a kortikodependentnimi myopatickymi projevy.
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PREVALENCE KARDIALNi AUTONOMNI NEUROPATIE
U VYBRANYCH DEDICNYCH NEUROPATII

K. Prasil, V. Potoc¢kova, T. Nedélka, A. Prasilova, R. Mazanec
Neurologicka klinika 2.LF UK a FN Motol a Homolka, Praha

Uvod: Kardidlni autonomni neuropatie je dobre znamou komplikaci diabetes mellitus,
u dédi¢nych neuropatii vSak jeji prevalence nebyla dosud systematicky studovana.
Cilem prace bylo zhodnotit pfitomnost subklinické poruchy kardialni autonomni
regulace u geneticky definovanych hereditarnich neuropatii.

Metodika: Do prirezové studie bylo zafazeno 70 pacientd s dédiénymi neuropa-
tiemi (CMT1A n = 35, CMTX1 n = 24, HSAN1 n = 7, SORD n = 4) a 62 zdravych
kontrol. U v8ech subjektd bylo provedeno standardizované vysetieni kardiovasku-
larnich autonomnich reflexnich testl a analyza variability srde¢niho rytmu v ¢asové
i frekvenéni doméné.

Vysledky: Prokazali jsme zvy$eny podil abnormalnich nalezli zejména u parasympa-
ticky zprostfedkovanych ukazatel(. Nejvyraznéjsi odchylky byly zaznamenany u pa-
cientll s CMT1A a CMTX1, zatimco u HSAN1 a SORD byla interpretace limitovana
malym poctem pacientd.

Diskuze: Vysledky naznacuji pfitomnost subklinické dysregulace autonomniho ner-
vového systému u dédi¢nych neuropatii, pfevazné v parasympatickeé slozce. Kombi-
nace kardiovaskularnich reflexnich testl a analyzy variability srde¢niho rytmu se jevi
jako citlivy nastroj k detekci Casnych zmén autonomni regulace.

Zavér: U pacientd s vybranymi hereditarnimi neuropatiemi Ize prokazat znamky sub-
klinické kardialni autonomni dysfunkce. Parasympaticky orientované testy a analyza
variability srde¢niho rytmu umozivuji jeji citlivy zachyt ve srovnani se zdravou populaci.

Literatura: Ziegler D, Laux G, Dannehl K et al. Diabet Med 1992; 9(2): 166-175,
Opavsky J. Cesko-slov Neurologie N 2018; 81: 625-644., Task Force of the European
Society of Cardiology and the North American Society of Pacing and Electrophysiology.
Circulation 1996; 93(5): 1043-1065.
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DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA PAREZ ABDOMINALNICH
SVALU: PREHLED KAZUISTIK

A. Saboveik', M. Zidd', P. Vasko', I. Stétkérova’
"Neurologicka klinika Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady a 3. |ékarské fakulty
Univerzity Karlovy, Praha, Ceska republika

Uvod: Paréza abdominalnich svalli pfedstavuje relativng vzacny symptom s hete-
rogenni etiologii. Mlize byt projevem radikularniho postizeni v hrudni etazi patere,
neuropatie kterékoliv etiologie, iatrogenniho ¢i traumatického poskozeni centralni Ci
periferni nervové soustavy.

Cilem prace je na zakladé vybranych kazuistik upozornit na nutnost Siroké diferencialni
diagnostiky paréz abdominalnich svalll a zdCraznit vyznam komplexniho neurologického,
likvorologického i elektrofyziologického vySetieni.

Metodika: Udaje o pacientech byly retrospektivné extrahovany a anonymizovany
z databaze Neurologickeé kliniky FNKV a 3. LF UK.

Vysledky: Prvni kazuistika popisuje pacienta s parézou abdominalnich svall v myo-
tomu Th11 vpravo, chirurgem inicialné interpretovana jako bfi$ni hernie. Magneticka
rezonance nasledné prokazala foraminalni stenézu Th11 s kompresi nervového korene.
Pri konzervativni terapii a rehabilitaci doSlo k regresi obtizi.

Druha kazuistika popisuje pacienta s polymorfnimi obtizemi v navaznosti na vak-
cinaci a parézou bfi$nich svall pfi radikulopatii Th6-8. EMG vySetieni prokazalo
axonalné-demyeliniza¢ni polyneuropatii. Vysetfeni likvoru potvrdilo proteinocytolo-
gickou disociaci a pozitivu antiGM2. Na zakladé v8ech dostupnych vysledkd byla
zvazovana diagnéza CIDP. Terapie IVIG s efektem.

Treti kazuistika popisuje pacientku, ktera byla vySetfovana pro dysestezie a parézu
lateralni skupiny abdominalnich svalll v rozsahu Th7-Th12. EMG vySetfeni potvrdilo
oboustrannou radikulopatii Th10-12, vySetfeni likvoru prokazalo serézni zanét s na-
slednou pozitivitou protilatek odpovidajicich neuroboreliéze. Po antibiotické terapii
doslo k Uplné regresi symptom0.

Diskuse: Paréza abdominalnich svald mdze imitovat interni ¢i chirurgické onemoc-
néni, proto v pfipadé atypickych bolesti bficha ¢i pseudohernie by pacienti méli
absolvovat vySetfeni neurologem. V pfipadé nalezu parézy bfinich svalll by méla
diagnostika zahrnovat EMG a vysSetreni likvoru, pfipadné i zobrazovaci vySetreni.

Zavér: Prezentované kazuistiky poukazuiji, Ze u parézy abdominalnich svald je nutna
Siroka diferencialni diagnostika a dUsledné detailni vySetfeni pacienta. V¢asna dia-
gnostika a mezioborova spoluprace jsou klic¢ové pro promptni a adekvatni terapii.
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AKVIROVANA NEUROMYOTONIA - IMUNOPATOGENEZA
A NASE SKUSENOSTI S JEJ DIAGNOSTIKOU A LIECBOU

P. Spalek’, F. Cibuléik’, I. Martinka', t1.K. Hart, A. Vincent?

"Narodné expertizne centrum pre zriedkavé neuromuskularne ochorenia,
Neurologicka klinika SZU a UNB, Nemocnica Ruzinov, Bratislava, SR

2|nstitute of Molecular Medicine, Neuroscience Group, John Radcliffe Hospital,
Oxford, UK

Akvirovana neuromyotoénia (ANMT) je vzacne ochorenie, jej incidencia a prevalencia
nie su zname. ANMT ma autoimunitnu etiopatogenézu s autoprotilatkami proti
napatovo-zavislym kaliovym kanalom (VGKC) na presynaptickych zakonc&eniach
motorickych vlakien. Strata kaliovych kanalov vedie k prolongovanej depolarizacii,
k prolongovanému otvoreniu kalciovych kandlov a k nadmernému uvolfiovaniu
acetylcholinu z presynaptickych zakonéeni, ¢o sa manifestuje klinickymi priznakmi
ANMT - myokymie, svalova stuhlost, svalové ki¢e, pseudomyotonia a hyperhidro-
za. V Uvodnej faze sa tazkosti, najma svalova stuhlost a svalové ki¢e, objavuju len
pri fyzickej zatazi. U rozvinutej formy ANMT su stuhlost trupového a koncatinového
svalstva, myokymie a svaloveé ki€e pritomné aj v klude. Intenzita tazkosti sa postupne
zvyraziuje a mbze pacientov zneschopnovat.

Akvirovanu NMT sme diagnostikovali u troch pacientov. Definitivna diagnéza bola
potvrdena na zaklade klinickych diagnostickych kritérii, EMG diagnostickych kritérii
aimunodiagnostickych kritérii. Inlovou EMG sa zistili spontanne vyboje motorickych jed-
notiek (duplety, triplety, multiplety) a neuromyotonické vyboje s frekvenciou od 150
do 300 Hz. Vsetci traja pacienti mali pozitivne titre autoprotilatok proti VGKC, proti
CASPR2, LGI1 - proteinom komplexu VGKC, diagnostikované v Institute of Molecu-
lar Medicine, Oxford. ANMT ma u nelieCenych pacientov progresivny priebeh, vi-
acerych pacientov zneschopriuje. V¢asna klinicka, EMG, imunologicka diagnostika
a nasledna imunoterapia (plazmaferéza a dlhodoba kombinovana imunosupresivna
lie€ba prednizénom a azatioprinom/cyklofosfamidom) su rozhodujluce pre vyrazné
zlepsenie, dosiahnutie klinickej remisie a pre trvalu priaznivd prognézu ANMT. IVIG
nema ziadny signifikantny terapeuticky vplyv na klinické priznaky akvirovanej NMT.
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KOMPLEXNiI REGIONALNi BOLESTIVY SYNDROM
PO SEBEPOSKOZENI - KAZUISTIKA

|. Srotova™2, K. Rouchalova®, P. Hanédkova*
"Neurologicka klinika FN Brno a LF MU
2Masarykova Univerzita

3 DikyTerapii sro

4Klinika Détské neurologie FN Brno a LF MU

Sebeposkozovani predstavuje v poslednich letech narlstajici zdravotni i psychoso-
cialni problém, zejména u adolescentll a mladych dospélych. Nejc¢astéjsi formou je
povrchové fezani klize, typicky na predlokti. Ackoliv je toto chovani obvykle vnimano
predevsim jako psychiatricky ¢i psychologicky problém, mize vést i k zavaznym so-
matickym komplikacim. Jednou z nich je rozvoj komplexniho regionalniho bolestivého
syndromu (CRPS), ktery mliZe vzniknout i po relativné drobném poranéni perifernich
tkani nebo nerva.

Popisujeme pfipad dvacetileté Zeny bez vyznamné neurologické anamnézy, ktera
byla vySetfena pro pretrvavajici bolest a otok pravého predlokti a ruky. Pacientka
nékolik tydn( pred vznikem obtizi provedla opakované povrchové fezy na volarni
strané predlokti v ramci epizody sebeposkozujiciho chovani. Rany byly oSetfeny
ambulantné bez znamek infekce. V nasledujicich tydnech se vSak postupné rozvi-
nula vyrazna paliva bolest, hypersenzitivita k dotyku, otok a omezeni hybnosti ruky.
Klinicky obraz doplfiovala zména kozni teploty a barevnosti. Na zakladé klinickych
kritérii byl vysloven zavér komplexniho regionalniho bolestivého syndromu.

Pacientka byla Ié¢ena kombinaci farmakoterapie, rehabilitacni Ié€by a psychologické
podpory. Soucasné byla indikovana psychiatricka péce zamérena na rfeSeni sebe-
poskozujiciho chovani. Postupné doslo k ¢aste€nému zmirnéni bolesti a zlepseni
funkce koncetiny.

Tato kazuistika upozorfiuje na skuteénost, Ze sebeposkozovani mize byt spojeno
nejen s psychickymi, ale i s vyznamnymi somatickymi komplikacemi. Péce o tyto
pacienty by proto méla byt multidisciplinarni a zahrnovat spolupraci neurologa, psy-
chiatra, psychologa, specialisty na Ié€bu bolesti a rehabilitacniho Iékare. VCasna
diagnostika a komplexni pfistup mohou vyznamné zlepSit progndzu i kvalitu zivota
téchto pacientd.
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PARAPROTEINEMIA ASOCIOVANA POLYNEUROPATIA:
DIAGNOSTICKE A TERAPEUTICKE VYZVY
PRI WALDENSTROMOVEJ MAKROGLOBULINEMII - KAZUISTIKA

K. Sveda, J. Petrigin, M. Turéanova Koprusakova, E. Kurca
Neurologicka klinika JLF UK a UNM Martin

Uvod: Polyneuropatie predstavuju heterogénnu skupinu ochoreni periférneho nervo-
vého systému s réznorodou etiolégiou, klinickym priebehom a prognézou. Demye-
linizacné polyneuropatie su €asto imunitne mediované a vo viacerych pripadoch
dobre reaguju na imunomodulaénu lieCbu. V klinickej praxi sa vSak stretavame aj
s pacientmi, u ktorych napriek typickému klinickému a elektrofyziologickému obrazu
nedochadza k o¢akavanej terapeutickej odpovedi. V takychto pripadoch je potrebné
rozs8irit’ diferencialnu diagnostiku a patrat po inej moznej etioldgii. Cielom prace je
prezentovat kazuistiku pacienta s chronicky progredujucim polyneuropatickym syn-
dromom demyelinizacného charakteru, ktory sa v uvode klinicky aj elektrofyziolo-
gicky podobal imunitne mediovanej neuropatii, avSak bez efektu Standardnej liecby.

Kazuistika: Prezentujeme pripad 77-ro¢ného pacienta s priblizne 9-ro€nou anamnézou
progredujuceho polyneuropatického syndrému. V klinickom obraze dominoval tazky
senzomotoricky polyneuropaticky syndrém s akcentaciou na dolnych konc&atinach.
V likvore bola pritomna proteinocytologicka disociacia. Elektromyografické vySetrenie
preukazalo obraz tazkej senzomotorickej polyneuropatie demyelinizaéného charakteru
so sekundarnou axonalnou stratou. Na zaklade klinického a elektrofyziologického
nalezu bol pacient dlhodobo vedeny pod diagnézou chronickej zapalovej demyelinizacnej
polyneuropatie (CIDP), avSak bez klinického efektu na podavanu imunomodulaénu
lieCbu. Napriek podavanej lie€be dochadzalo k postupnej progresii neurologického
deficitu.

Zaver: Kazuistika poukazuje na vyznam komplexného diagnostického pristupu
u pacientov s chronickou demyelinizacnou polyneuropatiou a nedostato¢nou odpovedou
na imunomodulaénu liecbu. V takychto pripadoch je potrebné mysliet aj na para-
proteinémiou asociované polyneuropatie vratane Waldenstrémovej makroglobuli-
némie.
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MITOCHONDRIALNA DYSFUNKCIA U PACIENTOV
S AMYOTROFICKOU LATERALNOU SKLEROZOU:
AKTUALNE POZNATKY Z RESPIROMETRIE

S VYSOKYM ROZLISENIM - SUBOR PACIENTOV

M. Turéanova Koprusakova, J. Petrisin, K. Sveda, P. Parvanov4, J. Chien,
N. Hunarova, A. Evinova, M. Kolisek, E. Kurca

Neurologicka klinika JLF UK a UNM, Kollarova 2, 036 01 Martin
Martinské centrum pre biomedicinu JLF UK, Mala Hora 4D, 036 01 Martin

Uvod: Amyotrofick4 lateralna skleréza (ALS) je rychlo progresivne a fatalne neurode-
generativne ochorenie, ktorého presna patogenéza stdle nie je uplne objasnena.
V poslednych rokoch sa €oraz viac pozornosti venuje ulohe mitochondrialnej dysfunk-
cie v patofyzioldgii ochorenia. Mitochondrie zohravaju klti¢ovu ulohu v produkcii
bunkovej energie, regulacii metabolizmu, homeostaze vapnika a bunkovej signaliza-
cii. Poruchy mitochondrialnej funkcie mézu viest k znizenej produkcii ATP, zvySenej
tvorbe reaktivnych foriem kyslika a oxidacnému stresu, o méze prispievat k dege-
neracii motorickych neurénov pri ALS. Mitochondridlnu respiraciu sme analyzovali
pomocou vysoko-rozliSovacej respirometrie, ktora predstavuje jednu z najcitlivejSich
metdd na hodnotenie funkéného stavu mitochondrii v zivych bunkach.

Metodika: Merania boli realizované pomocou pristroja Oroboros O2k, ktory umoz-
fuje kontinualne sledovanie spotreby kyslika v uzavretych komorach. Na analyzu
mitochondridlnej funkcie bol pouzity protokol SUIT-003 OF ce-pce D020, ktory je za-
loZeny na postupnom pridavani definovanych substratov, rozpojovac¢ov a inhibitorov.
Tento protokol umoznuje detailnu charakterizaciu jednotlivych respiracnych stavov
mitochondrii. Mitochondridlne respiracné parametre boli analyzované v mononuklear-
nych bunkach izolovanych z Cerstvej periférnej krvi 26 pacientov so sporadickou
formou ALS (13 zZien a 13 muzov; priemerny vek 54 rokov) a porovnané s vekovo
a pohlavne zodpovedajucou kontrolnou skupinou zdravych jedincov (priemerny vek
56 rokov)

Vysledky: U pacientov s ALS sa preukazalo vyznamné znizenie bazalneho mitochon-
drialneho dychania o0 29,5 %, znizenie respiracie stimulovanej pyruvatom (komplex )
0 29,3 % a pokles maximalnej respiracnej kapacity o 28,2 %. Respiracia stimulovana
sukcinatom (komplex Il) bola nizsia 0 26,9 % v porovnani s kontrolnou skupinou.
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Zaver: Vysledky poukazuju na vyznamné zmeny mitochondrialneho dychania u pa-
cientov s ALS, najma na urovni komplexov | a Il dychacieho retazca. Tieto zistenia
podporuju hypotézu o Ulohe mitochondridlnej dysfunkcie v patogenéze ochorenia
a poukazuju na potencial mitochondridlnych parametrov ako biomarkerov pre dia-
gnostiku a vyvoj novych terapeutickych stratégii.

Klucové slova: amyotroficka lateralna skler6za, mitochondrie, mitochondridlna
dysfunkcia, komplex |, komplex Il, respirometria s vysokym rozliSenim.

48

NEUROLOGICKE KOMPLIKACE LECBY CHECKPOINT
INHIBITORY - KAZUISTIKY

J. Vejskal, T. BoZovsky
Neurologicka klinika, FN Plzen; Lékarska fakulta v Plzni, UK Praha

Imunoterapie checkpoint inhibitory, kam Fadime monoklonalni protilatky blokujici
povrchoveé receptory programmed cell death protein 1 a jeho ligandu (PD1/PDL1)
a cytotoxic T-lymphocyte-associated antigen 4 (CTLA4), vede ke stimulaci protina-
dorové imunitni reakce. Tato Ié€ba jiz prokazala efektivitu v 1é€bé fady onkologic-
kych onemocnéni. Podstatou svého pulsobeni vSak mize vést k indukci sekundar-
nich autoimunitnich onemocnéni, vCetné postizeni nervového systému. NejCastéji
vidame takto zpUsobené onemocnéni encefalomyelitidou, myastenia gravis a zanét-
livymi neuropatiemi. Tyto autoimmunity se objevuji ¢asné po zahajeni terapie, vyza-
duji €asnou diagnostiku s v€asnym zahajenim IéCby — v prvni linii vysokodavkované
kortikosteroidy, v druhé linii intravenozni imunoglobuliny nebo Ié¢ebna plazmaferéza.
Dle tize téchto nezadoucich Ucinkl a efektu IéCby se terapie imunitnimi checkpoint
inhibitory ukoncuje, nebo se v ni pfipadné pokracuje. V prednasce prezentujeme
ptipady dvou pacientl l1é¢enych inhibitorem PD-1. V prvnim pfipadé dos$lo v ramci
Ié€by rendlniho karcinomu k indukci tézké akutni axonalni motoricko-senzitivni
polyneuropatie. V druhém pfipadé pfi lé€bé maligniho melanomu ke spusténi okular-
ni formy myasthenia gravis v kombinaci se subklinickou myopatii a kardiomyopatii.
Oba pacienti byli kortikoresponzivni. Situace si vyzadala v obou pfipadech pred¢asné
ukonceni protinadorové imunoterapie, pfesto u jednoho pacienta doslo k ¢astec¢né
a u druhého k uplné l1écebné odpovédi zakladniho onkologického onemocnéni.
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FUNKCNIi VYSETRENIi SVALU STEHNA U PACIENTU
S MYOTONICKOU DYSTROFIi 2. TYPU A ZDRAVYCH

KONTROL - PILOTNi STUDIE

D. Vlazna'?3, B Adamova'’?, V. KokoSova'?, M. Sladeckova’?%4, K. Matulova?,
M. Dostal?®, P. Ovesnd®

"Neurologicka klinika FN Brno, Neuromuskularni centrum ERN,

2| ékarska fakulta Masarykovy univerzity Brno,

3 Rehabilitacni klinika FN Brno,

4Ustav vefejného zdravi LF MU,

5Klinika radiologie a nuklearni mediciny FN Brno,

8Institut biostatistiky a analyz, s.r.o., Brno

Uvod: Posouzeni svalové sily je vyznamnou souéasti komplexniho klinického vysetieni
pacientl s neuromuskularnim onemocnénim. Slouzi k vyjadieni motorického stavu,
objektivizaci progrese nemoci a sledovani efektu lé&by. Siroce vyuzivany svalovy
test je zatizeny subjektivitou hodnoticiho a malou rozliSovaci schopnosti. V klinické
praxi se stale Castéji uplatiiuji i ruéni dynamometry pro presnéjsi objektivizaci svalové
sily. Cilem pilotni priifezové studie bylo rozpracovat metodiku funkéniho vysetreni
svall stehna pomoci ru¢niho dynamometru.

Metodika: Vysetrili jsme svalovou silu obou stehen u 11 pacientd s myotonickou
dystrofii Il. typu (DM2) a 11 zdravych kontrol (HV), z nichZ jsme vytvofili 9 par(, které
si byly blizké vékem. K méfeni jsme vyuzili rué¢ni dynamometr microFet 2 a sledovali
jsme silu péti svalovych skupin stehna. Hodnoty obou skupin byly vzajemné porovnany.

Vysledky: U vSech méfenych svalovych skupin vykazovali pacienti s DM2 signi-
fikantné nizsi svalovou silu nez HV, pficemz velikost UCinku vyjadfena pomoci
Hedge’s g se pohybovala nad 1,2, coz je povazovano za velmi velky efekt. Stranové
rozdily ve funk&nich parametrech nebyly v tomto souboru vyznamné.

Zaveér: Vytvorili jsme metodiku funkéniho vysetreni svalll stehna a prokazali rozdil
ve svaloveé sile mezi HV a pacienty s DM2. Ruéni dynamometrie mdze do budoucna
slouzit k pfesnéjsimu posouzeni funkéniho stavu svalll a dopliiuje rozvijejici se nein-
vazivni morfologické vySetreni svalll kvantitativni magnetickou rezonanci.

Podporeno MZ CR - RVO (FNBr, 65269705), projektem SV MUNI/A/1728/2025
a projektem ERN EURO-NMD (Project ID N° 870177).
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NENi GBS JAKO GBS - SOUBOR KAZUISTIK

M. Zidé, I. Stétkarova

Neurologicka klinika Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady a 3. Iékarskeé fakulty
Univerzity Karlovy

Uvod: Guillainfiv-Barrého syndrom (GBS) predstavuje vzacné, avéak dobte znamé
autoimunitni onemocnéni postihujici periferni nervovy systém na podkladé zkfizené
imunitni reakce mezi antigeny patogenu a slozkami myelinového obalu perifernich
nervl. Jedna se o |éCitelné onemocnéni s relativné priznivou prognézou, které vSak
mUze byt spojeno s trvalymi nasledky nebo mit az letalni pribéh. Diagnoza GBS je
stanovena na zakladé kombinace klinického obrazu, EMG nalezu a vySetfeni mozko-
misniho moku. PfestoZe se mize diagnéza GBS na prvni pohled jevit jako jedno-
znacna, diferencialné diagnostické rozpaky nejsou vzacné (1). Cilem této prace je
prezentovat Ctyfi kazuistiky pacientd, jejichz klinicky obraz a paraklinicka vysetreni
primarné imponovaly jako GBS, avsak pfi podrobngjSim a ¢asové delSim sledovani
byla stanovena odli§na diagnéza.

Metodika: Udaje o pacientech byly retrospektivné extrahovany a anonymizovany
z databaze Neurologické kliniky FNKV a 3. LF UK.

Vysledky: Kazuistika 1 popisuje pacienta s typickym nalezem AIDP, ktery byl 1éCen
sérii plazmaferéz nasledovanych intenzivni rehabilitaci s vybornym terapeutickym
efektem a kompletni regresi obtizi.

Kazuistika 2 prezentuje pacienta s obdobnym inicidlnim pribéhem jako v prvnim
pfipadé, avsak se signifikantné odliSnou odpovédi na terapii. Lé¢ba méla pouze
minimalni efekt a nasledna recidiva obtizi vedla k pfehodnoceni diagnézy na CIDP
s akutnim zacatkem.

Kazuistika 3 popisuje pacientku s klinickym obrazem a EMG nalezem odpovidajicim
AIDP, avSak podrobngjsi vysSetfeni likvoru prokazalo neuroboreliozu a kliStovou
encefalitidu. Nasledné byla zahajena antibioticka terapie s vybornym efektem.

Kazuistika 4 uvadi pacienta s nalezem odpovidajicim AMSAN, bez vyznamného
efektu inicialni terapie. DalSi dovySetfeni prokazalo generalizovany karcinom thymu,
coz vedlo k zavéru o paraneoplastické etiologii axonalni polyneuropatie.

Zavér: Prezentované kazuistiky poukazuiji, ze i pfi zdanlivé typickém inicialnim obrazu
GBS (klinicky a EMG ndlez v akutni fazi), je nezbytné dlsledné diferencidlné dia-

gnostické zhodnoceni s doplnénim dalSich pomocnych vysetfovacich metod (likvor,
CT, MR) a dalsi sledovani k posouzeni vyvoje nalezu v ¢ase.
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diagndzy u vzdcnych onemocnéni
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Kontinualni a setrvala A

exprese proFeingﬂSl\/\N ZOlgensma®

po jediné davce
(onasemnogene

ZOLGENSMA je genové terapie, ktera fesi a bepa rVOVGC)

hlavni pFi¢inu SMA*' a prokazatelné nabizi:

« Pietrvavajici G¢innost diky preziti bez prihod'**

* Nezavislost na permanenti ventila¢ni podpoie
az po dobu 9,6 let od podani davky '**

« Udrzeni dosazenych motorickych milnikd
az po dobu 9,6 let od podani davky'****

ZOLGENSMA je indikovana k Ié¢bé:'

e pacientl s 5q spinalni muskularni atrofii (SMA) s bialelickou
mutaci genu SMNT a klinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo

o pacientl s 5q SMA a bialelickou mutaci genu SMNT a az 3 kopiemi genu SMN2.

TentolgGivy pFipravek podléhd dalsimu sledovani, To umazni rychlg ziskani novyich informaci o bezpegnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hiasilijakakoli podezreni

nanezédouci Gcinky. Podrobnosti o hidSeni neZadoucich Ggink( viz Souhrn daj o pfipravku, bod 4.8.

Tkrécend informace o I6Eivém pripravku Zolgensma 2 = 10" genomii vektoru/ml infuzni roztok e SloZeni: Jeden ml obsahuje onasemnogen abeparvovek s nomindini koncentraci 2 < 10”
genomii vektoru (vg). Indikace: Pripravek Zolgensma je indikovén k Icbé pacientdi s 5q spindini muskuldrf atrofii (SMA) s bialelickou mutaci genu SAZA/7 a klinicky stanovenou SMAW typu, nebo
pacientd s bq SMA s bialelickou mutaci genu SAZA/7 a az 3 kopiemi genu SAZA2. Davkovani; Pouze k jednordzové intravendzni infuzi. Pacienti dostanou dévku v nomindlni vysi 11 x 10" vg/kg
onasemnogenu abeparvoveku. Celkovy objem je dén télesnou hmotnosti pacienta. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lgivou latku nebo na kteroukoli pomocnou létku. Zvlaslmupuzumem/upatrem
Pfediﬂfuzmﬂasemﬂugenuaheparvuvekujetfebapmvésnestnaph’tumﬂosmruma’tekpmuAAVHPokudbudejej\chtmﬂad1:5[]‘tesmvém’\zeUpakuvat.Zat\'mﬂem’znémuzdaazajaky’chpodmmek\ze
onasemnogen abeparvovek bezpedné a Ginné poddvat za pritomnosti protilatek proti AAVY s titrem nad 1:50. *Bghem infuze onasemnogenu abeparvoveku a/nebo krétce po i se abjevily reakce
souvisejicr s infuzi, véetné anafylaktickych reakef. U pacienti je tfeba peclivé sledovat klinické zndmky a priznaky reakef souvissjicich s infuzi. ™ PFi pouZiti onasemnogenu abeparvoveku bylo hldseno
akutni zdvazné poskozenijater a akutni selhdnf jater, véetné fatalnich pipad, obvykle do 2 mésicii po infuzi a navzdory podavéni kortikosteroidi pfed a po infuzi. * Po infuzi onasemnogenu abeparvoveku
bylo pozorovano zvySent hladin srdetniho troponinu I. ZvySené hladiny troponinu |, které jsou pozorovany u nékterych pacient, mohou znamenat potencidlni poSkozeni tkang myokardu. Na zakladé
techto zjiSténi a pozorované srdegni toxicity u mysi maji byt hladiny troponinu | sledovny pred infuzi onasemnogenu abeparvoveku a monitorovény podle klinicke indikace.™ V' souvislosti s poddnim
onasemnogenu abeparvoveku bylo hiaseno nékolik pripad tromboticke mikroangiopatie (TMA). Pipady se obecng vyskytly béhem prvnich dvou tydn(i po infuzi onasemnogenu abeparvoveku. TMA je
akutni a Zivot ohroZujici stav charakterizovany trombocytopenit a mikroangiopatickou hemolytickou anemif. Byly hiaSeny pipady s fatdinimi ndsledky. Soutasné bylo také pozorovano akutni poskozent

ledvin. V nékterych pfipadech byla hidSena soub&znd aktivace imunitniho systému. *Trombocytopenie je kliovym projevem TMA, proto je tfeba peglive sledovat potty trombocytd béhem prunich i

tydndl po infuzi a pravidelng poté.™ V pfipadé trombocytopenie je treba okamzitd provést dalsi vySetfeni, vietng diagnostiky hemolytické anemie a rendlni dysfunkce. Pokud pacienti vykazujf klinické
ndmky, priznaky nebo laboratorni ndlezy shodné s TMA, je nezbytné se okamZité poradit s odbornikem, aby byla TMA Iécena podle Klinické indikace. PeSovatelé maji byt informovani o zndmkdch
a piznacich TMA a maji byt pougeni, aby vyhledali neodkladnou IékaFskou pégi, pokud se takové pFiznaky objevi. Existuje teoretické riziko tumorogenity v disledku integrace vektorové DNA AAV
do genomu. Interakce: Nebyly provedeny adné studie interakef, ZkuSenosti s pouzivanim onasemnogenu abeparvoveku u pacient uZivajicich hepatotoxické 168ivé pripravky nebo hepatotoxické latky
jsou omezené. Bezpecnost onasemnogenu abeparvoveku u téchto pacient nebyla dosud stanovena. Zkusenosti se soub&znym poddvanim pripravkii cilenych na by SMA jsou omezené. Teéhotenstvi
a kojeni: Data ziskand u Elgveka tykajici se pouziti bhem tehotenstvi a kojeni nejsou k dispozici a studie fertility a reprodukéni studie u zvifat nebyly provedeny. NeZadouci dcinky: Velmi casté: Zvyseni

hladiny jaternich enzymd. Casté: Trombocytopenie (zahmuje trombocytopenii a snizeny pocet trombocytir), zvraceni, hepatotoxicita (zahmuje fatalni pripady), pyrexie, zvySend hladina troponinu. Ja/s7

neZadouci ucinky - viz Upind informace o pripravku. Podminky uchovévani: Uchovavejte a transportujte zmrazend (< -80 °C). Uchovavejte v chladnitice (2-8 °C) okamité po pijeti. Uchovévejte
v pivodnim obalu. Ped ulozenim pfipravku do chladnicky se musf na pivodni krabicce vyznaGit datum pijmu. Po rozmrazeni se nesmi pFipravek znovu zmrazovat. Jakmile je objem dévky natazen
doinjekeni stfikacky, musi se bshem 8 hodin provést aplikace infuze. ZvI&Stni opatfeni pro likvidaci pFipravku a pro zachdzeni s nim: Tento Iécivy pFipravek obsahuje geneticky modifikované organismy.
Jetfeba dodrZovat prislusnd opatient pro zachazent, likvidaci nebo nahodnou expozici. Dostupné Iékové formy/ velikosti baleni: Pripravek se doddva ve dvou riiznych velikostech objemuinjekénilahvicky,
5,5 minebo 8,3 ml. Dévka onasemnogenu abeparvoveku apresny pocet injekénich lahvicek se vypocitd die télesné hmotnosti pacienta. DrZitel rozhodnuti o registraci: Novartis Europharm Limited, Vista
Building, EIm Park, Merrion Road, Dublin 4, Irsko. Registracni islo: EU/1/20/1443/001-037. Datum registrace/ prodlouzeni registrace: 18.5.2020/17.5.2022. Datum posledni revize textu SPC:
28.03.2025. Pozndmka: Dive ne Iék predepiSete, prectéte si peclivé iplnou informaci o pFipravku. Pripravek je poskytovén pii dstavni péci (hospitalizace) a je piné hrazen ze zdravotniho
pojisténi *\ISimnéte si prosim zmény (zmén) vinformacich o 16givém pFipravku.

“Z0LGENSMA je Igivy pripravek pro genovou terapii, kiery je navrzen jako vektor s funkéni kopii genu SANV7 pro konstitutivni expresi lidského proteinu SMN. Oekdvd se, Ze poskytnutim
ahemaﬂvm’hnzdmepm expresi prmemuSMNse podpofi preZiti a funkce transdukovanych motoneurond. Hidseno k 1. Gervenci 2024. Pacienti, kteff obdrZeli navrhovanou terapeutickou davku
(11 % 10" vg/kg: n = 10), byli sledovani az po dobu 9,6 let (primémé doba sledovani 8,3 let). b z téchto 10 pacienti prednasneukunmln sledovani ve studii a jsou pro né k dispozici pouze data
do ukonceni sledovani.’ ‘Vsmhmpamenh(lﬂ/]ﬂ) kteff obdrzeli navrhovanou terapeutickou dévku (1,1 < 10" vg/kg), preZili a byli bez trvalé ventilace.” ‘PFi pus\edmmsberu dat vsichni pacienti, kteff
obdrzeli navrhovanou terapeutickou davku (1,1 < 10" vg/kg), udrzeli dFive dosazend motorické milniky.”* **70% (7/10) pacientd dostavalo pridatnou éEbu (nusinersen a/nebo risdiplam) pred
vstupem do nebo hehem studie; 6 pacienti stéle dostavalo pridatnou Iégbu pfi poslednim shéru dat.”

Reference: 1. Souhrn Udaji o pripravku ZOLGENSMA (onasemnogen abeparvovek), datum posledni revize textu 28, brezna 2025. 2. Waldrop MA, et al. Prezentace posteru #P278 na: Muscular

Dystrophy Association Clinical and Scientific Conference: 16.-19. brezna 2025, Dallas, Texas, USA. 3. Mendell JR, et al. Prezentace posteru na: Muscular Dystraphy Association Clinical and Scientific
Conference:19.-22. biezna 2023. Dallas, Texas, USA. 4. Mendell JR et al. JAMA Neurol. 2021;78:834-41.

SMA - spinlnimuskuldrniatrofie; SMIN - protein nezbytny pro prezivani motoneuronu.
Novartis s. 1. 0., Na Pankrdci 1724/129, 140 00 Praha 4
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Duvyzat'v
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Pokrok v
lecbhe DMD

Duvyzat® zpomaluje progresi DMD tim, ze:-?

SNIZUJE

» poskozeni svalovygch vlaken* ‘Egvyzat
il 7ANE Ot
 chronicky zanét* oty

« fibrozu*
-y - .Du zat®
o leladan|tUku.4 8,85|vlnyg/ml

Oral suspension
givinostat

Shake before use.

Winnans

PODPORUJE
 regeneraci sval(.23>7

DMD (Duchenne muscular dystrophy): Duchennova svalova dystrofie
Odkazy: 1. Mercuri €, et al. Lancet Neurol. 2024;23:393-403. 2. Bettica P, et al. Neuromuscul Disord. 2016;26:6:3-649. 3. Aartsma-Rus A. Front Cell Dev Biol. 2025,12:1514898. 4. Duvyzat® (givinostat). Summary of Product Characteristics,
2025.5. Giovarelli M, et al. Pharmacol Res. 2021,170:105751. 6. Consalvi S, et al. Mol Med. 2013; 19:73-87. 7. Sandona M, et al. EMBO Rep. 2020;21:e50863.

Zuricens informace o ecivém pripraviu
ento lecivg pripravek podieha dalsimu sledovani. To umoz rychle ziskant novich informact o bezpecnost Zadame zdravotnické pracovniky, aby hiasili jakakoli podezieni na nezadouci Gcinky. Podrob-
s hstari meradocin Gakd v bod s 5. Nazey 1edivaho pripravku: Duvyzat 8,86 mg/ml peroralni suspenze. Slozeni: Jeden mi obsahuje 8,85 mg givinostatu (ve formé monohydratu hydrochloridu)
Terapeutické indikace: Lecba Duchennovy svalove dystrofie (DMD) u ambulantnich [chodmth] pacientd ve veku © let 3 starsich 2 pri soucasne Iéche kortikosteroidy. Daviovant a zpisob podant
Davkovang ancrucenadavka giyinostatu e zalozena na €lesné hmumosuaman t podavana perorainé dvakrat denné. Hmotnost 15 kg az < 20 kg: 22,2 m (2,5 mi] 2x denne, 20 kg a7 < 40 kg: 31 mg (3,5 ml) 2x denne,
g " denne, 60 kg nebo vice: 53,5 mg 6 'mi) ox dennd. Uprava davky je nutng pH trombocytopenii, prijmu nebo hupertrilycerolémii (V2 SPC]. Fphsob podan:
Pemrame pomaci prnozene Sibrovane fikacky, béham Jicla pro Zmirneni hork chut, Kontraindikace: Hypersenzitivita na lecivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. Zvlastni upozornéni
a opatfeni pro pouziti: Givinostat je spojen s trombocytopenii souvisejici s davkou a dalsimi znamkami myelosuprese, véetné snizeni hemoglobinu a neutropenie. Pred zahajenim Iécby je treba vySetrit kompletni
kreun! obraz 3 behem lecby pecive sledovat, pocet lrevnich desticel Dale Je spojen se zvysenim serovich triaculglyceroll, pred zahsjenim lecby e treba zmert jefich hiadinu a monitorovani
ma bt provedeno nejmené ve tietim mésici, v Sestém mesici, a poté kazdych 6 masic. Pokyny k Gpravé davkovani viz pipade stiedné tézkeho nebo tézkého pri-
jmu_(vice nez & stolice denné) je treba davku givinostatu upravit, viz SPC._Givinostat muze zpusobit prodlouzeni intervalu QTc pfi avicch Skrah vyssich, nez je doporutena davka. Pripravek
obsahuje pomocné latky sorbitol a natrium-benzoat. Interakce s jingmi lecivgmi pripravky a jiné formy interakce: Opatrmost se doporutuje pri predepisovani pripravku Duvyzat s lecivgmi
pripravky, o nichz je znamo, ze prodiuzuji interval QT se znamym nebo mozngm rizikem  vzniku torsades de pointes, napf. s anestetiky (napr. sevofluran, propofol], antiarytmiky I
tidy (napr. , sotalol), , antibiotiky In, Karithromycn, ciprofloxacin, antimyfotiy [flukenazol), antipsychoticy (ariporazel, rsperidon] a antihistaminiy (nape. famo-
tidin) a s | i pripravky, které jsou substraty CYP3A a maji uzké terapeuticke rozpeti. S opatrnosti maji byt pouzivany substraty transportéru P-gp a transportéru OCT2 s uzkgm terapeutickym rozpétim
Nezadouci Géinky: Velmi casté: trombocytopenie, hypertriglycerolemie, prajem, zvraceni, bolest bricha, pyrexie. Casté: gastroenteritida, pokles chuti k jidlu, Gzkost, zavrat, erytém, vyrazka, myalgie, artralgie, svalova
slabost, Unava, zvisent hlading tyreotropniho hormonu v krvi. Zvastni opatfeni pro uchovavani: Zadné zvlastni teplotni podminky uchovavani. Drzitel rozhodnuti o registraci: ltalfarmaco S.p.A., Milano, Italie
Registracni cislo: €U/1/25/1930/001. Datum  revize textu: 06/2025. Vdej lécivého pripravku je vazan na lekaisky predpis. Tento lecivy piipravek neni hrazen z verejného zdravotniho pojisténi. Drive nez
predepisete tento pripravek, seznamte se s Gplngm souhrnem adaj o pripravku, kterg je k dispozici na webovich strankach Statniho Gstavu pro kontrolu léciv nebo na adrese drzitele rozhodnuti o registraci,
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