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Zkracend informace o pfipravku:

v Tento lécivy pripravek podiéha dalSimu sledovani. To umoizni rychlé ziskani novych informaci o bezpecnosti. Zadame zdravotnické pracovniky, aby hlasili jakakoli podezfeni na nezadouci ucinky.

Nazev pripravku: Dupixent 300 mg injekéni roztok v predplnéné injekcni stiikacce/ v pedplnéném peru, Dupixent 200 mg injekéni roztok v piedplnéné injekéni stfikacce/ v pfedpInéném peru. Léciva latka: Dupilumab. Indikace: Atopickd
dermatitida (AD): Dupixent je indikovan k Iéché stfedné tézké az tézké AD u dospélych a dospivajicich ve véku od 12 let a star3ich, ktefi jsou vhodnymi kandidty na systémovou terapii, a k 1é¢hé tézké atopické dermatitidy u déti ve véku
0d 6 do 11 let, které jsou vhodnymi kandidaty na systémovou terapii. Astma: Dupixent je indikovén jako pfidatnd udrZovacilécha u dospélych a dospivajicich od 12 let s téZkym astmatem se zanétem typu 2 charakterizovanym zvy3enym poctem
eozinofildi v krvi a/nebo zvySenim mnoZstvi exhalovaného oxidu dusnatého (FENO), jejichz nemoc neni dostatecné kontrolovana inhalacnimi kortikosteroidy (IKS) ve vysokych davkdch a dal3im lécivym pfipravkem k udrZovaci lé¢bé. Chronickd
rinosinusitida s nosni polypdzou (CRSwNP): Dupixent je indikovan jako piidatna terapie k intranazélnim kortikosteroidiim pro lécbu dospélych s tézkou CRSWNP, u nichz terapie systémovymi kortikosteroidy a/nebo chirurgicky zakrok nezajistuji
dostatecnou kontrolu onemocnéni. Kontraindikace: Hypersenzitivita na lécivou latku nebo na kteroukoliv pomocnou ltku. Davkovani a zptisob podani subkutanni injekce: Atopickd dermatitida: Doporucend Gvodni ddvka dupilumabu
u dospélych pacienti je 600 mg, ndsledovana davkou 300 mg kazdy druhy tyden formou subkutanni injekce. Doporucend dévka dupilumabu u dospivajicich pacienti ve véku od 12 do 17 let s hmotnosti méné nez 60 kg: tvodni dévka 400 mg,
nasledovand ddvkou 200 mg kazdy druhy tyden. U dospivajicich s hmotnosti 60 kg nebo vice: ivodni ddvka 600 mg, ndsledovand davkou 300 mg kazdy druhy tyden. Doporucend dévka dupilumabu u déti ve véku od 6 do 11 let s hmotnosti
15 kg az méné nez 60 kg: tivodni dévka 300 mg v den 1, nésledované dévkou 300 mg v den 15, a nésledovand dévkou 300 mg kazdé 4 tydny (Q4W), pocinaje 4 tydny po ddvce v den 15. Ddvka miize byt u pacient s télesnou hmotnosti 15 kg
az méné nez 60 kg na zakladé posouzeni Iékafem zvy3ena na 200 mg Q2W. U déti ve véku 6 aZ 11 let s hmotnosti 60 kg nebo vice: Gvodni ddvka 600 mg, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy tyden. Dupilumab v predpInéném peru neni
urcen k pouZiti u déti mlad3ich 12 let. U déti ve véku od 6 do 11 let s atopickou dermatitidou je pro poddvani v této populaci vhodny dupilumab v piedplnéné injekeni stikacce. Dupilumab Ize pouzivat s topickymi kortikosteroidy (TKS) nebo
bez nich. U pacientd, u nichz nebyla po 16 tydnech lécby zaznamendna Zadnd odpovéd, je tfeba zvaZit ukoncenilécby AD. Astma: Doporucend dévka dupilumabu u dospélych a dospivajicich (od 12 let a starsich): U pacienti s tézkym astmatem
uZivajicich perorélni kortikosteroidy nebo u pacienti s tézkym astmatem a komorbidni stfedné tézkou az tézkou AD nebo u dospélych pacientti s komorbidni tézkou CRSWNP je Gvodni dévka 600 mg, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy
tyden. U viech ostatnich pacientd je tvodni dévka 400 mg, nésledovand dévkou 200 mq kazdy druhy tyden podavanou formou subkuténni injekce. Pacienti uzivajici soucasné perorélni kortikosteroidy mohou snizit dévku steroidd, pokud jiz
lécbou dupilumabem doslo ke klinickému zlepeni. Dupilumab je urcen pro dlouhodobou léchu. Potfeba pokracovani v 1éché mé byt zvazena nejméné jednou rocné na zakladé Iékarského vyhodnoceni zavaznosti pifiznakd astmatu u pacienta.
CRSWNP: Doporudend tivodni ddvka u dospélych pacienti je 300 mg dupilumabu, nésledovand dévkou 300 mg kazdy druhy tyden. Dupilumab je urcen pro dlouhodobou Iécbu. U pacientd, u nichz nebyla po 24 tydnech zaznamendna Zadné
odpovéd, je tfeba zvaZit ukonceni [échy. Zvlastni upozornéni a opatieni pro poutiti: Dupilumab neni urcen k 1éché akutnich piiznaki astmatu ani akutnich exacerbaci. Dupilumab neni urcen k [écbé akutniho bronchospazmu ani status
asthmaticus. Po zahdjeni [é¢by dupilumabem se nesmi néhle vysadit systémové, topické i inhalacni kortikosteroidy. Hypersenzitivita: Pokud dojde k systémové hypersenzitivni reakci (okamdZité nebo opozdéné), musi byt podévani dupilumabu
okamZité preruseno a musf byt zahdjena piislusnd lécba. Eozinofilni stavy: U dospélych pacientd lécenych dupilumabem, kteff se zicastnili programu zaméfeného na vyvoj astmatu, byly hlaseny pfipady eozinofilni pneumonie a pripady
vaskulitidy konzistentni s eozinofilni granulomatdzou s polyangiitidou (EGPA). Parazitdrni infekce (helmintdzy): Pacienti se zndmymi parazitarnimi infekcemi byli vylouceni z Gcasti v Klinickych studiich. Pacienti s jiz existujicimi parazitdmimi
infekcemi maji byt [éceni jesté pred zahdjenim lécby dupilumabem. Pokud se pacienti nakazi béhem lécby dupilumabem a nereaguji na antiparazitarilécbu, musi byt [écba dupilumabem prerusena, dokud infekce neodezni. Prihody souvisejici
s konjunktivitidou a keratitidou: Pacienti léceni dupilumabem, u nichZ dojde k rozvoji konjunktivitidy pretrvavajici i po standardni [éché nebo pacienti se zndmkami a piiznaky naznacujicimi keratitidu, maji v pfipadé potfeby podstoupit
oftalmologické vy3etieni. Komorbidni astma: Pacienti léceni dupilumabem pro stfedné tézkou aZ tézkou AD nebo tézkou CRSWNP, ktefi maji také komorbidni astma, nemaji upravovat nebo prerusovat Iécbu astmatu bez konzultace s lékarem.
Pacienti s komorbidnim astmatem maji byt peclivé sledovani po vysazeni dupilumabu. Ockovdni: Zivé nebo atenuované vakciny se nemaji aplikovat pfi podavani dupilumabu, protoze nebyla stanovena jejich klinickd bezpecnost a tcinnost. Aby
se zlepsila sledovatelnost biologickych Iécivych pFipravkii ma se prehledné zaznamenat nazev podaného pfipravku a éislo Sarze. Interakce: V klinické studii u pacientii s AD byly hodnoceny ticinky dupilumabu na PK substrati CYP. Ucinek
dupilumabu na PK soub&zné podavanyich Iéciv se nepfedpoklada. Fertilita, téhotenstvi a kojeni: Téhotenstvi: Udaje o podavani dupilumabu téhotnym Zenam jsou omezené. Dupilumab Ize v téhotenstvi pouZit pouze tehdy, pokud
potencidlni pfinos prevazi potencidlni riziko pro plod. Kojeni: Neni zndmo, zda se dupilumab vylucuje do lidského matefského mléka nebo zda je systémové absorbovan po perordlnim podani. Je tfeba rozhodnout, zda je vhodné prerusit kojeni
nebo prerusit [é¢bu dupilumabem s prihlédnutim k pfinosu kojent pro dité a pfinosu lécby pro Zenu. Fertilita: Studie na zvitatech neprokazaly zhorseni fertility. Ucinky na schopnost fidit a obsluhovat stroje: Dupilumab nemé 7adny nebo

(vcetné erytému, edému, pruritu, bolesti a zdufeni), konjunktivitida, artralgie, herpes Ust a eozinofilie. Vzécné byly hlaseny pfipady sérové nemoci, reakce podobné sérové nemoci, anafylaktické reakce a ulcerdzni keratitidy. Bezpecnosti profil
pozorovany u dospivajicich ve véku od 12 do 17 let a u déti ve véku od 6 do 11 let v klinickych studiich s atopickou dermatitidou byl podobny jako u dospélych. Bezpecnostni profil u dospivajicich pacienti ve véku od 12 do 17 let s astmatem
byl podobny bezpecnostnimu profilu pozorovanému u dospélych pacientii. Pfedavkovani: Pro predavkovani dupilumabem neexistuje Zddna specifickd lécba. V pfipadé predévkovani sledujte pacienta na vechny pfiznaky a projevy
nezadoucich cinkdi a okamdité zahajte vhodnou symptomatickou lécbu. Doba pouzitelnosti: 3 roky. Zvlastni opatieni pro uchovavani: Uchovavat v chladnicce (2—8°C). Chranit pied mrazem, uchovavat v piivodni krabicce, aby byl
pripravek chranén pred svétlem. Baleni: 2 ml roztoku v predplnéné injekéni stiikacce/ v predplnéném peru. Registracni cisla: EU/1/17/1229/001-008, EU/1/17/1229/017-020. Dritel rozhodnuti o registraci: sanofi-aventis
groupe: 54, rue la Boétie, 75008 Paris, Francie. Datum posledni revize textu: 11. 11. 2021. Pripravek Dupixent je vydavan pouze na lékafsky predpis a je pIné hrazen z prostiedkii vefejného zdravotniho pojisténi dospélym pacienttim,
détskym a dospivajicim pacientlim od 6 let do 18 let. V indikaci astma a chronickd rinosinusitida s nosni polypézou neni dosud hrazen z prosttedka verejného zdravotniho pojisténi. Pred pouzitim pfipravku se seznamte s Gplnou informaci
o pifipravku. Dalsi informace jsou k dispozici na adrese: sanofi-aventis, s.r.0., Eviopské 846/176a, 160 00 Praha 6, tel.: 233 086 111, fax: 233 086 222, nebo na www.sanofi.cz.

Reference:
1. SPC Dupixent, datum revize textu 11. 11. 2021
2. Viz databaze lécivych pripravki SUKL po zadani vyhleddvaciho kritéria: Dupixent
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KONGRES PEDIATRIE PRO PRAXI V CESKYCH BUDEJOVICICH / PROGRAM — PATEK 18. BREZNA

Obstrukéni uropatie détského véku - Starczewski J.
Syndrom akutniho skrota - Bartosové Z.
Vezikoureteralni reflux — Starczewski J.

Dysfunkéni mikce u déti - Bartosové Z.

11.15-11.45 PRESTAVKA

Imunomodulécia v kontexte trénovanej imunity — Kuniakova R.
Urogenitalni infekce — Emmer J.

Pilotni projekt novorozeneckého screeningu a prvni zkusenosti s genovou lé¢bou SMA — Haberlova J.
(pfedndska sponzorovand spolecnosti Novartis s.r.0.)

Podpora pacientt se spinalni svalovou atrofii — Koc¢ova H.
Probiotika jakou soucast Ié¢by atopického ekzému a alergické rymy — Vagnerova H.
Zvyseni hodnoty omega3 indexu velmi dobfe koreluje s vysledky psychomotorickych testi mladeze — Suchanek P.

Co je tohle za chorobu...? - Gottsteinova N.

13.20-14.20 OBEDOVA PRESTAVKA

Urgentni stavy v primarni pediatrické péci, ¢ast 1. - David J.
Urgentni stavy v primarni pediatrické pééi, éast 2. - Sibikova M.

Détské urazy jako nejcastéjsi pricina morbidity a mortality v détském véku — Klima J.

16.00-16.30 PRESTAVKA

Vyziva v pediatrii - Role oligosacharidit mateiského mléka ve vyvoji ditéte — Zdrubova K.

V hlavni roli stafylokoky - Sovova M., Retamoza R.

Pujcite mi glukometr? Pfibéh Klaudie — Gregora M.
Bolestivy dést - Prisova M.

Obvykla diagnéza u neobvyklého pacienta - Machové K.
Apolencin zlaty kotnik — Melicherova V.

Neni nadéje, zbyva laska - Jirotkovd J.

Bolest na hrudi u desetiletého chlapce - Sevcikova A.

Bolesti biicha - Svoboda P.

www.pediatriepropraxi.cz 1. kongres Pediatrie pro praxi v Ceskych Bud&jovicich / 18.-19. bfezna 2022



} PROGRAM
1. KONGRES PEDIATRIE PRO PRAXI V CESKYCH BUDEJOVICICH / PROGRAM — SOBOTA 19. BREZNA

PROGRAM - sobota 19. biezna

9.00-9.45 VYZVANA PREDNASKA - EDUKACE DIABETIKA - prof. MUDr. Katefina Stechova, Ph.D.

9.45-10.45 MEZIOBOROVA SPOLUPRACE

= Morbus Gaucher — Malinova V.
(predndska sponzorovdna spolecnosti Takeda Pharmaceuticals Czech Republic s.r.0.)

= Modernilécba atopické dermatitidy - Horazdovsky J.
(pfedndska sponzorovand spolecnosti sanofi-aventis, s.r.0.)

m Respirator pred klistovou encefalitidou nechrani - Blechova Z.
(firemni sympozium spole¢nosti Pfizer s.r.0.)

= MEDDI app jako zdroj dalSich p¥ijmu pro vasi ambulanci - Benmammar S.
10.45-11.25 PRESTAVKA

11.25-12.30 NEJCASTEJSi PRICINY OTRAV U DETi A DOSPELYCH
Odborna garantka prof. MUDr. Daniela Pelclova, CSc.

= Toxikologické informacni stfedisko v datech, antidota/antiinfektiva, sebevrazdy v dotazech TIS - Kotikové K.
= Nejcastéjsi lékové intoxikace u déti - Béhounkova M.

= Rostliny, houby, prvni pomoc a lé¢eni otrav - Pelclovd D.

12.30-13.30 & NENi VSECHNO JENOM COVID
garantka MUDr. Zuzana Blechova, Ph.D.

= Diskuzni interaktivni prednaska

13.30 ZAKONCENi KONGRESU, LOSOVANI ANKETY, OBED

M interaktivni pfednaska Zména programu vyhrazena
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Probiotika jako soucast lechy
atopickeho ekzému a alergicke rymy

PODPORA ZDRAVE POKOZKY BEHEM VYVOJE DETI
A SPRAVNE FUNKCE KOZNI IMUNITY U DOSPELYCH
Bactodermal je doplnék stravy obsahujici kombinaci patentovaného
probiotika (Lactobacillus paracasei (GMNL-32&GMNL-133)) s vitaminy
zaméfeny na harmonizaci fyziologickych procesii, pro normalni funkci
imunitniho systému a tim i zdravi pokozky béhem vyvoje déti a podporu
spravné funkce koZni imunity u dospélych. Biotin p¥ispiva k udrzeni
zdravého stavu pokozky a vitamin D pfispiva ke spravné funkci imunitniho
systému. Péce o atopickou pokozku zacina ve streve.

® Bactodermal pro dospélé a déti od 3 let

® Bactodermal Baby pro déti od 1 roku

® patentovano ve Svycarsku

® klinicky testovano u déti

® vysoka mira prijeti u déti LAC

Bactorhino

PATENTOVANE PROBIOTIKUM o ‘

SLIZNICE NOSU — PYLOVA SEZONA

Bactorhino je unikdtni doplnék stravy obsahujici kombinaci dilezitého
patentovaného probiotika s vitaminem D zaméfeny na harmonizaci
fyziologickych procesd, pro spravnou funkciimunitniho systému a k normélni
hladiné vapniku v krvi, coz také podporuje spravnou funkci slizniéni imunity
déti i dospélych.

www.faveaplus.cz f a Vea ‘5’

pro vase zdravi

Bactodermal
—_—

VYROBENO PODLE SVCARSKEHO P

Bactodcrma

PRO UDRZENI ZDRAVEHO STAVU POKOiKV/\

Obsahuje probiotika a prebiotika .

OPTIMALIZOVANA KOMBINACE PATENTOVANEHO PROBIOTIKA S BIOTINEM

AVITAMINEM D PRO UDRZENI ZDRAVEHO STAVU POKOZKY
( 5, J
s

Bacto

doplnék stravy | vyZivovy doplnok

PATENTOVANE PROBIOTIKUM
SLIZNICE NOSU
PYLOVA SEZONA

Obsahuje probiotika | prebiotika

VYROBENO PODLE
RHINO SVYCARSKEHO PA; mm/“



POZNAMKY )
DETSKA UROLOGIE

MUDr. Jan Starczewski, MUDr. Zuzana Bartosova
Urologické oddéleni, Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.

Rozvoj pre- a postnatalni ultrazvukové diagnostiky pfinesl vyznamneé vyssi detekci dilatace hor-
nich mocovych cest. Ddsledkem vyhledavani vrozenych vyvojovych vad urotraktu je klinickd vyzva
rozhodnout, kteff pacienti budou profitovat z 1é¢by. Navzdory Siroké skale diagnostickych moznosti
neexistuje jediny presny test, ktery by presné rozlisil obstrukeni a neobstrukeni pripady. Mezi nej¢astejsi
obstrukéni uropatie patfi hydronefréza, obstrukéni megaureter, ureterokéla a chlopen zadni uretry.
Zdaleka nejcastéjsi je obstrukce pyeloureterdiniho pfechodu. V diagnostice a sledovan( hraje zasadni
roli ultrazvukové vysetieni a dynamicka scintigrafie ledvin MAG3 s diuretikem. Casto jsou nutnd opako-
vana vysetreni a sledovani vyvoje dilatace v ¢ase. Kolem 75 % pacient( s dilataci ledvin zUstava klinicky
stabilnich ¢i dojde ke zlepseni nalezu. Aktivni lé¢ba hydronefrézy je chirurgickd, zlatym standardem
zUstava pyeloplastika, otevienym ¢i laparoskopickym nebo robotickym pristupem. Druhou nejc¢astéjsi
obstrukeni vadou je primarni obstrukéni megaureter pfi obstrukci v Urovni ureterovezikdlnf junkce.
V dnesni dobé je zde preferovan konzervativni postup, pfi remisi dosahujici az 85 %. Chirurgické feseni
je indikovéno pifi klinické symptomatologii ¢i pfi poklesu funkce postizeného segmentu. Kontroverzni
zUstava indikace zajistovaci antibiotické 1écby. Typ chirurgické 1é¢by je zavisly na presném urceni typu
megaureteru, pridruzenych anomdliich a funkenosti postizeného segmentu. Ureterokéla je cysticka
dilatace intravezikalniho segmentu ureteru. Casto se jedna o nahodny ultrazvukovy nélez. Lécba je
vetsinou konzervativni, v pfipadech s klinickou symptomatologif je moZno zvolit endoskopicky po-
stup ¢i oteviené chirurgickeé fedenti. Chloper zadni uretry je nejcastéjsi pficina subvezikéIni obstrukce
u chlapct. Klinickd zdvaznost je dana stupném postizeni. Mirné formy se mohou projevit az ve vy$sim
veku ditéte. Nejzavaznéjsi formy ohrozuiji chlapce bezprostiedné jiz v perinatalnim obdobi a mohou
vést k pulmondlni hypoplazii ¢i renalni dysplazii a mohou vést k chronické rendini insuficienci. Zasadni
roli v diagnostice hraje UZ vysetfeni, mikéni cystouretrografie a cystoskopie. Zlatym standardem
lécby je endoskopickd ablace chlopné. Morbidita tohoto onemocnént a velmi casta trvald dysfunkce
mocového meéchyre vyZaduje dlouhodobé sledovéni téchto pacientd.

MUDr. Zuzana Bartosova, MUDr. Jan Starczewski
Urologické oddéleni, Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.

Syndrom akutnfho skrota je oznaceni pro skupinu onemocnéni, které maji podobnou sympto-
matologii, ale odlisnou etiologii. Jde o urgentni stav, se kterym se setkd kazdy pediatr. Spole¢nym
symptomem je otok, zvétSenf obsahu skrota, bolestivost a v nékterych pfipadech i zarudnuti. Tento
stav by mél vzdy vyhodnotit prakticky lékaf pro déti a dorost jako akutni a pacienta odeslat na dét-
skou urologii. DdleZité je odebrani anamnézy vzniku potizi a jejich doba trvéani, fyzikaini vysetieni
a ultrazvukové vysetfeni s pouzitim Dopplerovského zobrazeni prokrveni. Musime co nejdfive stanovit
spravnou diagnézu a adekvatni terapii, aby nedoslo ke ztraté varlete. Nej¢astéjsi pricinou syndromu
akutniho skrota je ve vice nez poloviné pfipadd torze apendixu varlete, dale pak torze varlete, epi-
didymitida, inkancerovana skrotalni hernie, hydrokéla a dalsi. Mezi nejzavaznéjsi patfi torze varlete,
kdy pfi prodlenf stanoveni diagnézy dochdzi ke ztraté varlete. Pfi podezieni na torzi je nutna akutni
operacnirevize a detorze semenného provazce, aby doslo k opétovnému prokrveni. Operace by méla
byt provedena do 6-8 hodin od prvnich priznakd. Rodice chlapcl by méli byt pediatrem dostate¢né
pouceni o urgentnosti téchto piipadd a o nutnosti rychlého vyhledani lékafské pomoci.
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MUDr. Jan Starczewski, MUDr. Zuzana Bartosova
Urologické oddéleni Nemocnice Ceské Budéjovice, a.s.

VezikoureteraIni reflux (VUR) je bézna urologickd anomalie u déti s incidenci v populaci kolem
1%. Jednd se o anatomickou ¢i funkéni poruchu s potencionalné zavaznymi nasledky, jako je
rendlIni jizveni, hypertenze a selhani ledvin. U vyznamné skupiny déti viak VUR nepredstavuje
zavazny problém s fatalnimi nasledky a velmi pravdépodobné nepotfebuji zddnou intervenci.
Cilem diagnostiky a terapie VUR je ochranit rendini funkce pacientl a minimalizovat febrilnf
ataky pyelonefritid. Déti s VUR predstavuji velmi heterogenni skupinu pacientd. Je nutna stra-
tifikace dle rizikovych faktord, jako je vék, stupen VUR, LUTD, pohlavi, anatomické abnormality
a funkeni stav parenchymu ledvin. Vzhledem ke komplexnosti problémU spojenych s VUR neni
ani v dnesni dobé jednoduché dét praktické jednoduché doporucené postupy lécby téchto
déti. Stéle pretrvavaji kontroverze ohledné nacasovani a provedeni diagnostickych a [é¢ebnych
procedur. Nejc¢astéjsim klinickym projevem VUR je febrilnf IMC, prevalence VUR u téchto paci-
entl v zavislosti na véku je u kojencd a batolat 30-50%. Dalsi skupinou jsou déti s dysfunkci
mocovych cest, nékdy i s pfidruzenou stfevni dysfunkci. Zde se udéva prevalence opét kolem
50%. Spontanni vymizeni VUR zavisi na mnoha faktorech, mezi nepfiznivé patfi zejména korti-
kalni jizveni, méchyrova dysfunkce a prilomové febrilni IMC. Kritickym bodem vysetfovaciho
algoritmu je sprdvna diagnostika infekci mocovych cest. Mezi zékladnf vysetfovaci metody VUR
patii UZ vysetieni ledvin a mocového méchyfe, mikeni cystouretrografie a staticka scintigrafie
ledvin DMSA. Inicidlni Ié¢ba vSech déti s VUR je konzervativni. Patii sem sledovani, antibiotickd
profylaxe, 1é¢ba dysfunkce mocovych cest. U vybrané ¢asti pacientd pak zvazujeme chirurgic-
kou terapii. Tato v dnesni dobé zahrnuje endoskopické korekce VUR ¢i oteviené reimplantace,

na nékterych pracovistich i miniinvazivni technikou.

MUDr. Zuzana Bartosova, MUDr. Jan Starczewski
Urologické oddéleni, Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.

Dysfunkéni mikce se u déti vyskytuje velmi ¢asto, a to v rlznych vékovych skupinéch.
Vyrazné narusuje kvalitu Zivota pacientl, mize zpUsobovat poskozeni hornich mocovych cest,
recidivujici infekce mocovych cest a pfinasi s sebou psychosocidlni komplikace. Vysetreni déti
s poruchami moceni primarné provadi prakticky lékaf pro déti a dorost. V prvni fadé je nutna
dlkladnd anamnéza, kdy se ptame na vyskyt potizi v roding, pitné a mikéni navyky — pouzitim
pitné/mikeni karty, charakter mikce, Uniky moci a také pravidelnost stolice. Zacpa se vyskytuje
u vice nez poloviny déti s poruchami moceni a po jeji adekvatni terapii dojde u vétsiny ke
spontanni Upravé mikenich potizi. Pfi fyzikdlnim vysetieni patrdme po rezistenci v podbrisky,
vySetfime zevni genitdl, provedeme orientacni neurologické vysetfeni i se zaméfenim na lum-
bosakralni krajinu. Dalsim krokem je vysetfeni moci chemicky a kultivacné k odhaleni infekce
mocovych cest a jejf cilena terapie.

U déti s funkni poruchou mikce zahajuje 1é¢bu pediatr. Prvnim krokem je Uprava pitného
a mikéniho rezimu spole¢né s ndpravou toaletnich ndvykd a zakladni terapie dle nédlezu. Pokud
dojde k selhani terapie a pfi podezieni na organickou nebo neurologickou pfic¢inu potizi s mocenim
odesild prakticky lékaf pro déti a dorost dité do specializované urologické ambulance k dalsimu,
rozsifenému vysetieni. Détsky urolog opétovné zhodnoti anamnézu, pitnou/mikeni kartu, provede
ultrazvuk mocového traktu véetné mocového rezidua. Mezi dalsi vysetieni patii uroflowmetrie,
uroflowmetrie s EMG, mikeni cystouretrografie, videourodymanické vysetient, cystoskopie a u neu-
rologickych pacientl RTG a magnetickd rezonance patefe. U vétsiny déti s vyjimkou nejtézsich
dysfunkci dojde k Upravé jiz ve skolnim véku, je vSak nutna spoluprace a trpélivost rodiny a striktni
dodrZovani rezimovych opatfen.

www.pediatriepropraxi.cz
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AKTUALITY V PEDIATR

RNDr. Renéta Kuniakova
Imunoglukan, s.r.o., Bratislava

Fungujuci imunitny systém udrZiava organizmus v rovnovahe a chrani ho pred vonkajsimi aj
vnutornymi ¢initelmi. Imunomodulacia je vhodna metdda, ktord dokédze regulovat neprimerané
aktivity imunitného systému vznikajuce z réznych dévodov, akymi s nedostatok spanku, psy-
chicky a fyzicky stres, chronické choroby a iné. Biologicky aktivne polysacharidy (BAP — napr.
beta-glukan) predstavuju v sicasnosti prvu skupinu prirodnych imunomodulancii s dokdzanou
schopnostou ,trénovat” bunky vrodenej imunity. Najnovsie poznatky v oblasti imunolégie
totiz potvrdili, Ze aj vrodena imunita ma schopnost istej formy paméte, nazyvanej terminom
»trénovana imunita”. Tento ,imunitny tréning” vedie k rychlejSej a intenzivnejsej obrane orga-
nizmu pri naslednej infekcii spdsobenej roznymi patogénmi. Medzi BAP s klinicky preukdzanym
imunomodulac¢nym uc¢inkom patri aj IMG® (komplex BAP na béaze 3-(1,3/1,6)-D-glukénu pleuran)
izolovany patentovanou technolégiou z Pleurotus ostreatus, ktory zabezpecuje komplexnd imuno-
moduldciu celého organizmu.

Respiracné infekcie predstavuju najcastejsiu formu infekcii v kazdej vekovej kategérii, pricom
ddévodom pre ich manifestaciu byva zvycajne oslabeny imunitny systém. Vacsina tychto infekcif,
nie je zavazna a vyzaduje iba domdcu starostlivost bez pouzitia antibiotik. Dolezité je spravne
a vcas nastavit symptomatickd a komplementarnu imunomodulacnt lie¢bu. Pediater, ktory pozna
najlepsie svojho pacienta, vie teda spravne zhodnotit zévaznost a frekvenciu infekcif a na zéklade
toho pripadne navrhnut aj vhodnd imunomoduléciu.

Otvorené aj dvojito zaslepené, placebom kontrolované $tudie u deti s opakovanymi respiracnymi
infekciami potvrdili preventivny ucinok pleuranu na vyskyt a intenzitu recidivujucich virusovych
a bakteridlnych infekcif u deti od 1 roka. Vysledky pozorovani v réznych eurépskych krajindch preuka-
zali znizenie celkového poctu infekcif a nizsiu frekvenciu vyskytu réznych podtypov infekcii hornych
a dolnych dychacich ciest (napr. prechladnutie, laryngitida, otitida). TaktieZ v studidch s vrcholovymi
$portovcami bolo potvrdené, Ze uzivanie pleuranu prispieva k vyznamnému zlepseniu imunitnych
parametrov a k znizeniu vyskytu respiracnych infekcif aj u zdravych jedincov s imunitou oslabenou
vplyvom fyzického stresu. Publikované klinické $tudie potvrdili, Ze pleuran spifia kritéria G¢inného
a bezpecného imunomodula¢ného pripravku na prirodnej baze.

Spravne zvolend a nac¢asovana imunomodulacia je teda vhodnou prevenciou opakovanych
respira¢nych infekcif ale aj celkovo oslabeného organizmu z dévodu réznych rizikovych faktorov
(alergie, psychicky a fyzicky stres apod.).
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OMEGA-3 RYBi OLEJ Z NORSKA

Doplnky stravy
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ZRAK MOZEK IMUNITA SRDCE KOSTI

DHA a vitamin A DHA prispiva Vitaminy A a D prispivaji EPA a DHA Vitamin D je potrebny
prispivaji k udrzeni k udrzeni normalni k normalni funkci prispivaji k normalni k normalnimu rdstu
normalniho stavu zraku* ¢innosti mozku* imunitniho systému c¢innosti srdce** a vyvoji kosti déti

Bohaty zdroj Omega-3 @ @ @ @

mastnych kyselin EPA a DHA 1-3 roky 3-6 let 6-18 let dospéli

Zdroj vitamini A,D a E Moller’s Omega-3 rybi olej
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2 3 Akl Mdj prvni
Lze podavat uz od 1 roku véku ryélloolej S citronovou prichuti

. s 2 bez D+ s citronovou prichuti
Doporuéena denni davka oFiehuts =

5 ml/denné Double kapsle

2\ ) S ovocnou prichuti
"Mollers Omega-3 MUj prvni rybi olej,

ostatni oleje jsou od 3 let véku Zelé rybicky

* ** PFiznivého Uc¢inku se dosdhne pfi privodu 250 mg *DHA / **EPA a DHA denné.

MOLLER’S. Ranni davka zdravi pro celou rodinu.
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MUDr. Jana Haberlova, Ph.D.
Neuromuskularni centrum Kliniky détské neurologie 2. LF UK a FN Motol, Praha

Od prvniho ledna 2022 byl spustén celorepublikovy pilotni projekt novorozeneckého screeningu
SMA a SCID. Projekt bude probihat 2 roky. Cilem projektu je optimalizace metodiky a organizace
pécle a nasledné zafazeni screeningu SMA a SCID do jiz probihajiciho programu novorozeneckého
screeningu. Podminkou v Ucasti je podepsani extra informovaného souhlasu rodici, v projektu jsou
castny viechny porodnice v CR. Ddvodem pilotu je zésadni zména v progndze lécby presympto-
matickych versus symptomatickych SMA i SCID pacientd. Lé¢ba presymptomatickych SMA pacient(
zachovava samostatnou chizi, lé¢ba jiz symptomatickych pacientl ve vétsiné pfipadd umoznuje
pouze pohyb na voziku. Aktudng jsou v CR pro presymptomatické SMA novorozence dostupné
dva kauzalnf léky. Lécba injekénim preparatem nusinersenem, u které je nutnost opakovaného
celoZivotniho podavani, a jednordzova |é¢ba onasemnogen abeparvovek (OA) — genova lé¢ba na
principu prenosu syntetického humanniho genu SMN1 pomoci virového vektoru. OA je naprosto
prevratna lé¢ba v medicing, jedna se o prvni pfiklad systémové genové 1écby. Do dneSni doby jsme
v nasem centru OA podali u 16 SMA pacientd typu 1, 2 i 3 ve véku do 2+ let. Viyskyt neZddoucich
Ucinkd (NU) u OA je velmi casty, vyskytujf se i zdvazné nezéddouci Ucinky, napriklad hepatopatie
s nutnostf kortikoterapie ¢i poruchy srazent. Pfesto v nasem souboru Zadny pacient nema po lécbé
trvalé NU, vsichni pacienti z 1é¢by vyznamné profituji — maji zlepseni motorickych i dechovych funkcf.

Predndska je sponzorovdna spole¢nosti Novartis.
CZ2201182681/01/2022

Mgr. Helena Kocova, Ph.D.
SMACI, z.s.

Predmétem prezentace je ¢innost pacientské organizace SMAci, z.s., které se dlouhodobé
podili na zajisténi kvalitniho Zivota, péce, podpory a Ucinné 1écby pacientd se spindlni svalovou
atrofii v Ceské republice - jednoho z vzacnych progresivnich nervosvalovych a zivot limitu-
jicich onemocnéni.

Pacientskd organizace Smaci, z.s., pomaha se zlepsenim péce neuromuskularnim centrim
a jejich odbornikdim, také vzdélavé pacienty i lékafe ohledné mezinarodnich Standardi péce
alécby SMA, pofadd mezioborové seminafe, zprostfedkovava odborné konzultace v oblasti mezi-
oborové péce a multidisciplindrniho pfistupu a v krizové intervenci poskytuje psychosocidlni pod-
poru pacientdim a jejich rodindm. Pomaha takeé v oblasti orientace v socialni systému, v ptipadé
nutnych odvolani pfi nepfiznani prispévku na péci a dalSich moznych podpor také nabizi
aktivni pomoc.V oblasti inkluzivniho vzdélavani se snazi o kooperaci MS, ZS a S5 a podprnych
opatieni v doporuceni Specidlné pedagogického centra. Vzhledem k progresi onemocnéni
je velmi dulezité spravné pouzivani kompenzacnich a také didaktickych pomucek, pomaha
také s jejich financ¢nim zajisténim prostrednictvim darct, nadaci a nada¢nich fond.

Organizuje také psychorehabilita¢ni pobyty pro déti a dospivajici s SMA. V neposledni fadé
nabizi také moznou pomoc a podporu ohledné novorozeneckého screeningu u nové diagnos-
tikovanych rodin, propojuje je s kolegynémi v rané péci a nabizi psychosocialni podporu.

V soucasné dobé sdruzuje pacientskd organizace vice nez 100 pacientd s timto onemocnénim,
spolu s jejich rodinnymi pfislusniky a dal$imi zdjemci o problematiku SMA mame témér 200 ¢lend.
Pacientska organizace SMAci, z.s., je ¢lenem organizace SMA Europe, kterd sdruzuje evropské paci-
entské organizace vénujici se SMA. Jsme také ¢lenem CAVO (Ceské asociace pro vzacna onemocnéni).

WWW.smaci.cz
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Hana Vagnerova
Spole¢nost Favea Plus, a.s.

Uloha stfevniho mikrobiomu v patogenezi onemocnéni kiZe je novou oblasti vyzkumu, ve
které teprve zac¢iname ziskdvat informace. V kratké prezentaci uvedeme kazuistiky z ambulancf,
které souviseji s Ié¢bou atopické dermatitidy.

Sponzorovand predndska spolecnosti Favea Plus, a.ss.

RNDr. Pavel Suchanek
IKEM, Praha

Tuky z mofskych ryb EPA a DHA jsou nezastupitelnou slozkou vyZivy. Jejich pfinos neni pouze
ve vztahu k srde¢né cévnim onemocnénim, nebo k ochrané a snizovani bolestivosti kloub(, ale dle
soucasnych poznatkd je zasadni i jejich vliv na vyvoj mozku nenarozeného a Cerstvé narozeného
ditéte. Stejné tak se prokdzal vliv téchto mastnych kyselin na kognitivni schopnosti dospivajicich
a dospélych a maji vliv i na zpomalovani starnuti mozku v pfipadé seniord.

Vhodné, pfipadné nevhodné zastoupeni rliznych druht tukd resp. mastnych kyselin ve stravé
déti a dospivajicich ma tedy zésadni vliv nejen na riziko kardiovaskuldrnich onemocnéni, nebo
imunitu, ale tuky z mofskych ryb (EPA a DHA) ovliviiuji schopnost ucit se a zapamatovat si, pfipadné
majf vliv na vyvoj a zlepsovani i psychomotorickych schopnosti.

Soucasna vyzivova doporuceni zdlraziuji z vyse zminénych ddvodd nutnost omezenfi ve
stravé nasycenych a transmastnych kyselin a naopak doporucuji navysit omega3 mastné kyseliny,
zejména pak dlouhofetézcové, oznacované jako tuky z mofskych ryb (EPA a DHA). EPA ma vyrazny
protizanétlivy Ucinek, je tedy dulezitd z pohledu imunity, DHA je zdsadni z hlediska dusevniho
vyvoje novorozencl, dospivajicich, dospélych i seniord.

Sou¢asné vyzkumy SZU prokazaly vyrazny nedostatek zejména DHA v matefském mléce, pficemz
nedostatek tukd z mofskych ryb (EPA a DHA) ve stravé se ukazuje jako velmi dlleZity pfedeviim ve
vztahu k psychomotorickym schopnostem déti, dospivajicich, pfipadné i seniord.

Jednim z parametr(, kterym mzeme méfit kvalitu stravy a mnozstvi EPA a DHA ve stravé,
je omega3 index. Omega3 index stanovovany z kapky kapildrni krve je parametrem, ktery pfimo
koreluje s pfijmem a vyuzitim téchto dtlezitych mastnych kyselin.

V ramci dlouhodobého projektu jsme se zaméfili na korelaci omega3 indexu se schopnostf
ucit se a zapamatovat si u sportujicich déti na druhém stupni zakladnich skol. Sledovali jsme, jak
se projevila zména v omega3 indexu na vysledcich psychomotorickych testl a potvrdili jsme
jednoznacnou korelaci mezi sledovanymi parametry. Vyssi omega3 index znamena lepsf vysledky
v psychomotorickych testech. Prokdzali jsme, Ze hodnota omega3 indexu ma pozitivni vliv na
schopnost ucit se a zapamatovat a pozitivné ovliviiuje i psychomotorické schopnosti déti.

MUDTr. Nikola Gottsteinova, MUDr. Martin Za¢ek, MUDr. Vladislav Smréka
Détské oddéleni, Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.

Kazuistika 2 chlapc(i hospitalizovanych na Détském oddéleni Nemocnice Ceské Budgjovice, které
spojuje ta samé choroba. Prvni z chlapcd k ndm byl pfelozen z nemocnice Cesky Krumlov, kde byl
hospitalizovan pro pneumonii, exfoliativni cheilitis s bélavé povleklym jazykem, imresemi zubU po
strandch jazyka a konjunktivitidou se sufuzemi. Rtg P+S byl bez ndlezu infiltrace, pouze vyraznéjsi
plicni kresba v dolnich polich, nicméné poslechovy nalez s difuznimi chrlipky v celém rozsahu plic

www.pediatriepropraxi.cz
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REDNASKA — TECHNOLOGIE V ZIVOTE DETI

bilaterdlné. V odbérech relativné nizké zanétlivé parametry, které vedly k nasazenf klarithromycinu
na susp. atypickoup pneumonii.

Druhy chlapec byl k ndm do zafizeni pfijiman pro obtiZe s mocenim. Chlapec s 3tydennianam-
nézou kasle, ktery se nelepsi a vysevem vesikul dominantné na hrudniku a zddech, méné na dolnich
koncetinach a exfoliativni cheilitidou, povleklym jazykem a aftézni stomatitidou v celych Ustech.
Tento vysev vesikul zacal 3 dny pfed hospitalizaci objevenim jedné vesikuly na rtu a poté postup-
nym rozsifenim po téle a na genitdl. Diky obtizim s mocenim pro balanitidu v terénu olupujicich
se vesikul na genitdlu se chlapec pfes urologickou ambulanci dostal k nédm. Do té doby chlapec
zalécen Augmentinem a Mucosolvanem a po vysevu vesikul, které byly uzavfeny jako enterovirova
infekce, pouze symptomaticky lécen tekutym pudrem.

Oba tyto chlapce spojuje stejné onemocnéni, a to Stevens-Johnson(v syndom. A¢ se mlze
zddt obraz onemocnéni na prvni pohled rozdilny, najdeme rysy, které oba chlapce spojuji. Témito
ptiznaky jsou exfoliativni cheilitida, vyrazné povlekly jazyk s imresemi zub(, aftézni 1éze v dutiné
ustni, konjunktivitida a pozitivita Mycoplasma pneumoniae v odebraném materialu.

Stevens-Johnson(v syndrom je definovan jako kozni onemocnéni se slizni¢nimi projevy.
Nejcastéji jsou postizeny sliznice dutiny Ustni a o¢ni spojivky. MUze se jednat o izolovany S-J
syndrom pouze na sliznice nebo jako celkovy obraz S-J syndromu i s koznimi projevy. Etiologie
neni dosud plné objasnéna, ale pfedpoklada se, Ze se jedna o nasledek imunologické odpovédi
citlivého organismu, ktery je geneticky predisponovany a vlivem rliznych zevnich faktord u néj
dojde k rozvoji S-J syndromu. Mezi nejvyznamnéjsi exogenni mediatory patfi 1éky (sulfonamidy,
fenobarbital, carbamazepin, lamotrigin, peniciliny, rituximab, allopurinol...) a infekéni podnéty,

jako je infekce Herpes simpex a Mycoplasma pneumoniae.

Mgr. Michaela Slussareff, Ph.D.!, Mgr. Karolina Foitlova?

'Ustav informac¢nich studii a knihovnictvi, Filozoficka fakulta Univerzity Karlovy, Praha
a Katedra komunikace a médii, University of New York in Prague, Praha

2stav informacnich studii a knihovnictvi, Filozoficka fakulta Univerzity Karlovy, Praha

Prispévek se bude vénovat problematice nevhodného uzivani technologii détmi, moznostmi
kratkého screeningu a edukovéni rodi¢d malych pacientd (i jich samotnych) v ordinaci. Technologie
radikaInim zplsobem zménily to, jak déti od nejutlejsiho véku travi volny &as. V rozvinutém svété
stale vétsi mnozstvi déti vyuziva nejnovejsi technologie na denni bdzi a vétsina z nich ma zkusenost
se samostatnym pouzivanim obrazovek (nejcastéji televize, tabletu ¢i chytrého telefonu) jiz pred
dosaZenim prvniho roku Zivota. Mozek déti a dospivajicich se nachazi v obdobi tzv. kritického vyvoje,
ktery mohou technologie zasadnim zpUisobem ovliviiovat. Existuji presveédcivé doklady o vlivu
frekvence pouzivani obrazovek na détskou nadvahu a obezitu, kvalitu spanku, dokonce depresivitu
a spokojenost se Zivotem. Samostatnou problematiku pak predstavuiji tzv. digitaIni zavislosti, jez
negativné zasahujf do viech oblasti vyvoje dospivajicich. Pediatfi jsou zdsadnimi osobami v Zivoté
détf, ktefi mohou informovanim ve spravny ¢as predchazet i digitalnim rizikm.

Prezentace tedy pfedstavi hlavni aktudinf védeckeé vysledky, které mohou ovliviiovat pohled na
pouzivani technologif a zdravy vyvoj déti a dospivajicich. Na mezindrodni Urovni existuji obecnd
doporucenf pro pediatry, v Ceské republice jejich ekvivalent zatim nemame. V pfispévku se proto
zaméfime na porovnanfi téch nejvlivnéjsich doporucenti, tedy Svétové zdravotnické organizace (World
Health Organization, WHO), Americké pediatrické akademie (American Academy of Pediatrics, AAP),
Kanadské pediatrické spole¢nosti (Canadian Paediatric Society, CPS), britské Kralovské akademie pro
pediatrii a détské zdravi (Royal College for Pediatrics and Child Health, RCPCH) a Australské viady
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POKROK V RESENI ALERGIE NA BILKOVINU
KRAVSKEHO MLEKA

NOVE véechny formule s obsahem unikatnich oligosacharidd matetského mléka HMO

(2’FL a LNnNT) pro podporu imunitniho systému kojenct a sniZeni rizika infekci.
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SEZNAM ZKRATEK:
2'FL 2"-fukosyllaktéza
LNNT Lakto-N-neotetraéza

DULEZITA UPOZORNENI: Kojeni je béhem prvnich mésicu Zivota ditéte nejlepsi zptisob vyZivy, proto mu davame prednost pred vyrobky nahradni
kojenecké vyzivy. Musi byt podavano na zakladé doporucéeni lékafe nebo kvalifikovaného pracovnika v oblasti klinické vyzivy.

Althéra HMO, Alfaré HMO a Alfamino HMO/Junior jsou potraviny pro zviastni Iékarské ugely (PZLU), uréené pro fizenou dietni vyzivu pfi alergii na
bilkovinu kravského mléka. Pfipravky jsou hrazeny z prostfedku vefejného zdravotniho pojisténi.

Vyse uvedené pfipravky jsou kompletni potraviny. Jsou vhodné jako jediny zdroj vyZivy od narozeni nebo jako soucast smiSené stravy od ukonceného
6. mésice. Pokud bude pfijato rozhodnuti o pouZiti specialni formule uréené pro kojence &i batole, je duleZité postupovat podle pokynu na etiketé.

Uréeno vyhradné pro odborné pracovniky ve zdravotnictvi. —
LITERATURA: Puccio Get al. J Pediatr Gastroenterol Nutr 2017;64(4):624-631.; Nestle Health Science, data on file. CINNAMON study;
Vandenplas Y et al. Abstract presented at PAAM. Florence, Italy, October 19, 2019.

© 2021 Nestlé. Vechna prava vyhrazena. .
Pokud neni uvedeno jinak, v§echny obchodni znacky jsou vlastnictvim spolecnosti Société des Produits Nestlé SA, Avenue Nestlé 55, 1800 Vevey,

HealthScience »

www.nestlehealthscience.cz
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URGENTNI STAVY V PEDIATRII

(Australian Government: Department of Health). Dotkneme se nejen ddlezitych aspektd, které je
tfeba u déti sledovat, ale i moznych doporuceni rodi¢lim a dale moznosti prace s dospivajicimi,
zejm. ve screeningu nezdravych zpUsobl pouZivani digitdlnich her a socidlnich siti.

V posledni ¢asti pfispévku predstavime vysledky naseho aktudiniho vyzkumu, ktery studoval
typ a frekvenci aktivit na socidlnich sitich s ohledem na zp@soby vniméani vlastniho téla a rizikové
chovéni naznacujici poruchy pfjmu potravy. Prace odhalila nékteré praktiky, které jsou s nezdravym
vnimdanim vlastniho téla v souvislosti, napr. ze pouzivani sociadlnich sitf osobami, které jejich obsah
pokladaji za redlny, maze vést k nezdravému vztahu k vlastnimu télu a potazmo k rizikim poruch
pijmu potravy. Z téchto a dalsich svétovych dat Ize vychazet v prevenci a screeningu mladistvych,
pficemz formulujeme i konkrétni scéndr screeningového rozhovoru a doporucent.

MUDTr. Jan David, Ph.D.', MUDr. Michaela Sibikova?*3

JIP, Pediatricka klinika 2. |ékarské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice v Motole,
Praha

20ddéleni détského urgentniho pfijmu a LSPP FN v Motole, Praha

30Ordinace PLDD, Sme¢no

Ackoli si vsichni pfejeme, abychom se s vaznymi stavy v pediatrii setkdvali co nejméné, i pfesto na
né musime byt dobre pfipraveni. NejddleZitéjsim aspektem je viibec v¢as rozpoznat vazné nemocné
dité, coz nékdy muze byt v prepinéné cekarné praktického pediatra obtizné. Poté je samoziejmé
nutna urgentni intervence, véetné podanf sprdvné medikace a nakonec zajistén{ transportu na
vhodné pracovisté. Sdéleni bude rozdéleno na dve ¢asti. V prvni ¢asti se budeme vénovat zejména

samotnému rozpoznani vazné nemocného ditéte.

MUDr. Michaela Sibikova"2, MUDr. Jan David, Ph.D.?

'Oddéleni détského urgentniho pfijmu a LSPP FN v Motole, Praha

2QOrdinace PLDD, Sme¢no

3JIP, Pediatricka klinika 2. |ékafské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice v Motole,
Praha

Druhé sdélenf bude volné navazovat na prvni ¢ast. Cilem bude posluchace sezndmit se za-
kladnim managementem nejcasteji se vyskytujicich urgentnich stavl v primarni pediatrické péci.
Hovorit se bude zejména o dusnosti, anafylaxi, poruse védomi a kiecovych stavech. Vechny situace
budou demonstrovany formou nazornych kazuistik.

MUDr. Ji¥i Klima
Détské oddéleni, Nemocnice Ceské Budé&jovice, a.s.

Nejcast&jsi Urazy détského véku, mechanizmy urazu, pfedpoklad zavaZnosti, primarni osetfent,

nutna soucinnost odbornikd, transport do mista definitivniho fesent.

Sdruzend poranéni, poranénf hlavy, poranénf teplem.
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MUDr. Kristyna Zarubova
Pediatrické oddéleni FN Bulovka, Praha
Pediatricka klinika FN Motol a 2. LF UK, Praha

Oligosacharidy matefského mléka (human milk oligosaccharides, HMO) jsou jeho 3. nejvetsi
slozkou a v soucasné dobeé jsou stfedem zajmu nejen v ramci védeckych studif. HMO jsou slozeny zej-
meéna z laktézy v kombinaci s galaktozou, fruktézou, kyselinou sialovou nebo N-acetylglukosaminem.

Kromé znamé role prebiotik, tedy substratu pro rlst nékterych probiotickych bakterif, majf
mnoho dalsich funkci. Vime, Ze ovliviiuji vyvoj a funkci imunitniho systému, pfimo pUsobf proti
patogentm a roli hraji zfejmé také pfi alergickych onemocnénich.

Velmi zajimavé je i to, Ze konkrétni slozeni je u kazdé zeny rozdilné a méni se i v pribéhu celého
obdobf kojent. Nejvyssi koncentrace HMO mad kolostrum a postupné klesaji s casem, ktery ubéhne od
porodu. Méni se i koncentrace jednotlivych HMO, produkce je ovlivnéna i genetickou vybavou matky.

Velkou vyzvou je obohacovani ndhradni mlécné kojenecké vyzivy o tyto slozky, aby z nich mély
prospéch i déti, které nemohou byt kojené. Recentni studie prokézaly pozitivni efekt HMO v mnoha
oblastech, napt. u nékterych infekci.

MUDr. Monika Sovova, MUDr. Richard Retamoza, MUDr. Martin Gregora
Détské oddéleni, Nemocnice Strakonice, a.s.

V soucasnosti zndme vice nez 51 druh( stafylokokd. Dominantnim typem je Staphylococcus
aureus. Zije na sliznicich a kiZi bez piiznakd trvale asi u 1/3 lidi. P¥i poruse odolnosti jedince dovede
vyvolat fadu onemocnéni diky obrovskému spektru faktord virulence, které Ize rozdélit na povrcho-
vé, extraceluldmi, superantigenni toxiny a cytolytické toxiny (leukocidiny). V nasem kazuistickém
sdéleni se vénujeme skupiné superantigend, které disponuji schopnosti piimé vazby na receptory
T lymfocytl bez pfedchoziho zpracovani antigen prezentujicimi burikami. Dokdzou tak v kratkém
Case vyvolat cytokinovou boufi, projevujici se toxickym Sokem. Patf{ sem toxin syndromu toxického
Soku (TSST-1), enterotoxiny oznac¢ované A az E a exfolitatiny A, B, D.

TSST1 je povazovéan za hlavni pFicinu syndromu toxického $oku (STS). Toto onemocnéni je
charakteristické z klinickych kritérif horeckou, exantémem, hypotenzi, multisystémovym postizenim
(gastrointestindlni pfiznaky, hyperemie sliznic, CNS pfiznaky) a s odstupem 1 az 2 tydnt olupovanim
kize. V nejtézsich pripadech maze vyustit v tézké multiorgdnové selhani, Sok az umrtf jedince.
Do laboratornich kritérif STS fadime elevaci zanétlivych paramterd, ALT, AST, bilirubinu, svalovych
enzymd, urey, kreatininu a trombocytopenii. Existuji 2 rtzné formy STS — menstruacni, jejimz
plvodcem je nejcastéji Staphylococcus aureus produkujici TSST-1, a souvisi s uzivanim a délkou za-
vedeni tampon( béhem menstruace. Druha forma je nemenstruacni, za kterou ve vétsiné pfipadd
odpovidaji enterotoxiny. V fade pfipadd STS jsou identifikovany kmeny produkujici jak TSST-1, tak
néktery enterotoxin.
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Enterotoxiny se vyznacuji znacnou chemo a termorezistenci, jsou odolné vici enzymim gas-
trointestindlniho traktu a k vyvolani enterotoxikdzy staci pouze 1-10 mikrogramd cistého toxinu.
Nejcastéji stoji za alimentarnimi intoxikacemi. Dominujicim symptomem je zvraceni, vyvolané
drédzdénim nervus vagus v Zaludku a prjem.

Exfoliativni toxiny jsou zodpovédné za vétsinu epidermolytickych onemocnénti, jako je buldzni
impetigo ¢i stafylokokovy syndrom opatené kdze.

Za zvl&stni pozornost stoji tzv. Panton-ValentinGv leukocidin ze skupiny cytotoxind, nékdy také
prezdivany ,deadly toxin” pro svou schopnost destruovat leukocyty a vyvolat tak velmi vazna one-
mocnéni, jako napfiklad tézké nekroticko-hemorhagické Iéze kiize a meékkych tkani a nekrotizujici
pneumonie, i u do té doby zdravych imunokompetentnich jedincl. Mortalita se pohybuje az kolem
40 % i pfes vcas a spravné zahajenou ATB lé¢bou.

Vnasem klinickém sdélenijsou prezentovéany 3 kazuistické pifpady stafylokokovych infekci. V prvnim
piipadé se jednd o 6tydenni divku se stafylokokovou sepsi a osteomyelitidou os cuboideum. V druhém
piipadé se vénujeme 12leté divce se syndromem toxického soku komplikovanym osteomyelitidou
akromidlniho vybézku. V obou pfipadech se jedna o velmi atypickou lokalizaci osteomyelitidy. Posledni
sdéleni se tyka 2mésicniho chlapce se stafylokokovou enterotoxikézou, pravdépodobné v terénu ABKM.

MUDr. Martin Gregora
Nemocnice Strakonice, a.s.

Klaudie se narodila ve 37. tydnu sekcf (z indikace matky pro VVV kycli) jako mirné hypotroficky
novorozenec. Pro symptomatickou hypoglykemii mezi 2.-4. hodinou po porodu podan i.v. bolus
glukozy s naslednou infuzi a preklad na perinatologické centrum, kde hodnoceno jako tranzitorni
hypoglykemie, postupné pfevedena na UM + Fantomalt. Hypoglykemie se objevuje pfi této vyZzivé
i den pred propusténim (9. den). Klaudie je nasledné pfijata k dalsSimu vysetfeni do FN Motol, kde
je potvrzen hyperinzulinismus (tranzientni) jako pficina perzistujici hypoglykemie. Po upozornéni
matky na hemihypertrofii je vyjddfeno podezfeni na Beckwith-Wiedemanndv syndrom, ktery je
nasledné potvrzen genetickym vysetfenim. Koncem novorozeneckého véku se glykemie jiz udrzujf
v normalnim rozmezi i pfi postupném vysazeni Fantomaltu z vyZivy. Kazuistika mapuje vyvoj ditéte

s BW syndromem v prvnich 8 mésicich Zivota vcetné onkologického sledovani.

MUDr. Mariana Prasova
Détské oddéleni, Oblastni nemocnice Pfibram, a.s.

Chiariho malformace se fadi mezi vrozené anomdlie CNS. Dochézi pfi ni k dystopii mozecku
a piipadné prodlouzené michy do patefniho kanélu. Rozlisujeme 4 typy dle zdvaznosti a soucasné dle
Cetnosti vyskytu. Nejcastéjsi a zaroven nejméné zavazny je . typ, kdy vznikd herniace mozeckovych
tonsil do foramen magnum. Tento typ byva ve vétsiné pripad( asymptomaticky. Diagndza byva tedy
¢asto ndhodnd, a to u pacientd, kteff absolvuji zobrazovaci vysetfeni CNS z réiznych ddvodd.

Pokud je tato malformace symptomaticka, projevi se nejcastéji bolestmi hlavy, které se typicky
zvyraziujf pfi kasli, kychani &i zvysené namaze. Dale mohou vznikat pfiznaky kmenové, mozeckové
¢i misni. Pro klinicky obraz a ur¢eni progndézy pacienta je dilezité rozlisit subtyp A a B, které se lisi
pfitomnosti pfidruzené syringomyelie.

Syringomyelie je oznacenfi pro vznik kavity (= syrinx) &i cysty v misnim canalis centralis, kterd
je vyplnéna mozkomisnim mokem. Vznik je pozvolny, chronicky a mize v pribéhu ¢asu expan-
dovat. Nejcastéji je pficinou blokada likvorové cirkulace. Pfi expanzi dochazi k posunu ¢i poranéni
nervovych vidken michy. Klinické pfiznaky mohou byt tedy velmi variabilni v zavislosti na velikosti
a umisténi vzniklé kavity, a tim i lokalizaci a rozsahem Utlaku misnich nervovych drah. Jednim
z moznych pfiznakd mdze byt tzv. syringomyelické disociace ¢itf, kdy dochazi k poruse vnimani
termickych a algickych podnétd.
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Terapie Chiariho malformace sdruzené se syringomyelii se odviji od klinického obrazu a typu.
Muze byt konzervativni ¢i chirurgickd. Nejcastéjsi chirurgickou intervenci byva suboccipitalni dekom-
presni kraniektomie s laminektomii hornich krénich obratld. Dal$i moZnostf jsou shuntové operace.

Tato kazuistika md za cil ukdzat, ze i v nemocnici okresniho typu nenf vyjimkou vyjimecny medi-
cinsky pfipad. Ukazuje, jaké klinické pfiznaky mohou poukdzat na pomeérné ¢astou, avsak ¢asto pouze
nahodné diagnostikovanou vrozenou malformaci CNS. Vysvétluje diagnosticko-terapeuticky postup
s nutnou eskalaci trovné klinického pracovisté od PLDD ke $pic¢kovému pracovisti neurochirurgie.

MUDr. Klara Machova
Détské oddéleni, Oblastni nemocnice Pfibram, a.s.

Kazuistika popisuje pfipad Sestimesi¢niho kojence, ktery byl hospitalizovén pro febrilie, placti-
vost a odmitani tekutin. Laboratorni a klinicky obraz svédcil pro akutni pyelonefritidu. Jako vedlejsi
nalez byla zjisténa vyrazna normocytarni anémie. Druhy den hospitalizace se objevil pfechodny
bolestivy otok nartu pravé dolni koncetiny. Pyelonefritidu se podafilo Uspésné zalécit, anémie se vsak
dale prohlubovala. Zvysené retikulocyty, bilirubin a laktdt dehydrogendza podporovaly diagnézu
hemolytické pficiny anémie. Vzhledem k africkému plvodu obou rodi¢l pacienta se jako nejprav-
hemoglobinu a genetickém vysetieni. Ackoliv je srpkovitd anémie v soucasnosti v Ceské republice
vzacnym onemocnénim, se zvysujici se migraci se v budoucnu da predpokladat jeji narlst. Je tedy
dulezité na ni v rdmci diferencidlni diagnostiky anémii myslet, protoze prestoze zatim neni bézné
|écitelna, tak v€asna diagnodza a Ucinna preventivni opatfeni mohou vyrazné zlepsit kvalitu Zivota

daného pacienta.

MUDr. Vladana Melicherov4, MUDr. Bohumila Peroutkova, MUDr. Karel Chytry
Détské oddéleni, Nemocnice Pisek, a.s.

Uvod

Dvouapllletd divka s bolestmi ky¢li a horeckou.
Vlastni kazuistika

Na nase oddéleni byla pfijata 2,5letd Apolenka pro bilaterdIni bolest ky¢lf a hore¢ku. Pfed 3 dny
zakopla a navzdory negativnimu RTG a pfiznivému nélezu ji na traumatologii preventivné nasadili
ortézu na L kotnik. Vzhledem k mechanismu urazu, jeho fyziologickému klinickému obrazu a ne-
gativnimu RTG snimku nas celkovy klinicky obraz naved! spide k podezienf na transitorni coxitidu.
Behem vysetfovani viak postupné zjistujeme, Ze i nevinné zakopnuti maze vyustit v relativné zdlou-
havy diagnosticky a terapeuticky proces, ktery konci potvrzenou osteomyelitidou distalni fibuly.
Zavér

Hodnoceni subjektivnich obtizi u malych déti mize byt nékdy v diagnostickém procesu zavadeji-

ci. To samé plati i pro hodnoceni mechanismu Urazu, jehoz vyznam v této kazuistice zUstava nejasny.

MUDTr. Anna Sevéikova
Détské oddéleni, Nemocnice Tabor, a.s.

Uvod

Pacient byl pfijat na nase oddéleni pro bolest na hrudi. Po provedenych vysetfenich byly potiZze
shledany jako muskuloskeletalniho plvodu a po mobilizaci zeber rehabilita¢ni Iékatkou rychle
odeznély.V ramci prvotniho dovysetfeni byl zhotoven rentgen plic, pficemZ nalez na snimku v kom-

binaci s chronickymi obtizemi pacienta nas postupneé doved| az k podezfeni na vzacnou diagnézu.
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Kazuistika

Desetilety chlapec byl odeslan od praktického Iékafe pro nékolik hodin trvajici bolest na
hrudi. Pfi prijeti mirny respiracni infekt, dominuje vyrazné zahlenéni, produktivni kasel, bez teplot.
Bolestivost lokalizuje na levou stranu hrudniku, zhorsuje se pfi nddechu. Pacient anamnesticky
udava recidivujici otitidy, trpi na chronickou rymu a vlhky kasel. Zakladnf laboratof bez napad-
nosti, kardiomarkery negativni, zanétlivé markery nizké, EKG v normé. Pi rehabilitatnim vysetfeni
diagnostikovano vadné drzeni téla, blok Zeber, provedena mobilizace Zeber, pacient udava ulevu
od bolesti, rehabilituje a v dalsim prlibéhu hospitalizace se jiz bolesti neobjevuji. Zhotoven jesté
rentgenovy snimek hrudniku, kde v levém plicnim poli dorsalné nalez stinku 15X 13 mm v.s. sumace
loZisko. Pacient pfed pfijetim zajistén alergologem na chronickou rymu Klacidem. Pro nizké zanétlivé
markery antibiotickd terapie ponechdna, jak zavedeno. Pacient za hospitalizace jiz bolesti nem3,
respira¢ni infekt ale pretrvava. Po tydnu terapie zhotoven kontrolnf rentgenovy snimek s identickym
nalezem. K objasnéni rentgenového nalezu indikovano CT plic, kde ndlez chronickych a akutnich
zanétlivych zmén, bronchiolitis a bronchiektazii s hlenem. Vzhledem k osobni anamnéze pacienta,
CT nélezu a pretrvavajicimu zahlenéni vysloveno podezfeni na primarni cilidrni dyskinezi. Pacient
prelozen do FN Motol k dalsimu dovysetfen.
Zavér

Primarni cilidrni dyskineze je vzacné genetické onemocnéni, charakterizovano poruchou funkce
motility fasinek. Mezi hlavni pfiznaky patfi chronicky vihky kasel, celoro¢ni ryma a recidivujici otitidy.
V¢asnd diagnostika a Ié¢ba je zasadnf v prevenci nevratnych zmeén.

MUDr. Petr Svoboda
Détské oddéleni, Nemocnice Tabor, a.s.

Ctrnéctileta divka pFichazi pro 3est dnf trvajici bolesti bficha. Vysetfena na chirurgické
ambulanci, odeslana k vysetfeni a observaci na DEO. Rodinnd anamnéza bez ndpadnosti.
Epidemiologickd anamnéza negativni. Sledovana na nefrologii pro agenezilevé ledviny. Alergie
na pyl a roztoce. Stran gynekologické anamnézy — menarche jesté neméla, sekundarni pohlavni
znaky pritomny.

Jiz Sesty den ji boli bficho, méla nauzeu, ale nezvracela, prljem nem4, dysurické obtize neguje,
teplotu doma neméili. Vstupné afebrilni, eupnoicka, bficho palpacné bolestivé v pravém dolnim
kvadrantu. Provedeny zakladni odbéry (FW, KO, biochemie, moc¢ ch+s, KBU), které byly bez ndpad-
nosti, dale v planu UZV vysetfeni bficha, gynekologické vysetfeni a chirurgicka kontrola.

Na UZV bficha popsan v pravém mezo/hypogastriu laterocaekéing, kyjovité rozsifeny appendix
na 12mm, s lehkym prosaknutim a vyssi vaskularizaci periapendikuldrné, v oblasti ceaka reaktivné
zvétsené LU. Dle zavéru UZ vysetieni obraz akutni vs. flegmondzni apendicitidy. Vzhledem k jed-
noznac¢nému UZV ndlezu byla sle¢na i pfes laboratorné nizké zanétlivé parametry (CRP 8,4mg/|,
leukocyty 4,9 x 10%1) a nepresvédcivy klinicky nédlez, indikovéna chirurgem k laparoskopické revizi
pro akutni apendicitidu. Gynekologické vysetfenf t.¢. neprovadime.

V klidné celkové anestezii provedena laparoskopicka revize dutiny bfisni, na obou strandch v malé
panvi nalezeny rezistence pokryté serézou, vs. se jednd o hypoplastickd ovaria — na pravé strané
nepochybné Utvar popsany radiologem jako appendix. V malé péanvi déle patrny pouze mocovy
méchyf a zcela chybi déloha a vejcovody, provedena biopsie z pravého vaje¢niku. Opera¢ni vykon
ukoncen appendektomii makroskopicky klidného cervu. Histologicky zjistény pozanétlivé zmény
appendixu, vzorek z biospisie mikroskopicky popsan jako ovaridlnf stroma, které obsahuje pouze
nékolik jednotlivych zarode¢nych bunék.

Bezprostfedné po operaci si matka t.¢. nepfeje sdélit divce diagndzu vrozené vyvojové vady,
chce vyckat na psychologa. Dle doporuceni psychologa vhodné sdélit diagnézu az po kompletaci
viech vysledkd a vysetfeni (genetické, endokrinologické a gynekologické vys).
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Pooperacni pribéh pfiznivy, rany klidné. Pacientka déle udavé tlak nad sponou a dysurické
obtize, moc¢ chemicky a sediment bpn., ale KBU opak. pozitivni, proto pfelécena ATB pro susp. cys-
titidu. ObtiZe ustoupily. Propusténa 6. pooperacni den v celkové dobrém stavu domd, naplanovéna
ambulantnikontrola. Po tydnu pacientka opét udava bolesti bficha nad sponou a dysurické obtize,
po domluvé s matkou pfijata k observaci. Poopera¢nf komplikace vylouceny. Zvazovana i psychicka
sloZka tusené a nevyicené diagndzy.

Divka ma normalni Zensky karyotyp 46, XX. Hladiny hormond jsou také v normé. Dle gynekolo-
gického vysetfeni atrézie pochvy, dle laparoskopie i délohy a vejcovodd, hypoplazie ovarif a jiz zndma
ageneze levé ledviny. Diagnosticky zavér je Mayerlv-Rokitanského-Kisterdv-Hauserlv syndrom
typ 2. Po sdéleni diagndzy, jiz pacientka zadné obtize neudéava, dale pfeddna do péce détského
psychologa a domluveno vysetfeni v détské gynekologické ambulanci ve FN Motol.

MayerQv-Rokitanského-Kisterlv-Hauserlv syndrom je vzacné onemocnéni, které se vyskytuje
u jedné ze 4500 narozenych divek. Nejc¢astéji se diagnostikuje az u dospivajicich divek s primarni
amenoreou. Jednd se o poruchu vyvoje Mulleridnskych vyvodd. Rozlisujf se dva typy, prvni typ se
manifestuje pouze vrozenou apladzil délohy a hornich dvou tfetin pochvy u jinak zdravych zen, druhy
typ je navic spojen s vadami ledvin, skeletu, sluchu ¢i srdce. Péce o pacientky s MRKH syndromem
spociva pfedevsim v psychologické podpofe. Pokud jsou pfipraveny na sexudlni Zivot, Ize u nich
vytvofit novou pochvu a poté mohou mit normélni sexudlni zivot. Vzhledem k tomu, ze maj funkeni
vajecniky, mohou (pfi in vitro fertilizaci oocytd pacientky s nasledujicim ndhradnim matefstvim
a adopci) mit vlastni déti. Daldi moznosti by mohla byt transplantace délohy.

prof. MUDr. Katefina Stechova, Ph.D.
Interni klinika, Fakultni nemocnice Motol, Praha

Diabetes je choroba masového vyskytu. Nejvetsi ¢ast pacientl tvofi pacienti s diabetem 2. typu
(DM2), zanedbatelné mnozstvi neni ale ani pacientd s diabetem 1. typu (DM1). Navic fada osob
ve fazi tzv. prediabetu, ale i fada jedincd, ktefi by jiz spinili diagnosticka kritéria DM2, neni dosud
vlbec diagnostikovana.

Dlouhodobéjsi hyperglykemie, bez ohledu na to, jakym patogenetickym zpdsobem vznikd
(a tedy bez ohledu na typ diabetu) vede ke vzniku chronickych mikrovaskularnich (retinopatie,
nefropatie, neuropatie), makrovaskularnich (akcelerovand ateroskleréza zapficinujici ischemickou
chorobu srde¢ni atd.) a kombinovanych komplikaci (syndrom diabetické nohy). Vysledkem je zvysend
morbidita, zhorSena kvalita Zivota a zkrdcend oCekdvana doba doziti. Prevenci rozvoje chronickych
diabetickych komplikacf je tésna kompenzace diabetu, kterd je nové charakterizovdna nejen hladinou
glykovaného hemoglobinu, ale i glykemickou variabilitou a ¢asem strdvenym v normoglykemii.
K dosazenf Iécebnych cill mame jednak nové technologické moznosti (kontinudini monitorace
koncentrace glukozy, inzulinové pumpy s fadou pokrocilych automatickych funkci, a to véetné tzv.
systému hybridni uzaviené smycky), ale i nové Iéky. Moderni prosttedky ale nepomohou, pokud
pacient nebude fadné edukovan a motivovan k tomu, aby se diabetem zabyval.

Edukace je nekoncici proces. Jednak pfichdzi nové poznatky, ale i ty starsi musi byt udrzovany.
Obecné mizeme edukaci (vzdéldvani pacientd) v diabetologii rozdélit napfiklad na individudini
a skupinovou. Edukaci uzpdsobujeme pacientovu lé¢ebnému rezimu. Jind edukace bude nutné pro
pacienta lé¢eného intenzifikovanym inzulinovym rezimem a jind pro pacienta lé¢eného peroralnimi
antidiabetiky. U kazdého je ale potieba opakované zdUrazrovat vyznam pfiméfené pohybové
aktivity a zdravé stravy. Energeticka restrikce je jisté nutna u pacientd s nadvahou a obezitou (kdy
se mUZe jednat i o pacienty s DM1, ne jen tedy o pacienty s DM2). Jesté ale dileZit&jsf je ,nutri¢ni
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/" Rozsiteni
novorozeneckého
screeeningu

noveé zahrnuje také dobrovolné vySetieni
na spinalni svalovou atrofii (SMA)
a kombinované tézké imunodeficience (SCID) | ]

B

Program se zavadi plo$né&, ucast v programu je dobrovolna, rodi¢e vyjadfuji souhlas
podepsanim informovaného souhlasu a nabizi moznost odhaleni téchto vzacnych
geneticky podminénych onemocnéni v€asné po narozeni ditéte. Diky tomu je mozné
zahajit u€innou lIé€bu dostupnou pro obé nemoci drive, nez se projevi pfipadné
obtizné Iécitelné komplikace nebo rozvine nevratné poskozeni. V€asna |éCba dokaze
nejen chranit zdravi, ale také sniZit naklady na pozdgjsi terapii.”

Provadi se mezi Odebira se kapka Krve z paticky novorozence®
48. a 72. hod. v ramci odbéru vzorkd pro potfeby stavajiciho
po narozeni ditéte’ novorozeneckého laboratorniho screeningu

Negativni vysledek laboratore aktivné nesdéluji;

Vzorky se analyzuji pozitivni vysledek je komunikovan obvykle do 14 dni
ve screeningovych laboratofich od odebrani krve. Pokud nejsou rodi¢e nebo oSetfujici
specializujicich se na vyS$etfeni détsky Iékar informovani do dvou mésicli = zadna
vrozenych nemoci® vy$etiovana nemoc nebyla odhalena.’

** Pilotni projekt screeningového vysetfeni dvou vzacnych onemacnéni (SMA a SCID) je prozatim ustanoven na dva roky. V gesci ho mé Narodniho scresningové centrum UZIS
a KoordinaGni centrum pro novorozenecky screening.

TDROJE: 1. HRADILEK, Vaclava STOLINOVA, Barbora. Novorozenecky screening na SMAuz od 1. 1. 2022. In: Smaci.cz [online]. 8. 6. 2021 [Cit. 2021-10-22]. Dostupné z: https:/ / smaci.cz/ aktuality/ na-seminari-v-senaru-byl-oznamen-
datum-zahajeni-plosneho-novorozeneckeho-screeningu-na-sma. 2. Go je novorozenecky screening? In: Novorozeneckyscreening.cz [onling]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https:/ /www.novorozeneckyscreening.cz/ co-e-
novorozenecky- screening. 3. Tiskova zprava SMA Europe ke spusténi Evropské aliance pro novorozenecky screening. In: Smaci.cz [onling]. [Cit. 2021-8-4]. Dostupné z: https:/ /smaci.cz/aktuality/tiskova-zprava-sma-gurope-ke-
spusteni-evropske-aliance-pro-novorozenecky-screening. 4. Souhmné vysledky. In: Novorozeneckyscreening. cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https./ /www.novorozeneckyscreening. cz/souhrne-vysledky. 5. Jak se
novorozenecky screening provadi? In: Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https:// vorozeneckyscreening.cz/ jak-se-novorozenecky-screening-provadi. 6. Go je novorozenecky screening? In
Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Cit. 2022-01-10]. Dostupné z: https://www.novorozeneckyscreening.cz/ co-je-novorozenecky-screening. 7. Jak se dozvim vysledek novorozeneckého screeningu? In:
Novorozeneckyscreening.cz [online]. [Git. 2022-01-10]. Dostupné z: https:// ovorozeneckyscreening.cz/ jak-se-dozvim-vysledek-ns. 8. Narodni screeningové centrum. [onling]. [Cit. 2022-01-10]. Uvod - Casny zéchyt spindlni
svalové atrofie (SMA) a tézkych kombinovanych imunodsficienci (SCID) u novorozenci (uzis.cz). 9. Populacni pilotni program screeningu spinélni svalové atrofie (SMA) a t87ke kombinované imunodeficience (SCID) u novorozenci
(onling]. [Cit. 2022-01-10]. https:/ /nsc.uzis.cz/ sma-scid/index.php
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gramotnost”, aby pacienti védéli, které potraviny jsou zdravi prospésné a které ne, a také proc
tomu tak je. Pochopit podstatu a vyznam léCebnych opatienf je zakladem toho, aby byl pacient
motivovén je dodrzovat. Vzhledem k narlstu nadvahy a obezity v mladsich vékovych kategoriich
a s tim spojené ¢asnéjsi manifestaci metabolického syndromu (v¢etné prediabetu nebo jiz vlastniho
DM?2) je velmi dulezita role praktickych IékaiC v edukaci Siroké vefejnosti stran zdravého zivotniho
stylu. Obecné |ze navic fici, Ze spolupréace praktického Iékafe a diabetologa v oblasti edukace i lé¢by
pacienta s diabetem je velmi prospésna a tudiz zddouci i z toho dlvodu, Ze prakticky Iékaf obvykle
mnohem Iépe zna prostredi, ve kterém pacient Zije. Znalost pacientova okoli (rodiny atd.) maze
vyznamné pomoci uzplsobit Ié¢bu i edukaci tak, aby byla vétsi Sance na dosazenf [éCebnych cild.

Jednotlivé aspekty edukace diabetika a spoluprace diabetologa s praktickym lékafem budou
ukazany na konkrétnich kazuistikach.

MUDr. Sam Benmammar
MEDDI hub, a.s., Praha

AktudlIni trendy ve zdravotnictvi pfinaseji zvysenou administrativni zatéZ praktickych Iékatd
a praktickych lékart pro déti a dorost. Vyuzitim nastroj platformy MEDDI doséhnete ¢asové Uspo-
ry 90 minut denné a vymytite nekonecné vyzvanéni telefonu diky automatickému objednavani
pacientd, online tfidénf pozadavkd, pfevodu dokumentace do elektronické podoby s vyuZitim
sifrované komunikace s pacienty a dal$im chytrym funkcim.

Daldi vyhodou je moznost nahlizet do Iékového zéznamu a zaslat recept z mobilu mimo ordinaci.

Samoziejmostf je moznost propojeni ambulantniho informacniho systému a platformy MEDDI.

Nabidnéte vasim pacientdm prémiovy program péce MEDDI app, a ziskejte tak pravidelny

pfijem pro vasi ambulanci, aniz byste museli pracovat déle.

MUDr. Katefina Kotikova
Toxikologické informac¢ni stiedisko, Klinika pracovniho lékafstvi
Vseobecné fakultni nemocnice a 1. LF UK, Praha

Toxikologické informacni stredisko (TIS) jako jedind toxikologické konzulta¢ni sluzba v Ceské
republice pomahd 1ékafm i laikdm fesit akutni a chronické otravy. V pfipadé akutnich otrav TIS
doporucuje vhodné postupy prvni pomoci, rozhoduje o zavaznosti intoxikace, nutnosti lékafského
sledovaniivhodném lé¢ebném postupu. Lékafi a farmaceuti TIS poskytuji v nepfetrzitém rezimu
akutni toxikologické konzultace na dvou telefonnich ¢islech 224919 293 a 224915402. V neakutnich
pfipadech Ize vyuzit i konzultace prostiednictvim emailové adresy TIS@vfn.cz. Uzite¢né toxikolo-
gické informace pro odborniky i laiky je mozné najit na webovych strankdch TIS (www.tis-cz.c2).

V roce 2021 poskytlo TIS vice nez 23 500 konzultaci, proti roku 2020 doslo k nardstu celkového
poctu konzultaci téméf o 15%. Nejcastéjsi konzultaci byva kazdorocné otrava Iéky, druhé misto
obsazuiji ¢istici a jiné obchodni pfipravky, tfeti misto patff pravidelné rostlindm a houbam. Ddvody
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intoxikaci se lisi u déti a u dospélych. U déti prevladaji ndhody, u dospélych se uplatnuji i sebevra-
zedné pokusy, domaci prace, nehody v zaméstnani nebo abuzus.

V roce 2021 jsme zaznamenali vysoky narlst poctu konzultovanych sebevrazednych pokust
déti do 15 let. Proti roku 2020, kdy doslo k ur¢itému poklesu, se pocet konzultovanych pfipadd
zvysil ttmérf na dvojnadsobek. Pocet konzultaci vzrostl i ve vékové skupiné mladistvych 15-18 let.
Kvyraznému narlstu dotazl doslo pfedevsim v jarnich meésicich roku 2021, kdy po dlouhodobém
uzavieni skol zacala opét pravidelna prezencni vyuka.

TIS na zakladé rozhodnuti Ministerstva zdravotnictvi zajistuje pohotovostn{ celostatni zésobu
antidot, antiinfektiv a antisér k [é¢bé otrav a infekénich onemocnéni. Vétsinou se jednd o Iéky,
které nejsou v Ceské republice registrovany. Seznam lécivych piipravkd dostupnych na TIS véetné
mnozstvi, indikaci, davkovani a postupu, jak je ziskat, je k dispozici na webovych strankach TIS
(http:/tis-cz.cz/index.php/informace-pro-odborniky). Priblizné tfetina antidot a néktera antiséra
jsou deponovana v konsigna¢nim skladu TIS ve FN v Olomouci.

Mgr. Milada Béhounkova
Toxikologické informacni stiedisko,
Klinika pracovniho Iékaistvi VSseobecné fakultni nemocnice a 1. LF UK, Praha

Vroce 2021 bylo v kategorii Iékové intoxikace u déti (0-19 let) zodpovézeno na TIS 4 709 dotaz(.
PFicinou byva zejména u malych déti ndhoda nebo laicky omyl (chyba v davce, davkovacim intervalu
atd.). Ve vékové kategorii 12-19 let je nejcastejsi pficinou Iékové intoxikace pokus o sebevrazdu
(vice nez 60 % piipadu). Prakticky Iékaf pro déti a dorost je ¢asto prvni, na koho se v pripadé otravy
léCivymi pFipravky obracejf rodice ¢i jiné pecujici osoby s Zadosti o radu. Toto shrnuti pfinasi prehled
nejcastéjsich lékovych intoxikaci u déti dle zkusenosti TIS. Takto ziskané znalosti mdze Iékaf vyuzit ve
své praxi k rozliseni zadvaznych a nezavaznych Iékovych intoxikaci u déti, uklidnénivolajicich. Spravné
poskytnutd informace o prvni pomoci v domacnosti mUZe déale zamezit komplikacim a zabranit
nebezpeciz prodleni. Neni viak iUmyslem prenést zodpovédnost za feseni akutnich a chronickych
lékovych intoxikaci na Iékare, i nadale zUstava TIS k dispozici jako telefonické konzulta¢ni stredisko
a nepretrzitym provozem a celorepublikovou plsobnosti.

Jednorazové predavkovani vitaminu D, je prakticky netoxické. Observaci v nemocnici vyzaduje
az poziti 6000001U. Zavazna intoxikace 1é¢ivym pfipravkem Fenistil gtt (dimethinden maleat)
mUzZe nastat pfi davce kolem 2 mg/kg (centréini anticholinergnf pfiznaky, koma, kiece, kardiotoxicita,
kardiorespiracni selhdni). Observaci v nemocnici minimalné po dobu 6 hodin viak doporucujeme
i po poziti davek nizsich. Vhodné je ¢asné podani aktivniho uhli jesté v domacnosti. Pfedavkovani
expektorancii, mukolytiky (napf. ambroxol, bromhexin, erdostein, acetylcystein, bylinné extrakty)
se Casto projevi pouze vice vyjaddienymi nezadoucimi Ucinky. Také toxicita antitusik (butamirat nebo
v kombinaci s guajfenesinem, levodropropizin) je nizka, Ié¢eni pfi ndhodném predavkovanizpravidla
neninutné. Jind je situace u dextromethorfanu, k intoxikaci déti ve véku 2-12 let staci poziti davky vyssi
nez maximalni denni terapeutické. Ta mize mit zavazné CNS projevy. Toxicita vétsiny p.o. podavanych
antibiotik a chemoterapeutik je nizka, pfedavkovani se projevi vice vyjadfenymi nezadoucimi
Ucinky. Lécenf je zfidka kdy nutné, hrozi ale alergické reakce. Toxicita probiotik je zanedbatelna.
Multivitaminové pfipravky pro déti ¢asto svadi svou atraktivitou k nadmérné konzumaci. Jsou
malo toxické, maximalni denni davka vitaminC B, C, E, K je ¢asto 50-100n&sobek doporucované denni
davky. Z toxikologického hlediska je nutno zvaZovat obsah Zeleza, vitaminu A, D a selenu. Jedinym
nasledkem konzumace topickych lé¢ivych pfipravkad s obsahem antimykotik, antibiotik, kortikoid(,
antiprurigindz byva podrazdéni zazivaciho traktu mastovym zékladem. Jednorazové poziti mensiho
poctu tablet hormondlni antikoncepce obvykle nezplsobizadné obtize. K akutni otravé mize dojit
az po poziti témér celé mésicni davky. Také toxicita thyreoidalnich hormont je nizkd. Déti neziidka
spolykaji léky ur¢ené prarodiclim. Vsechna antihypertenziva jsou potencialné nebezpecna, toxické
davky Ize u déti dosdhnout jiz pozitim jedné tablety ACE inhibitoru (perindopril, ramiprilu). U kalci-
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ovych blokétord (napft. amlodipin) zasahujeme po poziti jakékoliv davky ditétem. Slu¢ovani dvou ¢i ti
ucinnych latek z riznych terapeutickych skupin do jedné tablety situaci déle komplikuje. Mezi ¢asto
se opakujici dotazy patif ndhodné poziti ¢i predavkovani paracetamolem a ibuprofenem. Toxicka
davka paracetamolu je 10g nebo 200mg/kg, pfi jejim prekrocenf je nutno zacit okam?Zité s podava-
nim antidota — N-acetylcysteinu (ACC Inject). Jeho aplikace do 8 hodin od intoxikace je velmi Uc¢inna
a téméf vzdy zabrani Umrtf na jaterni selhdni. U ibuprofenu se mirné pfiznaky toxicity projevi obvykle
az pii ddvce 100-300 mg/kg, zavazné pii davce vyssi nez 400mg/kg.

prof. MUDr. Daniela Pelclova, CSc., FEAPCCT
Toxikologické informacni stiedisko, Klinika pracovniho lékaistvi Vseobecné fakultni
nemocnice a 1. LF UK, Praha

Pocty konzultaci Toxikologického informacniho strediska (TIS) laikdim (57 %) i zdravotnikim
(38%) z nemocnic, ambulanci i od zdchranné sluzby maji trvale stoupajici trend. Z vice nez 23 500
dotazd v roce 2021 se rostlin tykalo 3202 (14 %), hub 416 (29%). U rostlin $lo vétsinou o nahodna
poZiti détmi a pfevazovalo poZiti plodd (30%) nad kontaktem s listy, stonky nebo jinymi ¢astmi
rostlin (25 %); ojedinéle doslo k vypiti vody z vézy s kvétinami.

Konzultace intoxikaci mnoha druhy rostlin i houbami maji sezonnf charakter.

Na jafe se objevuji intoxikace ociinem jesennim (Colchicum autumnale), jehoZ listy postizenf zaménf
za medveédi ¢esnek (Allium ursinum). Intoxikace kolchicinem se obvykle projevuije jako gastrointestinalni
(GIT) obtize — nauzea, zvraceni, bolesti biicha a prljem. Pro obdobné zdméné s listy konvalinky Convallaria
majalis vzacné hrozi i kardiotoxicita vyvolana kardioaktivnimi glykosidy s nutnosti lécby Digifabem.

Dotazy na bobule dominuji na podzim, k toxickym projevim vedou u vétsiny rostlin az desitky
poZitych bobuli. Pro prvni pomoc Ize podat 1-5 tablet aktivniho uhli, idedlné v prvnich 30 minutach
od pozit, proto je vhodné mit ho na vyletech do pfirody s sebou.

Nejtoxictejsi rulik zZlomocny (Atropa belladonna) 1ze zaménit za borlvky; obsahuje atropin a skopola-
min s anticholinergnim Gcinkem. U détf pfedstavujf letaIni davku jiz 3-4 bobule, poZiti je viak ojedinélé
(1% dotaz(l na rostliny). Zavazné priznaky Ize 1é¢it podanim antidota fyzostigminu (Anticholium).

Bobule tisu ¢erveného (Taxus baccata) lékaji déti po nékolik mésicli od podzimu do jara (3%
dotaz(). Cervena duznina toxickd nenf a zavazné intoxikace taxinem mohou vznikat az po rozkousani
desitek semen, letdInf otravy se objevuji zpravidla po poZiti odvaru z jehli¢i. Pfiznaky kardiotoxicity,
podobné otrave digitalisem, Ize |é¢it DigiFabem.

Také syrové fazole (3% dotazU), véetné Phaseolus vulgaris, mohou vyvolat otravu, bézné je zvra-
ceni, bolest bficha a prdjem. Pro prvni pomoc a inaktivaci fasinu i kyanogennich glykosidd z fazoli
okrasnych Ph. coccineus a exotickych Ph. lunatus je tfeba podat aktivni uhli a tekutiny. Pfiznaky kya-
nidové toxicity s nutnosti podanf antidota hydroxycobalaminu (Cyanokit) TIS dosud nezaznamenal.

Pocty konzultaci po poZiti hub kolisaji podle mnozstvi srézek a rok 2021 byl pro rlist hub méné
pfiznivy. Prevlddaly dotazy na muchomdrku tygrovanou, Amanita panthering, po zaméneé za bedlu
nebo masak, nékdy byly postizeny celé rodiny. Zpocatku se objevuje nauzea, zvracenii miéza, poz-
déji halucinace, po vysoké davce kdma. Progndza je viak obvykle dobrd. Obdobny stav vyvolava
poziti lysohlavek, Psilocybe. Abuzus jako divod intoxikace byl uveden ve 40% dotaz{ na houby.
Otrava nasi nejtoxictéjsi houbou muchomurkou zelenou, Amanita phalloides, byla uvedena v 10%
konzultaci. Podezreni budf zacatek GIT pfiznakd az za 8-12 hod. od poziti houbového jidla, hrozf
selhanf jater a ledvin. Intoxikaci mdze potvrdit stanoveni amatoxin( v krvi nebo v moci. Kromé po-
dani vysoké davky aktivniho uhli je tfeba neodkladné zacit s IéCbou silibininem (Legalon SIL) nebo
N-acetylcysteinem (ACC injekt). Otrava nefrotoxickym pavucincem plySovym (Cortinarius orellanus)
miize piekvapit az po tfech tydnech pFiznaky rendiniho selhavani. Rada GIT obtizi mze byt vyvoldna
i jedlymi nedostatecné tepelné upravenymi houbami. Informace pro vefejnost i odborniky véetné
dostupnosti antidot Ize najit na webovych strankach TIS (http:/tis-cz.c2).
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PRVNi A JEDINE KOMPLETNi PORTFOLIO

PRODUKTU SE SYNBIOTIKY V CR

Pro podporu imunitniho Extenzivné hydrolyzovana formule Formule s aminokyselinami
systému DETIi S DYSBIOZOU PRO DETI S MiRNOU PRO DETI S TEZKYMI PROJEVY
STREVNIi MIKROBIOTY 45 A STREDNE TEZKOU ABKM 210" ABKM3213 A MNOHACETNYMI

POTRAVINOVYMI ALERGIEMI

Faktory prispivajici k rozvoji disbidzy:
* porod cisafskym fezem 57
e uzivani antibiotik 8°

*ABKM = alergie na bilkovinu kravského mléka. REFERENCE: 1. Chua M, et al. JPGN, 2017,65(1):102-106. 2. Van der Aa LB, et al. Clin Exp Allergy. 2010;40:795-804. 3. Candy, DCA
et al. Pediatr Res. 2018,83(3):677-686. 4. Tang M, et al. Abstract at EAACI;17-21 June 2017; Helsinki, Finland. 5. Wopereis H, et al. JACI. 2018;141(4):1332. 6. Neu J et al. Clin Perinatol.
2011;38(2):321-331. 7. Papathoma E, et al. Pediatr Allergy Immunol. 2016;27(4):419-424. 8. Ahmadizar F, et al. Pediatr Allergy Immunol. 2017,28(5):430-437. 9. Kozyrskyj AL, et al.
CHEST. 2007:131(6):1753-1759. 10. Giampietro PG, et al. Pediatr Allergy Immunol, 200112:83-86. 11. Van der Aa LB, et al. Allergy, 2011,66:170-177. 12. Fox AT, et al. Clin Trans| Allergy.
201995, 13. DeBoissieu D, Dupont C. J Pediatr. 2002:141(2)271-273, DULEZITE UPOZORNENI: Kojeni je nejpiirozengjsim zpdsobem vyzivy kojenct. Nutrilon 1 HA PROSYNEO”
je uréeny pro fizenou dietni vyzivu, ktera vyzaduje ¢astecné nastépenou bilkovinu, probiotika a prebiotika. Nutrilon 1 Allergy Care SYNEO™ je uréeny pro fizenou dietni vyzivu pfi alergii
na bilkovinu kravského mléka. Neocate” SYNEO je uréeny pro fizenou dietni vyZivu pii alergii na bilkovinu kravského mléka, mnohocetnych potravinovych alergiich a jinych indikacich
vyzadujicich vyzivu na bazi aminokyselin. Potraviny pro zvlastni vyzivu - potraviny pro zvlastni [ékaFské Gcely. Tyto potraviny musi byt pouzivany pod dohledem lékare. Zpdsob pouziti
adalsiinformace na wwwnutriklub.cz wwwneocatecz a nainfolince 800 110 000. MATERIAL PRO ODBORNOU VEREJINOST - NESIRIT NA LAICKOU VEREINOST. 01/2022. BF312612.
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zolgensmas

(onasemnogene
abeparvovec)

Kontinualni a setrvala

exprese proteinu SMN
0 . /7 / *

oo jediné davce™

ZOLGENSMA je genova terapie urcena
v v , s vrve *1

k feSeni hlavni pficiny SMA

e Vyznamné zvysené preziti bez piihod
vs. pFirozeny vyvoj '’

* Rychlé zlepseni motorickych funkci
po 1 mésici po infuzi vs. pfirozeny vyvoj****

e Dosazeni milniki ve vyvoji motoriky
do 18 mésicli po infuzi*"

ZOLGENSMA je indikovana k Iécbé

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

pacientll s 5g SMA s bialelickou mutaci genu SMNT a az 3 kopiemi genu SMN2.

v Tento lécivy pipravek podléhd dalsimu sledovani. To umazni rychlg ziskani novjch informaci o bezpegnosti. Zadame zdravotnicks pracovniky, aby hidsili jakakoli podezFeni na nezadouci
(cinky. Podrobnosti o hlaSeni nezadoucich dtinki viz Souhrn tdaji o pfipravku, bod 4.8.

Tkracend informace o pfipravku * Zolgensma 2 x 10" genomi vektoru/ml infuzni roztok « SloZeni: Jeden ml obsahuje onasemnogenum abeparvovecum s nominalni koncentraci 2 < 10" genomi vektoru (vg). Indikace: Pripravek Zolgensma je indikovan k 16608 pacientd
s 5q spindln muskuldrn atrofif (SMA) s bialelickou mutaci genu SAZA/7 a Klinicky stanovenou SMA 1. typu, nebo pacientdi s 5g SMA's bialelickou mutaci genu S/A/7 a az 3 kopiemi genu SAZAV2. Dévkovani: Pouze k jednordzové intravendzniinfuzi. Pacienti dostanou davku
vnomindlnivjii 1.1 x 10" vg/kg onasemnagen abeparvoveku. Celkovy objem je dan télesnou hmotnosti pacienta. Kontraindikace: Hypersenzitivita na légivou latku nebo na kteroukoli pomocnou latku. ZvigStni upozornéni/ varovni: Pred infuzi onasemnogen abeparvoveku je
tfeba provést test na pritomnost protilatek proti AAVS. Pokud bude jejich titr nad 1:50, testovani Ize opakovat. Zatim neni zndmo, zda a za jakych podminek Ize onasemnogen abeparvovek bezpecné a ginné podavat za pritomnosti protilatek proti AAVI s titrem nad 1:50. *Po
uvedeni na trh byly hléseny pripady trombotické mikroangiopatie (TMAY), kter€ se objevily pfiblizné jeden tyden po infuzi. TMA je akutni a Zivot ohrozujici stav charakterizovany trombocytopenif a mikroangiopatickou hemolytickou anemif. Soucasné bylo také pozorovéno akutni
poskozeni ledvin. V nékterych pfipadech byla hlasena soubgzna aktivace imunitniho systému. Trombocytopenie je Kiitovym projevem TMA, proto je tfeba peclivé sledovat potty trombocyti v tydnu po infuzi a pravideln poté. V pfipadé trombocytopenie je tfeba provést dalsi
vySetfeni, véetng diagnostiky hemolytické anemie a rendlni dysfunkce. Pokud pacienti vykazujf klinické zndmky, pfiznaky nebo laboratorni ndlezy shodné s TMA, je nezbytné se okamZité poradit s odbornikem, aby byla TMA Iéena podle klinické indikace. Pecovatels maji byt
informovani o zndmkach a priznacich TMA a maji byt pouteni, aby vyhledali neodkladnou Iékafskou péi, pokud se takové pfiznaky objevi.” Interakce: Nebyly provedeny Zdné studie interakef. Zkusenosti s pouZivanim onasemnogen abeparvoveku u pacientll uzivajicich
hepatotoxické IECive pipravky nebo hepatotoxické létky jsou omezené. Bezpetnost onasemnogen abeparvoveku u téchto pacientd nebyla dosud stanovena. ZkuSenosti se soubéZngm podavénim pripravki cilenych na 5q SMA jsou omezené. Tehotenstvi a kojeni: Huménni data
0 pouZiti bahem téhotenstvi a kojeni nejsou k dispozici a studie fertlity a reprodukeni studie u zvifat nebyly provedeny. Nezadouci iginky: *Velmi Gasté: ZvjSent hladiny jaternich enzym. Casté: Trombocytopenie, zvraceni, hepatotoxicita, pyrexie, zvySend hladina troponinu,
troponinu T, snizeny pocet trombocytl.™ Jalsy neZddouci tcinky - viz tpind informace o prijpravku. Doba pouZitelnosti: 1 rok. Po rozmrazeni se nesmi pripravek znovu zmrazovat a mize se uchovavat v chladu pfi teploté 2 az 8 °C v pivodnim obalu po dobu 14 dndi. Po
natazeni objemu davky do injekéni stfikacky je nutné béhem 8 hodin provest aplikaci infuze. ZvlaStni podminky pro uchovévéni: Uchovavejte a transportujte zmrazené (< -60 °C). Uchovévejte v chladnicoe (2-8 °C) okamZité po prijeti. Uchovavejte v pavodnim obalu. Pred
ulozenim pripravku do chladnitky e trebana pivodnikrabicce vyznatit datum pFjmu. ZvI&Stni opatfeni pro likvidaci pripravku a pro zachazeni's nim: Tento léGivy pripravek obsahuje geneticky modifikované organismy. Je treba dodrZovat prislusnd opatfeni pro zachdzeni, ikvidaci
nebo nahodnou expozici. Vielikost baleni; Pripravek se doddvd ve dvou riznjch velikostech objemu injekeni lahvicky, 5,5 ml nebo 8,3 ml. Davka onasemnogen abeparvoveku a presny pocet injekenich lahvitek se vypoditd dle télesné hmotnosti pacienta. DrZitel rozhodnuti
0 registraci: Novartis Gene Therapies EU Limited, Dublin, Irsko. Registraéni éislo: EU/ 1/20/1443,/001-037. Datum registrace/ prodlouZeni registrace: 18.5.2020,/18.5.2021. Datum posledni revize textu SPG: 14.10.2021. Pozndmka: Dfive neZ |ék predepiSete, prectéte si
peclivé dplnouinformaci o pripravku. Arfpravek je poskytovan pii istavini péci (hospitalizace) a je piné hrazen ze zdravotniho payisténi. *NSimnéte si prosim zmény (zmén) vinformacich o |6givém pripravku.

*Z0LGENSMA je I6Givy pripravek pro genovou terapil, ktery Exprimuie protein motorického neuronu pro peZitf tlovéka (SMN), jehoZ exprese je konstitutivnim promotorem. Poskytnutim alternativniho zdroje exprese proteinu SMN v motorickych neuronech se otekdva
podpora prefiti a funkee transdukovanych motorickych neurond.’ ' Pripravek ZOLGENSMA byl podavan v 18mésicni Klinické studii faze 3 SMA AVXS-101-CL-303 jako jedna intravendzni infuze 22 pacienttm ve véku 0,5-8,9 mésice.” o * 90.9% (n = 20/22) pacient
bylo bez prihod ve véku 14 mésic, u 2/22 pacientd se vyskytla piihoda (smrt nebo trvald ventilace). Ve srovndni s pfirozenym vivojem: pouze 25 % pacientii (n = 23) bylo bez prihody ve stucii SMA (SMN2 = 2 kopie) provedené Pediatric Neuromuscular Clinical Research
(PNCR) Network.' e * ZOLGENSMA byla poddvana v klinicke studii faze 1 SMA AVXS-101-CL-101 jako jedna intravendzni infuze u 12 pasientil od 2.6-8,5 kg (0,9-7.9 mésice véku). Pacienti byl sledovani po dobu 24 mésici.” « ** Pacienti (n = 12) dosahli statisticky
vjznamného zlepSeni motorickych funkei 1 mésic po infuzi, méeno primémym zvjsenim skére CHOP INTEND oproti vichozi hodnot o 9.8 bodu (P <0,001) « " Pfi hodnaceni po po 18. mésicich bylo 14 pacientd schopno sedzt bez podpory po dobu 10 sekund,
14 pacientd sedglo bez podpory po dobu 30 sekund a 1 pacient byl schopen chodit s asistenci.

Reference: 1. Souhrn Gdaj o pripravku ZOLGENSMA (onasemnogene abeparvovec). 2. Mendell JR et al. N EnglJ Med. 2017;377:1713-1722.
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