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Pracovisté: Détska klinika
Povéiena — predkladajici osoba: MUDr. Hana Flogelova, Ph.D
jméno, pfijmeni
vedouci lékarka nefrologické ambulance

pracovni zarazeni

kl. 5906, 4473 Hana.Flogelova@fnol.cz
telefon e-mail
Nazev lécivého pfipravku: Crysvita

Forma  injekéni roztok k s.c. podani
Baleni INJ SOL 1X1ML,
Sila 30MG/ML, 20MG/ML, 10MG/ML,

Pfedpokladana cena za baleni v Ké vé. DPH:
30MG/ML-235 782,45 CZK,
20MG/ML- 157 142,70 CZK,
Pro zjisténi aktudini ceny kontaktujte lékarnu na ki 4386 10MG/ML-78 501,70 CZK,

Predpokladany poéet pacientu v daném roce: 1

dle télesné hmotnosti, pro sou¢asneho
konkrétnino pacienta 5 501 499,- CZK
do ukonéeni rustu, cca 5 let (pacient ma

Naklady na 1 pacienta a rok v cenach vé. DPH:
Pfredpokladana doba trvani Ié€by:

nyni 12 let)
Zdroj financovani (volbu oznaéte kiizkem [<):
("] Rozpoé&et FNOL (] jiny dotaéni titul
(] dar jiny: mimofadna uhrada-paragraf 16

(7] Dodavky v ramci sjednaného klinického hodnoceni

Potvrzeni financniho kryti:

Napi. max \.,nrada ze ;u‘ravotnmo pojisténi. odkaz na dotadni smiouvu Revizni lekaz VZP byl poiédén o

e i adstain s - mimofadnou Ghradu - paragraf 16, poprvé
v 11/2018 - zamitnuto, t.¢. Zadame znovu



Lék ma ukonéeny klinické studie faze Ill. B ANO O NE

Bez studil faze 11l plati schvaleni pouze jednorazové pro konkrétniho pacienta.

Podrobny popis medicinského pfinosu: Pacient ma hypofosfatemickou kfivici, ktera je

Relevantni dokumenty philozie jako philohu. zpusobena zpusobena zvyéenou hladinou faktoru
FGF23 v krvi (u pacienta prokazana). Mutace genu
PHEX (u pacienta rovnéz prokazana) vede ke
snizenému odbouravani FGF23 a tim naruseni
regulace metabolismu fosforu s jeho velkymi
ztratami do moci, nasledné je nedostateéna
mineralizace kostni tkané,
Crysvita® (burosumab) je rekombinantni lidska
monoklonaini protilatka (IgG1), ktera se vaZe na
rustovy faktor fibroblastu 23 (FGF23) a inhibuje
jeho aktivitu. Dochazi tak ke zvy$eni tubularni
reabsorpce fosfatu v ledvinach, normalizaci
fosfatémie a naslednému zhojeni rachitidy.
Uéinnost a bezpe&nost léku byla ovéfena v
pediatrickych studiich (Carpenter et al 2018, EPAR
Crysvita 2017, Imel et al. 2019 ). Pfi jeho podavani
doslo k vyznamnému hojeni kfivice, zlepseni
rustové rychlosti, zlepseni chuze a celkové télesne
kondice a Ustupu bolesti. Léébu burosumabem u
pacientu s X-linked hypofosfatemickou rachitidou
doporucuje Spolecnost pro metabolicka
onemocnéni skeletu - stanovisko pfiloZeno.

Predpokladany uzitek léby pro pacienta: zlepseni
kfivice, zlep$eni rustu do vysky, lepsi adherence
k lé¢bé (s.c.injekce jednou za 2 tydny misto tablet
3x denné).

Porovnani se stavajicimi moznostmi lécby (véetné nakladové rozvahy):

Relsvenini dokumenty pfilots jako pfiohy *Pacient je vice nez 7 let Ié¢en konvenéni terapii
fosfaty a alfakalcidolem. Fosfatové kapsle
(magistraliter, 1 kapsle cbsahuje 612 mg
elementarniho fosforu): 1-1-2 kapsle (62
mag/kg/den), Alpha D3 0,25 mcg cps: 1-0-2 (0,75
mcg denngé).

Naklady stavajici lé¢by za rok 8 613,30 CZK
+Pacient na konvenéni terapii nereaguje. Navzdory
lecbé trvaji u pacienta klinické projevy XLH-
rachitis, deformity dolnich konéetin a maly vzrust.
Crysvita® (burosumab) je jedinym lécivym
pfipravkem zaméfenym pfimo na vyvolavajici
pfi¢inu onemocnéni — zvySenou hladinu FGF23.
Pfi lecbé Crysvitou by byla stavajici lé¢ba
vysazena.



Schvaleni Zadosti prednostou predkladajiciho pracovisté:
Schvaleni neni tfeba pokud (e pfednosta zaroven osed-nadate lem adost . Ph podavani 2adosti v elektronické podobé j& postalujici
uvedeni plednosty do kopie e-mailu § 2adost ) A
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Datum: Jméno, pfijmeni: Razitko, podpis
27.8.2019 Prof. MUDr. Dagmar Pospisilova, et WD o D
Ph.D i -

Pfedseda Lékové komise FNOL:

Vyjadfeni k Zadosti: < Schvaluiji [] Neschvaluiji (diivod)
Lékova komise souhlasi s vyjime&nym pouzitim piipravku CRYSVITA pouze u v Zadosti

uvedeného jednoho konkrétniho pacienta. Lék totiz nema zadné studie Ill.faze.

Datum: Jméno, pfijmeni: Razitko, podpi§

26.9. 2019 Doc. MUDr. Karel Urbanek, Ph.D.

Hlasovani élent Lékové komise FNOL:

Jméno, pfijmeni Schvaluji

Mgr. Robert Bé&hal ANO L INE

MUDr. Eleni Mikugkova ] ANO [INE

MUDr. Marta Neklanova ANO [CINE

MUDr. Antonin HIusi, Ph.D. ] ANO [INE
[]ANO CINE
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Jméno: Datum: Razitko,
Ing. Katefina Ondrackova, MHA D{ _? 9.7 3 Wpls
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Schvaleni OBN: (] ANO \ \[INE
Jméno: Datum: ‘Razi :
Ing. Cenék Merta -1 -10- 2019
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