( FAKULTNI NEMOCNICE" » o, . X ,
’ OLOMOUC Zadost o schvaleni nového Fm-L002-NOVYLEK-001

Zdravotniki 248/7, 779 00 Olomouc lécivého pripravku

Tel. 588 441 111, E-mail: info@fnol.cz verze ¢. 4, str. 1/5

IC: 00098892
Pracovisté: Klinika plicnich nemoci a tuberkuldzy
Zadatel (Iékaf'):m jméno, pfijmeni MUDr.Stanislav Losse
pracovni zafazeni Zastupce pro LP
telefon 58844-5909
e-mail Stanislav.losse@fnol.cz
Nazev lé¢ivého prFipravku: RESPREEZA
Forma prasek arozpoustédlo pro infusni roztok
Baleni  Inf.pso.lgf
Sila 1000 mg, 4000 mg, 5000 mg
Predpokladana cena za baleni v K¢ vé. DPH: 8418,60,- K¢ (1000 mg)
e 33674,38,- K¢ (4000 mg)
Pro zjisténf aktualni ceny kontaktujte lékarnu na kl. 4386 42092,97 ,- K& (5000 mg)
Pfedpokladany poéet pacientu v daném roce: 12 osob za rok

Z ) g o . Asi2,5 mil.K&/rok (asi 6g tydné na 1 pac.dle
Naklady na 1 pacienta a rok v cenach v¢. DPH: hmotnosti)

Predpokladana doba trvani lécby: Celozivotni substituce 1x tydné
Lék ma ukonéeny klinické studie faze Il ANO ] NE

PFedpbklédany zpusob uhrady (volbu oznacte kfizkem X):

[] byla stanovena uhrada zdr. pojistovny [] mimofadna uhrada dle §16 zak.48/1997

" X jiny: zviaét Getovany pripravek zdravotni
" [] paciént samoplatce : pojié?’ovnév, pouze specializoyané prapoviété, ato
d na zakladé smlouvy uzavrene mezi nim a
zdravotni pojistovnou.

Schvaleni zadosti prednostou dotéeného pracoviste:
Schvaleni neni treba, pokud je piednosta zaroven zadatelem

Datum: Jméno, pfijmeni: Razitko, podpis
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Podrobny popis medicinského pfinosu:
Relevantni dokumenty pfilozte jako pfilohu.

Deficit A1-PIl (znamy také jako deficit alfa1-antitrypsinu - AATD) je vzacné, dédicné
autozomalné kodominantni onemocnéni, které se klinicky projevuje zejména dychacimi
problémy a postizenim jater. Zavazny nedostatek A1-Pl je spojen s vysokych rizikem rozvoje
emfyzému. Podani pfipravku zvySuje a udrzuje koncentrace A1-Pl v séru a v tekutine kryjici
epitel respiraéniho systému, coz progresi emfyzému zpomaluje.

Substituéni I1é¢ba je standardni IéEbou tohoto onemocnéni, jak dosvéd&uji vSechna relevantni
svétova i narodni guidelines a podminky thrady tohoto Ié&ivého pfipravku stanové SUKL.

Pokud jde o citace, zakladni registracni studie je:

Chapman KR, Burdon JG, Piitulainen E, Sandhaus RA, Seersholm N, Stocks JM, Stoel BC,
Huang L, Yao Z, Edelman JM, McElvaney NG; RAPID Trial Study Group. Intravenous
augmentation treatment and lung density in severe a1 antitrypsin deficiency (RAPID): a
randomised, double-blind, placebo-controlled trial. Lancet. 2015 Jul 25;,386(9991):360-8. doi:
10.1016/S0140-6736(15)60860-1. Epub 2015 May 27. PMID. 26026936.

PokraCovaci sudie:

Rahaghi FF, Miravitlles M. Long-term clinical outcomes following treatment with alpha 1-
proteinase inhibitor for COPD associated with alpha-1 antitrypsin deficiency: a look at the
evidence. Respir Res. 2017 May 30;18(1):105. doi: 10.1186/s12931-017-0574-1. PMID:
28558837, PMCID: PMC5450185.

Fraughen DD, Ghosh AJ, Hobbs BD, Funk GC, Meischl T, Clarenbach CF, Sievi NA, Schmid-
Scherzer K, McElvaney OJ, Murphy MP, Roche AD, Clarke L, Strand M, Vafai-Tabrizi F, Kelly
G, Gunaratnam C, Carroll TP, McElvaney NG. Augmentation Therapy for Severe Alpha-1
Antitrypsin Deficiency Improves Survival and Is Decoupled from Spirometric Decline-A
Multinational Registry Analysis. Am J Respir Crit Care Med. 2023 Nov 1,208(9):964-974. doi:
10.1164/rcem.202305-08630C. PMID: 37624745.

Porovnani se stavajicimi moznostmi Ié€by, mozné alternativy:

Relevantni dokumenty pfilozte jako pfilohu.

Udrzovaci (substituéni) Ié¢ba alfa-1 antitrypsinem zpomaluje progresi emfyzému u dospelych
se zdokumentovanym téZzkym deficitem inhibitoru alfa1-proteazy (napf. genotypy PiZZ,
PiZ(null), Pi(null, null), PiSZ). Brani tedy rozvoji nevratného plicniho postizeni a rychléemu
pfechodu do tézsich stadii onemocnéni CHOPN. Pokrocila stadia CHOPN jsou obvykle i pfes
bronchodilataéni terapii a dal$i podptirna opatfeni spojeny s respiraéni insuficienci a imrtim
postizenych, pokud neni moZnost transplantace plic.

Péce o pacienty pied i po transplantaci plic je velice finanéné i odborné naro¢na. Klinika
plicnich nemoci a tuberkulézy FNOL jako jedina v CR jiz fadu let zajistuje komplexni pééi o
pacienty po transplantaci plic spole¢né s transplantaénim centrem ve FN Motol.

Veskera diagnostika pacient( s deficitem alfa-1 antitrypsinu i Ié¢ba pacientt s tézkymi stadii
CHOPN jiz nyni probiha ve FNOL. Samotné podavani substitu¢ni terapie v ambulanci
(Respreeza) neni odborné naro¢né ani provozné zatézujici. Doporu¢ena davka je 60 mg/kg
t.hm. jednou tydné. Jiz nyni na Klinice plicnich nemoci a tuberkul6ézy probiha ambulantni
aplikace substituéni Ié¢by u 2 nemocnych. Jen jim vzdy musime ¢as od asu zajiStovat sanitu
na kontrolu a predpis léCivého pfipravku do Prahy (protoze t.€.jinak nelze).
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T.¢.je stavajici centrum pro Ié¢bu jen v Praze Krci, v Thomayerové nemocnici. Kapacitné je jiz
deléi dobu nedostadujici pro pacienty z celé CR. Vybor CPFS (Ceské pneumologické a
ftizeologické spole¢nosti) doporucoval formulaci Vyzvy MZ CR na vznik 5 Véstnikovych center
pro 1é&bu nemocnych s deficitem alfa-1 antitrypsinu (A1AT). Probé&hlo jednani zastupci vyboru
CPFS s MZ CR, dle kterych je jasné, ze uvedena centra budou vznikat obtiZné a dlouho. Proto
nasledné domluveno, Ze nejprve budou podavany zadosti jednotlivych nemocnic 0 moznost
predepisovat substitu¢ni terapii (Respreeza).

Klinika plicnich nemoci a tuberkulézy FN Olomouc ma dlouhodoby zajem a v8echny podminky
pro zaji§téni komplexni péce o pacienty s deficitem ATAT. Celkové mnozstvi pacientd
indikovanych pro lé&bu se v CR nezméni. Zdravotnim pojistovnam se nezvysi naklady na
légbu. Jen stavajici pacienti (a novi) se pfesunou do jednotlivych regionalnich center u velkych
fakultnich nemocnic. Je predpoklad pfesunu asi 10 pacientt do FNOL z okolniho regionu,
pokud bude moZno zajiStovat pfedepisovani.

Vyplini predseda lékove komise:

Zpracovat podrobnou farmakoekonomickou analyzu k hodnoceni nakladové efektivity:
Zpracovana FE analyza se stava pfilohou zadosti. I:I ANO D NE

Oéekavany roéni dopad do rozpoctu FNOL (BIA):

Zpracuje povéfeny clen lékové komise.

 Vlyjadreni k zadosti:© - v e [ ] Schvaluiji [] Neschvaluji (davod)
Povinnost schvalovat nasazeni Iéku jednotlivym pacientim: []ANO CINE
Datum: Jméno, pfijmeni: Razitko, podpis

Hlasovani ¢lenu Lékové komise FNOL.:

Jméno, pfijmeni Schvaluji
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Vyplni ekonomicky usek:
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Vyjadfeni hlavniho ekonoma k dopadu do rozpoctu )
akceptovatelny / neakceptovateln \ | L
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Jméno: Datum: (| Razitker—
podpis:
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Vyplni pfedseda Iékové komise:

Zpracovat podrobnou farmakoekonomickou analyzu k hodnoceni nakladové efektivity:
Zpracovana FE analyza se stava pfilohou zadosti. & ANO D NE

Oé&ekavany roéni dopad do rozpoétu FNOL (BIA):

Vyjadfeni k zadosti: X Schvaluji [] Neschvaluji (divod)
Lékova komise souhlasi s pouzitim IéCivého pfipravku Respreeza v indikacich dle platné registracni
dokumentace.
Povinnost schvalovat nasazeni léku jednotlivym pacientim: [JANO  KXINE
Datum: Jméno, pfijmeni: Razitko, podpis , ; /
doc. MUDr. Karel Urbanek, Ph. D
b - ; ‘ FAKULTNI NEMOCNICE
/}5 5.10 ?/['l Zdravotnikd 248/7, 779 00 Olomouc, tel.

Ustav farmakologie

Bian o den MLIRr Karal hanek r
Prednosia: doo. MUDK Karel Uibének, Ph.D.

Hlasovani élent Lékové komise FNOL.:

Jméno, prijmeni Schvaluji

Mgr. Robert Bé&hal X] ANO [ INE
prof. MUDr. David Karasek, Ph.D. ] ANO CINE
doc. MUDr. Pfemysl Falt, Ph.D. X ANO [ INE
MUDr. Zdenék Kojecky, Ph.D. X] ANO [ INE
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VypIni ekonomicky usek:

Vyjadreni vedouciho OZPI ke smluvnimu zaji§téni (pouze léky se stanovenou uhradou
pojistovny):

Jméno: Datum: Razitko,
podpis:

Vyjadreni hlavniho ekonoma k dopadu do rozpoétu
(akceptovatelny / neakceptovatelny):

Jméno: Datum: Razitko,
podpis:
A /
Schvaleni zadosti EN: NJANO  [NE
PFipadny komentar, podminky schvaleni: / \
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Vypini obchodni tsek:

Vyjadreni vedouciho ONLEK k obchodni strategii dodavatele
(akceptovatelna / neakc,:eptoﬁglné):

)2 A0r - s
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Jméno: Datum:

76. 7. FY

Schvaleni OBN:

Pripadny komentaf, podminky schvaleni:

i
—

Jméno: Datum: Razitko, !
Jb6-7-C024 podpis:
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