Dodatek ¢. 84

ke Smlouvé o poskytovani a Ghradé hrazenych sluZeb

& 2A05MO03

uzaviené mezi smiuvnimi stranami:

ze dne 31.12.2012 (dale jen ,Smiouva")

(poskytovatel liZkové péde - LP Spinraza)

Poskytovatel zdravotnich sluzeb:

Fakulini nemocnice v Motole

Sidio {obec):

Praha 5

Ulice, &.p., PSE:

V Uvalu 84, 150 06

Zapis v obchodnim rejstfiku:
e nezapisuje se

Zastoupeny

JUDr. Ing. Miloslav Ludvik, MBA

{iméno, funkce): feditel
1&: 00064203
16z 05002000

(déle jen ,Poskytovatel") na strané jedné

a

Vieobacna zdravoini pojistovna Ceské republiky

Sidio:

Orlick& 472020, Praha 3, 13000

i6:

41197518

Regionaini pobotka Praha, pobotka pro HL m. Prahu a Stfedogesky kraj

Zastoupena
{iméno a funkece):

PhDr. Mgr. Jan Bodnar, LL.M.

feditel Regionalni poboéky Praha, pobodky pro Hiavai mésto Prahu a
Stiedodesky kraj

Dorutovaci adresa (obec):

Praha 1

Ulice, &.p., PSC:

Na PerStyné 359/8, 110 01

(dale jen ,Pojidtovna”) na strané druhé

Clanek 1.

1. Smiluvni strany se v souladu s ustanovenim § 17 odst. 5 vétou Sestou zakona €. 48/1987 Sb., o vefejném
zdravoinim poji§téni a o zméné a dopinéni nékterych souvisejicich zdkonl, ve znéni pozdéjSich pfedpisl
dohodly, Ze Ghrada hrazenvch siuZeb poskytnutych v souvislosti s aplikaci lééivého pfipravku Spinraza
12MG INJ SOL 1X5ML (nusinersen) v hospitalizaénim reZimu (déle jen lé&divy pfipravek”) bude
pojisténciim Pojistovny v obdobi od 1. 2. 2018 do 31. 12. 2018 poskytnuta zplsobem uvedenym v tomio

Dodatku.

2. Smiuvni strany prohiaduji, Ze tato dohoda upravuje zplscb a vydi Ghrady jinym zptsobem, neZ jak pro vyde
uvedené obdobf stanovi vyhlaska & 353/2017 Sb., o stanoveni hodnot bodu, vy8e Ghrad hrazenych siuZeb a
regulalnich omezeni pro rok 2018 (déle jen ,wyhlagka"). Timto prohldSenim a zvefejnénim {ohoto Dodatku
smiuvni strany pini svou povinnost die § 17 odst. 9, véty &tvrté zékona &, 48/1887 Sb., o vefejném zdravoinim

pojisténi.
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Clanek Ik
Indikaéni podminky

. Poskytovatel je povinen pii indikact léCiveho pfipravku postupovat die indikadnich kritéril schvalenych
Spolegnosti détské neurclogie CLS JEP (déle jen ,indikadni kritéria®). Pojistfovna uhradi hrazené siuZby
poskytnuté  vsouvislosti s aplikaci 1&€ivého plipravku za podminky dodrZzeni indikagnich kritéril
Poskytovatelem.

. Indikadni kritéria jsou uvedena v Pfiloze &. 1 tohoto Dodatku, kierd je jeho nediinou soudésti.

. Smluvni strany se dohodly, Ze Ghrada hrazenych sluZeb podie tohoto Dodatku se vztahuje pouze na hrazené
sluzby poskytnuté v souvislosti s aplikaci I&€ivého piipravku za hospitalizace.

Clanek i,
Vykazovani a Ghrada hrazenych siuzeb

. Smluvni strany se dohedly, ze 1é€ivy pfipravek bude vykazovan kddem 0222208 a bude hrazen nad ramec
dhrady podle zdkladniho UGhradového dodatku €83 ze dne ............... sjednaného pro odobi od
1.1.2018 do 31. 12. 2018 (déle jen ,Zakladni Ghradovy dodatek").

. Smiuvni strany se dohodly, Ze vy8e Ghrady za lédivy pfipravek Spinraza 12MG INJ SOL 1X5ML (nusinersen)
bude &init 2 019 344,14,- K&.

. Smiluvni strany se dohodly, 28 celkova maximalni Ghrada za 1é8ivy plipravek dle odst. 1. tohoto &lénku se
sjednava ve vysi 60.000.000,- K&,

. Ostatni hrazené sluzby spojené s hospitalizaci pojisténce Pojidtovny budou vykazovany a hrazeny
standardnim Ghradovym mechanismem podle Zakiadniho Ghradového dodatku.

. Pokud [é¢ivy plipravek nebude vykdzan pod kédem 0222208, bude uhrazen zplsobem sjednanym
v Zakladnim Ghradovém dodatku.

Clanek IV .

. Hrazené sluzby, poskytnuté dle tohoto Dodatku, budou hrazeny v ramci pfedbézné mésiéni Uhrady sjednané
v Zakladnim dhradovém dodatku.

. Pro Gely vyultovani se mésiéni pledbéiné dhrady povaZuji za zélohy, kieré budou za hodnocené obdobi
finan&né vypofadany v ramci celkového vyudlovani roku 2018.

Clanek V.

. Tento Dodatek se stava nedilnou soudasti Smiouvy a nabyva platnosti dnem jeho uzavieni.

. Tento Dodatek upravuje spoleéné se Zakladnim Uhradovym dodatkem prava a povinnosti smiuvnich stran
v obdobi od 1. 2. 2018 do 31. 12. 2018,

. Tento Dodatek je vyhotoven ve dvou stejnopisech, z nichz kazda smluvni strana obdrZi jedno vyhotoveni.
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4. Smiuvni strany svym podpisem stvrzuji, ze tento Dodatek Smiouvy byl uzavien podie jejich svobodné vile
a ze souhlasi s jeho obsahem.

dne & Y TUET &

VPraze dne.......... e, '

V Praze

feditel o Hiavni
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pfiloha €. 1 dodatku ¢. 84

“ abtsg,.
Spoletnost détské neurclogie CLS JEP o

Czech Society of Paediatric Neurology

pyolec,
¥ L
‘?’5030“‘%

5& Jet

Doporuceni postupu pfi lécbé Nusinersenem k 28. listopadu 2017.

Toto je jiZ druha verze doporuceni, kterd piné nahrazuje dfive uvefejnénou verzi doporudeni
k Fijnu 2017.

Postup vypracovan na zékladé informaci z prob&hljch klinickych studiif ENDEAR, CHERISH, NURTURE,
v budoucnu se miZe a s vysokou pravdépodobnosti bude dle novych znalosti ménit.

Limity indika&nich kritérif jsou ddny stavem znalosti ke dni schvaleni. Hlavnim limitem nasazeni [é&by u
star3ich pacientd je nedostatek literdrnich tdajd o pfirozeném prabéhu dané formy SMA a tim i limitace
v posouzeni efektu 1é€by. Po dopinéni téchto informaci je moZné indikaéni kritéria rozéiFit.

Indikaéni kritéria IéCby Nusineresenem kterd jsou spoleéna pro viechny typy SMA:

- Geneticky potvrzena diagndza 5qgSMA (homozygotni delece &i heterozygotni delece a mutace
v genu SMN1},

- Stanoveni potu kopif SMN2 genu — priikaz minimainé 1 kopie.
Indikaéni kriteria 1écby Nusinersenem specifickd pro SMA typ |
{v&k ndstupu obtiZi do 6 mésicli véku, potet kopii do 3)
- Zahajeni léby u viech pacientd bez rozdilu véku

- Klinické hodnocenf 1é€by je nutné provadét pted nasazenim 1é8by, nésledné po 6 mésicich léby
Skalou HINE- €ast 2, CHOP INTEND, vy3etfeni dechovych fci.

- Po 12 mésicich [é€by je nutné provést vyhodnoceni efektu Ié€by - pii prokézani zlepSeni v bodovém
skore v nékterém z vySe uvedenych testl pokratovani v 16¢bé, v ostatnich pfipadech ukonéeni
lécby.

Indikaéni kriteria léby Nusinersenem specifickd pro SMA typ If {vék néstupu obtiZi po 6.mé&sici véku, nikdy
neschopen samostatné chiize na vice jak 10 metri, po&et kopii SMN2 genu 3)

- Zahajent 1éCby u vech pacient( do 12 let véku, u pacientd nad 12 let v8ku zahajeni lé¢by ve fazi
progrese stavu, coZ znamena zhorSeni klinického stavu hodnoceno testy HFMSE+13 poloiek, die véku,
spoluprdci a stavu ditéte | RULM (revidovany modulovy test na horni kondetiny), zhorden{ potvrzené
minimalné ve 2 testovanich v intervalu 3 mésicd.

- B&hem lécChy je klinické testovani indikovano pfed nasazenim 1é¢by a déle v intervalech minimainé 6
mésict Skdlou HFMSE+ 13 poloZek, pokud je vzhledem k v&ku, spolupréci a stavu ditéte moiné provést
pak budou proveden i testy RULM a 6 MWT (test 6minutové chlize), vy3etfens plicnich funkci

- Po 12 mesicich 1é¢by vyhodnoceni efektu, pfi zlepSeni ve 3kdlach uvedenych vyge pokradovani v 16¢b8,
v ostatnich pfipadech ukonéenf 1ééby.

Spolefnost d¥iské neurologie CLS JEP )
sekretariat; Klintka détské neurologie 2. LF UK a FN Motol, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5 - Motol
Tel: Fax.: e-mail:_ﬁnotoi.cuni.cz www.detskaneurologie.cz
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Indikaéni kritéria 1é¢by Nusinersenem specificka pro SMA typ i {vék nastupu obtiZi po 6.mésici véku
béhem détstvi, pofet kopii SMN2 genu 3 nebo 4)

- Zahajeni [é¢by u viech pacientd do 12 let véku.

- U pacientl nad 12 let véku u fenotypu Hla a {llb {vék ndstupu obtiZi do 12.roku véku} zahdjeni 1écby ve
fazi progrese stavu { zhorSeni klinického stavu hodnoceno testy HFMSE+13 poloZek, RULM (revidovany
modulovy test na horni konetiny), dle stavu i testu 6MWT (test 6 minutové chiize) - zhordeni potvrzené
minimainé ve 2 testovénich v intervalu 3 mésich), zahdjeni 1é¢by je takté? indikovéno u pacientl nad 12
let véku u kterych v poslednich 2 letech doslo ke ztraté schopnosti samostatné chiize.

- U pacienti s fenotypem Il ¢ {vék nastupu obtiZi ve véku nad 12 let } zahdjeni 1éCby pouze ve
vwyjimeénych pfipadech s rychlou progresi a vysokym rizikem ztraty schopnosti samostatné chiize.

- Béhem lécby je klinické testovani indikovéno pred nasazenim 1éby a dale v intervalech miniméalné 6
mésich Skalou HFMSE+ 13 poloZek, dle véku, spoluprace a stavu ditéte budou provadény i testy RULM a
6 MWT (test 6minutové chiize), vySetfeni plicnich funkef.

- Po 12 mésicich 1é¢by vyhodnoceni efektu, pfi zlepSeni v nékteré vyie uvedené Ekéle pokradovani
v 16¢bé, v ostatnich pfipadech ukondeni léchy.

SMIA typ IV (ndstup obtiZi v dospélosti)

- Nebyly provedeny Z2adné klinicke studie léCby, nelze tudiZ doporudit Zadna kritéria hodnocenik
posouzeni efektu. K zahdjeni iéCby u téchto pacientd je nejdfive nutné dopinit data o pfirozeném
pribéhu nemoci a nastavit kritéria hodnoceni [é¢by, z téchto diivodl zatim zahédjeni 1é¢by
nedoporudujeme,

Vylucujici kritéria lécby Nusinersen kterd plati pro viechny typy SMA:

- Nemoinost proveden{ lumbalni punkce.

- Symptomaticka léCba, kierd neodpovida mezindrodnim standardGim péde.

Nespolupracujici rodina pacienta — vidy zvaZovéno individuainé osetfujicim lékafem.

Jiné zdvainé interni onemocnéni nesouvisejici se zakladni diagndzou — vidy zvaZovano individudiné
odetfujicim lékafem.

Schema 1é¢by a jednotlivé ddvky jsou shodné pro viechny typy SMA pacientil bez rozdilu véku a vahy.

Pfi prvnim podani 1é¢by je doporuéena observace stavu 24 hodin po podani, p¥i ndslednych podénije
moiné sniZit dobu observace na 6 hodin.

Spelefnost ditské neurslogie CLS JEP )
sekretariat: Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5 - Motol

Tel.:

Fax;_ e-mail | € footol cunicz www.detskaneurclogie.cz
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Spole&nost détské neurologie LS JEP
Czech Society of Paediatric Neurology

5
*16oyoi®

Pravidelné kontroly - zakladni pediatrické a neurologické vySetfeni, APTT, Quick, KO, zakladni biochemie
véetné CRP, zakladni ionty, glykémie, jaterni enzymy, biochemie modi minimainé & 4 mésice. Jedenkrat
rofné EKG,

Zdrojova dokumentace - p¥ilohy

Skaly hodnoceni:

SMAtypl

HINE - Hammersmith Infant Neurological Examination — £4st 2

CHOP INTEND- Children’s Hospital of Philadelphia Infant Test for Neuromuscular Disease
SMAtypliaHl

Zakladni HFMSE 3kala a jeji rozifeni o 13 bodé.

RULM (revised upper limb test) - revidovany modulovy test horni konéetiny

6 MWT (test 6minutové chiize)

Spirometrie
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