VSEOBECNA
A ZDRAVOTNI POJISTOVNA
< CESKE REPUBLIKY

Dodatek ¢. 19

ke Smlouvé o poskytovani a uhradé hrazenych sluzeb
€. 1891M001 ze dne 18.12.2018(dale jen ,Smlouva“)

(poskytovatel lUzkové péce — LP Spinraza)

uzaviené mezi smluvnimi stranami:

Poskytovatel zdravotnich sluzeb: Fakultni nemocnice Ostrava
Sidlo (obec): Ostrava - Poruba
Ulice, &.p., PSC: 17. listopadu 1790/5, 708 52

Zapis v obchodnim rejstriku:
e nezapisuje se

Zastoupeny MUDr. Jiii Havrlant, MHA
(jméno, funkce): feditel

IC: 00843989

ICZ: 91009000

(dale jen ,Poskytovatel®) na strané jedné

a

Vseobecna zdravotni pojistovna Ceské republiky

Sidlo: Orlicka 4/2020, Praha 3, 130 00

1C: 41197518

Regionalni pobocka Ostrava, poboc¢ka pro Moravskoslezsky, Olomoucky a Zlinsky kraj

Ing. AlesS Zbozinek, MBA,
feditel Regionalni pobocky Ostrava,
pobocky pro Moravskoslezsky, Olomoucky a Zlinsky kraj

Zastoupena
(jméno a funkce):

Dorucovaci adresa (obec): Ostrava, Moravska Ostrava

Ulice, é.p., PSC: Masarykovo nameésti 24/13, 702 00

(dale jen ,Pojistovna“) na strané druhé

Clanek I.

1. Smluvni strany se v souladu s ustanovenim § 17 odst. 5 vétou Sestou zakona ¢. 48/1997 Sb., o vefejném
zdravotnim pojisténi a o zméné a doplnéni nékterych souvisejicich zakonl, ve znéni pozdéjsich predpist
(dale jen ,ZVZP*) dohodly, Zze uhrada hrazenych sluzeb poskytnutych pojisténcum Pojistovny v souvislosti
s aplikaci lécivého pripravku Spinraza 12 mg (nusinersen) v hospitalizacnim rezimu (dale jen ,léCivy
pripravek®) bude v obdobi od 1.11.2019 do 31.12. 2019 provadéna zplusobem niZze uvedenym v tomto
Dodatku.

2. Smluvni strany prohladuji, Ze tato dohoda upravuje zpUsob a vySi Uhrady jinym zpusobem, nez jak pro vyse
uvedené obdobi stanovi vyhlaska €. 201/2018 Sb., o stanoveni hodnot bodu, vySe Uhrad hrazenych sluzeb
a regulacnich omezeni pro rok 2019 (dale jen ,vyhlaska®). Timto prohlaSenim a zvefejnénim tohoto Dodatku
smluvni strany plni svou povinnost dle § 17 odst. 9, véty Ctvrtée ZVZP.
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Clanek I1.
Indikaéni podminky

. Lécivy pfipravek bude hrazen dle indikacnich podminek schvalenych vyborem Détské neurologické
spole¢nosti CLS JEP.
. Indikaéni podminky jsou uvedeny v pfiloze €. 1 tohoto Dodatku, ktera je jeho nedilnou sou&asti.

. LécCivy pfipravek Ize aplikovat pouze za hospitalizace.

Clanek II.
Vykazovani a uhrada hrazenych sluzeb

. LécCivy pfipravek bude vykazovan kédem 0222208 a bude hrazen nad ramec celkové uhrady definované
v PFiloze €. 1, ¢ast A), bod 3. a 4. vyhlasky.

. Ostatni hrazené sluzby spojené s hospitalizaci pojisSténce PojiStovny budou vykazovany a hrazeny
standardnim uhradovym mechanismem dle vyhlasky.

. Pokud Iécivy ptipravek nebude vykazan pod kdédem 0222208, bude uhrazen zpusobem sjednanym
v zakladnim Uhradovém dodatku &. 1 ze dne 25.1.2019 (dale jen ,Uhradovy dodatek). Pojistovna uhradi
hrazené sluzby poskytnuté v souvislosti s aplikaci léCivého pfipravku za podminky dodrzeni indikac¢nich
kritérii Poskytovatelem.

. Smluvni strany se dohodly, Zze celkova maximalni Uhrada za |éCivy pfipravek dle odst. 1. tohoto ¢lanku se
sjednava ve vysi 4 000 000,- K&.

Clanek IV .

. Hrazené sluzby, poskytnuté dle tohoto Dodatku, budou hrazeny v ramci pfedbézné mésicni Uhrady sjednané
pro rok 2019 v Uhradovém dodatku.

. Pro uGcely vyuctovani se mésicni pfedbézné Uhrady povazuji za zalohy, které budou za hodnocené obdobi
finan¢né vyporadany v ramci celkového vyuctovani roku 2019.

Clanek V.

. Tento Dodatek se stava nedilnou soucasti Smlouvy a nabyva platnosti dnem jeho uzavieni.

. Tento Dodatek upravuje spoleén& s Uhradovym dodatkem prava a povinnosti smluvnich stran v obdobi
od 1. 11.2019 do 31. 12. 2019.

. Tento Dodatek je vyhotoven ve dvou stejnopisech, z nichz kazda smluvni strana obdrzi jedno vyhotoveni.

. Smluvni strany svym podpisem stvrzuji, Ze tento Dodatek Smlouvy byl uzavien podle jejich svobodné vdle
a ze souhlasi s jeho obsahem.
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Priloha ¢. 1 dodatku ¢. 19

Spoleénost détské neurologie CLS JEP

Czech Society of Paediatric Neurology

Doporuceni postupu pri lécbé Nusinersenem k 28. listopadu 2017.

Toto je jiz druha verze doporuceni, ktera plné nahrazuje drive uverejnénou verzi doporuceni
k Fijnu 2017.

Postup vypracovan na zakladé informaci z probéhlych klinickych studii ENDEAR, CHERISH, NURTURE,
v budoucnu se mize a s vysokou pravdépodobnosti bude dle novych znalosti ménit.

Limity indikacnich kritérii jsou dany stavem znalosti ke dni schvaleni. Hlavnim limitem nasazeni lécby u
starSich pacientt je nedostatek literarnich Gdaji o pfirozeném pritibéhu dané formy SMA a tim i limitace

vrve

v posouzeni efektu lécby. Po doplnéni téchto informaci je mozné indikacni kritéria rozsi¥it.

Indikacni kritéria l1écby Nusinersenem ktera jsou spolecna pro vSechny typy SMA:

- Geneticky potvrzena diagndza 5qSMA (homozygotni delece i heterozygotni delece a mutace
v genu SMN1).

- Stanoveni poctu kopii SMN2 genu — priikaz minimalné 1 kopie.
Indikacni kriteria Iécby Nusinersenem specificka pro SMA typ |
(vék nastupu obtizi do 6 mésicl véku, pocet kopii do 3)
- Zahdjeni |é¢by u vsech pacientl bez rozdilu véku.

- Klinické hodnoceni IéCby je nutné provadét pred nasazenim |écCby, nasledné po 6 mésicich lécby
Skalou HINE- ¢ast 2, CHOP INTEND, vySetfeni dechovych fci.

- Po 12 mésicich |éCby je nutné provést vyhodnoceni efektu |éCby - pfi prokazani zlepSeni v bodovém
skore v nékterém zvyse uvedenych testl pokracovani v Iécbé, v ostatnich pripadech ukonceni
[éCby.

Indikacni kriteria 1écby Nusinersenem specificka pro SMA typ Il (vék nastupu obtiZi po 6. mésici véku,
nikdy neschopen samostatné chiize na vice jak 10 metr, pocet kopii SMN2 genu 3)

- Zahajeni lécby u vSech pacientl do 12 let véku, u pacientl nad 12 let véku zahajeni |éCby ve fazi
progrese stavu, coZz znamena zhorseni klinického stavu hodnoceno testy HFMSE+13 polozek, dle
véku, spolupraci a stavu ditéte i RULM (revidovany modulovy test na horni koncetiny), zhorseni
potvrzené minimalné ve 2 testovanich v intervalu 3 mésicu.

- Béhem lécby je klinické testovani indikovano pred nasazenim lécby a dale v intervalech minimalné
provést pak budou proveden i testy RULM a 6 MWT (test 6minutové chize), vySetfena plicnich
funkci.

- Po 12 mésicich Ié¢by vyhodnoceni efektu, pfi zlepSeni ve skalach uvedenych vyse pokracovani
v lécbé, v ostatnich pripadech ukonceni éCby.

Spoletnost détské neurologie CLS JEP )
sekretariat: Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5 - Motol
Tel.: | Fax.: | e-mail: renata ||| | | | www.detskaneurologie.cz



Spoleénost détské neurologie CLS JEP
Czech Society of Paediatric Neurology

Indikaéni kritéria 1écby Nusinersenem specifickd pro SMA typ Il (vék nastupu obtiZi po 6. mésici véku
béhem détstvi, pocet kopii SMN2 genu 3 nebo 4)

- Zahdjeni IéCby u viech pacientd do 12 let véku.

- U pacientll nad 12 let véku u fenotypu llla a lllb (vék nastupu obtizi do 12. roku véku) zahajeni
|éCby ve fazi progrese stavu (zhorSeni klinického stavu hodnoceno testy HFMSE+13 poloZek, RULM
(revidovany modulovy test na horni kondetiny), dle stavu i testu 6MWT (test 6 minutové chlize) -
zhorseni potvrzené minimalné ve 2 testovanich vintervalu 3 mésicll), zahajeni 1écby je taktéz
indikovano u pacientli nad 12 let véku u kterych v poslednich 2 letech doslo ke ztraté schopnosti
samostatné chlze.

- U pacient( s fenotypem Ill ¢ (vék nastupu obtizi ve véku nad 12 let) zahajeni 1éCby pouze ve
vyjimecnych pfipadech s rychlou progresi a vysokym rizikem ztraty schopnosti samostatné chlize.

- Béhem lécby je klinické testovani indikovano pred nasazenim lécby a ddle v intervalech minimalné

vvvvv

RULM a 6 MWT (test 6minutové chize), vysetreni plicnich funkci.

- Po 12 meésicich Ié¢by vyhodnoceni efektu, pfi zlepseni v nékteré vyse uvedené skale pokracovani
v lécbé, v ostatnich pfipadech ukonceni 1écby.

SMA typ IV (ndstup obtizi v dospélosti)

- Nebyly provedeny zadné klinické studie |é¢by, nelze tudiZz doporucit zZadna kritéria hodnoceni k
posouzeni efektu. K zahajeni IéCby u téchto pacientl je nejdfive nutné doplnit data o pfirozeném
pribéhu nemoci a nastavit kritéria hodnoceni 1écby, ztéchto ddvod( zatim zahdjeni |éCby
nedoporucujeme.

Vylucujici kritéria lécby Nusinersen ktera plati pro vSechny typy SMA:
- Nemoznost provedeni lumbalni punkce.
- Symptomaticka Iécba, kterd neodpovida mezinarodnim standardiim péce.
- Nespolupracujici rodina pacienta — vZdy zvaZovano individudlné osSetrujicim lékarem.

- Jiné zavainé interni onemocnéni nesouvisejici se zakladni diagnézou — vidy zvaZovano individualné
osetfujicim Iékafem.

Schema lécby a jednotlivé davky jsou shodné pro viechny typy SMA pacientti bez rozdilu véku a vahy.

Pti prvnim podani IéCby je doporucena observace stavu 24 hodin po podani, pfi naslednych podani je
mozné snizit dobu observace na 6 hodin.

Pravidelné kontroly — zakladni pediatrické a neurologické vysetieni, APTT, Quick, KO, zakladni biochemie
vcetné CRP, zakladni ionty, glykémie, jaterni enzymy, biochemie moci minimalné 4 4 mésice. Jedenkrat
rocné EKG.

Spoletnost détské neurologie CLS JEP )
sekretariat: Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol, V Uvalu 84, 150 06 Praha 5 - Motol
Tel.: [N Fax.: [l - www.detskaneurologie.cz



Spoleénost détské neurologie CLS JEP
Czech Society of Paediatric Neurology

Zdrojova dokumentace - prilohy

Skaly hodnoceni:

SMA typ |

HINE - Hammersmith Infant Neurological Examination — ¢ast 2

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

Zakladni HFMSE skala a jeji rozsiteni o 13 bodu.

RULM (revised upper limb test) - revidovany modulovy test horni koncetiny
6 MWT (test 6minutové chize)

Spirometrie
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Za Poskytovatele Za Pojistovnu
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