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SMAci, z.s. — zakladni udaje

Pravni forma: zapsany spolek
Sidlo: Nova 862, MniSek pod Brdy, 252 10
ICO: 058 79 205

Spisova znacka: L 67966 - SMAci, z. s. jsou zapsani ve spolkovém rejstiiku vedeném
Méstskym soudem v Praze

ID datové schranky: hjb2n6s
Transparentni uc¢et: 2401187434/2010 (FIO Banka)

Informacni e-mail: info@smaci.cz

Webové stranky: www.smaci.cz

O nas

SMAci byli zaloZeni skupinou pacient se SMA, jejich rodi&tl a pratel. Ustavujici schiize
SMAKU® probéhla 17. ledna 2017, k zapisu do spolkového rejstfiku doslo dne 9. bfezna 2017.

Cinnost je zaloZzena na dobrovolné praci pacientt se SMA, rodi¢u a jejich pratel. V &ele
SMAK je 5ti glenny vykonny vybor, za ktery jednaji pfedseda a 1. mistopFedseda. Vybor je


https://www.fio.cz/ib2/transparent?a=2401187434
https://www.fio.cz/ib2/transparent?a=2401187434
mailto:info@smaci.cz
http://www.smaci.cz/
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slozeny z pacientli se SMA a rodi¢u pacientu se SMA. Dle Stanov byl dale zfizen Kontrolni
vybor.

Ke konci roku 2018 mél spolek 151 fadnych &lenl. 36 zletilych pacientli se SMA, 34
nezletilych pacientl, 76 zakonnych zastupct nebo jinych blizkych osob pacientl a 5 dalSich
zajemcu o Clenstvi ve spolku.

Ucel a poslani SMAKk{

Ugel a poslani SMAKku vychazi ze Stanov, které byly schvaleny na ustavuijici schiizi. SMAci
prosazuji, podporuji a haji zajmy pacientli se SMA, osob blizkych pacientli se SMA a
ostatnich osob o tyto pacienty pecujicich. Dale se spolupodileji na zajisténi kvalitniho Zivota,
péce, podpory a ucinné lécby pacientu se SMA.

Co je Spinalni Muskularni Atrofie

Spinalni Muskularni Atrofie (SMA) patfi do skupiny neuromuskularnich onemocnéni a jedna
se 0 onemocnéni motoneurond, které odpovidaji za védomé pohyby svald, jako napf.
béhani, pohyby hlavy a polykani. SMA postihuje kosterni svaly, tzv. proximalni svaly
(ramena, kycle, zadové svalstvo), které jsou postizeny nejvice. Slabost v dolnich
koncetinach je vSeobecné vétsi nez u pazi. Mohou byt také postizeny polykaci svaly, svaly
krku a Zvykaci svaly. Smyslové vnimani a intelektualni schopnosti nejsou postizeny. Naopak
je Casto pozorovano, ze pacienti se SMA jsou neobvykle dusevné Cili a pratelsti.

Klinicky jsou pacienti rozdéleni do 4 skupin, podle motorického vyvoje, kterého
pacient dosahl:

Typ | - akutni infantilni forma (Werdnigtv-Hoffmannlav syndrom) - diagnéza byva obvykle
stanovena pfed dosazenim 6. mésice Zivota. K progresi dochazi v prvnich mésicich Zivota.

Spontanni hybnost se omezuje na minimum. Pacienti se SMA |. typu obvykle nepfeziji 2
roky zivota.

Typ Il - pfechodna pozdné infantilni forma (chronicky typ Werdnigovy-Hoffmannovy choroby)
- diagndza tohoto typu atrofie byva stanovena pfed dosazenim 2. roku Zivota. Pacienti se
zpravidla nauci sedét, nékdy dokazi i samy stat nebo udélat par prvnich krd¢ka. Samostatné
chlze nejsou nikdy schopni. Brzy dochazi k poklesu dosazené urovné motorického vyvoje
vCetné schopnosti stat. Pokud maiji pacienti se SMA Il. typu zaji$ténu kvalitni péci, dozivaji
se priimérné 30-50 let.

Typ Il - juvenilni forma (Kugelbergliv-Welanderové syndrom) se projevuje obvykle v
predskolnim ¢&i Skolnim véku. Nejprve se obvykle projevi poruchami chize vyvolanymi
narUstajici slabosti svalstva nohou. Postupné se horsi i hybnost rukou, klesa sila svalstva
trupu. Mezi 20 az 40 lety véku pacienti ztraceji pohyblivost.

Typ IV - vlastni adultni forma (AranGv-Duchennelv syndrom) - prvni pfiznaky tohoto typu
SMA se obvykle projevuji az po 35. roce. Postup nemoci byva obvykle velmi pomaly.
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Podle Udajti z kvétna 2018 je podet pacienti se SMA v CR 122, z nichZ polovina je nezletila.
Pocet je postupné upfesfiovan. Aktualni pfehled o poctu pacientu je uveden na

WWW.Smaci.cz.

L abh &l

Nejdulezitéjsi aktivity v roce 2018
a) zvysovani povédomi o SMA a dostupné lé¢bé

| v roce 2018 jsme aktivné pracovali na zvySovani povédomi o SMA. Pravidelné se
uCastnime seminaru a konferenci s tématikou SMA, nervosvalovych onemocnéni a
také vzacnych onemocnéni.

Rok 2018 se nesl ve znameni IéCby Iékem Spinraza - v pribéhu roku se dostupnost I1éCby
pro pacienty se SMA u nas rozsifovala. Aktivné jsme pomahali pacientim -
zajemclm o léCbu na jejich cesté k ziskani 1éCby, potazmo jeji uhrady. Ke konci roku
2018 mélo Spinrazu ca 50 prevazné détskych pacient(i v Cechach.

b) informovani o moznostech zajisténi kvalitniho Zivota, péce, 1é€by a podpory
pacientli se SMA, zarazovani do databazi pacientt a klinickych studii

Béhem roku jsme pokracovali jsme v aktualizaci Seznamu ¢lend a Seznamu pacient,
publikovali jsme také informacni ¢lanky na naSich webovych strankach.

V ramci zajiSténi informovanosti a sdileni informaci probé&hlo na konci roku 2018 webinar
zaméreny na problematiku ziskani |éCivého pfipravku nehrazeného z vefejného
zdravotniho pojisténi (Spinraza).

c) spoluprace se subjekty obdobného zaméfeni v CR i v zahraniéi

Nadale jsme aktivnim &lenem Ceské Asociace Vzacnych Onemocnéni, Asociace
Pacientskych Organizaci a spolupracujeme s organizacemi obdobného zaméfeni s
dirazem na nervosvalova nebo vzacna onemocnéni (viz nize).

Spolupracujeme s statnimi institucemi v oblasti zdravotnictvi. Jsme Cleny nékolika
pracovnich skupin spadajicich pod pacientskou radu MZ CR. Jsme také partnerskou
organizaci SUKLu. Komunikujeme s fakultnimi nemocnicemi. Byly uspofradany
prednasky v ramci konferenci ve FN Ostrava, FN Brno a FN Motol na téma:
Pacientska organizace SMA s aktualitami o 1éEbé a jejich pfinosech. Dale byly
poradany prednasky o SMA pro mediky pod zastitou CAVO ve FN Motol.

Ve spolupraci s pacientskou organizaci EndDuschene se podilime na pfipravé workshopt v
Hradci Kralové, Ceskych Budé&jovicich a v Praze. Workshopy se uskuteéni v roce
2019.

Zugastnili jsme se intenzivnich vzdélavacich programii poradanych MZCR na téma zapojeni
pacientt do rozhodovacich procesu.


http://www.smaci.cz/

Pravideln& jsme se ucastnili zasedani zdravotniho vyboru Poslanecké snémovny CR a
jednani na kulatych stolech pofadanych zdravotnim vyborem.

Mezi zahraniCni organizace, kterych jsme aktivnimi ¢leny, patfi SMA Europe. V roce 2018 to
bylo v roli pozorovatele (observer), kterou jsme automaticky ziskali pro prvni rok
nadeho Clenstvi v organizaci. | jako pozorovatel se v3ak aktivhé zapojujeme do
¢innosti organizace a jsme ¢leny nékolika pracovnich skupin pro rizné druhy lécby i
pro dalSi aktivity.

d) podpora vyzkumu SMA a Iééby nemoci

Pribézné monitorujeme vyvoj dalSich ekt pro SMA, které se nachazeji v rliznych etapach
klinickych studii. Komunikujeme s farmaceutickymi firmami, které stoji za vyvojem
lékd. Konkrétné jde o firmy Biogen, Novartis, Roche a Avexis.

e) organizace setkavani ¢lent Spolku a jejich vzajemné vymény zkusenosti a
informaci

V roce 2018 jsme pokracovali v naSich online aktivitach. Pravidelné zvefejriujeme pfispévky
na Facebooku a webovych strankach. Vedeme také skupinu, v niz probihaji diskuze,
které pomahaji zlepSovat komunikaci s pacienty a dalSimi zajemci o SMA
problematiku.

f) zprostifedkovani odbornych (nejen Iékarskych) konzultaci

Ve spolupraci s CAVO jsme se zu&astnili seminaf( organizovanych v ramci vyuky na
vysokych Skolach.

V poloviné ¢ervna 2018 probéhl vikendovy pobyt Davidové Mlyné. Pobyt byl
organizovan spolkem Anulika, z. s. v ramci projektu “Podpora neformalni péce”. Na
pobytu byla prezentovana pacientska organizace SMAci a informace tykaijici se
dostupnosti 1é8by pacientt se SMA v CR s diirazem na Spinrazu.

g) clenska schize

Clenska schiize se v roce 2018 uskuteénila 18. srpna v prostorech Autoklubu CR
(Opletalova 29, Praha 1, 110 00).
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Mezinarodni konference

V z&Fi 2018 jsme se zucastnili mezinarodni konference zamérené na problematiku lidi s
nervosvalovym onemocnénim, ktera se uskutecnila v Clarion Hotel v Praze. Konferenci
poradala Asociace muskularnich dystrofikd v CR ve spolupréaci s Evropskou alianci pro
nervosvalova onemocnéni (EAMDA).
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Clenstvi v SMA Europe a mezinarodni
spoluprace

V'

Rok 2018 byl prvnim rokem naseho ¢lenstvi v SMA Europe ttp://www.sma-europe.eu/about/,
zastfeSujici organizace evropskych pacientskych organizaci SMA.

Kromé cinnosti realizované “vzdalené” jsme se také zucCastnili obou €lenskych setkani. V
dubnu 2018 to bylo v Ettington, nedaleko Birminghamu v Anglii a v fijnu 2018 se setkani
konalo v Bordeaux ve Francii.

Prostfednictvim ucasti zde jsme také nepfimo nebo aktivné ¢leny dalSich organizaci. V
budoucnu bychom se i v nich chtéli aktivné podilet na jejich aktivitach. Jedna se o tyto
organizace:

e EURORDIS - https://www.eurordis.org/about-eurordis - nevladni evropska
aliance pacientskych organizaci vzacnych onemocnéni

e EMA - European Medicines Agency - http://www.ema.europa.eu - Evropska
Iékova agentura

e Cure SMA - http://www.curesma.org/about/ - nevladni organizace zastfesujici
SMA predevSim USA, podili se také na financovani vyzkumu



http://www.sma-europe.eu/about/
https://www.eurordis.org/about-eurordis
http://www.ema.europa.eu/
http://www.curesma.org/about/
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Vyvoj lé€iv a stav klinickych studii

Biogen - Spinraza

Rok 2018 se nesl v znameni |é€by Iékem Spinraza - v pribéhu roku se dostupnost Ié¢by pro
pacienty s SMA u nas rozsSifovala. Aktivné jsme pomahali pacientliim - zajemcim o
IéEbu na jejich cesté k ziskani IeéCby, potazmo jeji uhrady. Ke konci roku 2018 mélo
Spinrazu ca 50 pacienttl v Cechéach.

Roche - risdiplam

Firma Roche pokracuje ve vyvoji IéCiva risdiplam. V roce 2018 probihala fada klinickych
studii s timto IéCivem, zadna z nich u nas.

Novartis - branaplam

Vyvoj pfipravku branaplam od firmy Novartis pokracuje. V roce 2018 byly obnoveny klinické
studie. Jedna z nich byla iniciovana i u nas, av$ak nabor pacientd v Cechach
neprobéhl, zadny z naSich pacientl tedy timto pfipravkem léCen nebyl.

AveXis - AVXS-101 = Zolgensma

V roku 2018 pozadala firma AveXis o registraci svého pfipravku AVXS-7107 u FDA. Tim byl
zahajen proces schvalovani. Nyni je |éCivo znamo také pod jménem Zolgensma. V
roce 2019 ocekavame bouflivy vyvoj v této oblasti.




Plan na rok 2019 v oblasti zahranicni

spoluprace

I v roce 2019 mame v planu pokraCovat v nasich aktivitach na narodni a mezinarodni
urovni. Na mezinarodni urovni je to pfedevSim Clenstvim v SMA Europe (v tomto roce to uz
bude ¢lenstvi placené), ale i prostfednictvim dalSich organizaci. Na narodni drovni je to pak
snaha o prosazeni |éCby pro vSechny détské a dospélé pacienty. Dale pak zvySovani
povédomi o SMA a novinkach v pfistupu k pacientim s timto onemocnénim.

Vysledovka k 31.12.2018

Je uvedena v samostatné pfiloze

Nasim cilem je udrzet nezavislost a objektivitu pacientské organizace. Jednim ze zpusobu
je, ze jsme si stanovili cil trvale udrzovat celkovy podil sponzorskych prostfedkd od farma
firem na Grovni mens$i nez je polovina véech pfijmu spolku. V Cechach aktivné plsobi 3
farma firmy s aktivitami v oblasti SMA. V roce 2018 jsme Eerpali prostiedky od 2 z nich.

Seznam darcu v roce 2018

Fyzické osoby:

llona Polackova
Daniela Vokalova
Marie Cizkova
Martin Michek
Barbora Ulmanova

Pravnické osoby:

ASPERA, spol. s.r.o.

ROCHE, s.r.o.

RETIA, a.s.

Jifi Novak (Spolek Pravnickych Her)
Novartis Investment

Medicon Group Limite

Bofa RE Biogen

Inventi Development

£ d
OrGanizace

SMA
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Strukturovany prehled vydaju
STRUKTURA VYDAJU v ROCE 2018
PoloZka VySe vydajl
cestovni vydaje tuzemské 5 600,00 K&
cestovni vydaje zahraniCni 21 942,00 K¢
materialni vydaje 4 372,00 KG
pFeplatek (nevyuZita Gast grantu Novartis) 20 384,59 K&
naklady na Glenskou schizi 14 297,50 K&
seminafe 10 178,00 K&
administrativni vydaje 1 252,00 K&
78 026,09 K&
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