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Hereditarna transtyretinova amyloidoza (hATTR)

-zriedkave, autozomalne-dominantne dedicne ochorenie s mutaciou genu

pre transtyretin (Losada et al., 2020)
-periférna polyneuropatia, autondmna neuropatia s ortostatickou
hypotenziou a GIT dysautonomiou, kardiomyopatia (Gentile et al., 2021)
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Terapeutické moznosti pri hATTR

-transplantacia pecene (standardna liecba)
-stabilizéry transtyretinu (tafamidis-indikovany na hATTR u
dospelych s polyneuropatiou 1. stupna)

-RNA interferencia (inotersen, patisiran-hATTR s
polyneuropatiou 1. alebo 2. stupna (Gertz et al. 2019), vutrisiran
(ema.europe.com))
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Patisiran Tafamidis (PubChem)



Mechanizmus ucinku — RNA interferencia
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Priprava lieku s obsahom patisiranu

-po vybrati z chladnicky, temperovat na izbovu teplotu
-nepretrepavat’, nemiesat’, vizualne skontrolovat

-zriedit’ s 0,9% roztokom NaCl za aseptickych podmienok
-filtrovat' cez 0,45 ym PES filter do sterilne] nadoby

-zriedenie pozadovaneho objemu v infuznom vaku s 0,9% NacCl
-celkovy objem lieku po zriedeni: 200ml i

-opatrne premiesat prevratenim vaku

OﬂDOttro 2 mg/mL opp(rt'cm"
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Podanie lieku s obsahom patisiranu

-1.v. infazia 0,3 mg/kg kazdé 3 tyzdne
-infuzna suprava s 1,2 ym PES infuznym filtrom
-diZka podania infuzie priblizne 80min

Premedikacia (60min vopred):
-1.v. kortikosteroid

-p.0. paracetamol

-1.v. blokator H1 receptorov
-1.v. blokator H2 receptorov
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