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Uvod
Tato Analyticka zprava vznikla diky realizaci projektu ,,Navrh systému komplexni sdilené
zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi - SYPOVO*

(CZ.03.02.02/00/22_046/0002450) v ramci Operacniho programu Zameéstnanost plus,
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socialniho fondu. Jejim cilem je popis
postupu pfi zpracovani konkrétnich 20 analytickych zprav za jednotlivd ERN centra v CR
zapojena do projektu.

Vzhledem k tomu, Ze v Ceské republice chybijasné stanoveny systém péée o pacienty se
vzacnymi onemocnénimi (cca 0,5 milionu ob&and CR), nemohlo proto dojit k plné
integraci center Evropskych referencnich siti (ERN) ustanovenych vroce 2017 do
¢eského zdravotnictvi. Specializovand zdravotni péce je pro fadu pacientl se vzacnymi
onemocnénimi (VO) Spatné dostupna, cesta pacienta s podezienim na VO neni
definovana, coz vede k vyznamnému opozdéni stanoveni diagndzy a zahajeni adekvatni
léCby a s tim plynoucimu vyrazné negativnimu vlivu na kvalitu Zivota pacientu.

Nedostatky v oblasti kvality a dostupnosti péée o pacienty s VO vCR jsou vnimany
v kontextu vznikajicich mezinarodnich doporuceni jak zdravotnickymi pracovniky, tak
zejména pacienty samotnymi. Vlastni klinicka diagnostika narazi na absenci
definovanych standardd péce, které by urcily cestu pacienta sdanym spektrem
klinickych projevll podezielych z VO zdravotnickym systémem tak, aby se co nejdfive
dostal na pfislusné specializované pracovisté.

Vlastni léCba na specializovanych pracovistich je pak ¢asto limitovana jejich kapacitou
prostorovou, personalni i ekonomickou. Chybi koordinace péce mezi specializovanymi
centry a dalSimi poskytovateli véetné primarni péce a regionalnich poskytovatell
zdravotnich sluzeb v radmci konceptu tzv. sdilené péce, jejiz pravidla nejsou pro vétsinu
VO stanovena. Sit specializovanych pracovist pro VO ani jejich kompetence nejsou
definovany. Nezbytna centralizace péce o pacienty s VO funguje neforméalné pouze
vomezeném rozsahu na zakladé vzajemnych vztah( mezi zdravotnickymi pracovisti
a zdravotniky samotnymi.

Ucelena péce by méla pokryvat celé spektrum zdravotnich, socialnich a kazdodennich
potifeb osob s VO a jejich rodin. Propojeni socialné-zdravotni problematiky v ramci péce
o pacienty s VO je naprosto zasadni.

Projekt je proto zaméren na tvorbu obecnych standard( pro systém péce o pacienty s VO
s dilem zlepSeni kvality a dostupnosti sdilené péce o pacienty s VO. Ta zahrnuje vysoce
specializovanou, specializovanou, vSeobecnou a primarni zdravotni péci, péci paliativni
a socialni. Optimalnim zplsobem integrace téchto rliznorodych drovni a typl péce je
systém tzv. sdilené péce (,shared care®), ktery jasné definuje ulohu a kompetence
jednotlivych poskytovatell i cestu pacienta systémem tak, aby potifeby jeho individualni
péce byly optimalné napliiovany s ohledem na jejich kvalitu, dostupnost a v€asnost.

Realizace projektu tak umoZni rozvoj péce poskytované pacientiim s VO diky vytvoreni
Standardizovaného systému prostupu pacienta zdravotnimi i socialnimi sluzbami
s dostate¢nym prostorem pro jeho individualni potfeby a preference tak, aby bylo u vSech
pacient( zabezpeceno poskytovani véasnych, kvalitnich a dobre predvidatelnych sluZeb.
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ERN pracovisté

Ceska republika je v sou¢asné dobé plné zaclenéna do 22 z 24 existujicich ERN. Cleny
téchto 22 ERN je aktualné celkem 56 pracovist 13 poskytovatelll zdravotnich sluzeb
v Praze, Brné a Olomouci, kterad dosud ziskala statut center vysoce specializované péce
0 pacienty s vzacnymi onemocnénimi. Jedna se tedy nejen o velkou skupinu pacient(
s VO, ale i relativné vysoky pocet center, kterd jsou sice Spickovymi pracovisti, ale
vmnoha pfipadech je jejich fungovani ohrozeno nedostateCnym personalnim
i prostorovym vybavenim danym zejména jejich ekonomickou nevyhodnosti pro
managementy poskytovateld. Tato je v prvni fadé zplsobena vysokou naro¢nosti expertni
multidisciplinarni péce, ktera neniv sou¢asném systému uhrad zohlednéna, i nakladnymi
vySetfovacimi a léCebnymi metodami.

V rdmci projektu jsou zapojena nésledujici ERN centra, kterd se vyznamnym zplsobem
podilela na poskytovani veskerych podklad(, jejich vyhodnocovani a na zpracovani
analytickych zprav. Celkem se tak jedna 54 pracovist v ramci 20 ERN center zapojenych
do projektu SYPOVO (2 centra se z kapacitnich divod( do realizace projektu nezapojila,
ato ERN CRANIO a ERN ITHACA):

Endo-ERN

Centrum vysoce specializované péce pro vzacna
endokrinologicka onemocnéni

2 pracovisté u 2 poskytovatell zdravotni péce:

Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika
Vseobecna fakultni nemocnice v Praze, 3. interni klinika

Nazev ERN
(1)

Zapojena pracovisté

ERN EpiCARE

Centrum vysoce specializované péce pro vzacné a komplexni
epilepsie

4 pracovisté u 3 poskytovatell zdravotni péce:

Fakultni nemocnice v Motole, Neurologicka klinika

Fakultni nemocnice v Motole, Klinika détské neurologie 2
Zapojena pracovisté Fakultni nemocnice u Svaté Anny v Brné, 1. neurologicka
klinika

Fakultni nemocnice Brno, Klinika détské neurologie

Nazev ERN
(2)

ERN-RND

Centrum vysoce specializované péce pro vzacna neurologicka
onemocneéni

6 pracovist u 4 poskytovatelll zdravotni péce:

VSeobecna fakultni nemocnice v Praze, Neurologicka klinika

Nazev ERN
(3)

Fakultni nemocnice v Motole, Neurologicka klinika

Fakultni nemocnice v Motole Klinika détské neurologie
Zapojena pracovisté Fakultni Thomayerova nhemochnice, Neurologicka klinika
Fakultni Thomayerova hemochnice, Oddéleni détské
neurologie

Fakultni nemocnice u Svaté Anny v Brné, Neurologicka klinika
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Nazev ERN
(4)

ERKNet
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni
ledvin

2 pracovis$té u 2 poskytovateld zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika
Institut klinické a experimentalni mediciny, Klinika
Nefrologie Transplant Centrum

Nazev ERN
()

ERN BOND
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni
kosti

1 pracovisté u 1 poskytovatele zdravotni péce:

Zapojena pracoviste

Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika

Nazev ERN
(6)

ERN eUROGEN
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna urogenitalni
onemocneéni

2 pracovi$té u 2 poskytovateld zdravotni péce:

Zapojena pracoviste

Vseobecna fakultni nemocnice v Praze, Urologicka klinika
Fakultni Thomayerova nemocnice, Urologicka klinika,
Onkologicka klinika

Nazev ERN
(7)

ERN EYE
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna ocni
onemocneéni

1 pracovisté u 1 poskytovatele zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

VSeobecna fakultni nemocnice v Praze, Oc¢ni klinika

Nazev ERN
(8)

ERN GENTURIS
Centrum vysoce specializované péce pro syndromy s rizikem
nadorového onemocnéni

2 pracovisté u 2 poskytovatell zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice v Motole, Ustav biologie a lékafské
genetiky

Masaryktiv onkologicky ustav, oddéleni epidemiologie a
genetiky nador(
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Nazev ERN
9)

ERN LUNG
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna respiracni
onemocnéni

6 pracovist u 4 poskytovatell zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice Motol, Pediatricka klinika

Fakultni nemocnice Motol, Pneumologicka klinika
Vseobecna fakultni nemocnice v Praze, Il. interni klinika
kardiologie a angiologie

Fakultni nemocnice Brno, Klinika nemoci plicnich a
tuberkulézy

Fakultni nemocnice Brno, Klinika détskych infekénich nemoci
Fakultni Thomayerova nemochnice, Pneumologicka klinika

Nazev ERN
(10)

ERN RARE-LIVER
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocneéni
jater

2 pracovi$té u 2 poskytovateld zdravotni péce:

Zapojena pracoviste

Institut klinické a experimentalni mediciny, Klinika
hepotogastroenterologie
Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika

Nazev ERN
(11)

ERN ReCONNET
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocneéni
pojivové tkané a pohybového aparatu

1 pracovisté u 1 poskytovatele zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Revmatologicky ustav

Nazev ERN
(12)

ERN RITA
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna autoimunni a
imunodeficientni onemocnéni

3 pracovisté u 2 poskytovatelll zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice v Motole, Ustav imunologie
VSeobecna fakultni nemocnice v Praze, Klinika pediatrie a
dédi¢nych poruch metabolismu

Vseobecna fakultni nemocnice v Praze, Klinika nefrologie
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Nazev ERN
(13)

ERN Skin
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna a
nediagnostikovana kozni onemocnéni

4 pracovi§té u 4 poskytovatell zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice Brno, Détské kozni oddéleni Pediatrické
kliniky

Fakultni nemocnice u Svaté Anny v Brné,

I. dermatovenerologicka klinika

Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady,
Dermatovenerologicka klinika 3. LF UK

Fakultni nemocnice Bulovka, Dermatovenerologicka klinika

Nazev ERN
(14)

ERNICA
Centrum vysoce specializované péce pro vzacné vrozené vady

1 pracovisté u 1 poskytovatele zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice v Motole, Klinika détské chirurgie,
Specializované centrum novorozenecké a détské chirurgie
vrozenych vyvojovych vad

Nazev ERN
(15)

EURACAN
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna nadorova
onemocneéni dospélych

4 pracovisté u 4 poskytovatell zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni Thomayerova nemocnice

Masaryktiv onkologicky ustav

Ustav pro pééi o matku a dité - Centrum pro trofoblastickou
nemoc

Fakultni nemocnice v Motole

Nazev ERN
(16)

ERN EuroBloodNet
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna
hematologicka onemocnéni

3 pracovis$té u 3 poskytovateld zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice Brno, Interni hematologicka
a onkologicka klinika

Fakultni nemocnice Olomouc, Détska klinika

a Hemato-onkologicka klinika, Ustav biologie
Ustav hematologie a krevni transfuze v Praze

Nazev ERN
(17)

ERN EURO-NMD
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna nervosvalova
onemocneéni

4 pracovisté u 2 poskytovatell zdravotni péce:

Zapojena pracovisté

Fakultni nemocnice v Motole, Neurologicka klinika
Fakultni nemocnice v Motole, Klinika détské neurologie
Fakultni nemocnice Brno, Neurologicka klinika
Fakultni nemocnice Brno, Klinika détské neurologie
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ERN GUARD-HEART
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna onemocnéni
srdce

Nazev ERN
(18)

3 pracovis$té u 2 poskytovateld zdravotni péce:

Fakultni nemocnice v Motole, Kardiologicka klinika
. Fakultni nemocnice v Motole, Détské kardiocentrum
apojena pracovisté . C . i _
poJ P Institut klinické a experimentalni mediciny, Centrum

dédicnych kardiovaskularnich onemocnéni

MetabERN
Centrum vysoce specializované péce pro vzacna dédic¢na
metabolicka onemocnéni

Nazev ERN
(19)

1 pracovisté u 1 poskytovatele zdravotni péce:

VSeobecna fakultni nemocnice v Praze, Klinika pediatrie a

Zapojena pracovisté dédi¢nych poruch metabolismu

ERN PaedCan

Nazev ERN - . e i s
(20) Centrum vysoce.spelmallzovane: p,ece pro vzacna détska

hemato-onkologicka onemocnéni

2 pracovisté u 2 poskytovatell zdravotni péce:

Fakultni nemocnice Brno, Klinika détské onkologie
Zapojena pracovisté Fakultni nemocnice v Motole, Klinika détské hematologie a

onkologie
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Pacientské organizace

Pri zpracovani podklad( pro jednotlivé analytické zpravy bylo zcela nezbytné navazat
Uzkou spolupraci i s pacientskymi organizacemi. Bohuzel vS§ak ne pro vSechna vzacna
onemocneéni existuji pacientské organizace (PO) a zaroven ne vzdy existuje uzka
spoluprace jednotlivych ERN s témito PO. Proto je vzdy v kazdé analytické zprave jasné
uvedeno, které pacientské organizace byly zapojeny vramci projektu a soucasné
spolupracovaly v ramci klicové aktivity 1 pfi poskytovani a vyhodnocovani ziskanych
informaci o pacientech s VO vramci dotaznikového Setieni (Dotaznik C). Se zadosti
o vyplnéni dotaznikd jsme oslovili také jednotlivé pacienty se vzacnym onemocnénim,
ktefi Uzce spolupracuji s Ceskou asociaci pro vzacna onemocnéni (CAVO).

Nazev ERN Pacientské organizace oslovené v ramci projektu SYPOVO
e PRADER-WILLI
Endo-ERN e Sdruzeni rodi&t a pratel diabetickych déti v CR
e Aliance pacient( s diabetem
e Spole¢nostE
ERN EpiCARE * EPICANA
e Epistop
e PurpleClub
e Frieda
ERN-RND e Spole¢nost na pomoc pfi Huntingtonové chorobé
e Dystonie, rodina spolu,
e Spolek pro atypické parkinsonské syndromy
ERKNet ¢ NEFROHEMA
ERN BOND e Palecek
eUROGEN e Muzi proti rakoviné
ERN EYE o Albina (tato PO neni typicky pro o¢ni vzécna onemocnéni)

ERN GENTURIS

e neexistuje zadna pacientska organizace

ERN LUNG

¢ Klub nemocnych cystickou fibrézou

e Spolek Rasinka

e SdruZeni pacientl s plicni hypertenzi
e Ceska aliance proti plicnim nemocem

ERN RARE-LIVER

e Pacientské sdruzeni pro Wilsonovu chorobu
e Pacientské sdruzeni akutni porfyrie

ERN ReCONNET

e Ehlers-Danlos(v syndrom a syndrom hypermobility
e Revmaliga Ceska republika
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Nazev ERN Pacientské organizace oslovené v ramci projektu SYPOVO
e Revmaliga (Kloubik)

ERN RITA o HAE Junior
e AIPO
e Asociace Albina
e Debra CR

ERN Skin e Spolek Ehlers-Danlostv syndrom a syndrom hypermobility
e Kongenévus
e Spolek Ichty6za

ERNICA e Zivot bez stfeva

EURACAN e Klub pacientl mnohocetny myelom

e Hlas onkologickych pacient(

ERN EuroBloodNet

e Cesky svaz hemofilik(l
e Hemojunior

e LymfomHelp

e Diagnodza leukémie

e Diagndza MDS

ERN EURO-NMD

e Parent Project

e Asociace muskularnich dystrofikd (AMD)
e End Duchenne

e Spole¢nost CMT

e MYGRA

e SMAci

e Spolek Metodéj

ERN GUARD-HEART

e Srdickafi

o Ceska spoleénost pro aterosklerézu

MetabERN

e Spolec¢nost pro mukopolysacharidosu

e Narodni sdruzeni PKU a jinych DMP

e METODE)

e META, spolek pacientl se stfadavymi onemocnénimi

ERN PaedCan

e Sdruzeni Onka

e Spole¢né k usmeévu
e Fuck Cancer

e HAIMACZ
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Zapojeni dalSich organizaci

Vzhledem k tomu, Ze problematika vzacnych onemocnéni nezahrnuje pouze zdravotni
pééi, bylo nutné, aby byla zajisténa soudinnost Ministerstva zdravotnictvi CR, které je
nositelem projektu, nejen se zdravotnickymi pracovisti a pacientskymi organizacemi, ale
i s dalsimi subjekty. Ke konzultacim byli proto v pribéhu prvni faze projektu pfizvani
i zastupci Ministerstva prace a socialnich véci CR, zastupci zdravotnich pojistoven a
Ustavu zdravotnickych informaci a statistiky CR.
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Odborny tym — organizacni diag

Odborny koordinator

Metodik OZP MZ CR-
vécny garant

Odborny gestor

projektu

projektu

Ogbomy' konzultant-

Odborny garant- narodni

koordinacni centrum

:fganizaee

T
[ [ |
HAE Junior Kiub CF Ehlers Danlostiv syn.
e =

Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN i
EpiCARE

Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN I
RND

(Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN
EURO-NMD

+4aclenny tym

Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN
GuardHeart

+3clenny tym

Parent Project

Metodik a konzultant
ifickych

vedouci tymu ERN
Skin

+aclenny tym

(Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN
ERKNet

+2¢lenny tym

Odborny konzultant-
vedoud tymu ERN
eUrogen

+3clenny tym

(Odborny konzultant-
vedouci tymu Endo 1N
ERN

+2¢lenny tym

lOdborny konzultant-
vedouci tymu ERN
ERNICA

+1¢len tymu

Odborny konzultant-

vedouci tymu ERN
BOND

Odborny konzultant-

vedouci tymu ERN
Lung

lOdborny konzultant-

Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN
ReConnet

+1élen tymu

Odborny konzultant-
vedoud tymu ERN
EURACAN

Odborny konzultant-
vedouci tymu ERN
RITA

+3&lenny tym

(Odborny konzultant-
vedouci tymu
EuroBlood Net

Odborny konzultant-
vedouci tymu Metab
ERN

(Odborny konzultant-
vedoud tymu ERN
GENTURIS

+ 1¢len tymu

Odborny konzultant-

vedouci tymu ERN
RARE-LIVER

vedouci tymu ERN
EYE

+ 1¢len tymu

lOdborny konzultant-

vedoudi tymu ERN
PeadCan
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Postup pfi zpracovani analytickych zprav

Cilem 20 analyticky zprav za kazdou ERN zapojenou do projektu, bylo zpracovani
nasledujicich 6 témat:

1. Inventarizace existujicich narodnich a mezinarodnich doporucéeni a standardd v
dané oblasti

2. Analyza zahrani¢nich systémU péce o pacienty s danou skupinu VO (ve spolupraci
s pfislusnou ERN a pacientskymi organizacemi na narodni i mezinarodni drovni)

3. Popis soucasného stavu péce o pacienty s danou skupinou VO véetné prehledu
pokryti jednotlivych regioni odborniky

4. Popis soucCasného stavu pfistupu pacientd s VO ksocidlnim sluzbdm a stav
informovanosti o moZznostech vyuzivani davek pro osoby s dlouhodobym
nepfiznivym zdravotnim stavem

5. Identifikace potieb a nedostatk( v systému zdravotni a socialni péce

6. Navrh optimalniho zajiSténi péce pro danou skupinu VO

Pfivyhodnocovani podklad( ziskanych v rémci dotaznikovych Setfeni (vizinformace dale)
jsme ale dospéli ktomu, ze néktera témata byla logicky slouc¢ena do jedné kapitoly a
z toho dlvodu jsou konkrétni analytické zpravy ¢lenény do nasledujicich Ctyr kapitol:

1. Inventarizace zdroji informaci: Existujici narodni a mezinarodni doporuceni a
standardy, informace o systému péce v zahranici

2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potieb a nedostatku
v téchto oblastech

3. Popis soucéasného stavu socialni péce, identifikace potieb a nedostatku

4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Rozmanitost vzacnych onemocnéni uvnitf jednotlivych ERN skupin zapojenych do
projektu byla hlavnim dlivodem pro uc¢ast vSech do projektu zapojenych pracovist, ktera
jsou soucasti center vysoce specializované péce o pacienty sVO. Podklady pro
analytické zpravy byly ziskavany a vyhodnocovany od zafi 2023 do bfezna 2024. Na
zpracovani a pfipominkovani zprav se podileli jak jednotlivi zastupci ERN center i
odbornik&l mimo ERN, tak metodici, odborny koordinator, zastupci MZ CR a pacientskych
organizaci, a to v§e za odborného dohledu gestorl projektu.

Z analytickych zprav vyplyvd pravé mira rozmanitosti potfebné péce pro rlzna
onemocnéni vramci jednotlivych ERN. Podobnosti ¢&i odliSnosti potfeb uvnitf
jednotlivych skupin VO predurcuji moznou miru obecnosti standard( pro jednotlivé ERN,
ktera bude podkladem pro tvorbu spolec¢ného obecného standardu v ramci nasledné
klicové aktivity projektu.

V ramci dalsich aktivit projektu proto bude pfipraven Navrh obecnych principt komplexni
péce o pacienta sVO, ktery bude vychazet mimo jiné pravé zanalytickych zprav
zpracovanych vramci klicové aktivity 1 na zakladé poznatk( a vystupl jednotlivych
pracovnich tym0 ERN, a nasledné také dojde k vytvoreni Navrhu komplexni sdilené péce
o pacienty s vybranymi VO, v¢etné pilotniho ovéreni fungovani sou¢asnych procesu.
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Obsah analytickych zprav za jednotliva centra ERN

1. Struktura Inventarizace zdrojll informaci: Existujici narodni a mezinarodni doporuceni
a standardy, informace o systému péce v zahranici

Odbornici jednotlivych pracovist ERN shromazdili dostupné odborné podklady
z narodnich i mezinarodnich zdrojl. Priklady téchto informacnich zdroji: weby ERN,
odbornych spoleénosti ¢eskych a evropskych, pacientskych organizaci, publikovana
doporuceni, guidelines, standardy péce, standardy hodnoceni kvality. Informace ziskané
z téchto zdroju ¢lenové jednotlivych pracovnich skupin roztfidili, zhodnotili miru jejich
vyznamnosti a nasledné dosSlo kijejich zpracovani a vyhodnoceni metodickymi
pracovniky

1.1 Charakteristika zdroj(

1.2 Obsahova analyza zdrojl podle skupin onemocnéni

Sledovany a nasledné vyhodnoceny byly nésledujici parametry, a to dle jednotlivych
skupin onemocnéni:

I.  Zdroj specifikace (nazev, rok vydani, citace, typ zdroje,
Il. Obsah

a) Hlavni obecné charakteristiky (definice viceuroviiové péce, odbornosti
podilejici se na péci, definovana role socialniho pracovnika, aktivni role
pacientu pfi tvorbé CPGs)

b) Diagnostika (klinicka, laboratorni, dalsi)

c) management - specifické role poskytovatelll zdravotni péce (kdo ma potvrdit
dg, kdo ma lécit, kdo ma sledovat/monitorovat, dalSi specialisté lékafi,
nelékafi, primarni péce)

d) management - doporucena lécba (specificka cilena, specifickd necilena,
nespecificka/symptomaticka)

e) management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (pravidla pro
monitoraci, existence kriterii aktivity/zavaznosti, prognosticka kritéria,
existence PROM, hodnoceni funkce/disability)

f) systém hodnoceni kvality péce (zda existuje nebo nikoliv)

Organizace péce o pacienty s VO je v jednotlivych zemich EU velice rozmanita. V fadé
¢lenskych statl centrdlné &i regionalné definovany systém péce podobné jako v CR
neexistuje a oficialni informace nejsou dostupné. Mapovani sou¢asného stavu je Uvodni
¢asti evropského projektu — Joint Action JARDIN, ktery od 1.2.2024 feSi problematiku
integrace ERN a péce o pacienty s VO do narodnich zdravotnickych systémd.
Ve spolupraci s pacientskymi organizacemi na narodni i mezinarodni Urovni a v ramgci
mezinarodni spoluprace mezi ERN tymy vzacnych onemocnéni se podafilo ziskat

podrobnéjsi informace o situaci ve 2 velkych evropskych zemich: ve Francii a ve
Spanélsku.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potieb a nedostatkll v téchto
oblastech

Sbér dat probihal prostfednictvim nékolika dotaznikovych Setfeni mezi jednotlivymi ERN

Sledovany a nasledné vyhodnoceny byly nasledujici parametry, a to dle jednotlivych
skupin onemocnéni. Nejslozitéjsi bylo vytvofit samotné dotazniky. Zejména zpracovani
dotazniku A (viz pfiloha ¢&. 1), ktery byl zamérfen na ziskani informaci za ERN jako celek,
bylo velmi naro¢né.

Otazky tohoto dotaznikového Setfeni byly cilené na nasledujici oblasti:
1. Informace o spektru onemocnéni (dle definice ERN) a po&tech pacientt v CR
Zdroje dat o pacientech s VO - registry a databaze
Spoluprace s pacienty / pacientskymi organizacemi v CR
Struktura a pokryti péce
Systém / organizace péce a jeho funkénost

A S

6. Vzdélavani (specializaéni obory, které pokryvaji vzdélavani o dané skupiné VO)

Nasledné pak vramci vSech ERN odpovidala na dalsi a dopliujici otazky vSechna dil&i
pracovisté zafazena do projektu, a to vramci dotaznikového Setfeni, pro které jsme
zpracovali dotaznik B (+ dopliujici dotaznik B EUSurvey - viz pfilohy ¢. 2 a 3). Otazky
téchto dotaznikovych Setfeni byly cilené na nasledujici oblasti (omylem bylo zahdjeno
¢islovani od ¢. 6 a nikoliv 7 tak, aby striktné navazovalo na dotaznik A):

6. Personalnizajisténi Center ERN: SloZzeni multidisciplinarniho tymu podilejiciho se

na péci pecujiciho POUZE O PACIENTY SVO

7. Pracovni podminky Centra

8. Provozcentra

9. ZpUsoby doporuceni pacienta do centra

10. Dostupnost vySetfovacich metod a konzultaci

11.Lécba

Dopliujici otazky k dotazniku B
I Pocet a skladba pracovnik(l, Mira dostate¢nosti personalniho zajisténi centra
I. Upfesnéni nedostateCnosti personalni kapacity
M. Nasledky nedostatec¢né personalni kapacity

V. Upfresnujici informace k multidisciplinarnim tymdm

V. Dotate¢nost/nedostate¢nost ambulantnich prostor

VI. Hlavni nedostatky ambulantnich prostor

VII. Dotatec¢nost/nedostatecnost liZkové kapacity

VIIl. Dotateénost/nedostatecnost pracovnich prostor pro dalsi klinické aktivity

centra (samostudium, védecko-vyzkumna ¢innost, vzdélavani)
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IX. Koordinace péce

X. Interdisciplinarni konzultace

XI. Pfechodova péce pro pacienty s VO

XIl. Obecné otazky tykajici se provozu a organizace péce
Xlll.  Kvalita péce v centru

XIV.  Zapojeni pacientl do péce
XV. Pocty pacient( sledovanych v centru
XVI.  Vzdélavaniavyzkum jako nedilna sou¢dastvysoce specializované klinické péce

Pfedbézna analyza dotazniki B ukazala u fady ERN naexistenci vyznamné
administrativni zatéZze spojené se zadostmi o ihradu na 8 16 zakona ¢. 48/1997 Sb.,
o vefejném zdravotnim pojisténi, u lééivych pfipravku, které maji Uhradu stanovenou
v jinych indikacich. Ktomu, abychom mohli identifikovat nejCastéjsi pfipady, probéhlo
u vSech ERN jesté jedno dotaznikové Setfeni (viz pfiloha ¢. 4) s cilem ziskani podkladU
pro mozné zahajeni jednani se zdravotnimi pojiStovnami a pokusit se nalézt feSeni, které
snizi administrativni zatéz.

Kapitoly 2 analytickych zprav tak vychazeji z dotaznikovych Setfeni a z konzultaci
s jednotlivymi ERN a podklady jsou shrnuty v téchto podkapitolach:

2.1 Pocty pacientl a personalni zajiSténi center
2.2 Zdroje dat o pacientech —registry a databaze
2.3 Struktura a pokryti péce

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkCnost
2.5 Pracovni podminky center

2.6 Provoz center

2.7. Pfechodova péce (,,transition care®)

2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.9 Kvalita péce v centrech

2.10. Vzdélavani a vyzkum

3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potreb a nedostatk

Pro ucely zjisténi podkladi o pfistupu pacientll se vzacnym onemocnénim k socialnim
sluzbam pfipravili zastupci pacientskych organizaci v sou€innosti s konzultantem pro outcome
research, gestorem projektu a odbornym koordinatorem dotaznik socialni péce u pacientl se
vzacnym onemocnénim (Dotaznik C). Zastupci pacientld tak méli moznost poskytnout
zpétnou vazbu systému socialni péée v CR pro konkrétni skupiny pacientll se vzacnym
onemocnénim a aktivné se tak podilet na pfipravé navrhu lépe fungujiciho systému péce.
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Otazky ve vztahu k pacientlim byly zamérené na:
a) Ziskavani a dostupnost informaci a poradenstvi
b) Prehled typu sluzeb a davek
c) Pokryti potfeb v socialnich sluzbach
d) Nedostatky v oblasti socialnich sluzeb
e) Priklady dobré praxe/vzory

Vyhodnoceni dotaznikového Setfeni mezi zastupci pacientd je soucasti jednotlivych
analytickych zprav (Dotazniku C je uveden v pfiloze &. 5 této zpravy).

4. Popis optimalniho stavu komplexni péce
4.1 Strucna charakteristika onemocnéni dané ERN a soucasného systému péce

4.2 Navrh optimalniho zajisténi péce pro danou skupinu VO vyZadujici podobny
charakter péce

a) Podezienina VO, uvodni diferencialni diagnostika
b) Centralizace péce
c) Typy center
d) Potfebné upravy
- Organizace péce
- Pracovni podminky center, personalni zajisténi
- Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innost

4.3 Popis a hodnoceni nedostatkd z pohledu konkrétniho pracovisté

Zaver

Vystupem spolecné prace vSech ERN zapojenych v ramci projektu SYPOVO je zpracovani
20 podrobnych analytickych zprav. Shrnuti hlavnich nedostatk(l péce pro dané skupiny
VO bude podkladem pro jednani v ramci definice zakladnich obecnych standard( péce,
které budou diskutovany v ramci klicové aktivity 2 projektu ,,Navrh obecnych principl
systému komplexni sdilené péce o pacienta se vzacnym onemocnénim® Navrh systému
péce bude vychazet z poznatkd a vystupu jednotlivych pracovnich tyma ERN pracovist.
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Zdroje dostupnych informaci

Nazev ERN Webové stranky
Endo-ERN EU Reference Network Rare Endocrine Conditions ~ Endo ERN
(endo-ern.eu)
ERN EpiCARE Home - EpiCARE (epi-care.eu)
ERN-RND ERN-RND | European Reference Network on Rare Neurological
Diseases —for rare or low prevalence complex diseases
ERKNet European Rare Kidney Disease Reference Network (erknet.org)
ERN BOND - European Reference Network on Rare Bone
ERN BOND .
Diseases
Rare Urogenital Diseases & Complex Conditions: ERN
eUROGEN eUROGEN (eurogen-ern.eu)
ERN-EYE, a European Reference Network dedicated to rare eye
ERN EYE

diseases

ERN GENTURIS

ERN GENTURIS

ERN LUNG

HOME - ERN-LUNG | Rare Respiratory Diseases

ERN RARE-LIVER

ERN Rare Liver - European Reference Network on Rare

Hepatological Diseases (rare-liver.eu)

ERN ReCONNET

Home new - ERN ReCONNET | European Reference Network on

Rare and Complex Connective Tissue and Musculoskeletal

Diseases (ern-net.eu)

ERN RITA ERN-RITA: European Reference Network for Immunodeficiency,
Autoinflammatory, Autimmune and Paediatric Rheumatic
diseases

ERN Skin ERN Skin — European Reference Network for rare skin diseases
(ern-skin.eu)

ERNICA Home | ERN ERNICA (ern-ernica.eu)

EURACAN ERN EURACAN covers all rare adult solid tumour cancers

ERN EuroBloodNet

ERN-EuroBloodNet, the European Reference Network on Rare

Hematological Diseases | EuroBloodNet

ERN EURO-NMD

European Reference Network - EURO-NMD — European

Reference Network for Neuromuscular Diseases (ern-euro-

nmd.eu)

ERN GUARD-HEART

Home - ERN GUARD-Heart (ern-net.eu)

MetabERN

MetabERN: European Refence Network for Hereditary

Metabolic Disorders (ern-net.eu)

ERN PaedCan

Home - ERN PaedCan (ern-net.eu)
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https://endo-ern.eu/
https://epi-care.eu/
https://www.ern-rnd.eu/
https://www.ern-rnd.eu/
https://www.erknet.org/
https://ernbond.eu/
https://ernbond.eu/
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https://www.ern-eye.eu/
https://www.ern-eye.eu/
https://www.genturis.eu/l=eng/home.html
https://ern-lung.eu/
https://rare-liver.eu/
https://rare-liver.eu/
https://reconnet.ern-net.eu/
https://reconnet.ern-net.eu/
https://reconnet.ern-net.eu/
https://ern-rita.org/
https://ern-rita.org/
https://ern-rita.org/
https://ern-skin.eu/
https://ern-skin.eu/
https://www.ern-ernica.eu/
https://euracan.eu/
https://eurobloodnet.eu/
https://eurobloodnet.eu/
https://ern-euro-nmd.eu/
https://ern-euro-nmd.eu/
https://ern-euro-nmd.eu/
https://guardheart.ern-net.eu/
https://metab.ern-net.eu/
https://metab.ern-net.eu/
https://paedcan.ern-net.eu/
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Narodni sit center vysoce specializované péce o pacienty s VO:
Narodni sit center vysoce specializované péce o pacienty se vzacnym onemocnénim —
Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz)

Véstnik MZ CR 1/2022:
Véstnik &. 1/2022 — Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz)

Souhrnny seznam center vysoce specializované péée v CR:
Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.7.2024.pdf (gov.cz)

Seznam specializovanych pracovist — center se Zvlastni smlouvou:
Seznam specializovanych pracovist — center se Zvlastni smlouvou - VZP CR

Ceska asociace pro vzacna onemocnéni, z.s. (CAVO):
Uvod - Ceska asociace pro vzacna onemocnéni z.s. (vzacha-onemocneni.cz)
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Slovni¢ek pojm0 a zkratek

Slovniéek pojmu a zkratek:

VO - Vzacné onemocnéni - Vzacna onemocnéni jsou Zivot ohrozujici nebo zavazna
chronicka onemocnéni, ktera postihuji méné nez 5 osob z 10 tisic (nebo také jednu osobu
z dvou tisic a méné). Oblast vzacnych onemocnéni upravuji nékteré zakony a dalsi normy
jak v Ceské republice, tak na Grovni Evropské unie. Tato legislativa jednak vymezuje, jaké
onemocneéni jsou povazovana za vzacna a dale definuje opatfeni, kterd se vzacnych
onemocnéni tykaji, at uz jde o specializovana centra, preshrani¢ni péci nebo l&civé
pfipravky.

ERN - European Reference Network - Evropské referencni sité (ERN) jsou pfeshrani¢ni
sité sdruzujici odborna zdravotnicka pracovisté nemocnic, ktera spolupracuji s cilem
nachazet feSeni pro l&éCbu vzacnych, malo rozSifenych a komplexnich onemocnéni a
onemocnéni vyZzadujicich vysoce specializovanou zdravotni péci.

CVSP - Centrum vysoce specializované péce - centra jsou ustavena na zakladé vyzvy
k Zadosti o udéleni statutu centra vysoce specializované zdravotni péce podle § 112
zdkona €. 372/2011Sb., o zdravotnich sluzbach a podminkach jejich poskytovani,
v platném znéni. Podle § 112 tohoto zdkona jsou centra vysoce specializované péce
zfizovdna Ministerstvem zdravotnictvi Ceské republiky za UG&elem poskytovani
specializované péce pacientim s komplexnimi a vzacnymi onemocnénimi nebo
zavaznymi poruchami, které vyzaduji vysokou miru specializace, koordinace a
multidisciplinarniho pfistupu. Ta jsou obvykle umisténa v regionalnich zdravotnickych

zafizenich a maiji za cil zajistit pacientlim pfistup k nejvys$si mozné udrovni péce.

MPSV CR: Ministerstvo prace a socialnich véci Ceské republiky www.mpsv.cz

MZ CR: Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz)
Platci ZP: Zdravotni pojiStovny: Zdravotni pojistovny — Ministerstvo zdravotnictvi (gov.cz)

MKN - Mezinarodni statisticka klasifikace nemoci a pfidruzenych zdravotnich
problémuje publikace Svétové zdravotnické organizace (v origindle International

Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems, zkracené ICD), ktera
kodifikuje systém oznacCovani a klasifikace lidskych onemocnéni, poruch, zdravotnich
problém0 a dalSich priznakd, situaci ¢i okolnosti. 11. revize Mezinarodni klasifikace
nemoci (MKN-11) - UZIS CR (uzis.cz)

ORPHA (Orphanet, kédy) - Orphanet je mezinarodni databaze a informacni zdroj
zameéfeny na vzacna onemochnéni a lécCivé pfipravky pro vzacna onemocnéni. Kazdému z
téchto onemocnéni je pfifazen konkrétni kdd, ktery slouzi k identifikaci a kategorizaci.
ORPHA kody jsou vyuzivany v lékarfské praxi, ve vyzkumu a pfi sdileni informaci mezi
zdravotnickymi pracovniky, pacienty a vyzkumnymi institucemi, aby se zlepSila péce a
porozumeéni témto vzacnym onemocnénim.
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UzIS: Ustav zdravotnickych informaci a statistiky CR je organizaéni slozkou statu, jejimz
zfizovatelem je Ministerstvo zdravotnictvi. www.uzis.cz

NZIS: Narodni zdravotnicky informacni systém je jednotny celostatni informacni systém
vefejné spravy, v némz jsou shromazdovany a zpracovany osobni a dalSi udaje ze
zakladnich registr(l orgdn( verejné spravy, ministerstev, od poskytovatelll zdravotnich
sluzeb, piipadné dalsich osob predavajicich Udaje do NZIS. Ustav zdravotnickych
informaci a statistiky CR je na zakladé § 70 odst. 3 zdkona &. 372/2011 Sh., o zdravotnich
sluzbach a jeho provadécimi predpisy, zejména vyhlaskou Ministerstva zdravotnictvi C.

373/2016 Sh., o pfedavani udaji do Narodniho zdravotnického informacéniho systému, ve
znéni pozdéjsich predpisl, povéren spravou Narodniho zdravotnického informacniho
systému (NZIS), jehoZz soucasti jsou popsany v témze zdkoné. Narodni zdravotnicky

informaéni systém - UZIS CR (uzis.cz)

CAVO - Ceska asociace pro vzacha onemocnéni: Poslanim Ceské asociace pro vzacna
onemocneéni je sdruZzovat organizace pacientll se vzacnymi onemocnénimi i jednotlivé
pacienty, zastupovat jejich zajmy a posilovat povédomi o specifické problematice
vzacnych onemocnéni mezi odborniky ve zdravotnictvi, pfedstaviteli statnich i
mezinarodnich instituci a vefejnosti. www.vzacna-onemocneni.cz

Odborné spolecnosti - odborné lékarské spoleCnosti jsou dobrovolnym sdruzenim
lékarl a dalsi zdravotnickych profesionall se stejnym nebo podobnym [ékarskym
zameérfenim Ci zajmem. Tyto spolecnosti obvykle slouzi k podpofe vzdélavani, vyzkumu a
vyvoje v dané lékarské oblasti, a také k vytvareni standard( péce a odbornych smérnic.
Mohou poradat konference, workshopy a odborna setkani, poskytovat informace o
nejnovejsich pokrocich ve svém oboru a podporovat spolupraci mezi odborniky. Tyto
spolecnosti Casto také vyvijeji a vydavaji odbornou literaturu a publikace, které prispivaji
k rozvoji daného lékarského oboru.

NRHZS: Narodni registr hrazenych zdravotnich sluzeb byl zfizen zakonem ¢. 147/2016 Sbh.
s uc¢innostiod 1. 7. 2016, a to novelizaci zakona ¢. 372/2011 Sb., o zdravotnich sluzbach

a podminkach jejich poskytovani (zakon o zdravotnich sluzbach). Narodni registr
hrazenych zdravotnich sluZeb - UZIS CR (uzis.cz)

SUKL: Statni Gstav pro kontrolu lé&iv. Poslanim Statniho Ustavu pro kontrolu l&&iv je v
zajmu ochrany zdravi obd&an(l zajistit, aby v CR byla dostupna pouze farmaceuticky
jakostni, Gginna a bezpe&na humanni légiva, a podilet se na tom, aby v CR byly pouZivany
pouze bezpecné a funkeni zdravotnické prostfedky. https://www.sukl.cz/file/76724_1_1

CPMS - CPMs - Clinical Patient Management System (CPMS) - klinicky konzulta¢ni
systém. https://ern-euro-nmd.eu/clinical-patient-management-system/

NSVO: Narodni strategie pro vzacna onemocnéni

MEKOVO: Mezioborova komise pro vzacna onemocnéni. Tato komise ma v kompetenci
mimo jiné pfipravu strategickych dokumentd (narodni strategie, narodni akéni plan) a
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vyhodnocovani ukold, které z nich vyplyvaji. Komise také zajiStuje pro ministerstvo
podklady pro koordinaci ¢innosti Narodni sité center pro vzacna onemocnéni.

NKCVO: Narodni koordinac¢ni centrum pro vzacna onemocnéni Narodni koordinacni
centrum pro vzacna onemocnéni (nkcvo.cz) NKCVO vzniklo s cilem zajistit zakladni
aspekty verejného zdravotnictvi v oblasti VO v CR v kontextu primarni, sekundarni a
terciarni prevence VO.

Multidisciplinarni tym (MDT) - vztahuje se ke slozeni zdkladniho tymu v rdmci jednoho
pracovisté v kazdodenni péc¢i o pacienty s danou skupinou VO (=jeho ¢lenové jsou
soucasti bézné péce u vétsiny pacientld s VO). Obvykle jsou jeho ¢leny lékafi-specialisté
na dané VO (jednoho nebo vice obor(l mediciny), vy$kolend zdravotni sestra, nelékarsti
specialisté dle dané problematiky, nezdravotnici. Mlze se jednat o tym pecujici i o
pacienty s blizkymi nevzacnymi onemocnénimi, pokud je u daného poskytovatele
zaveden.

Interdisciplinarni - zahrnuje spolupraci mezi riznymi specialisty, kterou potfebuje pouze
mensi ¢ast pacientl s danou skupinou VO a neni soucasti kazdodenni péce.

Dospéla péce - vystihuje zdravotni péci pro dospélé pacienty a je protivahou péce
détské (pediatrické).

Prechodova péce - Pfechodova péce z pediatrické na dospélou péci je proces, ktery
zahrnuje postupné a planované prizplsobeni péce poskytované détskym pacientlim tak,
aby byla kompatibilni s potfebami a ocekavanimi dospivajicich a mladych dospélych,
ktefi vstupuji do péce lékaill pro dospélé. Tento proces zahrnuje pfipravu pacientl a jejich
rodin na zmény v péci, véetné poskytnuti informaci o zménach v lékafskych postupech,
péci a podpore, které budou dostupné vramci péce dospélych.

PéCe o pacienty s VO vyZzaduje specialni pfistup k zdravotnimu prechodu, ktery
zohlednuje jejich unikatni potfeby a komplexnost péce. Tito pacienti Casto vyzaduji
komplexni multidisciplinarni péci a je klicové, aby byl zajiStén planovany a koordinovany
pfechod mezi pediatrickymi a dospélymi specialisty, spolu s dostupnosti kontinualni
podpory a péce, aby se minimalizovalo riziko ztraty péce a zlepSila se kvalita zivota
pacientl se vzacnymi onemocnénimi pfi pfechodu do dospélosti.

Specificka cilena lécba - Specificka cilena léCba je léCebna strategie zameérena na
konkrétni patologicky proces v téle. Specifickd cilena lé¢ba se snazi o co nejvétsi
ucinnost s co nejmensimi vedlejSimi ucginky tim, Zze se zaméfuje pouze na specificky
biologicky mechanismus, ktery je spojen s danym onemocnénim. To muze byt napfiklad
blokada urc¢itého enzymu, receptoru nebo signalizacni cesty. MlzZe se jednat napciklad o
genovou terapii, nebo biologickou lécbu.

Specificka necilena lécba - Specificka necilena léCba je léCebna strategie, ktera se také
zameérfuje na konkrétni patologicky proces nebo cil v téle, ale narozdil od specifické cilené
léCby nezasahuje pfimo do daného biologického mechanismu. Misto toho se snazi
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ovlivnit celkovy systém nebo prostredi téla, aby byl prostfedi nepfiznivé pro patologicky
proces. Specificka necilena lé¢ba se ¢asto vyuziva v pfipadech, kdy neni mozné, nebo
vhodné pfimo zasahnout pfimo do specifického biologického mechanismu, a misto toho
se hleda zpUsob, jak ovlivnit celkovy stav téla tak, aby bylo dosazeno terapeutického
ucinku. Mlze se jednat napfiklad o chemotarapii, radioterapii, ...

Nespecificka lécba - Nespecificka létba je léCebny pfistup, ktery nezaméfuje svou
ucinnost na konkrétni patologicky proces nebo cil v téle, ale spiSe plsobi obecné na télo
jako celek. Tento pfistup nemusi specificky cilit na urcity biologicky mechanismus, ale
mUZe se snazit o zmirnéni symptomda, posileni obranyschopnosti téla nebo ovlivnéni
celkového zdravotniho stavu pacienta. MlzZe mit také preventivni podstatu. Nespecifické
lécebné metody mohou zahrnovat napfiklad pouziti analgetik ke zmirnéni bolesti,
protizanétlivych 1ékd k omezeni zanétu, antibiotik k potlaceni infekce nebo
symptomatickou lé¢bu k Ulevé od raznych pfiznaka.

Care guidelines - dokumenty nebo doporucené postupy, které poskytuji zdravotnikm
jasné a strukturované pokyny pro poskytovani zdravotni péce pacientdm (s konkrétnimi
VO). Tyto smérnice jsou zaloZzeny na aktualnich védeckych poznatcich a osvéd¢enych
postupech a slouzi k standardizaci péCe a zlepSeni kvality poskytovanych sluzeb.
Smérnice péce mohou zahrnovat doporucéeni tykajici se diagnostiky, l&éCby, sledovani a
prevence rlznych zdravotnich stavil a nemoci. Jejich cilem je zajistit konzistentni a
efektivni péc¢i, minimalizovat variabilitu mezi rliznymi poskytovateli péc¢e a maximalizovat
pozitivni vysledky pro pacienty.

Care Pathway - (Model péce) Jde o “horizontalni” cestu pacienta zdravotnim systémem
od prvniho pfiznaku, az po potvrzenou diagnézu a navrh idealni léCby. Model péce je
komplexni intervence pro vzajemné rozhodovani a organizaci procest péce o presné
definovanou skupinu pacientll béhem presné definovaného obdobi.

Patient Journey - Cesta pacienta je ve své podstaté “Model péce” oCima samotného
pacienta. Jedna se o termin, ktery popisuje subjektivni zazitek pacienta od okamziku, kdy
se objevi prvni pfiznaky jeho onemocnéni, az po absolvovani lécby a navratu k
normalnimu zZivotu, nebo v pfipadé VO - zac¢lenéni vSech opatreni do jeho bézného zivota.
Tato cesta zahrnuje veSkeré interakce a zkuSenosti pacienta se zdravotnickym systémem,
véetné diagnostiky, léCby, péCe a podpory. Béhem “Cesty pacienta” muze pacient
prochazet rlznymi fazemi, véetné vyhledavani lékarské péce, diagndzy, éCby, nasledné
péce arehabilitace. Kazda faze ma své vlastnivyzvy, otazky a potfeby, azahrnuje interakce
s rliznymi zdravotnickymi profesionaly a zafizenimi.

CPGs - Clinical Practice Guidelines — jde o smérnice, které jsou navrzeny tak, aby
poskytovaly jasné doporuceni pro spravnou klinickou praxi. CPG jsou zalozeny na
systematickém prehledu dlkaz( a hodnoceni pfinost a rizik riznych moznosti péce.
Hlavnim cilem téchto smérnic je zlepSit kvalitu péce, podporovat efektivni klinické
rozhodovani a optimalizovat vysledky pro pacienty.
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Centrova péce_- Centrova-nakladna péce je urcity druh zdravotni péce, ve které se jedna
o lécbu specifickymi, modernimi a velmi nakladnymi léCivymi pfipravky v takzvanych
centrech se Zvlastni smlouvou. V pfevazné mife se jedna o biologické léky.

Centrové Lléky - Centrové Léky jsou léCivé pfFipravky, které mohou byt podavany pouze ve
specializovanych pracovistich a obvykle jsou velmi drahé. Vysoka cena ovSem souvisi s
tim, ze se mnohdy jedna o vysoce inovativni pfipravky nebo o materialy pro moderni
terapii, které vyuzivaji nejmodernéjsich poznatk( védy. Obvykle je potfebuje jen omezené
mnoZstvi pacientd.

Nemocniéni informacni systém (NIS) - ZajiStuje mezioborovou komunikaci a spolupraci
v ramci zdravotnického zafizeni. Systém umoznuje sdilet v ramci nemocnice kompletni
pacientskou dokumentaci ambulantnich i lGzkovych oddéleni (vstupni anamnéza,
prabéh léCby, zavérecna zprava).

Koordinator péce - Definice koordinatora péce pro vzacna onemocnéni se mize liSit v
zavislosti na zemi a konkrétnim zdravotnickém systému. Nicméné, obecné lze fici, Ze
koordinator péce pro vzacna onemocnéni je zdravotnicky profesional, ktery ma za ukol
zajistit koordinaci a spravu péce pro pacienty postizené VO.

Data-manazer - jedna se o pracovnika nemocnice/centra, ktery ma na starosti sbér,
ukladani, organizaci a spravu zdravotnich dat a informaci v nemocnici. To zahrnuje
klinické data pacientll, administrativni Udaje, |ékaiské zaznamy, diagnostické vysledky
atd.
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Prilohy

Priloha €. 1:

Dotaznik A - Popis soucasného stavu péce o pacienty se vzacnym onemocnénim
Obecné udaje zohlednujici zdravotni pécCi o pacienty se vzacnymi onemocnénimi
(k vyplnéni vzdy za ERN jako celek)

Priloha €. 2:

Dotaznik B - Popis soucasného stavu péce o pacienty se vzacnym onemocnénim
Konkrétni udaje udaje zohlednujici zdravotni péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi
(k vyplnéni jednotlivymi pracovisti center ERN)

Pfiloha €. 3:

Doplnkovy dotaznik B — EUSurvey - Popis sou¢asného stavu péce o pacienty se
vzacnym onemocnéenim

Konkrétni udaje udaje zohlednujici zdravotni péci o pacienty se vzacnymi onemocnénimi
(k vyplnéni jednotlivymi pracovisti center ERN)

Pfiloha €. 4:

Dotaznik k § 16 zakona €. 48/1997 Sbh. — EUSurvey

Otazka administrativni zatéze spojené se Zadostmi o uhradu na paragraf 16 u léCivych
pfipravkd

(k vyplnéni jednotlivymi pracovisti center ERN)

Priloha €. 5:
Dotaznik C k oblasti socialni péce pro skupinu onemocnéni

Identifikace potfeb a nedostatkl v systému socialni péce
(k vyplnéni pacientskymi organizacemi a zastupci pacient()
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