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Uvod a charakteristika pracovisté

Tato Analyticka zprava vznikla v ramci 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 Zaméstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socialniho fondu. Jejim cilem je popis
soucasného stavu véetné navrh(, které by mohly vést ke zlepSeni péce o pacienty se
vzacnym onemocnénim. Autory tohoto odborného textu jsou metodici projektu a
zastupci jednotlivych ERN, poskytovatelé, ktefi se vénuji pfimé péci a reflektuji tak své
zkuSenosti vtomto dokumentu.

Nazev ERN | ERKNet
Zapojena | Pediatricka klinika 2.LF UK a FN Motol
pracovisté | Klinika Nefrologie Transplant Centrum IKEM

Pocet skupin VO | 10 skupin

1. Glomerulopatie

2. Tubulopatie

3. Vrozené vady a ciliopatie

4. Trombotické mikroangiopatie
5. Chronické onemocnéni ledvin v détském véku

Skupiny VO |6. Metabolické poruchy a ledvinové kameny

7. Obstruk¢ni uropatie
8. AD strukturalni onemocnéni ledvin

9. Dialyzav détském véku
10. Transplantace ledvin v détském véku

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

1.1 Charakteristika zdroju

Kanalyze bylo pfedlozeno celkem 56 publikaci. 45 znich bylo zpracovano jakozto
zakladni literatura do analytické tabulky z niz vychazi nasledujici analyticka zprava.
VSechny zdroje byly v anglickém jazyce a témeér 90 % zdroja bylo mozné nalézt na
oficialnich strankach ERK-Net. Kromé zakladni literatury bylo pfedlozeno také 11
dokument( typu patient journey (PJ), vSechny byly v anglickém jazyce a byly koncipovany
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jako jednostrankova schémata vytvorena pfimo spolecnosti ERK-Net. Publikace byly
rozdéleny do 10 zakladnich skupin na zakladé ¢lenéni ERK-Net.

Tabulka 1 Publikace dle jednotlivych typu za celou ERN:

Typ dokumentu pocet
Clinical practice recommendation 12
Consensus statement 12
Patient journey 11
Clinical practice guidelines 8
Guidelines 6
Recommendations 3
Conclusions 2
Consensus and recommendation 1
Statement 1
Celkovy pocet 56

1.2 Obsahova analyza zdrojll podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnoéz

. Glomerulopatie

. Tubulopatie

. Vrozené vady a ciliopatie

. Trombotické mikroangiopatie

. Chronické onemocnéni ledvin v détském véku
. Metabolické poruchy a ledvinové kameny

. Obstrukéni uropatie

. AD strukturalni onemocnéni ledvin

. Dialyza v détském véku

© © 0o N O O b WDN =

—

Transplantace ledvin v détském véku

Cilem analyzy bylo zhodnotit Cetnost vyskytu pfedem stanovenych informaci
v analyzovanych zdrojich. Procentualni mira vyskytu téchto informaci je uvedena jak
v réamci jednotlivych skupin onemocnéni, tak v kontextu vSech zdroji analyzované
zakladni literatury. Za uc¢elem piehlednéjSiho prezentovani ziskanych dat jsou tato
data usporadana do tabulek dle jednotlivych skupin onemocnéni (10). Symbolem * je
oznacena publikace s nelUplnymi daty Ci ¢aste¢né podanymiinformacemi.
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Skupiny: 1.Glomerulopatie; 2. Tubulopatie; 3. Vrozené malformace a ciliopatie; 4. Trombotické mikroangiopatie; 5. Chronické onemocnéni ledvin
v détském véku; 6. Metabolické poruchy a ledvinové kameny; 7. Obstrukéni uropatie; 8. AD strukturalni onemocnéni ledvin; 9. Dialyza v détském véku; 10.

Transplantace ledvin v détském véku.

Hlavni charakteristiky (uvést poget zdroj, jejich procentudlni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinéch):

. e skupina skupina skupina | skupina Skupina Skupina skupina Skupina Skupina Skupina
Skupina onemochneéni 1 o 3 4 5 6 S 8 9 10 celkem
Pocet zdrojli 6 3 5 2 11 4 3 4 5 2 45
Definice vicelrovioveé péce: 1 (33 %) 1(9 %) 2 (4 %)
- "
5o d?l‘é‘;,i?:k'] ZZ?\‘:;ZZ' 6(100%) | 3(100%) | 4 (80 %) 10(91%) | 4(100%) | 3(100%) | 3(75%) | 5(100%) | 2(100%) | 40 (89 %)
Definice role soc. pracovnika: | 1* (17 %) | 1* (33 %) 1* (9 %) 2* (40 %) | 1* (50 %) 6 (13 %)
Zminéna MTD péce: | 4 (67 %) 2(67 %) | 3(60 %) 4 (36 %) 3(75%) | 2(67%) | 1(25%) 3 (60 %) 1 (50 %) 23 (51 %)
Aktivnirole pacientu pfi g/géb:: 1(9%) 1(20 %) 2(4.%)
soc. — socialni; MTD - multidisciplinarni; CPGs - clinical practice guidelines
*V oznacéenych dokumentech byla existence socialniho pracovnika v ramci péée o pacienty zminéna, jeho role ale nebyla definovéna.
Management - specifikace role poskytovatelﬁ zdravotni péce (uvést pocet zdrojtl, jejich procentualni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):
. . . | Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina | Skupina Skupina
Skupina onemocnéni B 5 5 i . : 7 3 3 s Celkem
Pocet zdroju: 6 3 5 2 11 4 3 4 5 2 45
Kdo ma potvrdit diagnézu: | 2 (33 %) 3 (60 %) 3(27 %) 3 (75 %) 1 (33 %) 1(25 %) 1 (50 %) 14 (31 %)
Kdo ma lécit: | 3 (50 %) 2 (67 %) 4 (80 %) 1 (50 %) 3(27 %) 2 (50 %) 2 (67 %) 1 (25 %) 3 (60 %) 1 (50 %) 22 (49 %)
Kdo mé sledovat/ monitorovat: | 4(67 %) | 3(100%) | 5(100%) | 1(50%) | 8(72%) | 4(100%) | 3(100%) | 2(50%) | 2(40%) | 2(100%) | 34 (76 %)
Uloha dalS'Cth:;r:l'i(;'tcﬁh 5(83%) | 3(100%) | 5(100%) | 1(50%) | 9(82%) | 3(75%) | 2(67%) | 3(75%) | 4(80%) | 2(100%) | 37(82%)
Uloha nelékaid: | 5(83%) | 2(67%) | 3(60%) 6(55%) | 1(25%) | 1(33%) 2(40%) | 2(100%) | 22 (49 %)
Uloha priméarni péce: 1(33%) | 1(20%) 3(27 %) 1(33%) | 1(25%) | 1(20%) | 1 (50 %) 9 (20 %)
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Charakteristika diagnostickych principt (uvést poget zdrojd, jejich procentualni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupindch):

ST o sku:)lna skuglna skuglna sku‘pl)lna skuglna Skuzlna sku;alna Skuglna Skuglna Skl.1|%|na celkemn
Pocet zdrojt 6 3 5 2 11 4 3 4 5 2 45
Klinicka diagnostika | 5(83%) | 3(100%) | 5(100%) | 2(100%) | 6(55%) | 4(100%) | 3(100%) | 4(100%) | 1 (20 %) 1(50%) | 34 (76 %)
Laboratorni diagnostika | 6 (100 %) | 3(100%) | 5(100%) | 2(100%) | 8(72%) | 4(100 %) 4(100%) | 1(20%) 1(50%) | 34 (76 %)
Dalsi 3(100%) | 5(100%) | 1(50 %) 3 (27 %) 2 (67 %) 2 (50 %) 16 (36 %)
Diagnosticka kritéria | 4 (67 %) 2 (67 %) 2(40%) | 2(100%) | 3 (27 %) 3(100 %) | 4 (100 %) 1(50%) | 21 (47 %)
Management — doporucena LéCba (uvést pocet zdroju, jejich procentualni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):
Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina Skupina | Skupina Skupina Skupina Celkem
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Pocet zdrojl: 6 3 5 2 11 4 3 4 5 2 45
Specificka cilena | 5 (83 %) 1(33 %) 4 (80 %) 2 (100 %) 6 (55 %) 4 (100 %) 2 (67 %) 1(25%) | 5(100 %) 1 (50 %) 31 (69 %)
Specificka necilena | 4 (67 %) 0 (0 %) 2(40%) | 2(100%) | 4(36 %) 2(50%) | 2(67%) | 2(50%) | 1(20%) | 1(50%) | 20 (44 %)
Nespecificka/symptomaticka | 3 (50 %) 3 (100 %) 1 (20 %) 0 (0 %) 11 (100 %) 3 (75 %) 1 (33 %) 1 (25 %) 4 (80 %) 1 (50 %) 28 (62 %)
Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdrojd, jejich procentualni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):
Skupina Skupina | Skupina | Skupina Skupina Skupina Skupina | Skupina | Skupina Skupina Celkem
1 2 3 4 5 6 7 8 9 10
Pocet zdroju: 6 3 5 2 11 4 3 4 5 2 45
Pravidla pro monitoraci: 3 (50 %) 3(100%) | 4(80%) | 2(100%) | 11(100%) | 4(100%) | 3(100%) | 3(75%) | 5(100 %) 1 (50 %) 39 (87 %)
Existence kritéril aktivity/ | 5 5 o 2(40%) | 2(100%) | 4(36%) | 1(20%) | 3(100%) | 1(25%) | 1(20%) | 1(50%) | 18 (40 %)
zavaznosti onemocnéni:
Prognosticka kritéria: 2 (33 %) 1*(33%) | 4(40 %) 1 (50 %) 5 (45 %) 1*(20%) | 2* (67 %) 1 (25 %) 1* (20 %) 1* (50 %) 19 (42 %)
Existence PROMs: | 1** (17 %) 2 (18 %) 3 (7 %)
Hodnoceni funkce/disability: 1(17 %) 1 (20 %) 2 (18 %) 2 (50 %) 6 (13 %)
Systém h’ovdn.ocenlt kval,ity 14%%(17 %) 1(2,3%)
péce je definovan:

PROMs - ,,patient-reported outcome measures”

*Prognosticka kritéria byla v péti publikacich zminéna, ale

**x\/ publikaci byla hodnocena kvalita Zivota pacientd.

nebyla blize definovana. ** V publikaci
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Slovni souhrn analyzy zdroju
(hlavni pfednosti a nedostatky — s d@irazem na informace postihujici organizaci péce):

Inventarizace existujici literatury tykajici se vzacnych onemocnéni ledvin ukazala na
oblasti ke zlepSeni. VSechny predlozené publikace i PJ byly v anglickém jazyce. Mnozstvi
pfedlozenych PJ pozitivné vyniklo oproti jinym ERNGm.

V ramci dvou publikaci byla definovana ¢&i zminéna vicelroviiova péce o pacienty se
vzacnymi onemocnénimi. Témérf v 90 % publikaci byly uvedeny odbornosti, které se
podileji na pééi o pacienty (i bylo mozné tuto informaci vydedukovat z dané publikace).
Témér v 15 % publikaci byla zminéna existence socidlnich pracovnikl a jejich dllezitosti
v kontextu péce o pacienta. V zadném z téchto pfipadl ale role socialniho pracovnika
nebyla blize definovana. Ve dvou publikacich byla zaznamenana aktivni role pacientt
pri tvorbé CPGs. Role primarni péce byla zminéna (ne nutné definovana) v pétiné
publikaci. Ackoliv az 50 % publikaci zmifiovalo existenci Ci potfebnost existence
multidisciplinarniho tymu, velice zfidka byl pfesné definovan, vjedné z publikaci byly
jmenovany odbornosti, jez by mély byt tohoto tymu ¢lenem.

V kontextu diagnostiky a lécby bylo nejvice publikaci zaméfeno konkrétné pravé na tuto
problematiku. Kromé jedné publikace (ktera se vénovala vicero druhiim glomerulopatii),
byly vSechny zamérené na konkrétni onemocnéni. Ve ¢tvrtiné publikaci bylo zminéno Ci
definovano, kdo ma stanovovat pacientovu diagnézu. Existence kritérii zavaznosti a
progndézy onemocnéni bylo mozné najit zhruba ve 40 % publikaci. Management
jednotlivych onemocnéni v kontextu monitorace stavu z hlediska funkce/disability a
hodnoceni kvality péce byl zastoupen ve 13 % a 2 % publikaci. Zaznamenané pfipady
monitorace se nejcastéji tykaly monitorace stavu pacienta (nikoliv medikace). Co se tyCe
patient-reported outcomes (PROMs), v jedné publikaci byly zminény ¢astec¢né, ve dvou
publikacich byly zminény detailnéji.

Mezi dllezité zdroje ze Skupiny 1 (glomerulopatie) patii publikace KDIGO 2021 Clinical
Practice Guideline for the Management of Glomerular Diseases, ktera popisuje obecné
informace o nékolika riznych glomerulopatiich a poskytuje tak Sirsi spektrum informaci
na jednom misté. Publikace obsahovala informace o potfebnosti multidisciplinarniho
tymu, déle také informace o diagnostice a léCbé nékterych glomerulopatiiiotom, kdo ma
pacientim péci poskytovat. Obsahem byly také prognosticka kritéria a pravidla pro
monitoraci nékterych onemocnéni. Jako v jediném dokumentu ze vSech pfedlozenych se
zde objevovala existence PROMs (zde PROMIS) a hodnoceni kvality Zivota pacient(
(nikoliv hodnoceni kvality péce).

Skupina 2 - tubulopatie — obsahovala 3 publikace o 3 rliznych onemocnénich. V téchto
publikacich byla dobfe pokryta diagnostika konkrétnich onemocnéni, role poskytovatel(l
zdravotni pécCe a pravidla pro monitoraci. Velmi malo informovala o moznostech léCby a
dalSich oblasti managementu onemocnéni.
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Skupina 3 obsahovala celkem 5 publikaci o 5 rliznych onemocnénich. Publikace
pokryvaly ¢ést diagnostickou i role poskytovatelll zdravotni péce. Informace o lécbé
poskytly v méné, nez 50 % pfipadd. Pouze zhruba ze tfetiny pokryvaly publikace
monitoraci stavu, pficemz nejvice souhrnnych informaci z této oblasti se vyskytovalo

v publikaci Management and Screening of Primary Vesicoureteral Reflux in Children.

Skupina 4 obsahovala pouze 2 publikace a obé se vénovaly onemocnéni atypickému
hemolytickému uremickému syndromu. Nejvice se zabyvaly diagnostikou, léCbou a
managementem onemocnéni vkontextu monitorace stavu, kritérii zavaznosti a
prognostickych kritérii.

Mezi dlilezité zdroje ve skupiné 5 (chronické onemocnéni ledvin) patfi publikace KDIGO
2024 Clinical Practice Guideline For The Evaluation And Management Of Chronic Kidney
Disease. Tato velice obsahla publikace se zaméfuje na evaluaci a management
chronického onemocnéni ledvin (CKD) déti i dospélych (detailné se nezaméfuje na
pacienty podstupujici dialyzu a ani na pfijemce transplantované ledviny). Publikace je
vénovana hodnoceni CKD (dle mnoha riznych aspekt(l), hodnoceni rizik u jedincli s CDK,
managmentu onemocnéni vedouci koddaleni progrese a zvladani pfidruzenych
komplikaci tohoto onemocnéni. Vénuje se téz léCebnému a lékovému managementu
CKD a cela jedna kapitola je vénovana optimalnim modellm péce o pacienty. Popsan je
také mechanismus tranzice pacient(l z détské do dospélé péce a moznosti podplrné
péce pro pacienty s chronickym onemocnénim ledvin.

Zaroven je tato skupina onemocnéni co do poctu publikaci nejobsahlejsi. Dalsi publikace
se vénovaly symptomatické lécbé pridruzenych problému, které se mohou vyskytovat u
pacientld s chronickym onemocnénim ledvin (napf. hypertenze, renalni osteodystrofie,
anémie). Déale se 4 publikace zabyvaly tématem nutrice (pfijem bilkovin, vapniku a
fosforu). Prakticky ve vSech publikaci této skupiny se vyskytovaly informace v kontextu
monitorace stavu pacienta.

Ve skupinach 6, 7, 8, 9 se nevyskytovala Zzddna souhrnna literatura vénujici se celé
skupiné onemocnéni. Jedna z pfedlozenych publikaci byla soustfedéna na konkrétni lék
a jeho ucinky, brala vpotaz pravidla monitorace, podavani léku, existenci kritérii
zavaznosti a prognostické faktory.

Skupina 10 obsahovala 2 publikace. Jedna se tykala tranzice pediatrickych pacient(l do
dospélé péce, coz byla jedina literatura tohoto typu, kterd se v kontextu vzacnych
onemocnéni ledvin vyskytla. Druha publikace se zabyvala transplantaci ledvin u détskych
pacientd, publikace byly z let 2009-2011.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potieb a
nedostatku v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

) p Mira
Colkovypodet | Zpisobzjistani | 2 vodanesk. kterdlze ] o o i
Skupina oy poc pu Jistent pfesné identifikovat pravnost
. . pacientl v CR poctu pacientu § kédovani
ohemochéni s pomoci MKN-10
MKN-10
<18 let | dospéli <18 let dospéli <18 let dospéli <18 let | dospéli
Tubulopatie 50 1200 | Kombinace | Kombinace 0% 80 % 0% 60 %
*Glomerulopatie 600 16 800 | Kombinace | Kombinace 90 % 95 % 80 % 95 %
T tické
fromboticke 150 50 |Kombinace | Kombinace 0% 100 % 0% | 100%
mikroangiopatie
**Malformace ledvin a
vyvodnych mocovych 2000 2300 | Kombinace | Kombinace 70 % 70 % 90 % 90 %
cest
*k Kk iliad i H A
Familiami cysticka | 800 | Kombinace | Kombinace|  509% 90 % 9% | 90%
renalni onemocnéni
Metabolické poruch
. ) P y 25 100 Kombinace | Kombinace 50 % 70 % 90 % 60 %
a ledvinové kameny
Chronicke onemocnéni| 5, 0 | Kombinace 0 100 % 0 80 % 0
ledvin v détském véku
Dialyza v détském véku 25 0 Kombinace 0 100 % 0 100 % 0
T lant ledvi
ransplantace ledvin 55 0 | Kombinace 0 100 % 0 100% | o
v détském véku

*Do glomerulopatii spadaji dédiéné a

imunitni glomerulopatie. **Do skupina malformace ledvin a

vyvodnych cest mocovych spada také skupina 7 obstrukéni uropatie. ***Do skupiny Familiarni cysticka

renalni onemocnéni spada skupina 8 AD strukturni onemocnéniledvin a skupina 2 vrozené vady a ciliopatie

Kombinace - jedna se o kvalifikovany odhad poctu pacient(l na zékladé informaci z registrll a/nebo znamé

prevalence onemocnéni v evropskych zemich.

0 -je zadana u poctl dospélych pacientll u onemocnéni, které jsou definovany jako onemocnéni vznikajici

v détském veéku.

2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERKNet

(centra vysoce specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi — CVSP-VO)

Fakultni nemocnice v Motole, Pediatricka klinika 2.LF UK a FN Motol (v textu zkracovano

na ,centrum FN Motol“) se specializuje na:

oba typy glomerulopatii (dédi¢né i imunitni), trombotické mikroangiopatie,

chronické onemocnéni ledvin a dialyzu v détském véku a na transplantaci ledvin

v détském veéku (pracovisté je specializovano na 5z 9 skupin onemocnéni).
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Institut klinické a experimentalni mediciny (IKEM), Klinika Nefrologie Transplant Centrum IKEM (v textu zkracovano na ,,centrum
IKEM“) se specializuje na trombotické mikroangiopatie, glomerulopatie, tubulopatie, metabolické poruchy a familiarni cysticka
renalni onemocnéni (pracovisté je specializovano na 5z 9 skupin onemocnéni, 3 skupiny jsou onemocnéni zacinajici v détském véku).

Pocet pacienttl sledovanych v centrech ERKNet

Pocet novych pacientli s VO za

Poéet pacient( s VO, které maji centra v
dlouhodobém sledovani
(prameér za rok z poslednich 3 let)

rok (prdmeér z poslednich 3 let,
mozno pouZzit data reportovana
koordinatorovi ERN v rdmci

Nazev centra monitoringu)
Centrum IKEM 500 30
Centrum FN Motol 330 26
Celkem 830 pacientl 56 pacient(

2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

Centrum IKEM Centrum FN Motol
Celkovy podet Pocet hodin Pocet hodin Celkovy podet Pocet hod. Pocet hod.
g ambulance lizkové péce e ambulance liZkové péce
pracovniku pracovniku
za odbornost/ za odbornost/ za odbornost/ za odbornost/
Odbornost tyden tyden tyden tyden
Lékat s odbornou zplsobilosti 18 90 90 12 92 136
lékar ve specializacni pfipravé 1 0 36 3 3 72
zdravotni sestry 2 36 36 19 280 210
nelékarsti zdravotnici 1 8 8 7 43 60
nezdravotnici 1 36 0 0 0 0
Celkovy pocet 23 170 hod. 170 hod. 41 417 hod. 478 hod.
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2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni udaje

Pocet a skladba pracovnikll je v centru FN Motol hodnocena jako systematicky
nenastavend a vychazejici z dobrovile a momentalni situace pracovisté/poskytovatele.
V centru IKEM pocet a skladba pracovnik(l odpovidé potiebam na hranici moznosti,
pracovisté nema kapacitu pro dalsi rist a rozvoj.

Personalni kapacita vpédi o pacienty sVO neni vpfipadé centra IKEM dostatec¢na
v oblasti lékaf( specialistl jinych obor( pro interdisciplinarni konzultace a nezdravotnici
(zejména pak administrativni pracovnik).

V pfipadé centra FN Motol byly nedostatky v oblastech personalni kapacity nasledujici:

o plné kvalifikovani lékafi specialisté (= atestovani + s expertizou na VO) pro
klinickou préaci (véetné vedeni lékafll v pfipravé) v rdmci péce zakladniho MDT

e zdravotnicky tym (lékafl a nelékard) v kazdodenni péci o pacienty s VO) pro
provozovani klinického vyzkumu (nedostatek ¢asu, ochoty, motivace...)

e |ékati specialisté jinych oborl pro interdisciplinarni konzultace

e nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO

e administrativni pracovnik a data-manazer

e zdravotni sestry vySkolené v problematice VO

Nedostate¢na personalni kapacita ma vramci obou pracovist za nasledek:
nedostateCnou kapacitu (Cetnost) interdisciplinarnich konzultaci/ambulantnich
vySetfeni a nedostate¢né zapojenido klinického vyzkumu. Dale centrum IKEM vnima jako
nasledek neexistenci interdisciplinarnich konzultaci/ambulantnich vySetfeni.

Nedostatecna personalni kapacita v centru FN Motol ma dale za nasledek:
e omezend kapacita pro pfijimani novych pacientt
e dlouhé ¢ekaci lhaty na ambulantni vySetifeni / hospitalizaci
e dlouhé ¢ekani objednanych pacientll v ¢ekarné ambulance pred vySetfenim
e nedostatek ¢asu najednotliva ambulantni vySetfeni
e nedostatecné pribézné vzdélavani clenl tymu
e |ékari specialisté vénuji ¢as koordinacni ¢i administrativni ¢innosti, kterou by
mohl vykonavat nékdo jiny

2.1.5. Multidisciplinarni tym (MDT)

IKEM nedisponuje MDT, centrum FN Motol disponuje jednim tymem. MDT tym v rémci
centra FN Motol je sloZen ze 4 atestovanych lékaill a 4 |ékar(, ktefi jsou ve specializa¢ni
pfiprave, dale se tym sklada z jednoho terapeuta, psychologa a socialniho pracovnika.
V kontextu nezdravotnikii nemaji vcentru FN Motol kdispozici administrativniho
pracovnika ani data manazera. Zdravotnich sester je k dispozici 12. Pravidelné schtizky
multidisciplinarniho tymu centra FN Motol se konaji 2x mési¢né.
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Skladba MDT v centru FN Motol neodpovida potfebam z dlivodu personélni kapacity,
chybi napf. détska dietni sestra se zkuSenosti s onemocnénim ledvin.

Pracovisté IKEM nema staly MDT tym z dlivodu nedostate¢né personalni kapacity a
priliSné administrativni zatéze.

Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k poétu pacientt:

V obou centrech, FN Motol i IKEM, je nedostatek interdisciplinarnich konzultaci kvl
omezené personalni kapacité, obé& pracovisté maji také nedostatek administrativnich
pracovniki. Na pracovisti FN Motol chybi plné kvalifikovani lékafi specialisté,
nezdravotnicti odbornici a jiz vySe zminéni administrativni pracovnici a data manazefi. Na
pracovisti Motol tyto nedostatky vedou k dlouhym c¢ekacim lhGtam na vySetreni/
hospitalizaci, zaroven dochazi k pretizeni stavajiciho personalu. Nedostatkem je také a
nedostatec¢né prabézné vzdélavani. V Motole je personalni zajisténi nestabilni a zavislé
na momentalni situaci v nemocnici. Nedostatky v personalu zpUsobuji omezeny pfijem
novych pacientl a zvysuji ¢ekaci doby.

2.2 Zdroje dat o pacientech - registry a databaze

Pro pacienty se vzacnymi onemocnénimi jsou k dispozici nasledujici databaze:

. . . . Charakteristika
. . . ) ; Pocet pacientu | Aktualnost )
Nazev registru Nazev diagnozy i registru a
v registru dat ..
zfizovatel
. Mezinarodni registr
Registr ERKNET TMA 25 Ano -
ERN registr
. Mezinarodni registr
PODONET Glomerulopatie 10 Ano
ESCAPE
. Mezinarodni registr
ARPKD registr ARPKD 5 Ano
ESCAPE
Cesky registr biopsii ol lonefritid 20000 A i Narodni registr
omerulonefriti no R el
nativnich ledvin y Ceska nefvrologlcka
spole¢nost

Hodnoceni zdrojt dat o pacientech s VO

Aktualné dostupné registry nepokryvaji vSechna vzacna onemocnéni. Neni realné mit
v registru ERKNET vSechny pacienty s VO, protoZze chybi potfebna administrativni sila
k zadavani dat do registru. Zarazeni pacientl do registru také vyZzaduje informovany
souhlas pacienta, ktery nemusi byt vzdy udélen. Aktualné je ve FN Motol ze strany
ERKNet vyvijen tlak na zadani maximalniho mozného poctu pacientll do registru, do
konce roku by tak mélo byt zafazeno cca 100 pacientl s VO dle skupin onemocnéni. Tato
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aktivita bude administrativné a ¢asoveé velice naro¢na a aktualné spada pod 3 lékare
specialisty. Dojde tak ke zvyseni uz tak hrani¢ni kapacity lékaru.

2.3 Struktura a pokryti péce

Odhad % pacientd, ktefi Odhad % pacient(
jsou evidovani sledovanych
v ERN centrech v ERN centrech
Onemocnéni <18 let dospéli <18 let dospéli
Tubulopatie 20 % 5% 20 % 5%
*Glomerulopatie 35% 70 % 35 % 70 %
Trombotické mikroangiopatie 50 % 80 % 50 % 80 %
**Malformace ledvin a vyvodnych mocovych cest 20 % 5% 20 % 5%
***Familiarni cysticka renalni onemocnéni 40 % 20% 40 % 20%
Metabolické poruchy a ledvinové kameny 25 % 10 % 25 % 10 %
Chronické onemocnéni ledvin v détském véku 30 % 0 30 % 0
Dialyza v détském veku 70 % 0 65 % 0
Transplantace ledvin v détském véku 100 % 0 100 % 0

* dédi¢né a imunitni glomerulopatie. **Do skupina malformace ledvin a vyvodnych cest moc¢ovych spada

skupina 7 obstrukéni uropatie. ***Do skupiny Familidrni cysticka renalni onemocnéni spada skupina 8 AD

strukturni onemocnéni ledvin a skupina 2 vrozené vady a ciliopatie.

0 -je zadana u odhadu poc¢td dospélych pacientdl u onemocnéni, které jsou definovany jako onemocnéni

vznikajici v détském véku.

Uvedte nazev Odhad poctu pacient <18 let | Odhad poctu dospélych pacientl
specializovaného pracovisté |[écenych mimo ERN centra |[écenych mimo ERN centra
(mimo centra ERN) z celkového poctu déti z celkového poctu dospélych
FN Ostrava 20 % 5%
FN Hradec Kralové 8 % 10 %
FN Brno 10 % 5%
FN Plzen 6 % 15 %
VFN Praha 10 % 20 %
FTN Kr& Praha 3% 5%
FN Kralovské Vinohrady 3% 10 %
FN Olomouc 6 % 15 %
FN Bulovka 4% 5%
Odhad % pacientti lééenych
mimo ERN centra (dohromady 70 % 90 %
za vSechna onemocnéni)

Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované pé&e o pacienty

s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patfi:
FN Ostrava, FN Ostrava, FN Hradec Kralové, FN Brno, FN Plzen, VFN Praha,
FTN Kr¢ Praha, FN Kralovské Vinohrady, FN Bulovka, FN Plzeni, FN Olomouc

14z 40




Spolufinancovano <3 SPOVO
BNCE Evropskou unii NSTESTVO ZoAYOTICTY

Na zakladé poskytnutych Gdajl neni mozné urcit pfesné procento pacientl spadajicich
do jednotlivych skupin onemocnéni lécenych vnon-ERN centrech. Byl poskytnut
kvalifikovany odhad celkového poctu pacientd se VO ledvin, kterym je poskytovana péce
mimo ERN centra. Odhad je, Ze az 70 % détskych pacientt je léceno mimo ERN centra
(tedy v non-ERN pracovistich). Pro dospélé pacienty je byl pfedlozen odhad, ze az 90 %
z nich je léeno mimo ERN centra. Tento odhad odpovida té skutec¢nosti, ze centrum
IKEM je na oficidlnich strankach ERKNet ustanoveno pouze jako centrum specializujici
se na trombotické mikroangiopatie.

Hodnoceni struktury a pokryti péce

Déti i dospéli se vzacnym renalnim onemocnénim jsou ¢asto sledovani na non ERN
pracovistich, u déti jde o pfiblizné 70 % pacient(l, jejich péce je pokryta fakultnimi
nemocnicemi napfi¢ celou CR. Do ERN center se soustfeduji primarné déti
s trombotickou mikroangiopatii, déti dlouhodobé dialyzované a pacienti po transplantaci
ledviny. Ostatni détSti pacienti se vzacnym nefrologickym onemocnénim maiji podle
odborného odhadu zpravidla odpovidajici lé&bu.

Z dospélych pacientt jsou v ERN centrech sledovani predevsim pacienti s trombotickou
mikroangiopatii a glomerulopatiemi, Pocet dospélych pacientd, ktefi jsou sledovani na
nonERN pracovistich dosahuje dle kvalifikovaného odhadu az 90 %, dle pfedloZzenych
informaci asi polovina téchto pacientl nejspi$ neni adekvatné lécena.

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkénost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Centralizace péce je Ccastecné zakotvena v seznamu ERNovych CVSP, a to vramci
Center vysoce specializované péce v oblasti transplanta¢ni mediciny, konkrétné pro
skupinu onemocnéni transplantovana ledvina v détském véku, pro které ma v kontextu
pediatrické péce status transplantacniho centra pro transplantaci ledvin u déti pouze
fakultni nemocnice Motol.

Pro dospélé pacienty existuji non-ERNova Centra vysoce specializované péce v oblasti
transplantacni mediciny zabyvajici se transplantaci ledvin na nasledujicich
pracovistich:

Institut klinické a experimentalni mediciny (IKEM)

Centrum kardiovaskularni a transplantacni chirurgie Brno

Fakultni nemocnice v Motole

Fakultni nemocnice Plzen
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Fakultni nemocnice Hradec Kralové

Fakultni nemocnice Ostrava

Fakultni nemocnice Olomouc

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace péce s ohledem na tzv. centrovou lé€bu je ¢astecné zajiSténa i systémem
specializovanych pracovist se Zvlastni smlouvou se zdravotnimi pojiStovnami
(https://www.vzp.cz/poskytovatele/informace-pro-praxi/seznamy-center-a-szz/seznam-
specializovanych-pracovist-center-se-zvlastni-smlouvou).

Centrova lécba se tyka skupiny onemocnéni: détska dialyza, pro tuto skupinu jsou
definovany podminky pro ustanoveni centra se Zvlastni smlouvou. Podrobné;jsi
hodnoceni pouziti centrovych léCivych pfipravkl v indikaci vzacnych onemocnéni nebylo

pfedmétem této analyzy

2.4.3 Jind organiza¢ni ustanoveni definujici systém péce

Pro tato vzacnd onemocnéni neni v Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni definujici
systém péce.

2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako uspokojivé fungujici na zakladé oficialné
stanovenych pravidel pro: détskou dialyzu a transplantovanou ledvinu. Pro vSechny
ostatni skupiny onemocnéni je systém hodnocen jako uspokojivé fungujici na zakladé
kombinace oficidlnich pravidel a zavedené neoficidlni praxe (vzajemné vazby mezi
zdravotniky a pracovisti).

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Centralizace péce je stanovena pro transplantace ledvin (u détskych i dospélych
pacientl). LéCba na specializovanych pracovistich se Zvlastni smlouvou je stanovena pro
détské dialyzované pacienty. Pro tyto skupiny jsou také stanovena pravidla organizace
péce vyhlaskou MZ a pro détské pacienty po transplantaci ledvin je oficialné ukotven také
prechod do péce dospélé. Soucasny systém je odborniky hodnocen jako uspokojivé
fungujici, byt u ostatnich skupin onemocnéni jen na zakladé kombinace oficialnich
pravidel a zavedené neoficialni praxe.
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2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Postaveni pracovist neni stejné u rliznych poskytovatelll. Pracovisté IKEM je soucasti
vétSiho samostatného celku v ramci poskytovatele. Pracovisté FN Motol je samostatna
organiza¢ni jednotka vramci kliniky/oddéleni a ma kdispozici vlastni ambulantni
prostory i vyhrazena l0zka na oddéleni.

2.5.2 Prostorova kapacita center

Centrum IKEM sdili ambulantni prostory sjinymi tymy a neméa kdispozici zvlast
vyhrazena lizka na oddéleni, centrum FN Motol ma uréené vlastni ambulantni prostory
a ma vyhrazena l0Zka na oddéleni.

Centrum IKEM ma samostatny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde je
uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO), centrum FN Motol samostatny prostor na
webovych strankach poskytovatele nema.

Informace o pacientech se vzacnym onemocnénim této skupiny na jinych pracovistich
poskytovatele se k pracovnikiim obvykle dostane na pracovistich IKEM i FN Motol.

Adekvatnost ambulantnich prostor: Vobou centrech ambulantni prostory vyhovuji
potfebam castecné, v pfipadé FN Motol z 25-50 % v pfipadé IKEMu z 50-75 %. Hlavnimi
nedostatky ambulantnich prostor jsou v obou pfipadech maly poéet ambulantnich
mistnosti, omezena/neflexibilni pracovni doba (napf. sester a komplementu) a
nedostatecné/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci rodinnych
pfislusnik(/pecovatelll

Adekvatnost Llizkové kapacity: vyhovuje vobou pfipadech ¢aste¢né zdlvodu
nedostatec¢né kapacity/Cetnosti lizek (a napf. zaplnéni liZek akutnimi pacienty s jinymi
diagnézami).

Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity pracovisté (samostudium, védecko-
vyzkumna ¢innost, vzdélavani) jsou na obou pracovistich dostate¢né.

Hodnoceni pracovnich podminek center

Centrum IKEM je organizac¢né soucasti vétSiho celku a nema oddélené prostory ¢i lizka
pro pacienty se vzacnym onemocnénim. Centrum FN Motol je samostatné oddéleni v
ramci kliniky a ma vlastni ambulance i lGzka (téméF vSichni détsti nefrologicti pacienti
maji vzacné onemocnéni). Ambulantni a lGzkové prostory vyhovuji obéma pracovistim
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¢astec¢né, nevyhovuji predevSim prostory pro pohovory nebo edukaci rodinnych
prislusnik(/pecujicich.

2.6 Provoz center

2.6.1. Ambulantni péce

Pacienti s VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodindch uréenych pouze
pro pacienty s VO pouze v ramci centra FN Motol. Na obou pracovistich se pacienti s VO
v ambulanci misi i s pacienty s nevzacnymi onemocnénimi.

Pramérna délka konzultace pfi prvni nadvstéveé se pohybuje v rozmezi 40-60 minut. Délka
kontrolnich navstév pak trva vpriméru 20 minut na obou pracovistich. MozZnost
konzultace na dalku uvadéji obé pracovisté, prevazuje telefonickd a emailova
komunikace. Ke konzultacim neni vyuzivana videokonferencni technologie.

Objednaci doba pro oSetifeni nového pacienta v ramci centra IKEM je udana jako 1 tyden,
v ramci centra FN Motol 4 tydny, aktualné je omezen pfijem novych pacient(, ktefi mohou

byt adekvatné vySetieni jinymi pracovisti détské nefrologie nez v rdmci centra FN Motol.

2.6.2 LGzkova péce
Primérny pocet hospitalizovanych pacientl s VO/tyden je zhruba 17. Objednaci doba
pro planovanou hospitalizaci je na obou pracovistich priimérné tyden.

2.6.3. Obecné informace

Zpusoby doporuéeni pacientli do centra jde o kvalifikovany odhad podilu z celkového poétu novych
pacientll pfichazejicich do centra (v %)

Typ zaftizeni, ze kterého pacient pfichazi % z.asto:.lpenl’doruc':enl’
pacientu do ERN centra
Zjiného terciarniho (fakultniho) zafizeni 30-40 %
Z nemocnice nizsiho typu 35a0%
Od ambulantniho specialisty 15240 %
Od praktického lékare 15a0%
Na zakladeé rodinného skrininku vlastnich pacientt 1-5%
Jiny typ doporucéeni 0-2 %
Bez lékaFského doporudeni (,,self-referral®) 2a15%
Na zakladé informace poskytnuté pacientskou organizaci 0 %
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Centrum IKEM uvedlo, Zze doporucéeni pacienta do centra neni realizovano z nemocnic
nizSiho typu, ani na zakladé informaci poskytnutych pacientskou organizaci Ci jinou
formou. Centrum Motol ma oproti tomu nulové realizovani doporucéeni pacienta do
centra pouze na zakladé informaci poskytnutych pacientskou organizaci, nebot zadna

pacientska organizace v ramci tohoto ERNu neni na trovni Ceské republiky ustanovena.

Hodnoceni role praktického lékare v péci o pacienty s VO

Spoluprace pracovisté s praktickym lékafem je vramci obou pracovist nedostatecna
z dlvodu sloZité péce o pacienty s VO. V ramci pracovisté IKEM byla uvedena neochota
praktickych lékar( a zaroven chybéni znalosti v kontextu péce o pacienty se VO.

Preshranicni péce:
Pfeshrani¢ni péce je poskytovana na pracovisti v Motole zhruba 2 pacientim / rok. Jednd
se o pfipravu k transplantaci ledviny a samotnou transplantaci.

Klinické studie:

Tuzemskym pacientiim je nabizena Uc¢ast v klinickych studiich na obou pracovistich, nové
je pediatrickym pacientim nabizena UcCast ve studiich v rdmci ERKNet. Pacienti
z pracovisté IKEM maji moznost ucastnit se nadnarodnich klinickych studii. V ramci
klinickych studii jednotlivych pracovist nejsou pfijimani zahrani¢ni pacienti.

Dostupnost vysetrovacich metod a konzultaci:

Specializovana vysSetifeni jsou k dispozici v souladu s mezinarodnimi doporuéenimi
v obou centrech. Dostupnost odbornikl jinych obord v péci o pacienty se VO neni ani
v jednom pracovisti limitovana.

Pracovisté IKEM je v pfipadé jedné metody limitovano ekonomicky. V pfipadé pracovisté
FN Motole byla u nékolika metod uvedena limitace riznymi zplsoby v zavislosti na dané

metodé:
Metoda Limitace metody
Stanoveni protilatek proti FH metoda je dostupna
vySetieni C5-9 metoda neni dostupna
oxalaty vséru Omezené dostupné ve Vidni
genetika aHUS | omezené dostupna v Budapesti po schvaleni ZP nebo firmou
vySetfeni biopsii ledvin dostupné ve FN Motol a IKEM
genetické metody dostupné
vySetfeniv molgkulérnfm dostupné v IKEM
mikroskopu
vySetreni Anti-PLA2R dostupné ve VFN, IKEM
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2.6.4 Administrativa

Administrativni podpora je hodnocena jako nedostate¢na v centru IKEM i FN Motol.
Pracovisté se plné shoduji na tom, Zze nutna administrativa omezuje ¢as, ktery mohou
lékali stravit vlastni praci s pacienty. Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony:

zadavani dat do registru,

vypisovani zadanek na laboratorni vySetreni,

sbér a hodnoceni dat,

koordinace prace tymu — napf. setkani v ramci interdisciplinarni péce.

Ke zplsoblm feseni téchto problémU se vyjadfilo centrum FN Motol a to tak, Ze by
povazovalo za zadouci pfijmout administrativni silu i aby byla ¢aste¢né prevedena
agenda na sestry. Jako dalSi navrhované organizacni opatfeni bylo zminéno lepSi
personalni zajisténi. Pfevedeni prace na sestry t.¢. neni readlné z dlivodu chybéjiciho
sesterského personalu, v priibéhu let tak doslo na pracovisti FN Motol k pfesunuti
administrativni zatéze ze sester na lékafe (napf. psani Zddanek, domlouvani vySetreni,
Castecné i objednavani pacientd...).

2.6.5Lécba

Cilena farmakoterapie je kdispozici pro tyto skupiny VO: aHUS, trombotické
mikroangiopatie, cystinoza, glomerulonefritidy, transplantovana ledvina, monoklonalni
gamatie s GN a oxaloza.

Specializovana nefarmakologicka éCba zahrnuje détskou hemodialyzu a
hemodiafiltraci, imunoadsorbci, plazmaferézu a fotoforézu.

Hrazena lécba:

Pouziti lécby v hrazenych indikacich

Kromé zakladni imunosuprese pro transplantované pacienty centrum FN Motol a IKEM
o veSkerou vySe zminénou léCbu zad4 pres § 16.

Nehrazena lécba:

Pocet pacientll, ktefi potfebuji lécbu nehrazenymi lécCivymi pfipravky je 100/rok
dohromady za obé pracovis$té, tomu odpovidajici poCet zadosti na § 16 je 400/rok za obé
pracoviste.
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Hlavni lé¢ivé pripravky, na néz pracovisté zadaji thradu v ramci 8§ 16, jsou:

. Predpokladany Obvykly pocet
Pocet lééenych . L. . .
. pocet pacientu/ rok | zadosti najednoho
. - pacientu/rok 2023 .
Nazev pripravku 2024 pacienta za rok
Eculizumab 18 24 4-5
Ravulizumab: 7 5 5
Mykofenolat Mofetil: 30 30 4
Rituximab: 30 30 2
Basiliximab 16 10 1

Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezinarodnim doporuc¢enim u obou pracovist.
Pracovisté IKEM se vyjadfilo, ze léCba je dostupna pro indikované pacienty po schvaleni
reviznim lékafem. Pracovisté FN Motol se vyjadfilo, Zze lé¢ba velmi ¢asto podléhd
schvaleni ZP, tyka se imunosupresivni l&éCby, biologické léchby, i poctu eliminacnich
vykonU napf. IA, PF, HD, PD. U eliminac¢nich vykonU existuje limit povoleného poctu
vykon(l za mésic v pfipadé, Ze stav pacienta vyZaduje provedeni vice vykon( v jeden den,
je nutné nadpocetné vykony Zzadat v ramci paragrafu 16, coz pfinasi znacnou
administrativni zatéz.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Centrum IKEM nedisponuje MDT tymem dedikovanym pfimo vzacnym onemocnénim,
Centrum FN Motol disponuje jednim. MDT v Motole je sloZzen z 5 atestovanych lékarl a
3 lékarl ve specializacni pfipravé, dale také z jednoho terapeuta, psychologa a socialniho
pracovnika. Nemaji kdispozici administrativniho pracovnika ani data manazera.
Zdravotnich sester je k dispozici 12. MDT se schazi 2x za mésic.

Skladba MDT neodpovida potfebam z dlivodu personalni kapacity, chybi napt. détska
dietni sestra se zkuSenosti s onemocnénim ledvin. Centrum IKEM nema staly MDT tym
z divodu nedostatecné personalni kapacity a pfiliSné administrativni zatéze.

Koordinace péce:

Efektivni propojeni vSech aspektll péce potiebnych pro management VO je zajisténo
pouze na pracovisti FN Motole. Funkci koordinatora péce zastava na tomto pracovisti
vedouci nefrologického tymu. Zaroven toto pracovis§té nepovazuje aktualni existujici
systém koordinace péce za dostacuijici.

Definovana koordinace péce neni zavedena v ramci pracovisté IKEM, existujici
mechanizmy péce jsou pracovistém povazovany za dostateCné, koordinace systému
péce neni pracovistém postradana. Koordinaci rovnéz zajistuje vedouci nefrolog.
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Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec
MDT:
Jsou zavedeny na obou pracovistich, vramci pracovisté FN Motol jsou provozovany
pravidelné, v ramci IKEMU nepravidelné. Pracovisté Motol zaznamenava konani a vystup
z konzultace do dokumentace pacienta. Téchto konzultaci se u¢astni odbornici z oboru
chirurgie, imunologie a patologie.

Hodnoceni zavedeného systému:

Zavedeny systém nevyhovuje ani jednomu z pracovist. Pracovisti FN Motol z divodu
Casové koordinace a zaneprazdnénosti a vramci IKEMU zdlvodu chybéni dalsi
specializace (napf. hematolog).

Hodnoceni provozu center

Pacienti vétSinou pfichazi do specializovanych center z fakultnich nemocnic, znemocnic
nizsiho typu ¢i od ambulantnich specialistll. Prakticky lékaf je zapojen do péce
minimalné, primarné pro nedostate¢nou znalost VO.

Obé centra postradaji vétsi administrativni podporu, nejvice ¢asu jim z téchto ukont
bere zadavani dat do registrd, vypisovani zadanek, sbér dat a koordinace péce. Obé
centra maji velmi kratkou objednaci dobu ambulantniho vySetfeni (1 tyden IKEM, 4 tydny
FN Motol) i hospitalizace (do 1 tydne). Neéktera specializovana vySetfeni jsou k dispozici
pouze na jiném pracovisti v CR nebo v zahraniéi.

Spektrum a dostupnost léEby odpovidaji mezinarodnim doporuéenim u obou pracovist.
Centra vypisuji dohromady pfiblizné 400 zadosti na paragraf 16 za rok.

Model multidisciplinarniho tymu i interdisciplinarnich konzultaci funguje pouze ve FN
Motol, kde postradaji nékteré odborniky. FN Motol nepovazuje dostateCny systém
suplujici koordinaci péce za dobry, IKEM koordinaci péce nepostrada.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé péce — obecné

Oddéleni pediatrické péce od péce o dospélé

Centrum FN Motol se stara pouze o déti a mladistvé (pediatrické pracovisté), centrum
IKEM ma na starosti pouze dospélé pacienty. V ramci péce o pacienty dochazi k predani
pacientll mezi témito pracovisti pouze u pacientl po transplantaci ledvin po dovrseni
véku 19 let. Mladsi pacienty (dovrSeni 18 let véku) IKEM ojedinéle prebira pacienty po
transplantaci ledvin pfi zivém darcovstvi.
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Pacienti s ostatnimi diagnézami jsou dle charakteru onemocnéni predavany dospélym
nefrologickym pracovistim v rdmci celé republiky dle trvalého bydlisté, preferenéné do
fakultnich nemocnic. Pacienti s TMA a glomerulopatiemi jsou preferen¢né pfedavani do
VFN.

V systému péce jsou definovana pravidla pro pfechod zpediatrické do dospélé
specializované péce pro 1 skupinu onemocnéni, a to pro pacienty s transplantovanou
ledvinou.

2.7.2 Prechodova péce z pohledu pediatrického pracoviste
Pro pracovisté starajici se o détské pacienty je pfedani do dospélé péce vnimano jako
proces zacinajici ve véku 18 let. K finalnimu pfedani dochazi ve véku 19 let.

Charakteristiky prechodové péce: Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a
pracovisté FN Motol domluvi individualni pfedani do péce dostupného specialisty v misté
bydlisté ¢i studia pacienta, zaroven se predani pacient( fidi pfedem stanovenym algoritmem
ve spolupraci s uréenymi dospélymi pracovisti Ci pracovistém, které je expertem na
problematiku pfislusného VO (je centrem ERN nebo ma parametry takového centra).

Pracovistém zavedeny systém se nejevi jako optimalni z divodu toho, Ze nékdy chybi
ochota dospélych center prevzit komplikované pacienty (napf. na peritonealni dialyze Ci
hemodialyze).

2.7.3 Pfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

Détsti pacienti po transplantaci ledvin jsou pfedavani do péce transplantac¢nich center.
Pacienti s glomerulonefritidami, ktefi jsou na imunosupresivni terapii, jsou pfedavani do
non ERN center, ostatni diagnézy jsou dedikovany do spadovych nefrologickych
ambulanci nebo dialyzacnich stfedisek.

Prebirani pacientl ze spolupracujiciho détského pracovisté je omezeno, zaroven je ale
predanym pacientlim poskytovana srovnatelna péce jako na détském pracovisti.

Hodnoceni prechodové péce

Pfechod z péce détského centra vétSinou probiha do péce dostupného specialisty v
misté bydliste, fidi se algoritmem stanovenym ve spolupraci s urCenymi dospélymi
pracovisti. Tento model pfechodu péce ale pracovisté FN Motol oznacuje jako
neoptimalni z divodu ob¢asné neochoty prevzit komplikované pacienty do péce.

Dle pracovisté IKEM se ale pacienti pfechazejici z détské specializované péce dockavaiji
i v dospélosti srovnatelné péce jako na détském pracovisti. Formalné je prfechod péce
upraven pouze pro pacienty po transplantaci ledviny.
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2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

Pro skupiny onemocnéni sdruzené vtéto ERN neexistuji v CR pacientské organizace.
Ustanoveni pacientské organizace ma legislativni pravidla, obecné chybi v pacientské
populaci informace o vyhodach pacientskych organizaci a mozZnosti takovou organizaci
zalozit.

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vySetfovacim a lé¢ebném planu

Zapojeni pacientll do rozhodovani o vySetfovacim Ci lécebném planu je zavedeno na
obou pracovistich v podobé, Ze se pacienti po poskytnuti informaci mohou spoluti¢astnit
rozhodovani o planovaném terapeutickém postupu, pfipadné, pokud je k dispozici vice
variant lécby, mlzZe pacient vyjadfit svou preferenci a jeho nazor je vramci moznosti
zohlednén.

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

Neni zavedeno u Zadného z pracovist, stejné tak neni hodnocena kvalita Zivota pacient(.

Hodnoceni zapojeni pacienti

V CR pro vzacné rendlni onemocnéni neexistuji pacientské organizace. Hodnoceni tzv.
Patient-reported outcomes neni béznou praxi. Pacienti mohou v ramci vySetfovaciho &i
lécebného planu vyjadfit preferenci a jejich nazor je vramci moznosti zohlednén.

2.9. Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty

Moznost hodnoceni péce na jednotlivych pracoviStich maji pacienti v podobé obecného
nemocni¢niho dotazniku. Ten je kdispozici na pracovisti FN Motol v online nebo
v papirové podobé v ¢ekarné, vramci pracovisté IKEM je pouze v online podobé.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

Monitorace kvality péce probiha pravidelné ve vSech centrech v rdmci povinného procesu
nastaveného Evropskou komisi.

Vramci pracovisté FN Motol vedouci lékaf nebo jiny povéfeny pracovnik centra
kontroluje vystupy a poskytuje ¢lendm tymu zpétnou vazbu (napf formulace zavér(
v lékarskych zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou
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k dispozici, spravnost vykazovani ORPHAkddU, spravné vykazovani vykon( klinickych
vySetieni apod.) pravidelné, v ramci IKEMu jsou tyto kontroly nepravidelné.

Pracovisté IKEM sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacientll za
pomoci stanovenych indikator( (napf. standardizované hodnoceni aktivity ¢i zavaznosti
onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitiniho auditu nebo klinickych studii
Ci registry, jejichz vysledky analyzuje a pouziva k identifikaci nedostatk( a planuje jejich
napraveni, pracovisté v ramci nemocnice Motol vyvoj onemocnéni u definovanych kohort
nesleduje.

2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

Obé pracovisté hodnoti Uroven specializované medicinské péée na srovnatelné urovni
oproti Spickovym evropskym centrlim. Zaroven se ale obé shoduji, Ze psychologicka a

evvos

evropskym centriim.

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

Pracovisté FN Motol se domniva, Ze by se péce zlepSila, pokud by se pracovnici centra
mohli vénovat pouze pacientim s VO. V daném kontextu by doslo k navysSeni potfebného
¢asu pro komunikaci s pacientem (vysvétleni diagndzy, léCebného procesu, rezimovych
opatfeni a dalSich aspektl péce). Mezi hlavni prekazky zlepseni kvality péce povazuji obé
pracovisté: nedostatek jinych specializaci — psycholog, psychiatr, hematolog a
nedostatecné personalni zajisténi kvalifikovanymi lékafi a sestrami.

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

Hodnoceni a monitorace kvality péce je provadéna cestou nemocni¢niho dotazniku,
povinného monitoringu ERN pracovist a v ramci klinickych studii ¢i udajich v registrech.
Obeé pracovisté hodnoti Uroven medicinské péce srovnatelné se Spickovymi evropskymi
centry, nicméné vidi nedostatek v ostatnich slozkach pécCe o pacienty se vzacnym
renalnim onemocnénim - v socialni, psychologické ¢i komunitni péci. Jako nejvétsi
prekazku zlepSeni kvality péce vidi nedostateCnou personalni kapacitu lékafskych i
nelékarskych profesi.
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2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory

Existujici systém vzdélavani ve specializacnich oborech pokryva problematiku VO pouze ¢éstecné:

détska . détska . détska intenzivni
. genetika . patologie .
Obor a oblast nefrologie urologie medicina
pokryti vzdélavani z velké Casti | Castecné [z malé ¢asti| castecné z malé ¢asti
(>75 %) (50-75 %) | (25-50 %) | (50-75 %) (25-50 %)

2.10.2. Vzdélavani vlastnich odbornikl v centrech

Pro u¢ast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (véetné spolulcasti na
konzultacich v CPMS) pofadanych ERN plati pracovisté IKEM plati, Ze je zaveden systém
informovanosti Skolenc( o téchto akcich a pro obé pracovisté plati, Ze je icast na akcich
dobrovolna a mimo pracovni dobu. Na pracovisti IKEM jsou lékafi uvolhovani i na akce,
které se konaji v pracovni dobé.

Pravidelna osobni Gi¢ast pracovnikt centra na mezinarodnich odbornych konferencich
se pohybuje vrozmezi 1-2 akci na pracovnika za rok. Na financovani placenych
vzdélavacich akci se podili souhlasné na obou pracovistich grantové projekty, dary a
sponzorovani a pfispévek poskytovatele. Na pracovisti v Motole si uUcCastnici hradi
vzdélavaci akce také z vlastnich prostredk.

c¢ast pracovni doby urCena pro
samostudium ¢i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) neni zavedeno na ani jednom

Stanoveni chranéného c¢asu ("protected time" =

z pracovist. Systematické praktické vzdélavani v centru (napf. stinovani zkuSengjsiho
specialisty, spolecna ambulance apod) je zavedeno na obou pracovistich. Vzdélavani
nelékarskych zdravotnickych pracovnikli ve specializované problematice VO neni
zavedeno ani na jednom z pracovist.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost
Vzdélavaci akce (seminare, workshopy) se konaji prlmérné 2-3 na jedno pracovisteé.
Aktivni Gcast ¢lenl centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako ,faculty” nebo

v podobé prezentace odborného sdéleni — primérny pocet jednotlivych typl akci/na
rok/pracovisté:

Vzdeélavaci akce Pracovisté FN Motol Pracoviste IKEM
Narodni kongres 8 3-5
Mezinarodni kongres 2 2
Workshopy 1 2-3
Webinare 1 2-3
Jiné - -
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2.10.4 Soucasné védeckovyzkumné aktivity (prameérny pocet/rok/pracovisté)

Pracovisté FN Motol uvedlo, Ze védecko-vyzkumné aktivity probihaji jako sponzorované
klinické (lékové) studie v podtu 2 za rok, dale také aktualné probihaji 3 projekty v ramci
institucionalniho financovani pod zastitou Pediatrické kliniky. 1 projekt probiha také v
ramci grantu ve spolupraci s Pediatrickou klinikou FTN.

Nasledujici udaje jsou vyplnény za pracovisté IKEM:
Védecko-vyzkumné aktivity Pracovisté IKEM

Grantové projekty narodni 3

Grantové projekty mezinarodni

Investigatorem iniciované studie narodni

Investigatorem iniciované studie mezinarodni

0 oOo|lOo| -

Sponzorované klinické (lékoveé) studie

2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit

V kontextu vzdélavacich a vyzkumnych aktivit s jinymi evropskymi centry ERN, pracovisté
IKEM povaZzuje vlastni aktivity na srovnatelné Urovni a vzdélavani ¢lend tymu povaZzuje za
dostatecné. Pracovisté FN Motol vlastni aktivity ani vzdélavani ¢lenl tymU za dostatecné
na svém pracovisti nepovazuje, a to zejména z dlivodu pfemiry klinickych povinnosti,
nedostatec¢né personalni kapacity a nedostate¢ného finan¢niho zajisténi.

Stejné tak pracovisté IKEM povazuje védecko-vyzkumné aktivity za dostatec¢né, Motol
nikoliv, a to opét zdlvodl premiry klinickych povinnosti a nedostate¢né personalni
kapacity.

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucéasti vysoce specializované
klinické péce

Obé ERN pracovisté pofadaji zhruba 2 az 3 vzdélavaci akce ro¢né a kazdé pracovisté se
aktivng G&astni vice nez 10 narodni &i mezinarodnich kongres(i za rok. U&ast na
vzdélavacich akcich financuji obé pracovisté z grantl, pfispévkl poskytovatele, dar( Ci
sponzoringu, v nékterych pripadech i z vlastnich prostredku.

Pracovisté IKEM povazuje vlastni védecko-vyzkumné aktivity za srovnatelné se
zahrani¢nimi centry a za dostate¢né. Pracovisté FN Motol je bohuZel negativné ovlivhéno
pfemirou klinickych povinnosti, nedostateCnou personalni kapacitou i finanénim
zajisténim.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potfeb a
nedostatku

Pro ucely zjisténi podkladl o pfistupu pacientd se VO ledvin k socidlnim sluzbam
pfipravili zastupci pacientskych organizaci v ramci projektu SYPOVO s pomoci
konzultanta pro ,outcome research“ dotaznik socialni péce u pacientll se vzacnym
onemocnénim.

Skupiny vzacnych onemocnéni ledvin jsou v CR:
1. Glomerulopatie
2. Tubulopatie
3. Vrozené vady a ciliopatie
4. Trombotické mikroangiopatie
5. Chronické onemocnéni ledvin v détském véku
6. Metabolické poruchy a ledvinové kameny
7. Obstrukéni uropatie
8. AD strukturalni onemocnéni ledvin
9. Dialyza v détském veéku
10. Transplantace ledvin v détském véku

Pacientské organizace v CR:

1. NEFROHEMA, o.p.s. (vzacna nefrologickd a hematologicka onemocnéni PHN a
aHUS), pres rfadu urgenci a nékolik telefonickych rozhovor(i jsme zpét dotaznik od
tohoto spolku nedostali.

2. Oslovili jsme takeé jednotlivé ¢leny se vzachym onemocnénim ledvin, ktefi jsou
¢leny CAVO, tim je pouze jeden pacient - Loweho okulocerebrorenalni syndrom
(odpovidala matka).

Jednotlivé odpovédi jsou na zakladé informaci od matky pacienta s Loweho
okulocerebrorenalni syndromem.
Dotaznik byl rozdélen na ¢asti:

e Informace a poradenstvi

e Prfehled typl sluzeb/davek

e Pokryti potieb

e Nedostatky

e Vzory

Analyza se vénuje souhrnu zjiSténi v téchto jednotlivych oblastech.
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Informace a poradenstvi

Informace o socialni podpofre ziskali rodi¢e pacienta z nasledujicich zdroju:
- Poskytovatelé zdravotnich sluzeb
- Socialni pracovnik v misté bydlisté

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je
- internet
- organizace RYTMUS (Ustav, ktery lidem s postizenim nebo dusevnim
onemocnénim poskytujeme odborné poradenstvi v rliznych oblastech Zivota.)
Katalog socialnich sluzeb neni k dispozici dle odpovédi matky pacienta.

Moznost individualniho poradenstvi:
- organizace RYTMUS
- Unie pecujicich (neziskova organizace, jejimz poslanim je zlepSovat kvalitu zivota
pecujicich osob.)
Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:
- ldealné lékaf prvniho kontaktu, poptf. ve specializovaném centru

Piehled typu sluzeb/davek

Kdy maiji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
- PFipfesunech béhem dne
- Pecujici pfi nonstop péci o pacienta

NejCastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
- Sluzby organizace RYTMUS

Nejcastéji Cerpané davky
- Invalidni ddchod
- Pfispévek na péci
- Prakaz ZTP, ZTP/P

Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici, uvadi maminka pouze pfispévek

na péci, ten v8ak neni vazany na pecujiciho, ale na pacienta socialni podpora pro
pecujici pfi péci o dlouhodobé nemocného neni.
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Pokryti potieb

Jednotlivé aspekty pokryti potfeb, stejné jako nedostatky v systému socialni péce

STPOVO

hodnotily pacientské organizace na Skale od 1 do 5 - 1 nejlepSi stav, 5 nejhorsi.

Pokryti potieb — hodnoceni pacient - Loweho
okulocerebrorenalni
syndrom

Jak jsou pokryty socialni potieby ve vasi oblasti 3
Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 2
Dostupnost a kvalita sluzeb pro adolescenty 2
Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v produktivnim véku 4
Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory n/a
Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici n/a
Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Ano
Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x venkov? Ano
Jak dlouho priimérné trva schvaleni zadosti o soc. davku/sluzbu? 8 tydn(
Zaznamenali jste u vasi skupiny ¢asta odvolani v zadostech o Ano - podavali jsme
socialni podporu?
Pomaha pacientiim nékdo s podanim Zadosti o soc. podporu? Ne
Ohodnotte zkuSenost s navaznosti zdravotnich a socialnich sluzeb 4

U dotazu na regionalni dostupnost uvedla rodina pacienta, Ze vnimaji obrovské rozdily
uveédomuiji si, Ze nejvice informaci a dostupnostivSeho ma PRAHA jinde jsou natomvelice
Spatné. Oni sami Ziji na vesnici.

Nedostatky

Hodnoceni nedostatki jednotlivych oblasti

pacient - Loweho okulocerebrorenalni
syndrom

Dostatek informaci 3

Pfehlednost/snadnost orientace

Nabidka odpovida specifickym potfebam jedince

Dostatek personalu

Finanéni dostupnost sluzeb

Alh|Dd D W

Realna dostupnost a kapacita sluzeb

NejvétsSi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

Rodina pacienta uvadi: pfi dovrSeni dospélosti doSlo u syna k automatickému snizeni
pFispévku na péci ze st. 2 na st. 1, s tim je spojené sniZeni finan¢ni podpory, ale také to, Ze
pecujici ztraci moznost se o pacienta starat, doba mu neni zapocitana do dlichodu, u st. 2 se
doba do dudchodu dle vypovédi dani rodiny zapocitava. Nikdo rodiné neporadil, Ze ma syn po
dovrseni 18 let narok na invalidni diichod.
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Vzory

P¥iklad dobré praxe z CR:
- Organizace RYTMUS je pro matku pacienta (Loweho okulocerebrorenalni syndrom)
ptikladem dobré praxe v CR.

Souhrn zasadnich poznatkti za ERK NET

Z Setfeni u zastupcl pacient skupiny ERK NET vyplynulo nékolik poznatk(l hodnych
pozornosti. Matka pacienta s Loweho okulocerebrorenalni syndromem ziskava informace
o socialni podpofe primarné na internetu, pres ktery se dostala k organizaci RYTMUS, jejiz
pomoc si nejvic chvali. Ocenila by informace o socialni podpore pfimo od lékafe prvniho
kontakt, popf. ve specializovaném centru.

Matka pacienta vnima regionalni rozdily v dostupnosti sluzeb a ve schvalovani davek,
jelikoz pochazi zvesnice a ona sama musela jiz 2x podavat odvolani proti rozhodnuti
zpravy socialniho zabezpeceni, nejprve byl synovi sménén ZTP/P na ZTP, nasledné pfi
zmeéne vyse prispévku z 2 st. na 1 st.

Ciselné nejhorsi hodnoceni méla v ramci nedostatka kategorie:
- Nabidka odpovida mym specifickym potfebam
- Dostatek personalu
- Finanéni dostupnost sluzeb
- Redlna dostupnost a kapacita sluzeb
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Onemocnéni ze skupiny ERKNET zahrnuji nékolik rozdilnych skupin diagnéz riazné
incidence/prevalence s rozliSnym typem lécCby i progndzy. MlzZe se jednat o geneticka
onemocneéni ¢i vrozené vyvojové vady ledvin a mocovych cest manifestujici se jiz kratce
po narozeni, v kojeneckém Ci batolecim véku nebo i pozdéji vdétstvi a dospivani,
pretrvavajici az do dospélosti. Genetickd onemocnéni mohou postihovat jak strukturalni
vyvoj ledvin, tak i funkci glomerulll a tubuld.

Vrozené vyvojové vady vyvodnych mocovych cest Casto vyzaduji operativni feSeni s cilem
zachovat normalni ¢i stabilni funkci ledvin &i zamezit vzniku infekénich komplikaci. Dalsi
velkou skupinou chorob jsou glomerulopatie vrozené ¢i ziskané, vznikajici v dlsledku
poruch imunitnich mechanismu jako samostatné onemocnéni ledvin ¢i jako soucast
systémovych onemocnéni autoimunitniho charakteru, konkrétné vaskulitid. Lze u nich
dosahnout dlouhodobé nékdy i celozivotni remise. Trombotické mikroangiopatie jako
dal8i skupina pfestavuji vzacna etiologicky rliznd onemocnéni vznikajicich v disledku
vrozenych ¢&i ziskanych poruch komplementu, infekénich chorob nebo ze sekundarnich
pricin.

Prognéza téchto stavll zavisi na vcasné diagnostice a adekvatni lécbé. VSechna
onemocnéni ledvin a vyvodnych mocovych cest mohou véstjiz v détském véku k riznému
stupni poskozeni funkce ledvin srozvojem chronického onemocnéni ledvin vcéetné
konecného stadia ledvinného onemocnéni, které vyzaduje nahradni eliminaéni metodu-
dialyzu Ci transplantaci ledviny.

Chronické onemocnéni ledvin se svou progresi vede k rozvoji Cetnych komplikaci v€etné
retence tekutin, anemie, hypertenze, poruch kalcium fosfatového metabolismu, poruch
vnitiniho prostiedi a zpomaleni rlstu. Cast détskych pacientl je polymorbidnich
v dlsledku genetickych onemocnéni a syndromu postihujicich nejen ledviny, ale i jiné
organové systémy véetné nervové soustavy. Jejich postiZzeni se v pribéhu rlstu zhorsuje.
| tito pacienti se vSak Casto dozivaji dospélého veku.

Progndza pacientl s onemocnénim ledvin a vyvodnych mocovych cest zavisi na véasné
diagnostice, spravné lé¢bé i nastaveni rezimovych opatfeni nékdy jiz kratce po narozeni.

Po vysloveni podezieni na VO ledvin a mocCovych cest by mél dalSi vySetfovaci postup
koordinovat lékaF s odbornou zpuUsobilosti voboru détska nefrologie (dale détsky
nefrolog). Tato ,koordinace“ mlze zpocatku probihat v podobé vzdalené konzultace mezi
détskym nefrologem a oSetfujicim pediatrem v ambulantni ¢i lizkové péci. Pfi podezieni
na onemocnéni ledvin vramci pravidelného screeningu lékafe primarni péce nebo
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lékafského vySetreni jiné odbornosti by mél byt dospély pacient konzultovan nebo
odeslan k vySetfeni nefrolem k uréeni dalSiho postupu.

Véasna diagnostika zavisi na vysloveni klinického podezieni na zakladé typickych
projevl jednotlivych onemocnéni. Toto podezieni by mél vyslovit [ékaf primarni péce Ci
jakykoli jiny oSettujici lékaf. Pro zlepSeni povédomi nespecialistll o projevech VO
urotraktu je tfeba zajistit systematické zarazeni této problematiky do pregradualnich i
postgradualnich vzdélavacich sylabl a podporovat dalsi zplsoby vzdélavani lékarl
primarni péce i nespecializovanych zdravotnickych zafizeni.

Soucasny systém péce nema stanovenou strukturu ani navaznost 1 existujiciho CVSP
pro pediatrické ani dospélé pacienty na ostatni vice nebo méné specializovana
pracovisté, centralizace pacientl neni nikde zakotvena a funguje pouze na zakladé vztahU
mezi jednotlivymi pracovisti. Status center neni definovan, personalni a vécné vybaveni
neni ur¢eno. Vyjimkou je pouze stanoveni stiedisek pro poskytovani chronické dialyzacni
péce pediatrickym pacientdm ve FN Motol, FN Ostrava a FN Brno a ustanoveni 1
transplantacniho centra pro pediatrické transplantace ledvin ve FN Motol. Provadéni
kontinualnich ociStovacich metod jednotkami intenzivni péCe Ci anesteziologickymi
oddélenimi ani u pediatrickych ani u dospélych pacientd neni nijak limitovano
pfinejmensim nefrologickou konsultaci ¢i naslednou nefrologickou kontrolou po
ukond&eni akutni eliminace.

Podet pacient( a jejich rozlozeni v CR nejsou presné znamy, podéet pacient(l na jednoho
ékare se specializovanou zpusobilosti je vysoky a udrzeni zakladni kvality péce vyZzaduje
Casto jejich presCasové nasazeni. Koordinaci péce vétSinou zajiStuji samotni lékafi,
pracovisté postradaji administrativni pracovniky a datamanazery. Pfechodova péce neni
definovana kromé tranzice pacientd sTx ledviny, pfistup ksociadlnim sluzbam je
rdznorody a propojeni se zdravotnickym systémem nedostatec¢né. Pretizenost center
klinickou problematikou nenechava dostate¢ny prostor pro systematické vzdélavani
mladé generace odbornikd ani pro adekvatni védeckovyzkumnou c¢innost, jejiz
provozovani je podminkou pro udrzeni vysokého standartu péce. S tim souvisi i absence
parametrd kvality péce zamérené na problematiku VO.
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Navrh modelu péce pro skupinu onemocnéni vyzadujici podobny charakter péce

A. Centralizace péce

Jakmile se diagndza VO stane pravdépodobnou nebo v pfipadé zavazného stavu by

mél byt pacient pfedan do péce specializovaného centra, specializovaného centra pfi

fakultni nemocnici ¢i vysoce specializovaného pracovisté CVSP dle povahy

onemocneéni, jak je nasledné popsano.

Prenatalni USG skrining m{Ze upozornit na poruchu vyvoje ledvin a moc¢ovych cest
na zakladé pfitomnosti strukturalnich zmén &i poruchy mnozstvi plodové vody.
Dlvodné podezieni na zavaznou vyvojovou vadu by mélo vést k véasné konsultaci
s détskym nefrologem k rozvaze o dalSim postupu. Toto podezieni vyslovuje lékaF
primarni péce-gynekolog. Stejné tak i na zdkladé anamnézy indikuje genetické
vySetfeni a konsultaci pfi podezieni na genetické onemocnéni s postizenim ledvin.
Toto vySetfeni by mél provadét genetik se znalosti nefrologické problematiky.

Vrozené vyvojové vady ledvin a modovych cest tvofi pfiblizné 20 % vSech VVV
diagnostikovatelnych prenatalnim USG plodu. Vyznamné jsou vady spojené
s poruchou odtoku moci (obstrukéni uropatie) nebo vezikoureteralni reflux. Jsou
dany indikace k odeslani téhotné k porodu do specializovaného centra s moznosti
lécby détskymi nefrology a détskymi urology — CVSP ¢&i CSP pfi fakultnich
nemocnicich. Postnatalni UZ screening vad ledvin neni povinny, nicméné asi
polovina pracovistjej z vlastniiniciativy provadi. Sledovani a lé¢ba téchto pacient(
vyzaduje spolupraci détskych nefrologli a détskych urologli. Problematiku by v§ak
meéli dobfe znat i lékafi primarni péce, ktery by na zakladé nespecifickych projev(
onemocnéni indikovali specializované vySetfeni. Kromé urologického vysetieni by
vSichni tito pacienti méli podstoupit i vySetfeni détskym nefrologem.

Onemocnéni ze skupiny glomerulopatii patfi vZzdy do péce specialisty- nefrologa,
u déti i dospélych. Pfi vysloveni podezieni na toto onemocnéni by mél lékar
primarni péce ¢i nemocnic¢ni lékaf oslovit specialistu k uréeni dalsiho postupu.
Ten je schopen posoudit, zda musi byt pacient odeslan na specializované
pracovisté pfi fakultni nemocnici ¢i CVSP, kde jsou schopni stanovit diagnézu,
provést biopsii ledviny a nasadit zah4jit terapii. Biopsie déti i dospélych provadéji
nefrologové ve vSech fakultnich nemocnicich. Na zakladé provedené diagndzy by
mél byt pacient vtomto misté i [é€en a dale sledovan. Vyjimkou jsou stavy u déti
s rozvojem akutniho renalniho poskozenis potfebou eliminac¢ni léCby. Tito pacienti
by méli byt odeslani na pracovisté poskytujici nahradni eliminaéni metody u déti:
FN Motol, FN Ostrava, FN Brno. U dospélych jsou eliminaéni metody provadény ve
vSech fakultnich nemocnicich. Glomerulopatie ¢asto vyzaduji nasazeni utoc¢né
imunosupresivni terapie a biologické lécby. Tuto léc¢bu jsou opét schopny
poskytovat fakultni pracovisté po konsultaci s CVSP nebo pfimo pacienta do CVSP
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odeslat. Pacienti s nekomplikovanymi pribehy mohou byt lé¢eni v centrech
specializované péce. Pokud je glomerulopatie soucasti systémového
onemocnéni, lé¢ba by méla probihat v CVSP nebo CSP pfi fakultni nemocnici ve
spolupraci nefrologa s revmatologem.

e Skupina TMA vyzaduje vzdy lé¢bu v CVSP ¢&i centru specializované péce, u déti v
centrechpfi fakultni nemocnici s moznosti provedeni ndhradni eliminacni metody.
PFi vysloveni podezieni na toto onemocnéni by mél byt pacient neprodlené v tomto
centru konsultovan a urgentné do tohoto centra preloZen z ddvodu rizika rychlého
zhorSeni stavu. V téchto centrech je vindikovanych pfipadech lé¢en akutné ci
chronicky biologickou lé¢bou a déle sledovan.

e O vrozené vady, ciliopatie, metabolické vady a AD strukturalni vady pecuje
centrum specializované péce pfi fakultnich nemocnicich nebo CVSP. O pacienty
s obstruk&nimi uropatiemi a pacienty s ledvinnymi kameny opét pecuje centrum
specializované péce nebo CVSP ve spolupraci s détskymi urology. Méné zavazné
pfipady mohou byt sdilenou péci sledovany centry specializované péce.

e VSechna onemocnéni ledvin ze skupiny VO mohou progredovat do chronického
onemocnéni ledvin. O tyto stavy pecCuji centra specializované péce. V momenté
dosazeni 3.stupné chronického renalniho onemocnéni by meél byt pacient
referovan do centra specializované péce pfi fakultni nemocnici poskytujici
elimina¢ni metody ¢i CVSP, u dospélych do jakéhokoliv dialyzaéniho centra. Zde
se rozhoduje o zplUsobu lécby komplikaci a indikaci pravidelného podavani
erytropoetinu (centrovy lék). U pacientld ve 4. stadiu chronického onemocnéni
ledvin probiha pfiprava a edukace pacienta k dialyze a pacient je odeslan do CVSP
k pfipravé k Tx ledviny. Tito pacienti musi byt do téchto center odesilani vCas, jesté
pfed dosazenim 5. stupné chronického onemocnéni ledvin.

e Transplantace ledvin v détském veku provadi pouze CVPS Fakultni nemocnice
Motol. V tomto centru jsou pacienti po Tx ledviny i dlouhodobé léCeni a sledovani.

e Do CVPS by dale méli byt ze specializovanych center k pravidelnym kontrolam
minimalné 1 x ro¢né odeslani vSichni pacienti se témito zdvaznymi VO: rychle
progredujici glomerulonefritidy, chronické glomerulonefritidy, steroid resistentni
nefroticky syndrom, idiopaticky nefroticky syndrom vyzadujici podavani biologické
lécby, trombotické mikroangiopatie, chronické onemocnéni ledvin 3-5 st.u déti
mimo dialyzovanych pacientl, AD onemocnéni a ciliopatie véetné ARPKD.
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B. Typy center

»Centrum specializované péce v détské nefrologii s opravnénim provadét
nahradni eleminaéni metody na zakladé zvlastni smlouvy.

»Centrum specializované péce v détské nefrologii pfi fakultni nemocnici*
»Centrum specializované péce v nefrologii (CSP)“ je pracoviste, ve kterém je
specializovana péce zajisténa alespon jednim atestovanym nefrologem -
nefrologickd ambulance, oddéleni s atestovanym nefrologem.

»Centrum specializované péce v détské nefrologii s opravnénim provadét
nahradni eleminaéni metody na zakladé zvlastni smlouvy.

»Centrum specializované péce v détské nefrologii pfi fakultni nemocnici*
»Centrum vysoce specializované péce (CVSP)“ spliuje definované
charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou akreditaci ¢lenstvi
v ERN &i narodni akreditaci CVSP MZCR).

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referencni sit pracovist nefrologie (national
reference network, NRN).

»,Sdilena péce“ zahrnuje spolec¢nou péci o pacienta dvéma Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP).

C. Dalsi potrebné upravy:

C.1 Organizace péce

- Stanoveni narodni referenéni sité v rozsahu zaji$tujicim rovhomérné pokryti CR

specializovanou péci v nefrologii:

o Udaje definujici optimalni podet specialistl na po&et obyvatel nejsou
k dispozici. Pocet détskych nefrologi vCR ndm neni znam. VétSina
nefrologickych ambulanci je zfizena pfi détskych oddélenich
v nemocnic¢nich zafizenich vc€etné détskych klinik ve fakultnich
nemocnicich. Jen malé ¢ast specialistl se zabyva problematikou détské
nefrologie na plny Uvazek. VétSina specialistl je nucena se vénovat v cca
50 % doby nemocni¢ni pediatrii. Pouze minimalni pocet détskych nefrologt
ma zkuSenosti s léEbou vzacnych onemocnéni.

- Optimalizace uhrady ambulantni a liZkové péce o pacienty s VO na zékladé realné

vynalozeného Usili spojeného skomplexni ambulantni péci a nakladnymi

hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajiSténa podpora

jejich rozvoje ze strany poskytovatele
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- Definice kompetenci CSP a CVSP v diagnostice
o vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP nebo CSP
pfi fakultnich nemocnicich - napf. interpretace genetické analyzy,
specializovanych zobrazeni, specializovana imunologicka vySetieni
- Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
o vymezeni indikace imunosupresivni terapie a biologické terapie na CVSP
nebo CSP pfi fakultnich nemocnicich
o zjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP
v CVSP, zjednodusSeni administrativy spojené s Zzadostmi na par 16
o zruSeni nutnosti pravidelného podani Zadosti na par.16 u nejCastéji
podavanych jiz jednou schvalenych LP v ramci par.16 v CVSP.
- Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce*
- Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité dospélych
pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani v zahajené lé¢bé
- LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

Definice specifickych parametrid pro sledovani kvality péce vcentrech, jejich
implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a jejich vyuziti pro
planovanirozvoje specializované a vysoce specializované pécev této oblasti. Koordinace
s evropskym systémem monitorace a evaluace center ERN.

C.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
v centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s akreditaci pro
vzdélavani v oboru détska a dospéla nefrologie) v navaznosti na pocty sledovanych
pacientt

- Stanovenirole koordinatora péce v centrech a v komunité, vyélenéni prostfedkd pro
tuto funkci

C.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- ZabezpecCeni chranéného ¢&asu zdravotnickych pracovnikll pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

- Podpora tc¢asti pracovnikl center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra

C.4 Podpora stavu socialni péce

Pacient/pecujici by mé mit narok na informace ohledné socidlni podpory soubézné pfi
sdélovani finalni diagndzy, u sdélovani diagnézy by mél byt, s pacientem/pecujicim,
pfitomen i pracovnik nékteré instituce jako je Centrum provazeni, Rana péce atd., ktery
by pacienta/pecCujiciho odkazal na pfislusného pracovnika, ktery poskytne
psychologickou Ci terapeutickou podporu a informace k socidlnim sluzbam.
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Erudovanost socialnich pracovnik( v tomto typu center by méla byt vysoka. V idealnim
pfipadé by mél byt ve specializované centru proSkoleny socialni pracovnik se specializaci
na potreby pacientl s VO. Tento pracovnik by mél pacienty déle odkazovat na kontaktni
osoby (socialni pracovniky) v jednotlivych regionech dle potfeby. Dle dotaznikového
Setfeni jsou rozdily dostupnosti péce v jednotlivych regionech velké, ve vétSich méstech
maiji socialni pracovnici vice zkuSenosti s pacienty s VO. Podpora pacientl i v ramci
mensich mést a regionll by méla byt srovnatelna s podporou v rdmci hlavniho mésta.
Povédomi socidlnich pracovnik( i v rdmci jednotlivych kraji by mélo byt vysoké (napf.
Skoleni, webinare, katalog sluzeb apod.).

V prvni fadé je dllezZita prfitomnost socialniho pracovnika pfimo v centru ERN, aby umél
odkazat pacienta nebo rodi¢e na pracovnika v konkrétnim kraji, pacient by pak se vSemi
potfebnymi dokumenty od lékafe a informacemi z ERN mél jednodusi pfistup k socialni
podpore. V pfipadé, ze posudkovy lékaf zZadost na podporu zamitne, bylo by idealni,
pokud by socidlni pracovnik v centru ERN dale pomohl vykomunikoval odvolani, pfipadné
zaridil dalSi a podrobnéjsi zpravu o zavaznosti stavu pacienta od jeho lékafe (nebo
minimalné pacienta patficné nasmeéroval a s odvolanim pomohl).
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Zkratka \Vysvétleni
AA Amyloiddza
AD Autosomalné dominantni
Anti-glomerular basement membrane
aGBM  [(Glomerulonefritida s protilatkami proti glomerularni bazalni membraneg)
aHUS  |Atypicky hemolyticko-uremicky syndrom
a-PLA2R |Autoprotilatky proti receptoru pro fosfolipazu A2
ARKPD |Autozomalné recesivni polycysticka choroba ledvin
Chronic kidney disease
CKD (chronické onemocnéni ledvin)
Clinical Practice Guidelines
CPGs (klinické doporucené postupy)
Clinical Patient Management System
CPMS  [(klinicky systém pro spravu pacientl)
Computed Tomography
CT (pocitacova tomografie)
CVSP Centrum vysoce specializované péce
CAVO |Ceska asociace pro vzacna onemocnéni
EKG Elektrokardiogram
European Reference Network
ERN (Evropska referencni sit)
FH Faktor - H
FN Fakultni nemocnice
FTN Fakultni Thomayerova nemocnice
GN Glomerulonefritida
HD Hemodialyza
1A Imunoabsorpce
IgA Imunoglobulin tfidy A
IKEM Institut klinické a experimentalni mediciny
LF Lékarska fakulta
LP Lécivy pfipravek
MDT Multidisciplinarni tym
MKN-10 [Mezinarodni klasifikace nemoci 10. Revize
Magnetic Resonance Imaging
MRI (magneticka rezonance)
MZCR  |Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky
NIS Nemocni¢niinformacni systém
ORPHA [Orphanet (databaze vzacnych onemocnéni)
PD Peritonealni dialyza
PF Plazmaferéza
PJ Patient journey (Cesta pacienta)
Patients Reported Outcome
PRO (vysledek hlaSeny pacientem)
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Patients Reported Outcome Measures
PROMs |(vysledky sdélované pacientem; sebehodnotici dotazniky)
SLE Systémovy lupus erythematosus
Navrh systéemu komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi
SYPOVO [onemocnénimi
TMA [Tromboticka mikroangiopatie
Tx Transplantovany pacient
UK Univerzita karlova
VFN \VSeobecna fakultni nemocnice
VO \Vzacné onemocnéni
ZP Zdravotni pojiStovna
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