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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 Zameéstnanost 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.

N&zev ERN ERN EURO-NMD

Neurologicka klinika FN Motol
Klinika détské neurologie FN Motol
Neurologicka klinika FN Brno
Klinika détské neurologie FN Brno

Zapojena pracovisté

Pocet skupin VO 5 skupin
Nazvy skupin/podskupin 1. Vzacna svalovd onemocnéni
VO 2.Vzacna onemocnéni perifernich nerv(

3. Poruchy nervosvalového spojeni
4. Nemoci motorického neuronu
5. Mitochondridlni onemocnéni

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

1.1 Charakteristika zdroju

Celkovy pocet publikaci za celou ERN: 15
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typl za celou ERN

Guidelines

CPG

Care pathway
Criteria

Position paper
Recommendation
Consensus
statement

Review

Patient journey

wWo| O |[vo|jo|jo|Oo|>
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STPOVO

Patient journey:

Byla vytvofena samostatna slozka. Celkem bylo vloZeno 5 publikaci typu patient journey.
Publikace, edukacni letaky byly zamérfeny na spinalni muskularni atrofii, amyotrofickou
lateralni sklerézu a kongenitalni myopatii. Dvé ztéchto publikaci byly zafazeny do
inventarizacni tabulky.

1.2 Obsahova analyza zdroj(i podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnoéz

Dokumenty, které byly zpracovavany vramci analyzy, byly pfedem roztfidéné do
jednotlivych skupin onemocnéni tymem ERN EURO NMD. Dokumenty ke skupiné
Mitochondrial Diseases nebyly pfedlozeny. Dale byla pfedlozena samostatna slozka
obsahujici patient journeys.

Pro lepSi pfehlednost byly vytvofeny tabulky, tykajici se jednotlivych skupin onemocnéni
a v analytickém dokumentu zkoumanych charakteristik, které bylo mozné z jednotlivych
dokument( ziskat. Cilem bylo uvést pocet zdrojll, ve kterych se jednotlivé informace
o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:
1.Vzacna svalova onemocnéni
2.Vzacna onemocnéni perifernich nervi
3. Poruchy nervosvalového spojeni
4. Nemoci motorického neuronu
5. Mitochondrialni onemocnéni - neni uveden zadny zdroj

Hlavni charakteristiky (uvést pocet zdrojd):

celkem Skupina 1 Skupina 2 Skupina 3 Skupina 4
Celkovy pocet zdrojti: 15 5 2 4 4
Definice vicetroviiové 6 0 (0%) 2 (100%) 2 (50%) 2 50%)
péce: (40%)
Uvedeni odbornosti 13 5(100%) 2(100%) 2 (50%) 4 (100%)
podilejicich se na péci: (80%)
Definice role socialniho 2 1 (20%) 0 (0%) 1 (0%) 0 (0%)
pracovnika: (13%)
Aktivni role pacientd pri 9 1 (20%) 2 (100%) 3(75%) 3(75%)
tvorbé CPGs: (60%)
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Charakteristika diagnostickych principa (uvést pocet zdroj():

STPOVO

celkem Skupina 1 Skupina 2 | Skupina 3 Skupina 4
Celkovy pocet zdrojti: 15 5 2 4 4
Klinicka diagnostika 12 4 (80%) 2 (100%) 3 (75%) 3 (75%)
(80%)
Laboratorni diagnostika 11 3 (60%) 2 (100%) 3 (75%) 3 (75%)
(73%)
Dalsi: 12 3 (60%) 2 (100%) 3 (75%) 3(75%)
(80%)

Management - specifikace role poskytovatelll zdravotni péce (uvést pocet zdrojd):

Skupina 1 Skupina Skupina | Skupina
celkem 2 3 4
Celkovy pocet zdroju: 15 5 2 4 4
Kdo ma potvrdit diagnézu: 10 5 (100%) 2 (100%) | 2 (50%) 3 (75%)
(67%)
Kdo ma lécit: 13 5 (100%) 2 (100%) 2 (50%) | 4(100%)
(87%)
Kdo ma 13 5 (100%) 2 (100%) 2 (50%) | 4(100%)
sledovat/monitorovat: (87%)
Uloha dalsich lékarskych 14 5 (100%) 2 (100%) | 3(75%) | 4 (100%)
specialistti: (93%)
Uloha nelékaf: 10 5 (100%) 0 (0%) 2 (50%) 3 (75%)
(67%)
Uloha primarni péce: 6 2 (40%) 2 (100%) | 2 (50%) 0 (0%)
(40%)
Management - doporucena lééba (uvést pocet zdrojl):
celkem | Skupinal | Skupina2 Skupina 3 | Skupina 4
Celkovy pocet zdrojui: 15 5 2 q q
Specificka cilena: 13 4 (80%) 2 (100%) 4 (100%) 3 (75%)
(87%)
Specificka necilena: 12 3 (60%) 2 (100%) 4 (100%) 3 (75%)
(80%)
Nespecifickd/symptomaticka: 13 4 (80%) 2 (100%) 4 (100%) 3 (75%)
(87%)
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Management — monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdroj():

celkem | Skupinal | Skupina2 | Skupina 3 Skupina 4
Celkovy pocet zdroju: 15 5 2 4 4
Pravidla pro monitoraci: 10 4 (80%) 2 (100%) 1(25%) 3 (75%)
(67%)
Existence kritérii 4 0 (0%) 2 (100%) 1(25%) 1(25%)
aktivity/zavainosti (27%)
onemocnéni:
Prognosticka kritéria: 5 0 (0%) 2 (100%) 2 (50%) 1(33%)
(33%)
Existence , patient-reported 0 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
outcome measures“(PROM): (0%)
Hodnoceni funkce/disability: 4 0 (0%) 1(33%) 1(25%) 3 (75%)
(27%)
Systém hodnoceni kvality péce 5 0 (0%) 2 (100%) 2 (50%) 1(25%)
definovan: (33%)

Slovni souhrn analyzy zdroju (hlavni pfednosti a nedostatky — s dirazem na informace
postihujici organizaci péce):

Inventarizace existujici literatury a smeérnic tykajicich se vzacnych nervosvalovych
onemocnéni identifikovala nasledujici nize uvedena fakta.

Byla provedena analyza obsahu jednotlivych publikaci a byly dohledany 4 guidelines, a
to u nasledujicich skupin:

e NeuromuscularJunction Disorders,
o Rare Peripheral Nerve Diseases,
e Rare Muscle Diseases.

U ostatnich onemocnéni nebyl dolozen guidelines, ale byly pfedlozeny kvalitni
recommendation.

V oblasti management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci, byla pouze ve 6
zdrojich (40 %) identifikovana viceurovriova péce, ve vSech uvedenych publikacich, je
tato péce pouze zminéna nez presné ,definovana“. Je zde spiSe popsana role
specializovanych center a multidisciplinarnich tymd. Nejlépe je tato polozka vymezena u
vzacnych onemocnéni perifernich nerva.

Pouze v2 (13 %) zdroji je ¢astecné uvedena role sociadlniho pracovnika. Opét nelze
hovofit o pfesné definici, ale spiSe o identifikaci této socialni oblasti. Pozitivné lze také
hodnotit zastoupeni aktivni role pacienti pfi tvorbé CPGs a to u 9 polozek (60 %)
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Velmi dobfe byli v literatufe také zmapovani odbornici (12 zdrojt, 80 %), ktefi se podileji
se na péci.

V charakteristice Diagnostickych principa je velmi dobfe analyzovadna problematika
klinické diagnostiky a to u 80 % (12) zdroju.

V sekci Managementu zdravotni péce, je jen okrajové zminéna uloha primarni péce
(pouze 6 zdrojt), nejlépe jsou identifikovany polozky, kdo mé lécCit, kdo mé monitorovat a
Uloha dalsich lékafskych specialistli (12 zdroj(, 80 %).

V Doporucené lécbeé jsou velmi dobfe pokryty vSechny 3 poloZky, nejvétsi zastoupeni ma
specificka a symptomaticka lééba (13 zdroji/87 %).

V oblasti Managementu - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci ve vSech
polozkach neni uveden zadny zdroj, ktery by komplexné pokryval tuto oblast. Polozka
Existence patient-reported outcome measures neni zastoupena vlbec vzZadném
zdroji. Uspokojivé je zastoupena kategorie Pravidla pro monitoraci a tov 67 %.

Vramci celkové inventarizace lze dojit k zavéru, Ze existuje velké mnozstvi relevantni
literatury, ktera se vSak zamérfuje pouze na urcCitou problematiku (napf. léEebny postup &i
diagnosticky algoritmus).

Odborné publikace, které by komplexné identifikovaly celkovy managment péce
o pacienta s VO jsou nedostatecné a témer zcela absentuji.

Byl publikovan novy némecky guidelines pro myastenii, LEMS a CMS.

Wiendl H., Abicht A., Chan A., Della Marina A., Hagenacker T., Hekmat K., Hoffmann S.,
Hoffmann HS., Jander S., Keller C., Marx A., Melms A., Melzer N., Muller-Felber W.,
Pawlitzki M., Ruckert JC., Schneider-Gold C., Schoser B., Schreiner B., Schroeter M.,
Schubert B., Sieb JP., Zimprich F., Meisel A. Guideline for the management of
myasthenic syndromes. Ther Adv Neurol Disord. 2023. Dostupny na
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC10752078/
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2.1 Pocty pacient( a personalni zajiSténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

STPOVO

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

Hlavni skupiny nemoci

Celkovy pocet pacient(i v CR — ve
vsech centrech v ramci ERN

ZpUsob zjisténi poctu pacientl

% VO dané skupiny ma
SPRAVNE uveden kéd
diagnézy MKN-10

3l (> 3l (> 51 (>
<18 et dospéli (219 <18 let dospéli (219 <18 let dospéli (219
let) let) let)
kombinace kombinace 10% 20%
Vzacna svalova onemocnéni 600 1000
Vzacna onemocnéni perifernich kombinace kombinace 10% 10%
nervu 600 600
kombinace kombinace 15% 100%
Poruchy nervosvalového spojeni 220 2800
Nemoci motorického neuronu 200 300 kombinace kombinace 20% 80%
Mitochondridlni onemocnéni 700 1000 kombinace kombinace 10% 10%
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STPOVO

2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERN (centra vysoce specializované péce)

Pocet pacientti s VO v dlouhodobém
sledovani
FN Motol FN Brno dospéla
dospéla cast Cast
MND/ALS 85 113
mvyastenle a poruchy NS 55 474
prenosu
CMT/HSMN29 150 -
myopatie 150 143
SMA 48 55
GBS 15 -
FSHD 87 61
myotonické dystrofie 238 266
chronické zanétlivé neuropatie
véetné CIDP >3 148
LGMD/DMD 55 60
CIDP - -
Celkem 936 1320
Pocet pacientti s VO v dlouhodobém
sledovani
FN Motol détska cast | FN Brno détska cast
SMA 85 34
DMD/BMD 80 41
LGMD 35 6
kongenitalni MD 10 10
kongenitalni myopatie 35
MD 6
FSHD 10 2
myastenie 10
HSMN 45 6
hereditarni neuropatie 55 =
ziskané neuropatie 15 =
Dalsi 65 15
celkem 451 125

10z 45



* * %

* X ok

* x *

Spolufinancovano

Evropskou unii
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pracovisté

FN Motol dospéla
Cast

FN Brno

7 vz

dospéla cast

FN Motol

7 v

détska cast

FN Brno

7 v

détska cast

pocet novych pacientl za rok*

160

131

60

5-10

* (pramér za rok z poslednich 3 let)

2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

FN Motol FN Brno FN Motol Pracovisté FN Brno
Dospéla cast Dospéla cast Détska cast Détska cast
Pocet . A L Pocet - A L Pocet . A L Pocet - A L
pracovnikt pracovnikt pracovnikt pracovnikt
léka¥
db 95 26 80 10 51 41 62 41
s odhornou 14 9 19 6
zpusobilosti g* 10 5 17
v oboru H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
ékaf ve 10 | 10 20 | s 80 | 20 E
specializacni
3 1 5 1
pfipravé 7 25 20 13
v oboru H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
) 2 | o s0 | o 70 | 20 a8 | 30
zdravotni
2 21 2 25 3 30 3 26
sestry
H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
dalsi nelékaisti 54 7 9 67 7 10 136 46 10 62 38
zdravotnicti 8
.. 8 8 10 10
pracovnici
H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
2 | 2 2 |2
nezdravotnici 0 0 0 0 1 4 1 4
H/P/T H/P/T
celkem 31 201 43 21 217 22 22 339 | 129 21 182 ‘ 116
priamér hodin/ 8 11 10 14
1 pracovnik H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T

*souhrnny pocet hodin/1 pracovnik
H/P/T — hodiny/pracovnik/tyden

A/L—ambulance/I(zkova ¢ast
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2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni idaje

e Pocet a skladba pracovnikd je hodnocena jako:

FN Motol dospéla | pocet a skladba pracovnikll odpovida potfebam za cenu jejich neplacené prace mimo
Cast standardni pracovni doby

FN Brno dospéla potieba rozsahu pracovnich Uvazklli pro péci o pacienty s VO neni systematicky
gast nastavena, vychazi z dobré vile a momentalni situace pracovisté/poskytovatele

FN Motol détska pocet a skladba pracovniki odpovida potifebam pouze ¢astecné, 50-75%

cast

FN Brno détska pocet a skladba pracovnikli odpovida potfebam za cenu jejich neplacené prace mimo
Cast standardni pracovni doby

Personalni kapacita vpéci o pacienty sVO neni dostateéna v nasledujicich
oblastech.

VsSechny pracovisté uvadeéji nasledujici personalni nedostatky:
o plné kvalifikovani lékafi specialisté,
e lékafive specializacni pfiprave,
e zdravotni sestry,
e administrativni pracovnik,
e datamanazer,
e lékati pro klinickou praci a vyzkum (véetné vedeni lékarl v pFipravé).

Jednotliva pracovisté pak uvadéji specifické nedostatky:

FN Brno dospéla socidlni pracovnik

East terapeuti (fyzio, ergo)

administrativni pracovnik

specializovany laboratorni pracovnik-prirodovédec ¢i biochemik)
FN Motol détska terapeuti (fyzio, ergo), psycholog/ psychoterapeut, socialni
Cast pracovnik, bioinformatik, koordinator péce

Nedostatec¢na personalni kapacita ma za nasledek:

e dlouhé ¢ekaci lhity na ambulantni vySetieni / hospitalizaci,

e nedostate¢na kapacita (Cetnost) interdisciplindrnich konzultaci/ambulantnich
vySetfeni,

e vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra na pracovisti,

e nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu,

e |ékarispecialisté vénuji Cas koordinacni ¢i administrativni ¢innosti, kterou by mohl
vykonavat nékdo jiny,
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vySetien,

nedostatecna

motivace/ochota lékafl centra pracovat vic nez lékafi v péCi o bézné pacienty,

nedostatec¢né zapojeni do klinického vyzkumu,

e omezena moznost poskytovat péci podle stanovanych guidelines €i na udrovni

evropského standardu, jak ho vnimate v jinych evropskych centrech,

e |ékafispecialisté vénuji ¢as koordinacni ¢i administrativni ¢innosti, kterou by mohl

vykonavat nékdo jiny.

2.1.5 Multidisciplinarni tym (MDT):

e Pracovisté FN Motol (dospéla ¢ast) a FN Brno (obé pracovisté) maji k dispozici

jeden typ stalého MDT.

e MDT se schazivintervalu 1 x tydné (FN Motol) a 1 x mési¢né (FN Brno).
e Skladba téchto MDT je nasleduijici:

FN Motol FN Brno FN Brno

dospéla cast dospéla cast détska cast
nazev centra NMC NMC NMD
|ékari specialisté (atestovani) 3 6 3
|ékafi ve specializani pfipravé 3 3 1
terapeuti (fyzio/ergo. ) 1 1 2
psychologové/terapeuti 1 1 1
bioinformatici 0 0 0
socialni pracovnici 1 1 1
administrativni pracovnici 0,5 0 1
data manazefi 0,2 0 0
zdravotni sestry 0 1 3
jak ¢asto se MDT schazi: 1x tydné 1x mésicné 1x mésicné
skladba MDT odpovida
potifebam péce: ano ne ne

datamanazer,

nedostatky:

koordinator péce

nedostatecna ochota Ci
motivace nékterych profesi
podilet se na ¢innosti,
personalni kapacita
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e Pracovisté FN Motol (détska cast) ma jeden staly multidisciplinarni tym
e Skladba téchto MDT je nasledujici:

nazev centra pneumolog | kardiolog rhb ortoped endokrinolog
|ékafi specialisté
(atestovani) 1 1 1 1 1
|ékafi ve specializacni
pfipraveé 1 0 1 0 0
terapeuti (fyzio/ergo. ) 2 0 2 0 0
psychologové/terapeuti 0 0 0 0 0
bioinformatici 0 0 0 0 0
socialni pracovnici 0 0 0 0 0
administrativni pracovnici 0,5 0,1 1 0 0,5
data manazefi v celkovém
poctu 0 0 0 0 0
zdravotni sestry 1 1 1 1 0,5
Jak ¢asto se MDT schazi: 8xrok 6xrok 1x mésicné 6xrok 6xrok
Skladba MDT odpovida
potifebam péce: ne ne ne ne ne
personalni personalni personalni personalni | personalni
Nedostatky: kapacita kapacita kapacita kapacita kapacita

Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k poc¢tu pacientt:

U pacientll se vzacnymi neuromuskularnimi nemocemi je problematické kédovani
dostupné v ramci MKN-10, které neumoziuje jednotlivé vzacné diagndzy presné
identifikovat. V dlouhodobém sledovani je u dvou ¢eskych ERN NMD center odhadem
3200 pacientl se vzacnymi nervosvalovymi nemocemi.

Centra hodnoti pocet a skladbu pracovnikl jako neodpovidajici potfebam, snaha o
pfiblizeni se idealnimu stavu je castecné kompenzovana c¢etnou neplacenou praci
prfesc¢as. Hlavnim persondlnim limitem je nedostatek koordinatori péce a data
manazerll, dale chybi zdravotni sestry vyskolené v problematice VO. V centrech
sledujicich détské pacienty chybi dostatek atestovanych lékafll, péce je zde ¢astecné
kryta neatestovanymi lékafi. UrCitym personalnim limitem je i fakt, ze specialisté z jinych
obord nemaiji jasné definované vyse pracovnich Uvazk( dedikované na dané centrum,
napfiklad fyzioterapeut neni ve FN Motol plné dedikovan na NM centrum.
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Nazev registru Onemocnéni, Pocet Povaiujete data Registr mezinarodni Registr
které pokryva pacienttt | za aktualni odborné spolecnosti odborné
registr spolec¢nosti

Registr svalovych vzacna svalova 1800 z velké casti Global Registry Network CNS a SDN JEP

dystrofii onemocnéni (>75%)

Registr poruchy 2800 z velké casti - CNS JEP

myasthenia gravis | nervosvlaového (>75%)

pfenosu -

myastenie gravis
Registr svalovych | vzacna 360 z velké casti Global Registry Network | CNS a SDN JEP
dystrofii, SMA onemocnéni (>75%)

motoneuronu

Registr vzacnych vzacha 1800 z velké casti Global Registry Network €NS JEP

autoimunitnich onemocnéni (>75%)
neuropatii autoimunnich

ReStand neuropatii

Hodnoceni zdrojti dat o pacientech s VO

ERN NMD pracuje zejména s ¢eskym registrem REaDY MyReg a ReStand, ktery dobfe
vypovida o poctu pacientl a i stavu péce u nékterych v registru zavzatych diagndéz. Kvalita
dat je limitovana nedostatkem data manazer(. Zasadnim problémem jsou vSak diagnézy
do registru nezadavané (odhadem cca 40% vSech VO NMD), zde je evidence téchto
diagnodz zavisla na mezinarodnich Ciinstitucionarnich registrech, odhadem je zde pokryta
nizSi nez 30%.
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Procento z
celkového
poctu Vyjmenujte dalsi specializovana . S
pacientd pracovisté v CR (mimo Centra ERN), Pokud ie poget pocet pacientu %
dané kde jsou tito pacienti systematicky . ojo P . ne non‘-'EI’QN »
skupiny je diagnostikovani, l[é¢eni a sledovani pacientl1 % z téchto ety (e et
Celkovy pocet pacientl X . e o . i pacient( neni podle vas | vaseho ndzoru nejsou
Hlavni skupiny |, ¢r pravidelné Uvedte Udaje pro kazdé pracovisté. A e
nemoci sledovino Spravne adekvdtné léceni
alesport diagnostikovano
v jednom
z Center
ERN?
dospéli dospéli dospéli dospéli
<18 let <18 let <18 let <18 let <18 let
€| (2191et) € (219 let) € €t | (2191et) €| (2191et)
https://www
o ) .neurpmusk 20%
Vzacna svalova ularni-
onemocnéni 600 1000 60% sekce.cz 40% 5% 10% 30% 60%
Vzacna https://www
one.moc?éni .neurpmusk 30%
perifernich ularni-
nervl 600 4000 20% sekce.cz 40% 3% 10% 30% 70%
https://www
Poruchy . .neurgmusk 85%
nervosvalovéh ularni-
o spojeni 220 2800 15% sekce.cz 70% 1% 10% 10% 30%
https://www
N . .neuromusk
emO(.:I ] ularni- 50%
motorického e
neuronu 200 300 50% 40% 2% 10% 30% 70%
https://www
.neuromusk
. . . 98%
Mitochondrial ularni-
ni onemocnéni 700 1000 2% sekce.cz 97% 1% 1% 0% 0%

Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty

s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patfi:

NKVFN Praha

NK TN Praha

NK FNKV Praha

NK FN Plzen

NK FN Hradec Kralové

NK Krajska nemocnice Pardubice
NK FN Olomouc

NK FN Ostrava
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Hodnoceni struktury a pokryti péce

V ERN NMD centrech je sledovana a léCena jen ¢ast pacientl se vzacnymi NMD (70% déti
a 60% dospélych). Odlisna situace je u nékterych diagndz, napfiklad u myotonickych
dystrofii ¢i FSHD, SMA, kde ERN centra pokryvaji az 80% pacientl s danou dg.

Bohuzel pacienti sledovani mimo ERN centra maji vysoké riziko, Ze jejich péce
neodpovida mezinarodnim standard@im péce, vyjimkou je zde NMD centrum FN Ostrava.

Zcela v systému chybi nastaveni cesty pacienta a doporuceni, ktefi pacienti by se méli
dostat vyhradné do centra vysoce specializované péce.

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkénost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Centralizace péée neni zakotvena vsouhrnném seznamu CVSP vCR.
https://www.mzcr.cz/wp-content/uploads/2023/03/Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.-1.-

2023.pdf

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace pécCe s ohledem na tzv. centrovou lé€bu je ¢aste€né 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

e Centrova lécCba se tyka pouze onemocnéni: SMA

e Podminky pro ustanoveni centra se Zvlastni smlouvou nejsou definovana pro
nasledujici onemocnéni: provSechny kormeé téch co jsou uvedeny vysSe.

e Tato léCba neni exkluzivné hrazena pouze pracovistim se statusem CVSP nebo
CVSP-VO pro nasledujici onemocnéni: (vycet nazvl skupin diagnéz). SMA centra
se smlouvou se nekryjis ERN NMD

Podrobnéjsi hodnoceni pouZziti centrovych [éCivych pfipravkd vindikaci vzacnych
onemocnéni nebylo pfedmétem této analyzy. Pfesto lze konstatovat, ze vazba preskripce
cilené lécby vzacnych onemocnéni na definovand CVSP-VO neni jednoznacné
definovana.

2.4.3 Jind organiza¢ni ustanoveni definujici systém péce

e Pro tato vzacnd onemocnéni neni v Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni
definujici systém péce.
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2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:
Funguje neuspokojiveé pro tyto skupiny onemocnéni:

vzacna svalova onemocnéni,

vzacna onemocnéni perifernich nervd,
poruchy nervosvalového spojeni,
nemoci motorického neuronu,
mitochondrialni onemocnéni.

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Aktualni nastaveni systému péce v CR bylo odborniky hodnoceno jako neuspokojivé. ERN

NMD centra maji soucCasné status Centra vysoce specializované péce, presto tento fakt

nikterak praci v centru neusnadnuje.

Chybi jasné finan¢ni zdroje na provoz center i jasna struktura péce s nastavenim cesty

pacienta do centra. Kromeé vysoce specializovanych center pro VO NMD je zde ¢astecny

prekryv se 2 NM centry pro léEbu SMA pacientl (FN Ostrava FTN Praha v dospélé péci i
prekryv s dals§imi 8 NM centry uznanymi CNS CLS JEP, v détské pédi se 2 NM centry
uznanymi SDN CLS JEP.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Postaveni pracovist neni stejné u riznych poskytovateld. Jsou soucasti klinik, ale
jejich postaveni je individualné dohodnuto s poskytovatelem.

VSechna pracovisté jsou soucasti vétSich samostatnych celkll vramci
poskytovatele, napf. klinik.

PracovisSté maji samostatny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde
je uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO).

Informace o pacientech s VO této skupiny na jinych pracovistich poskytovatele se
k pracovnikiim centra dostane vzdy (na 3 pracovistich), nékdy (FN Brno, dospéla
¢ast).

2.5.2 Prostorova kapacita center

VSechna pracovisté maiji k dispozici vlastni ambulantni prostory.

Ambulantni prostory sdili s jinymi tymy pouze na pracovisti FN Motol (dospéla c¢ast).

Zadné pracovisté nema vyhrazena lGzka.
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e Adekvatnost ambulantnich prostor: ambulantni prostory vyhovuji ¢aste¢né na
vSech pracovistich. NejvétSi nedostatky jsou (viz tab.)

FN Motol dospéla
cast

maly poCet ambulantnich mistnosti

nedostatek prostoru pro multidisciplinarni / interdisciplinarni
ambulantni konzultace

nedostatecné/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusniki/pecovatelll

FN Brno dospéla
Cast

nemame dostatecné prostory pro aplikaci biologické 1é¢by a edukaci-
stacionar

maly pocet ambulantnich mistnosti nedostatek prostoru pro
mutidisciplinarni / interdisciplinarni ambulantni konzultace
nedostatecné/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusniki/pecovatell

FN Motol détska
cast

maly pocet ambulantnich mistnosti nedostatek prostoru pro
mutidisciplindrni / interdisciplinarni ambulantni konzultace
nedostate¢né/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusnik(/pecovatel

omezena / neflexibilni pracovni doba (napf. sester a komplementu),
nedostatek prostoru pro mutidisciplinarni / interdisciplinarni
ambulantni konzultace

FN Brno détska
cast

omezena / neflexibilni pracovni doba (napf. sester a komplementu),
nedostatek prostoru pro multidisciplinarni / interdisciplinarni
ambulantni konzultace

e Adekvatnost lizkové kapacity: vyhovuje potiebam u vSech pracovist.

e Pracovni prostory pro dalsSi klinické aktivity pracovisté (samostudium,

védeckovyzkumna c¢innost, vzdélavani): nejsou dostatecné, chybi zejména

pracovny a seminarni mistnosti.

Hodnoceni pracovnich podminek center

Ambulantni prostory ve vSech centrech vyhovuji pouze ¢astecné, neni kapacita pro

navyS$eni poctu pacient ¢i zkvalitnéni péce. V tomto ohledu je situace dospélé ¢asti NM

centra ve FN Brno vyrazné lepSi nez u ostatnich pracovist.

LGazkova kapacita ve vSech centrech je v podstaté postacujici, chybi vS§ak moznost lGzZek

s dostateénou vybavitelnosti pro téZzce hendikepované pacienty — mistnost se zvedaky,

lGzkova koupel, zazemi pro doprovod apod. Déle chybi v rdmci lGZkové péce mozZnost

feSeni chronickych internich komplikaci souvisejicich se zakladni diagndzou.

19z45



WM Spolufinancovano
MR Evropskou unii

| v
4
-
MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

*

SZPOVO

2.6 Provoz center

2.6.1 Ambulantni péce

Pacienti s VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodinach uréenych
pouze pro pacienty s VO na pracovistich FN Brno (dospéléd i détska ¢ast) a FN Motol
(détska cast).

Pacienti s VO se vambulanci misi s pacienty s nevzacnymi onemocnénimi (1 FN
Motol dospéla cast).

Primérna délka konzultace pfi prvni navstévé se pohybuje v rozmezi 60 — 90 min.
Primérna délka konzultace pfi kontrolni navstévé 38-60 min., liSi se podle

struktury pacientd.

pracovisté FN Motol | FN Brno | FN Motol | FN Brno
dospéla dospéla | détska détska
cast Cast Cast Cast

Pramérna délka konzultace pfi prvni navstévé (v 90 75 75 60

minutdch)

Pramérna délka konzultace pti kontrolni navstéveé 60 38 53 53

(v minutach)

Moznost konzultace na dalku uvadéji vSechna pracovisté, prevazuje telefonicka
a emailova komunikace, u 2 pracovist (FN Motol, FN Brno détska ¢ast) je ke
konzultacim vyuzivana videokonferencni technologie, nicméné to neni oSetfeno v

pravnim radu ani sazebniku pojiStoven.

e Objednaci doba pro oSetfeni nového pacienta se pohybuje od 4 -12 tydnu.

FN Motol FN Brno FN Motol | FN Brno
dospéla dospéla détska détska
Cast Cast Cast Cast
Objednaci doba pro ambulantni vysetteni
nového pacienta (v tydnech): 12 6 12 4

2.6.2 LGzkova péce

e Primérny pocet hospitalizovanych pacient s VO/tyden je 1-4.

e Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci se pohybuje od 1 do 10 tydnu.

pracovisté FN Motol FN Brno FN FN Brno
dospéla dospéla Motol | détska
cast cast détska | cast

cast

Priimérny pocet hospitalizovanych pacientl s VO 1 3 4 1

/ tyden (prarezoveé):

Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci (v 2 1 10 8

tydnech):
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2.6.3 Obecné informace

Zpusoby doporuéeni pacientli do centra:

pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno

dospéla ¢ast | dospéla cast | détska détska
Cast Cast

Z jiného terciarniho (fakultniho) zatizeni 25 20 15 15

Z nemochnice nizsiho typu 25 25 22 20

Od ambulantniho specialisty 25 25 40 40

Od praktického lékare 10 0 15 12

Na zakladé rodinného skrininku vlastnich 10 5 5 10

pacientd

Jiny typ doporuceni 0 0 0 0

Bez Iékarského doporuceni (,,self-referral“) 0 20 0

Na zakladé informace poskytnuté 5 5 3 3

pacientskou organizaci

Hodnoceni role praktického lékare v péci o pacienty s VO

e u 3 pracovist je hodnocena jako nedostate€éna, pouze ve FN Brno (détska ¢ast) je
hodnocena uspokojivé.

Jako nejcastéjsi nedostatky byly uvedeny:
e nezajem fady PL podilet se na péci o nemocné, malé znalosti,
e nedostate¢nakapacita lékarq,
e nedostatecna kapacita centra pro dospélé, chybéjici koordinator péce.

Preshranicni péce:

e Preshrani¢ni péce neni poskytovana na pracovisti FN Brno (dospéla ¢ast).
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Na ostatnich pracovistich je tato péce poskytovana (viz. tab.).
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pracovisté FN Motol | FN Brno | FN Motol détska cast FN Brno
dospéla dospéla détska cast
cast cast
Poskytuje vase centrum | ano ne ano ano
specializovanou
zdravotni péci
pacienttiim s VO ze
zahranici (jako vyzad.
preshranicni péci)?
Uvedte typ konzultace ne hospitalizace k celkovému péce zejména
specializované péce presetieni pfi nejasné dg u pp pro Slovensko
ze Slovenska, konzultace on-line
pro Evropu, Stfedni vychod a
Afriku (Egypt,Maroko)
Kolik unikatnich 10 0 7 10
pacientl za rok ze zemi
EU/kolik unikatnich
pacientl za rok ze
tretich zemi takto
oSetfite?

Klinické studie

e Tuzemskym pacientlim je

pracovistich.

e Zahrani¢nim pacientiim je UCast nabizena pouze na pracovisti FN Motol (détska

nabizena uc¢ast na klinickych studiich na vSech na

cast).
pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno
dospéla c¢ast | dospéla cast | détska cast détska cast
Doporucujete svym pacientim ano ano ano ano
ucast na klinickych studiich v
zahranici?
Prijimate pacienty ze zahranici ne ne ne ano
do klinickych studii na vasem
pracovisti?

e Dostupnost vySetfovacich metod a konzultaci: specializovana vysSetfeni jsou
k dispozici vsouladu s mezinarodnimi doporucenimi u vSech pracovist.
mezinarodnim/narodnim

Dostupnost
doporucenim.

odbornikd

jinych

obort

odpovida
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e Administrativni podpora je hodnocena jako nedostateéna na vSech pracovistich.

e Pracovisté se plné shoduji na tom, Ze administrativni Ukony omezuji zejména cas

straveny vlastni praci s pacienty.

Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony:

FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno

dospéla cast dospéla cast détska cast détska cast
Které administrativni kontakt se ZP psani pomucek paragraf 16 objednavani
ukony nejvic pracovniky registry zadanky | Zadosti reviznimu | [azné pacient( registry
Vaseho centra zdrzu;ji? maily |ékari (par.16) Zadosti pro predepisovani

sledovani termin(
koordinace
navstév

socialni odbor
pomucky

pomtucek

e ResSenim problému by bylo navy$eni poétu administrativnich pracovnikd,

datamanazZera, lepsi koordinace péce a méné pozadavkl ze strany zdravotnich

pojistoven.

o DalSi organizac¢ni opatfeni nejsou navrzena.

2.6.5 Lécba

e Cilenafarmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO

FN Motol a Brno (dospéla cast)

FN Motol a Brno (détska cast)

myastenie , LEMS

SMA

zanétlivé myopatie

DMD

zanétlivé autoimunitni neuropatie

kongenitalni myotonie

GBS/CIDP/MMN

kongenitalni myastenické syndromy

SMA myastenie gravis
DMD AIDP
myotonie CIDP

e Specializovana nefarmakologicka lécba zahrnuje

FN Motol a Brno (dospéla cast)

FN Motol a Brno (détska cast)

komplexni rehabilitacni program pro nemocné s
myotonickou dystrofii, svalovymi dystrofiemi,
ALS/MND, SMA,

psychosocidlni podpora

management poruch dychani ve spanku a

ventilacni podpora

paliativni konzultace
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: pouziti lé¢by vhrazenych

pracovistich détska ¢ast FN Motol
dospélych pacientt ve FN Motol a FN Brno.

MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI

A4

CESKE REPUBLIKY

STPOVO

indikacich je bez omezeni na
a FN Brno. Somezenim je pak u léchy

FN Motol dospéla cast

FN Brno dospéla cast

FN Motol détska cast

FN Brno détska cast

Pocet Pocet Pocet Pocet Pocet Pocet Pocet Pocet
pacientl / | Zadosti na § | pacientl/ | Zadostina | pacient(/ |zZadostina §| pacient(/ |Zadostina §
rok 16 / rok rok § 16/ rok rok 16 / rok rok 16 / rok
35 140 30 120 220 5 10
55
Tabulka 816 — za vSechna pracovisté
Nazev pripravku Pocet lécenych pacientli/rok 2023 Predpokladany pocet Obvykly pocet
pacientt/2024 Zadosti na jednoho
pacienta za rok
Mykofenolat 52 52 4
Calcort 53 53 4
Mexitil 25 25 4
Rituximab 21 21 4
C5, FcRn inhibitory | 12 20 4

e Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezinarodnim doporu¢enim na vsech

pracovistich.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Koordinace péce:

e Efektivni propojeni vSech aspektll péce potiebnych pro management VO je

zajisténo pouze u 2 pracovist (FN Motol a Brno — détska ¢ast).

e Funkci koordinatora péce zastava ve FN Motol - koordinator péce, ve FN Brno -

lékar a sestra.

e Definovana koordinace péce neni zavedena na pracovistich FN Motol a Brno -

dospéla ¢ast, existujici mechanizmy péce nejsou povazovany za dostatecné.

Na pracovisti, koordinaci péce postradaji obé uvedena pracovisté, hlavnimi

prekazkami jsou finanéni a prostorové moznosti pracovisté.
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Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec

MDT:

e Jsou zavedeny navSech pracovistich.

e Jsou provozovany pravidelné / nepravidelné (viz. tab.), pfesné intervaly nejsou

uvedeny.

FN Motol

7z vz

dospéla cast

Setkani se konaji nepravidelné.
Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci
pacienta

FN Brno

7 vz

dospéla cast

Setkani se konaji pravidelné, skladba ucastnik( je individualni dle potfeby
diskutovaného pacienta.

Setkani probihaji v podobé online seminare, nebo osobné bez tcasti pacienta.
Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci
pacienta

FN Motol
détska cast

Setkani se konaji pravidelné. Setkdni probihaji formou spole¢ného ambulantniho
vySetieni za pfitomnosti pacienta.

Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci
pacienta.

Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci
pacienta

FN Brno

7 vz

détska cast

Setkani se konaji pravidelné, skladba ucastnik( je individudlni dle potfeby
diskutovaného pacienta. ~

Setkani probihaji v podobé online seminare, nebo osobné bez tcasti pacienta.
Setkani probihaji formou spole¢ného ambulantniho vySetfeni za pfitomnosti
pacienta.

Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci
pacienta.

e Ugastni se jich odbornici téchto obor(: pneumolog, kardiolog, rehabilitaéni léka¥,

ortoped, endokrinolog.

e Hodnocenizavedeného systému: vyhovuje 2 pracovistim ve FN Brno, nevyhovuje

pracovistim ve FN Motol, jako dlvody jsou uvedeny nedostatecna casova a

prostorova kapacita.

Hodnoceni provozu center

Pfeshranicni péce je poskytovana u FN Motol détské i dospélé Casti a u détské ¢asti FN

Brno. Udast na klinickych studiich je nabizena na vSech pracovistich, zahraniénim

pacientlim je Ucast na klinickych studiich nabizena pouze na détském pracovisti FN Brno.

Spolupraci s PL vidi centra jako ¢astec¢né uspokojivou, zejména v dospélém véku PL

odmitaji napfiklad provést zakladni vySetfeni, odbéry, vypsat lazng,...

Spektrum a dostupnost [éCby odpovidaji mezinarodnim doporucenim. Centra podavaji
radové stovky zadosti o léCbu na paragraf 16.
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Koordinaci péce povazujivSechna centra za nedostacujici. Zcela chybi koordinatofi péce,
data manazefi, je nedostatek vySkolenych sester pro VO NMD.

Systém multidisciplinarnich tym( i interdisciplinarnich konzultaci je zaveden na vSech
pracoviStich a funguje pouze castecné uspokojivé. Problémem, jak je uvedeno vySe je
pracovni Uvazek specialisty v jiném oboru, ktery ¢asto neni jasné dedikovan na dané NM
centrum, vyjimkou je zde situace fyzioterapeutl na dospélé ¢asti centra ve FN Brno.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé pécCe - obecné
Oddéleni pediatrické péce od péce o dospélé
e U vétSiny pracovist je péce o détské pacienty provozovana na pediatrickych
pracovistich.
e V systému péce nejsou definovana pravidla pro prechod z pediatrické do
dospélé specializované péce pro zadnou skupinu onemocnéni. Systém péce
funguje neuspokojivé.

2.7.2 Prechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté
e predani do dospélé péce je jednorazovou zalezitosti pouze pro pracovisté FN
Motol,
e uFN MotoliFN Brno je to vnimano, jako proces zacinajici ve véku 17 - 18 let,
e kfinalnimu pfedani dochazi ve véku 18 - 19 let.

Pracovisté FN Brno FN Motol
Predani do dospélé péce je jednordzova zélezitost ne ano
Predani do dospélé péce je proces, ktery zacina u vasich pacientl 17 18

ve véku

K findlnimu prevedeni péce dochazi ve véku 18 19

Charakteristiky prechodové péce

Ve FN Motol dochazi k pfedani pacienttl nize uvedenym zptlsobem:

e predani pacientd se Fidi pfedem stanovenym algoritmem ve spolupraci s
uréenymi dospélymi pracovisti ¢i pracovistém, které je expertem na problematiku
pfislusného VO (je centrem ERN nebo ma parametry takového centra),

e pfechodova péce je koordinovanym procesem, na kterém se podili nasledujici
pracovnici (koordinator péce, |ékaf, pacientské organizace.
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Ve FN Brno dochazi k pfedani nize uvedenym zplGsobem:

pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a je jim doporucéeno, aby si domluvili
dalSi odborné sledovani v misté bydlisté ¢i studia (mohou jim byt poskytnuty
kontaktni Udaje na dospéla pracovisté, se kterymi vase centrum spolupracuje),
pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a vase pracovisté domluvi individualni
pfedani do péce,

zavedeny systém se jevi jako nedostatecny,

nedostatek specialistll v misté bydli§té ¢i studia pacienta, nedostatek ¢asu k
predani,

chybi napf. spole¢né schlizky détského neurologa, dospélého neurologa a
pacienta, predani k dal§im specialistim v rdmci tymu je nékdy problematické.

2.7.3 Prfechodova péce z pohledu pracoviste pro dospélé

Pfechodova péce se tyka vSech skupin onemocnéni.

Pfebirani pacient( ze spolupracujiciho détského pracovisté neni omezeno ve FN
Brno, naopak ve FN Motol dochazi k ur¢itému omezeni.

Pfedanym pacientim je ve FN Brno poskytovana srovnatelnd péce jako na
détském pracovisti naopak ve FN Motol je péce na nizsi drovni.

Prebirani pacientd z détskych pracovist je omezeno zejména kapacitnimi
problémy pracoviste a to ve FN Motol.

pracovisté FN Motol FN Brno
Vase pracovisté prebira pacienty s VO, kteri vyZaduji dalsi vysoce specializovanou | ne ano

péci, ze spolupracujiciho détského pracovisté ¢i pracovist viceméné bez omezeni

Vase pracovisté ma omezenou kapacitu pro prebirani pacientd z détskych | ano ne
pracovist a nemUze plné uspokojit potrebu

Pfredanym pacientdm vase pracovisté poskytuje komplexni multi- a | horsi srovnatelna
interdisciplinarni péci ve srovnani s détskym pracovistém v kvalité a rozsahu:

Hodnoceni prechodové péce

Pfechodova péce funguje z pohledu pediatrického pracovisté FN Motol neuspokojive,

dospélé ¢ast nema dostatecné kapacity pro zajiSténi péce, proto toto centrum nyni jedna

o rozSiteni ERN NMD centra o nové pracovisté- status pficlenéného ERN centra s NM
Centrem Neurologickeé kliniky VFN Praha. Situace ve FN Brno je odliSna, zde pfechodova

péce je zajiSténa dostatecné. U obou pracovist vSak chybi koordinatofi této péce.
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2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

e Proonemocnéni sdruzend v této ERN existuji v CR tyto pacientské organizace:

SMA SMAci

DMD Parent projekt, End Duchenne

Vzacna svalova onemocnéni Asociace muskuldrnich dystrofikd v CR
Myastenie gravis MYGRA-CZ

Vzacna onemocnéni perifernich nervi C-M-T

Spoluprace s centry probiha v riiznych podobach a v rlizné intenzité:
e doporucuje PO nové diagnostikovanym pacientim,
e spolupracuji na pfipravé edukacnich materialli v ¢esting,
e spolupracuji na osvétové ¢innosti (seminare, webinare, setkani),
e spolupracuji na vedeni prizkumu kvality péce,
e spolupracuji na sbéru ¢i zpracovani dat pro védecké ucely,
e spolupracuji pfi zajiSténi sluzeb pro pacienty v misté bydlisté,
e spolupracuji pfi prosazovani zajmU pacient( a pfistupu k [éCbé.

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vysSetiovacim a lécebném planu

e je zavedeno u vSech pracovist vpodobé, ze ERN pracovisté a pacientské
organizace spolupracuji pfi prosazovani zajmU pacient( a pfistupu k lécbé.

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

e je zavedeno pouze u pracovisté FN Motol (dospéla ¢ast)

e kvalita zivota je hodnocena na 3 pracovistich, bud formou standardizovaného
dotazniku, nebo vramci klinického vyzkumu u nékterych diagnéz. Vibec neni
hodnocena na pracovisti FN Brno (détska cast).

Hodnoceni zapojeni pacientt

ERN centra spolupracuji s ¢etnymi pacientskymi organizacemi, spoluprace probiha ve
vice smeérech. Zejména u pacientské organizace Parent Projekt,z.s., ALSA, z.s. je Cast
multioborové péce poskytovana pfimo pacientskou organizaci.

Pacienti jsou lékafem edukovani, seznameni s diagnostickym i terapeutickym planem,
ktery je s nimi konzultovan.

Kvalita Zivota je hodnocena pravidelné na vSech pracovistich.

Novinkou posledniho roku je hodnoceni péce vdaném centru pacientskou organizaci
SMAci s naslednym rozborem a planem zlepSeni péce.
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2.9. Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni pécCe pacienty

Moznost hodnoceni péce vcentru maji pacienti vpodobé obecného
nemocni¢niho dotazniku, ktery je k dispozici online nebo v papirové podobé
v éekarneé.

Dotaznik, ktery by se vénoval specifické problematice centra neni k dispozici na

zadném pracovisti. Vysledky analyzy odpovédi pracovnici centra nedostavaiji.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

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

Ve vSech centrech vedouci lékaF nebo jiny povéfeny pracovnik centra
pravidelné kontroluje vystupy a poskytuje ¢lenm tymu zpétnou vazbu (napf.
formulace zavér( vlékarskych zpravach, zaznam o standardizovanych
hodnocenich, pokud jsou k dispozici, spravnost vykazovani ORPHA kéd(, spravné
vykazovani vykonU klinickych vysSetieni apod.).

Ve vSech centrech se sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych
pacientl za pomoci stanovenych indikatora (napf. standardizované hodnoceni
aktivity ¢i zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitfniho
auditu nebo klinickych studii ¢i registr(, jejichz vysledky analyzuje a pouZziva
k identifikaci nedostatk( a planuje jejich napraveni.

Jiny mechanismus hodnoceni kvality je zaveden, a to v rdmci narodnich registrd,

pacientskych organizaci.

pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno
dospéla cast | dospéla cast détska cast détska cast

Probihd v ramci povinného monitoringu ano ano ano ano

center ERN?

Vedouci lékaf nebo jiny povéreny ano, ano, ano, ano,

pracovnik centra kontroluje vystupy a | pravidelné pravidelné pravidelné nepravidelné

poskytuje ¢lendim tymu zpétnou vazbu?

Centrum sleduje vyvoj onemocnéni u ano ano ano ano

definovanych kohort svych pacientl za

pomoci stanovenych indikatord?
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2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno
dospéla ¢ast | dospéla cast | détska cast détska cast

Specializovana medicinska péce je na nizsi na nizsi na na nizsi

v nasem centru: drovni drovni srovnatelné drovni

drovni
MoZnosti a dostupnost psychologické na nizsi na nizsi na nizsi na
péce o vase pacienty je u nas: Urovni arovni arovni srovnatelné
drovni
Komplexni péce véetné socialni, na nizsi na nizsi na nizsi na nizsi
podpurné a komunitni péce je u nas Urovni arovni arovni arovn

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

o Kvalita péce by se zlepsila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze

pacientiim s VO na vSech pracovistich EURO NMD a méli vyssi kapacitni
(personalni) i prostorové moznosti.

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

VSechna centra povazuji kvalitu poskytované medicinské péce v ERN centrech za
srovnatelnou se Spickovymi evropskymi centry, psychologickou péci ¢i komplexni
Monitorace kvality péce probiha ve vSech centrech pravidelné.

Jako hlavni prekazky zlepSeni péce vidi tymy v nizké kapacité personalu obecné, absenci
koordinatorl péce, dale vobtiznosti ziskani nékterych specialistd vijiném oboru
k dlouhodobé spolupraci. Dalsim problémem jsou prostory pro ambulantni péci a
prostory pro multidisciplinarni konzultace.

Mezi hlavni pfekazky zlepSeni kvality pécCe patfi:

e nedostatek personalu vCetné nelékarského,
e prostorové limity
e nedostatecna koordinace péce,

e nedostatek prostor, vice personalu - zejména koordinator péce, dalSi prostory
napf. na klinické studie.

Navrhy na zlepSeni:

e vice personalu - navysSeni poctu pracovnik(l véetné administrativnich pracovnik(,
koordinatord péce,

e zajiSténi dalSich prostor centra, napf. pro klinické studie nebo podavani
biologické léCby

e zvySenivnimanivyznamnosti péce.
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Existujici systém vzdeélavani ve specializaGnich oborech pokryva problematiku VO pouze

castecneé:

Vzdélavani o VO je
pokryto sylabem
specializacniho vzdélavani
v oboru

détska neurologie

neurologie

genetika

minimalné nebo vibec
(<25 %)

minimalné nebo vibec
(<25 %)

minimalné nebo

vibec (<25 %)

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornik( v centrech

e Pro ucast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (v€etné
spoluucasti na konzultacich v CPMS) pofadanych ERN plati:

FN Motol
dospéla cast

FN Brno
cast

dospéla

FN Motol détska cast

FN Brno détska cast

Ugast je doporuéena
nebo povinna,
umoznéna i v pracovni
dobé¢ (=je povazovana
za soucast klinickych
aktivit centra)

Je zaveden systém
informovanosti
Skolencti o téchto
akcich,

Ucast je dobrovolna,
mimo pracovni dobu.

Je zaveden systém
informovanosti Skolencu
o téchto akcich.

Ucast je dobrovolna,
mimo pracovni dobu.

Je zaveden systém
informovanosti
Skolencti o téchto
akcich.

Ucast je dobrovolna,
mimo pracovni dobu.

e Pravidelnd osobni ucast pracovnikl centra na mezinarodnich odbornych

konferencich se pohybuje v rozmezi:

FN Motol dospéla cast

FN Brno dospéla cast

FN Motol détska cast

FN Brno détska cast

2 akce /
pracovnik/rok

1 az 2akce/
pracovnik/rok

3 akce/
pracovnik/rok

4 akce/
pracovnik/rok

e Nafinancovani placenych vzdélavacich akci se podili

7 vs

FN Motol dospéla cast

7 vz

FN Brno dospéla cast

FN Motol détska cast

7 vs

FN Brno détska cast

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani
3. vlastni financovani

ucastnikem

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani
3. prispévek
poskytovatele

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani
3. prispévek poskytovatele

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani
3. vlastni financovani
Ucastnikem

e Stanoveni chranéného Casu ("protected time" = ¢ast pracovni doby uréena pro
samostudium ¢i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) neni zavedeno na zadném

z pracovist.
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e Systematické praktické vzdélavani v Centru (napf. stinovani zkusSenéjsiho
specialisty, spole¢na ambulance apod.) je zavedeno na pracovistich FN Brno a
FN Motol (détska cast).

FN Motol dospéla ¢ast | FN Brno dospéla cast FN Motol détska cast FN Brno détska cast

ne ano ano ano

e Vzdélavani nelékafskych zdravotnickych pracovnikll ve specializované
problematice VO je zavedeno na pracoviStich FN Brno a FN Motol (détska ¢ast).

FN Motol dospéla cast FN Brno dospéla cast FN Motol détska cast FN Brno détska cast

ne ano ano ano

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost

e Vzdélavaci akce (seminare, workshopy) (prdmérny pocet/rok nebo rozmezi na
jedno pracovisté)

7 v

FN Motol dospéla ¢ast | FN Brno dospéla cast FN Motol détska cast FN Brno détska cast

3 4 3 3az5

e Aktivni Ucast ¢lend centra na mezinarodnich a néarodnich kongresech jako

»faculty nebo vpodobé prezentace odborného sdéleni — primérny pocet

jednotlivych typl akci /rok/pracovisté
pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno

dospéla &ast dospéla &ast détska cast détska cast

narodni kongres 4 15 15 10
mezinarodni kongres 2 3 8 4
workshopy 4 2 8 5
webindre 4 3 6 3
jiné - - - 5

2.10.4 Soucasné védeckovyzkumné aktivity (primeérny pocet/rok/pracovisté)

pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno
dospéla cast dospéla cast détska cast | détska cast

grantové projekty narodni 2 1 4 1
grantové projekty mezinarodni 0 1 2 0
investigatorem iniciované narodni 1 0 0 0
studie

investigatorem iniciované 2 0 3 0
mezinarodni studie

sponzorované klinické (lékové) 0 3 3 4
studie
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2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit

STPOVO

pracovisté FN Motol FN Brno FN Motol FN Brno
dospéla cast dospéla cast détska cast détska cast
srovnani s jinymi nemohu posoudit | nemohu ne ne
evropskymi centry ERN posoudit
dostateCnost  vzdélavani | ne ne ne ano
¢lend tymu
davody premira premira pfemira klinickych
klinickych klinickych povinnosti
povinnosti povinnosti
nedostatecna
nedostatecna nedostatecné personalni
personalni financni zajisténi | kapacita
kapacita
nedostatecna
nedostatecna prostorova
prostorova kapacita
kapacita
dostatecnost vyzkumnych | ne ne ne ne
aktivit
dlvody premira premira premira klinickych | premira klinickych
klinickych klinickych povinnosti povinnosti
povinnosti povinnosti
nedostatecna nedostatecna
nedostatecnd nedostatecnd personalni personalni
personalni personalni kapacita kapacita
kapacita kapacita
nedostatecna nedostatecna
nedostatecna prostorova prostorova
prostorova kapacita kapacita
kapacita

Za nejCastéjsi davody, které omezuji vzdélavani a vyzkum pracovisté uvedly:

e premira klinickych povinnosti,

e nedostate¢na personalni kapacita,

e nedostatecna prostorova kapacita,

e nedostatecné finanéni zajisténi.
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Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce

Zasadni pro vzdélavani ve VO NMD je absence neuromuskularniho kurikula. Dale
jednotné centra nepovaZzuji vzdélavani ¢lent tymu ani vyzkumné aktivity za dostatecné z
dlvodu premiry klinickych povinnosti, nedostate¢né personalni kapacity.

Clenové vsech center jsou aktivnimi Géastniky narodnich i mezinarodnich akci v ¥adu
desitek akci za pracovisté za rok.

V8echna pracovisté maji nékolik grantovych projektl za rok a poradaiji klinické studie.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potfeb a
nedostatku

Pro ucely zjisténi podkladl o pfistupu pacientll se vzacnym onemocnénim k socialnim
sluzbam pfipravili zastupci pacientskych organizaci v ramci projektu SYPOVO s pomoci
konzultanta pro outcome research dotaznik socidlni péce u pacientll se vzacnym
onemocnénim.

Pro skupiny nervosvalovych onemocnéni jsou v CR nésledujici pacientské organizace:
1) Vzacna svalova onemocnéni - dotaznik vyplnily organizace Parent Project a
Asociace muskularnich dystrofiki (AMD), dale v CR End Duchenne, z.s.

2) Onemocnéni perifernich nervl - Spoleénost CMT

3) Poruchy nervosvalového pfenosu - MYGRA (osloveni, bez reakce)

4) Onemocnéni motoneuront - SMAci

5) Mitochondrialni onemocnéni - spolek Metodéj (byli osloveni vramci MetabERN)

Dotaznik vyplnily Parent Project, AMD, Spoleénost CMT a SMAci.

U jednotlivych odpovédi je v zavorce uveden pocet respondentd, ktery takto odpovédél
(maximum jsou vSechny 4 organizace).

Nervosvalova onemocnéni jsou zpravidla progresivni a pfedstavuji dlouhodobou zvySujici
se zatéz, jak pro pacienta, tak pro jeho rodinu a pecujici osoby, proto maji pacienti s timto
onemocnénim vysokou potfebu socialni podpory.

Dotaznik byl rozdélen na c¢asti Informace a poradenstvi, Pfehled typl sluzeb/davek,
Pokryti potfeb, Nedostatky a Vzory. Analyza se vénuje souhrnu zjisténi v téchto
jednotlivych oblastech z pohledu pacientskych organizaci.

Informace a poradenstvi

Informace o socialni podpofe ziskavaji pacienti z nasledujicich zdroj(:
- Pacientska organizace (4)
- Rana péce (2)
- Urad prace ¢&i socialni pracovnik (1) - informace pacient neobdrzi rovnou, musi si
je zjistit sam
V8echny tazané pacientské organizace i rana péce poskytuji individualni poradenstvi
svym klientdm.

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je
- Lékar ¢i centrum pro vzacna onemocnéni (3)
- Utad prace (1)

Dostupny katalog socialnich sluzeb je podle respondentl dostupny pouze regionalné, ne
pro pacienty napfi¢ CR.
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Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:
- koordinatora péce pracujicihovnemocniciv centru pro dané VO (a mél tim padem
s pacienty s konkrétnim VO zkuSenost), ktery by byl propojeny s Ufadem prace
- socialniho pracovnika na uradu prace, ktery by mél zkuSenost s (danym) vzacnym
onemocnénim a byl propojeny s nemocnici (pfedavali si lékafské zpravy atd.).

Piehled typu sluzeb/davek

Kdy maji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
- Po sdéleni diagnézy (1) - rodina se potifebuje ve v§em zorientovat, zjistit, na jakou
pomoc ma narok pfipadné jakych sluzeb maze nyni ¢i v budoucnu vyuzZivat
- ZhorSeni stavu &i ztrata schopnosti sebeobsluhy (3)

Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
- Socialni poradenstvi (2)
- Ranapéce (2)
- Osobni asistence (2)
- Pecovatelska sluzba (2)

NejCastéji Cerpané davky
- Prispévek na péci (4)
- PrFispévek na mobilitu (4)
- Prispévek na zvlastni pomdcku (4)
- Invalidnidlchod (4)
- KartaZTP (4)

Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici uvedly PO pouze oSetfovné,

nicméné z davek dlouhodobé podpory Zzadnou, jelikoz socialni podpora pro pecujici pfi
péci o dlouhodobé nemocného neni.

36245



* X ok

* * %

Pokryti potieb

M Spolufinancovano
MG Evropskou unii

A4

MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI

CESKE REPUBLIKY

STPOVO

Jednotlivé aspekty pokryti potfeb, stejné jako nedostatky v systému socialni péce
hodnotily pacientské organizace na Skale od 1 do 5 - 1 nejlepsi stav, 5 nejhorsi.

Pokryti potieb - Hodnoceni Parent SMAci | Spoleénost AMD
Project CcmMT

Jak jsou pokryty socialni potreby ve 4 4 3 3

vasi oblasti

Dostupnost a kvalita sluZzeb pro déti 4 3 3 1

Dostupnost a kvalita sluzeb pro 4 4 3 2

adolescenty

Dostupnost a kvalita sluzeb pro 2 5 3 4

dospélé v produktivnim véku

Dostupnost a kvalita sluzeb pro - - 3 3

seniory

Dostupnost a kvalita sluzeb pro 5 5 5 3

pecujici

Vnimate rozdily v  regiondlni Ano Ano Ano ano

dostupnosti?

Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x Ano Ano Ano ano

venkov?

Jak dlouho primérné trva schvaleni| 16 tydn( | 16 tydn( | 12 tydn( 52 tydn(

Zadosti o soc. Davku/sluzbu?

Zaznamenali jste u vasi skupiny ¢asta Ano Ano Ano Ano

odvolani v Zadostech o socialni

podporu?

Pomaha pacientim nékdo s podanim Ano Ano Ano Ano

Zadosti o soc. podporu?

Ohodnotte zkuSenost s navaznosti 4 4 4 4

zdravotnich a socialnich sluzeb
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Nedostatky
Hodnoceni nedostatkd jednotlivych | Parent SMAci Spole¢nost CMT AMD
oblasti Project
Dostatek informaci 4 4 2 2
Prehlednost/snadnost orientace 4 4 2 3
Nabidka  odpovidd  specifickym 3 4 2 4
potfebdm jedince
Dostatek personadlu 4 5 4 4
Financni dostupnost sluzeb 3 3 4 4
Redlnd dostupnost a kapacita sluzeb 3 5 3 4

NejvétsSi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

- chybégjici role koordindtora péce a s nim zakladni srozumitelny pfehled o

moznostech podpory pfi dlouhodobém onemocnéni (1)

- komplikovany systém prispévkl a potvrzeni, ktery nenavazuje a dochéazi k
vypadklm davek a velké administrativni zatézi (1)
- Nutné potvrzovani nelepSiciho se stavu (u progresivnhiho onemocnéni) (1)

- Nedostatecnd kapacita socialnich sluzeb, Spatné finan¢ni ohodnoceni asistentu

a jejich nedostatecné vzdélani (1)

Vzory
Priklady dobré praxe z CR i ze svéta:

- Asistence 0.p.s. (2)

- Sdruzeni obyvatel Exodus Tfemosna

- Spole¢nost CMT USA

- 8védsky modelindividualizovaného pfispévku na péci
- organizace Independent Living

- belgicky systém individualizované socialni péce
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Souhrn zasadnich poznatki za ERN NMD

Z Setfeni u Ctyf pacientskych organizaci ze skupiny ERN NMD vyplynulo nékolik poznatkd
hodnych pozornosti.

Pacient se na moznost socidlni podpory vétSinou prvni zepta lékare, ktery ho pro jeho
vzacné onemocnéni sleduje. Hlavnim zdrojem informaci jsou pro pacienty pacientské
organizace. Katalog socialnich sluzeb je k dispozici jen ojedinéle regionalné. Dostatek
informaci pacienti prdmeérné ohodnotili znamkou 3. VSechny pacientské organizace
pacientim poskytuji individualni poradenstuvi.

V nejlepSim pfipadé by si pacienti pfedstavovali pozici koordinatora péce, ktery pracuje v
centru pro vzacné onemocnéni v nemocnici a je napojeny na ufad prace. Nebo naopak
odbornika na uUfadu prace, ktery je propojeny s centrem v nemocnici a ma zkuSenost s
danym VO.

Pacienti s nervosvalovym onemocnénim Cerpaji prakticky vSechny typy umoznénych
davek. Primér doby do schvaleni socialni sluzby ¢i davky byl 6 mésicl. Peéujici bohuzel
podporu nemaiji.

V jednotlivych kategoriich pokryti potfeb pacienti nejhlGfe hodnotili propojeni
zdravotnich a socialnich sluzeb.

Z nedostatk( jako nejvétsi problém vyplynul nedostatek personalu socialnich sluzeb
a nedostate¢na realna dostupnost a kapacita sluzeb.

V konkrétnich pfikladech problémovych situaci pacienti uvedli pfedevSim opakovanou
administrativni zatéz spojenou s Zadostmi o davky ¢&i sluzby, dale nedostatek
koordinace péce primarné ve zdravotné-socialnim pomezi.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Navrh modelu péce pro vzacna nervosvalova onemocnéni

Uvod do problematiky

Nervosvalova onemocnéni tvofi jednu z nejvétSich skupin vzacnych onemocnéni. Jedna

se o velmi zavazna onemocnéni, ktera Casto vedou k vyrazné invalidité pacienta, ke ztraté

schopnosti samostatné chlize, nutnosti umélé plicni ventilace a ke zkraceni véku doziti.

Prevalence téchto nemoci v Ceské republice neni presné znama. Pokud bychom pfi

odhadu prevalence celkového poctu pacientll s nervosvalovym onemocnénim vychazeli
zdat ze zahraniéi literatury, pak by v Ceské republice bylo fadové tisice détskych
pacientl a az nizSi desitky tisic dospélych pacientll (Norwood et al. 2009, Deenen
et.al.2015). Aktualné je v Ceské republice v registrech zafazeno cca 4500 NMD pacient(i.

Nervosvalova onemocnéni je mozné rozdélit na dvé zakladni skupiny, toto déleni je

dllezité z divodu mozZnosti léCby:

Ziskana nervosvalova onemocnéni, kam patfi zejména autoimunni onemocnéni
typu myastenia gravis, akutni demyelinizacni neuropatie (AIDP) a chronicka
demyeliniza¢ni neuropatie (CIDP), Multifokalni motorickd neuropatie (MMN) jsou
léCitelna onemocnéni. Zakladem léCby je kombinovana imunosuprese. V¢asna
diagnostika a radné zahajena lécba vyznamné snizuje mortalitu i sekundarni
atrofizaci svalstva a tim i tizi nevratného hendikepu.

Vrozena nervosvalova onemocnéni jsou velmi heterogenni skupinou nemoci, je
znamo vice jak 500 kauzalnich genl. Prozatim pouze jednotlivé typy jsou jiz
kauzalné lécitelné - napf. spinalni svalova atrofie (SMA), Duchennova svalova
dystrofie (DMD), néktera metabolicka onemocnéni - glykogenoza m.Pompe. Ve
vétsSiné pripadl se jedna o kauzalni lé¢bu z okruhu léceb genovych. Vétsina téchto
nemoci je stale kauzalné nelécitelna. Presto, i u téchto kauzalné nelécitelnych
nemoci fadné vedena symptomaticka lé¢ba zasadnim zplsobem zvySuje jak
kvalitu Zivota pacientll, tak i vék doziti (u nékterych diagnoz i o desitky let).
Zakladem symptomatické lécby je komplexni péce lékarskych i nelékarskych
zdravotnickych odbornik(, tato péce je koordinovana neurologem a zahrnuje péci
pneumologa, kardiologa, ortopeda, psychologa, gastroenterologa, pediatra,
socialniho pracovnika,...

Do budoucna se da predpokladat, ze diky stale se zlepSujici symptomatické &cbé
pokroku ve vyzkumu a narlstu inovativni (nejen genové léCby) se vék doziti bude

prodluzovat a pocet pacientl s témito vzacnymi nemocemi zvySovat.
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4.1 Struktura péce - typy center

sNeuromuskularni centrum (odpovida statutu specializovaného centra CSP) je
pracoviste, jehoz kvalitu péce garantuje odborna spoleénost (Neurologicka spole¢nost Ci
Spole&nost détské neurologie CLS JEP). Podminky NM center pro dospé&lé pacienty viz
https://www.neuromuskularni-

sekce.cz/res/file/aktuality/NM%20centra17092010_schvaleno.pdf, podminky pro NM
centrum pro détské pacienty https://www.detskaneurologie.cz/schvalena-centra. Toto

pracovisté mUze, ale nemusi byt sou¢asné centrem se zvlastni smlouvou ve skupinég,
kterd je v soucasné dobé oznacovana VZP jako Centra pro lécbu SMA.

sCentrum vysoce specializované péce pro pacienty s neuromuskularnimi
nemocemi (CVSP)“ spliiuje definované charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP
(evropskou akreditaci &lenstvi v ERN &i narodni akreditaci CVSP MZCR). Je sougasné
centrem se zvlastni smlouvou ve skuping, ktera je v sou¢asné dobé oznacCovana VZP jako
Centra pro lé¢bu SMA.

CSP a CVSP tvofi tzv. narodni referencni sit pracovist pro détské i dospélé pacienty se
vzacnymi neuromuskularnimi nemocemi (national reference network, NRN).

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

4.2 Algoritmus pohybu pacienta s podezfenim na VO NMD
4.2.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél dalsi vySetfovaci postup koordinovat
lékaF se zkuSenosti v oblasti vzacnych neuromuskularnich nemoci. Tato ,,koordinace*
muze zpocatku probihat v podobé vzdalené konzultace v ambulantni ¢i lizkové péci.

4.2.2 Centralizace péce

Jakmile se diagndza VO stane pravdépodobnou, mél by byt pacient pfedan do péce
specializovaného i vysoce specializovaného pracovisté. Prvni kontakt vSak muze
probihat telefonicky, mailem ¢&i ambulantnim vySetfeni, v uréitych pfipadech i
hospitalizaci.

Za ,zavazna“ jsou povazovana vSechna vysoce vzacna nervosvalova onemocnéni, u
kterych je dostupna kauzalni léCba, dale onemocnéni s vysokym rizikem nevratného
poskozeni v pfipadé nekvalitné poskytnuté péce.
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VSechna ,zdvazna“ onemocnéni by méla byt konzultovana a event. pfedana do péce
centra specializované péce Ci vysoce specializované péce.

V komplikovanych pfipadech, kdy u zavaznych a velmi vzacnych onemocnéni neni
moznost poskytnout adekvatni péc¢i na urovni CSP, je tento pacient pfedavan do péce
CVSP.

4.2.3 Potfebné upravy v organizaci péce:

— Stanoveni narodni referenéni sité v rozsahu zajistujicim rovhomérné pokryti CR
specializovanou péci pro vzacna neuromuskularni onemocnéni

o Udaje definujici optimalni po&et specialistll na podet obyvatel nejsou k
dispozici.

Pfesto autofi se domnivaji, Ze 2 Centra vysoce specializované péce a
neuromuskularni centra nizsi urovné (CSP) jsou postacujici siti pro dobrou
dostupnost péce.

Soudasné nedostateéné pokryté kraje/regiony jsou CSP v oblasti Ustni n.
Labem, které je ale nové schvaleno centrem CSP, a tudiz se domnivame, Ze 10
center CSP pro dospélé pacienty a 4 centra pro détské pacienty (véetné 2 CVSP
center) je postacujici pocet za podminky, Ze centra fadné funguiji.

o Nedostatky: Aktualné neexistuje zadné vzdélavaci kurikulum pro tuto oblast.
Zde autofi doporuduji vznik vzdélavaciho kurikula s ukoncenim formou
zkousky. Tzn. je tfeba dlouhodobé pracovat na prabézném vzdélavani
neurologl ve specializaci v oblasti neuromuskularnich nemoci.
| pfes velky nedostatek specialistll pro vzacna neuromuskularni onemocnéni
C¢ast z nich je nucena vénovat se ¢astecné i jinym neurologickym diagnézam.

— Optimalizace institucionarni ihrady ambulantni a liiZzkové péce o pacienty s VO na
zakladé realné vynalozeného Uusili spojeného s komplexni ambulantni péci a
nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak
zajisténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele

— Definice kompetenci CSP a CVSP v diagnostice

o vymezeni nékterych specializovanych vySetfeni na uroven CVSP - napf.
indikace a interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni,
specializovana imunologicka a histologicka vySetfeni apod.

— Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii

o Vymezeni preskripce ,centrovych® LP dle skupin onemocnéni — CSP pouze LP
v ramci schvalenych a hrazenych indikaci
o ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v CVSP,
zjednodus$eni administrativy spojené s zadostmi na par 16
— Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce*
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— Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité dospélych
pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani v zahajené lécbé

— LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

— Stanoveni povinnosti CSP a CVSP zadavat data do narodniho registru.

— Definice specifickych parametrii pro sledovani kvality péce v centrech, jejich
implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a jejich vyuziti pro
planovani rozvoje specializované a vysoce specializované péce v této oblasti.
Koordinace s evropskym systémem monitorace a evaluace center ERN.

4.2.4 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

— Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celk do organizac¢ni struktury
poskytovatele

— Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného (nejen prostorového)
zabezpeceni péce v centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s
akreditaci pro vzdélavaniv oboru neurologie/détska neurologie) v navaznosti na pocty
sledovanych pacientl

— Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vy¢lenéni prostiedkl pro
tuto funkci

— Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné Cinnosti
Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikll pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity
Podpora ucasti pracovnikll center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra

Aktualni situace, kdy neurolog ¢i détsky neurolog v centru vysoce specializované péce
nemuze indikovat genetickd vySetfeni v rdmci dané specializace shleddvame velmi
neprakticky a z pohledu ekonomiky i velmi ¢asoveé i finanéné neefektivni.

Prikladem je situace, kdy détsky neurolog t.¢. nemUze indikovat genetické vySetieni pro
spinalni svalovou atrofii, musi kontaktovat genetika (i v ramci centra vysoce
specializované péce) a tim cely proces zpomalit, a to v situaci kdy dle mezindrodnich
standard( je nutné léCbu zah4jit do 2 tydn( od vysloveni podezieni na diagnozu SMA.
Dalsim pfikladem neefektivity Casové a i financ¢ni je priklad, kdy vySetfeni panelu gent s
vazbou na NMD je indikovano klinickym genetikem bez zkuSenosti s NMD a dle naSich
zkuSenosti ¢asto v pripadech , kdy se o NMD klinicky z pohledu neurologa nejedna, v
détské neurologii velky pfekryv s vyvojovymi poruchami. Roli klinického genetika v rdmci
center vysoce specializované péce vidime zejména ve fazi hodnoceni vysledkl genet.
vySetfeni v nejasnych pfipadech a v genetickych konzultacich SirSi rodiny. Toto naSe
doporuceni je v souladu s evropskym doporuc¢enim ERN NMD sité, doporuceni
prikladame v pfiloze.
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4.3 Propojeni zdravotni a socialni péce

Zéakladnim pilifem socialni podpory pacientll se vzacnym nervosvalovym onemocnénim
by mél byt pracovnik, ktery pacientim a pecujicim, poskytne vhled do moZnosti
socialnich davek ¢i socialnich sluZzeb a pomUze pacientlim se v problematice zorientovat.
Pracovnik, at uz z centra pro vzacna onemocneéni, z centra provazeni, socialni pracovnik
nemocnice, rané péce Ci jina urCena osoba, by mél byt soucasti péde jiz od sdéleni
diagnozy, tak aby mél pacient dedikovanou osobu, se kterou se mize o mozZnostech
socialni podpory pfi své nemoci poradit.

Dany pracovnik by také byl seznamen se specifiky nemoci, jako je napfiklad problematika
rychlé progrese onemocnéni u amyotrofické lateralni sklerézy nebo problematika
slozitého zdravotniho stavu, ktery je pfekazkou k uzivani socialnich sluzeb. S témito
specifickymi dopady nemoci nejsou Ufednici sezndmeni a proto ani nemohou tato
specifika zohlednit pfi vyfizovani Zzadosti.

V idealnim pfipadé by vSak byl erudovany pracovnik napojen jak na centrum, kde je
pacient léCen, tak na ufad, ktery vyfizuje zadosti o socialni davky a mohl by tak lépe
upozornit na ¢i vyzdvihnout nékteré velice podstatné skutecnosti, které jsou s danym
onemocnénim spojené. Role informovaného pracovnika by tak mohla zmirnit problém
velkych regionalnich rozdilll ve vyfizovani zadosti a dlouhych ¢ekacich dob na vyfizeni
Zadosti.
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Seznam zkratek

ZKRATKA Vysvétleni

2. LF UK 2. lékarska fakulta Univerzity Karlovy

CPGs Clinical Practice Guidelines

CPMS Clinical Patient Management System (klinicky systém pro spravu pacient()

CT Pocitacova/vypocetni tomografie (Computed Tomography)

CVSP Centrum vysoce specializované péce

CAVO Ceska asociace pro vzacna onemocnéni

EEG Elektroencefalografie

FN Brno Fakultni nemocnice Brno

FN USA Fakultni nemocnice u sv. Anny Brno

FNKV Fakultni nemocnice Kralovské Vinohrady

FTN Fakultni Thomayerova nemocnice Praha

HCP Health Care Provider (poskytovatel zdravotni péce)

KPDPM Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu

LP Lécivy pfipravek

MDT Multidisciplinarni tym

NIS Nemocnic¢niinformacni systém

ORPHA Orphanet (databaze vzacnych onemocnéni)

OPZ+ Operacni program Zameéstnanost pro obdobi 2021 - 2027

PL Prakticky lékaf

PO Pacientska organizace

PRO Patients Reported Outcome (vysledek hlaSeny pacientem)
Patients Reported Outcome Measures

PROM (vysledky sdélované pacientem; sebehodnotici dotazniky)
Projekt: Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se

SYPOVO vzacnymi onemocnénimi, financovany v ramci OPZ+

UK Univerzita Karlova

UVN Ustredni vojenskd nemocnice Praha

VFN VSeobecna fakultni nemocnice v Praze

VO Vzacné onemocnéni
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