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Uvod a charakteristika pracovi§té

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.

Nazev ERN ERN EYE

VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
Oc¢ni klinika VFN a 1. LF UK

Pocet skupin VO 3 skupiny

Nazvy 1. Retinalni onemocnéni (Retinal disease)

skupin/podskupin VO 2. Onemocnénioptického nervu (Optic nerve disease)

3. Onemocnéni predniho segmentu (Anterior segment
dysgenesis)

Zapojena pracovisté

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

1.1 Charakteristika zdroju

Celkovy pocet publikaci za celou ERN: 8
Tyto zdroje byly dodéany odborniky z pracovisté Oc¢ni kliniky VFN a 1. LF UK této ERN.
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typl za celou ERN

Research study

Guidelines

CPG

Diagnostics criteria

Guidelines for genetic

*Database development 1
*Kromé znamych typl publikaci se v pfehledu také vyskytuje ¢lanek vymykajici se terminologii, jelikoz

popisuje vytvofeni komplexni databaze ,,RD5000“, ktera slouzi k usnadnéni klinickych, genetickych a
terapeutickych studii zameérenych na dédi¢né retinalni choroby (byl zahrnut do Skupiny onemocnéni 1).

= =R NI =

Kromé klasického pfehledu literatury (v nedostate¢ném rozsahu s ohledem na danou
problematiku o¢nich onemocnéni) obsahoval pfehled literatury tfi dokumenty, které
nebyly do primarniho pfehledu zahrnuty. Do této specidlni kategorie byly zahrnuty tfi
zdroje: V jednom pfipadé se jednalo o brozuru popisujici jak spravné privitat
nevidomého pacienta v nemocnici v anglickém jazyce, dale o edukac¢ni material
(vytvofeny pfimo ERN EYE iniciativou), ktery zahrnuje kratky text a video zamérené na
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zlepSeni komunikace a péce o pacienty s Usherovym syndromem (jedna se o syndrom
ktery zahrnuje jak ztratu zraku, pak také ztratu sluchu) a na zaveér jde o rozsahlou brozuru
v Ceském jazyce pfipravena iniciativou ,Okamzik - sdruzeni pro podporu nejen
nevidomych*.

* * %

1.2 Obsahova analyza zdrojli podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnéz

Dokumenty, které byly zpracovavany vramci analyzy, byly pfedem roztfidéné do
jednotlivych skupin onemocnéni ERN EYE. Dokumenty ke skupiné Other rare disease
nebyly predlozeny. Dale byla predlozena samostatna slozka obsahujici letacky pro
pacienty v ¢eském jazyce. Dokumenty ,,patient journeys“ nebyly k dispozici.

Pro lepSi prehlednost byly vytvofeny tabulky tykajici se jednotlivych zkoumanych
charakteristik, které bylo mozné z jednotlivych dokument ziskat. Cilem bylo uvést pocet
zdrojl ve kterych se jednotlivé informace o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:

1. Retinalni onemocnéni (Retinal disease)
Onemocnéni optického nervu (Optic nerve disease)
Onemocnéni predniho segmentu (Anterior segment dysgenesis)
Pediatricka onemocnéni- prekryvaji se s body 1-3 (tento prekryv je
opakované feSen na jednanich ERN-EYE)

2.
3.
4

Hlavni charakteristiky (uvést pocet zdrojd):

Celkem Skupina 1 | Skupina 2 | Skupina 3
Celkovy pocet zdroju: 8 6 1 1
Definice viceuroviiové péce: | 3* (38%) | 3 (50%) 0 (0%) 0 (0%)
Uvedeni odbornosti podilejicich se na péci: | 4 (50%) 4 (67%) 0 (0%) 0 (0%)
Definice role socialniho pracovnika: | 1 (12%) 1(17%) 0 (0%) 0 (0%)
Aktivni role pacient( pfi tvorbé CPGs: 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
* ViceUroviiova péce je ve tfech uvedenych publikacich spi§ zminéna nez ,definovana“. Je zde nicméné

zdlraznéna role specializovanych center a multidisciplinarnich tym(.

Charakteristika diagnostickych principt (uvést pocet zdroja):

Celkem Skupina 1 | Skupina 2 | Skupina 3
Celkovy pocet zdrojt 8 6 1 1
Klinicka diagnostika 8(100%) | 6(100%) | 1(100%) | 1(100%)
Laboratorni diagnostika | 8* (100%) | 6 (100%) | 1(100%) | 1(100%)
Dalsi: 3* (38%) 3 (50%) 0 (0%) 0 (0%)

*Laboratorni vySetfeni ve velké vétSina pfipadl predstavovalo genetické vySetieni, pfipadné biochemické
vySetieni. Mezi dalSi nejCastéji diagnostické metody patfilo pfedevsim OTC vySetfeni, ultrazvuk, MRl a

dalSi specializovana o¢ni vySetreni.
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Management - specifikace role poskytovatelll zdravotni péce (uvést pocet zdrojl):

Celkem Skupina 1 | Skupina 2 | Skupina 3
Celkovy pocet zdrojl: 8 6 1 1
Kdo ma potvrdit diagnézu: | 2 (25%) 2 (33%) 0 (0%) 0 (0%)
Kdoma lecit: | 2 (25%) 2 (33%) 0 (0%) 0 (0%)
Kdo ma sledovat/monitorovat: | 1 (12%) 1(17%) 0 (0%) 0 (0%)
Uloha dalsich lékafskych specialistd: | 1 (12%) 1(17%) 0 (0%) 0 (0%)
Uloha nelékaf: | 2 (25%) 2 (33%) 0 (0%) 0 (0%)
Uloha primarnipége: | 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)

Management - doporucena lééba (uvést pocet zdroju):

Celkem Skupina 1 | Skupina 2 | Skupina 3
Celkovy pocet zdroji: 8 6 1 1
Specificka cilend lé¢ba: | 3 (38%) | 3(50%) 0 (0%) 0 (0%)
Specificka necilena léCba: | 2 (25%) 2 (33%) 0 (0%) 0 (0%)
Nespecifickd/symptomaticka lécba: 3 (38%) 3 (50%) 0 (0%) 0 (0%)

Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdroj():

Celkem | Skupina 1 Skupina2 | Skupina 3
Celkovy pocet zdroju: 8 6 1 1
Pravidla pro monitoraci: | 2 (25%) | 2 (33%) 0 (0%) 0 (0%)
Existence kritérii aktivity/zavaznosti | 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
onemocnéni:
Prognosticka kritéria: | 3 (38%) | 2 (33%) 1 (100%) 0 (0%)
Existence ,,patient-reported outcome | 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)
measures“(PROM):
Hodnoceni funkce/disability: | 1 (12%) | 1 (17%) 0 (0%) 0 (0%)
Systém hodnoceni kvality péce definovéan: | 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%) 0 (0%)

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

Inventarizace shromazdéné literatury v ramci projektu SYPOVO a smeérnic tykajicich se
vzacnych ocCnich onemocnéni ukdzala znacné nedostatky. Byla provedena analyza
obsahu jednotlivych publikaci a bylo zjisténo, ze pravdépodobné existuje jen velmi malo
konkrétnich guidelines a recommendations tykajicich se téchto onemocnéni a ze tyto
smeérnice jsou nejcastéji vydavany na lokalni urovni (konkrétnimi zemémi v konkrétnich
jazycich, napft. pouze v Némecku, Italii nebo Francii). Vysledky Setfeni také ukazaly, Ze
sitnicova onemocnéni jsou v literatufre mnohem vice zastoupena nez ostatni dva typy
ocnich onemocnéni.

U skupiny onemocnéni zrakového nervu neni k dispozici postup péce, ani zadné
guidelines. Jediné, co je u této skupiny onemocnéni dostupné je jeden ¢lanek zabyvajici
se pouze diagnostickymi kritérii.
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Pouze u 12 % vSech zdrojl (1 ¢lanek) byla zminéna nutnost socialni péce o pacienty a
v zadné publikaci nebyly do pfipravy zapojeni zastupci pacientd pfipadné pacientské
organizace. Vzadném zdroji nebyla zminéna existence PROMs (Patient-reported
outcome measures), které by za normalnich okolnosti mohly pfinést spoustu
relevantnich dat a informaci o zdravotnim stavu pacientd. Také pouze v jedné publikaci
bylo zminéno hodnoceni disability, které je pro pacienty s vzacnymi onemocnénimi (VO)
také velmi klicové. Hodnocena literatura také ve vSech pfipadech zcela postradala popis
nebo alespor zminku o systému hodnoceni kvality péce.

DalSi dostupna literatura na internetu také zvelké c¢asti zahrnuje pouze jednotlivé
védecké publikace, reviews, ¢lanky soustfedujici se na jedno konkrétni léCivo, léCebny Ci
diagnosticky postup. Publikace, ktera by souhrnné zachytila a popsala idealni stav
managementu péce jednotlivych skupin pacientl a organizaci péce o né, nicméné chybi.

Do seznamu literatury nebyly zahrnuty tfi zdroje. V jednom pfipadé se jednalo o brozuru
popisujici jak spravné privitat nevidomého pacienta v nemocnici v anglickém jazyce.
Jedna se o material slouzici pfedevSim pro zameéstnance nemocnice, lékarsky i
nelékarsky personal. Dale se v této skupiné specialnich zdrojl nachazi edukaéni material
(vytvofeny pfimo ERN EYE iniciativou), ktera zahrnuje kratky text a video zameérené na
zlepsSeni komunikace a péce o pacienty s Usherovym syndromem (jedna se o syndrom
ktery zahrnuje jak ztratu zraku, pak také ztratu sluchu). Video poskytuje zdravotnim
pracovniklim praktické rady a doporuceni, jak lépe porozumét potiebam pacientd s timto
vzacnym genetickym onemocnénim. Spoluprace s pacientskym zastupcem a odborniky
na zdravotni péci zajistuje, Ze obsah videa je relevantni a prehledné prezentovan.

Poslednim specialnim zdrojem je rozsahla brozura v Ceském jazyce pfipravena iniciativou
»,Okamzik - sdruzeni pro podporu nejen nevidomych®. Tato broZzurka se jmenuje ,Vas
nevidomy pacient“ a na 35 stranach jasné shrnuje vSechna uskali pé¢e o nevidomého
pacienta. Detailné zachycuje praktické minimum pro pomoc nevidomym, zodpovida na
¢asto kladené otdzky na téma Zivot se slepotou, popisuje navstévu lékare v byté
nevidomeého pacienta, nebo napfiklad pobyt v nemocnici nebo jiném zafizeni dlouhodobé
zdravotni péce. Zminuje také ¢astou nutnost a potfebu pfitomnosti vodiciho psa ve
zdravotnickém zafizeni.

Literatura je pomérné recentni, s rokem vydani od 2011 do roku 2021.
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2. Popis soucCasného stavu zdravotni pécCe, identifikace potfeb a
nedostatk( v téchto oblastech

2.1 Pocty pacient( a personalni zajiSténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

% VO dané
skupiny,
L o ceviw o x ktere lze mira spravnosti
Cellfovyepoczet Zpusob Z]I.Stennl poctu pFesnd kédovani MKN-10
Skupina pacientuv CR pacientu identifikovat
onemocnhéni s pomoci
MKN-10
déti dospéli déti dospéli déti dospé déti dospéli (219
(<18let) | (219 let) (=18 let) (219 let) (=18 li (=19 (<18 let) let)
let) let)

Retinalni 500 3500 registr/ kombinace* 59 59 nelze nelze
onemocnéni databaze odhadnout odhadnout
Onerr10c’nénl' ) ] nelze nelze

optického 70 320 kombinace* | kombinace* 0% 0% odhadnout odhadnout

nervu
One:‘mocfnénl' . . nelze nelze
predniho 300 1200 kombinace* | kombinace* 20% 20% odhadnout odhadnout
segmentu

*Kombinace znaéi ziskani podétl/informaci na zékladé kombinace nékolika zdrojl: odborny
odhad/registr/databaze/UZIS - registr hrazenych zdravotnich sluzeb

2.1.2 Pocet pacientt sledovanych v centru ERN EYE

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

Pocet pacientl s VO, které ma | Pocet novych pacientd s VO za rok
Pracovisté /ERN pracovisté v dlouhodobém sledovani | (pramér z poslednich 3 let)
(prdmér za rok z poslednich 3 let)

Vseobecna fakultni nemocnice
v Praze, O¢ni klinika VSeobecné 300 100
fakultni nemocnice v Praze
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2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

Vseobecna fakultni nemocnice v Praze, Ocni klinika VSeobecné
Celkovy potet Iékaft/sester/ Celkovy pocet fakultni nemocnice v Praze
pracovnikd Hodiny tydné vénované Hodiny tydné vénované
pacientim v ambulantni péci pacientim v lGzkové péci
lékarl s odbornou zpusobilosti* = A Y

lékarl ve specializacni pripravé

zdravotnich sester

nelékarskych zdravotnik(**

nezdravotnik(

Celkovy pocet

Primér hodin na 1 pracovnika

10 hodin/1 pracovnika/tyden

*Jedné se nejcastéji o oftalmology, pediatry a genetiky.
**Mezi nelékarské pracovniky patfi: védecky pracovnik, OCT technik a specializovany laboratorni pracovnik v
diagnostické laboratofi.

2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni udaje

Pocet a skladba pracovnikd O¢ni kliniky VSeobecné fakultni nemocnice v Praze odpovida
potifebam na hranici moznosti, bohuZel zde neni kapacita pro dalsi rast.

Personalni kapacita v péci o pacienty s VO neni dostateéna v oblastech:

A) Lékaiu ve specializaéni pripravé (= ve specializacnim oboru + v oblasti
pfislusnych VO) - pro klinickou préci v oblasti VO a také pro klinicky vyzkum v
oblasti VO (véetné PhD studentl v klinickém vyzkumu)

B) Nelékafskych specialisti v pécéi o pacienty sVO - konkrétné
psycholog/psychoterapeut, socidlni pracovnik, zrakovy terapeut a biomedicinsky
inZenyr k obsluze pfistroja.

C) Nelékaiskych specialistli v klinickém vyzkumu oblasti VO - konkrétné Ph.D.
studenti nelékafskych obor( a laboratorni pracovnici.

D) Nezdravotnikt — konkrétné chybi administrativni pracovnici a data-manazefi.

Tato nedostatec¢na personalni kapacita ma za nasledek:
omezenou kapacitu pro pfijimani novych pacientt

dlouhé ¢ekaci lhlty na ambulantni vySettfeni / hospitalizaci

dlouhé ¢ekani objednanych pacientl v ¢ekarné ambulance pred vySetienim
nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu

lékafi specialisté vénuji ¢as koordinacni Ci administrativni ¢innosti, kterou by
mohl vykonavat nékdo jiny
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2.1.5 Multidisciplinarni tym (MDT)
Pracovisté Oc¢ni kliniky VSeobecné fakultni nemocnice v Praze nema k dispozici staly
MDT tym. Hlavnimi pfekazkamijeho vzniku jsou:
- Nedostatec¢na personalni kapacita
- P¥iliSna administrativni zatéz
- Finanéni aspekt - pfitomnost dalSich specialistd by pfi rozmanitosti syndromu
asociovanych s océnimi chorobami nebyla ekonomicka, proto jsou pacienti
odesilani na dalsi vySetfeni vramci VFN

Hodnoceni personalniho zabezpeceni prace center ve vztahu k poétu pacientu:
Personalni kapacita ERN EYE centra je v soutasné dobé na hranici moznosti. PfedevSim
pak co se tyka lékarf(l ve specializacnich pfipravach, nelékarskych specialistll a
nezdravotnik( (administrativnich pracovnik(). Lékafi jsou na pracovisti ¢asto (mimo své
odborné expertizy) zahlceni administrativnimi a koordina¢nimi ¢innostmi.

Chybi také sofistikovangjsi systém logistiky administrativni ¢innosti okolo pacienta
(objednavani pacientd, zaznamendvani informaci do registri apod.) ktery by v idedlnim
pfipadé mohl fungovat nezavisle na lékafi a ne byt cely v jeho reZii.

Dusledky tohoto stavu pak pocituji pacienti v podobé dlouhych ¢ekacich objednacich
lhat a omezené kapacity pfijimani novych pacientd.

Z vySe uvedenych ziskanych dat vyplyva, Ze pocet pacientd v ambulantni péci na jeden
pracovni Uvazek lékare je 429 pacientl, coz je pomérné vysoké Cislo. Nicméné je tfeba
podotknout, Ze naprosta vétSina pacientd neni z kapacitnich ddvodd pravidelné
sledovana, pokud to nevyzaduji sekundarni komplikace, v tom pfipadé jsou vSak predani
do dalSich specializovanych ambulanci (glaukomova, rohovkova, vitreoretinalni,
uvealni). Pacienti jsou ¢asto vySetieni pouze 1-2x za ucelem stanoveni pfesné diagnozy.
Vzhledem k tomu, Ze jejich onemocnéni je stacionarni nebo pomalu progresivni, je jim
nabidnuta moznost dalSiho vySetfeni s odstupem 3-5 let.

2.2 Zdroje dat o pacientech - registry a databaze

Pro pacienty se vzacnymi o¢nimi onemocnénimi jsou k dispozici dvé databaze:
REDgistry je databaze obsahujici vSechna vzacna oéni onemocnéni, je mezinarodni a
nezahrnuje zatim zadné Ceské pacienty a data v databazi jsou pomérné aktualni (vice nez
90 % dat je aktualnich). Druha databaze je interni databaze ERN-EYE, kde se nachazi
v§echna o¢ni geneticky podminéna onemocnéni, véetné 2400 ceskych pacient(l a data
v ni jsou také aktualni (vice nez 90 % dat je aktualnich).

Existuje také vlastni Interni databaze ERN-EYE centra ve VFN.
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Hodnoceni zdrojti dat o pacientechs VO

V soucasné dobé neexistuji dostupna jednotna data/uceleny registr pro vSechny pacienty
s o¢nimi onemocnénimi. NIS - nemocniéni informacéni systém tomuto neni v sou¢asné
dobé uzplsoben, jelikoZ s ohledem na GDPR, IT a softwarové mozZnosti pracovisté - neni
mozné data efektivné shromazdovat. Zadavani dat o stavu vSech pacientd do
jednotlivych registr(i predstavuje dalsi casovou zatéz pro lékare.

2.3 Struktura a pokryti péce

b) Jaké procento z
lkovéh Gt
a) Odhadnéte, jaké ce .owi 0 pocil
rocento z pacientu <
p . . ... | (udaje 1a) dané | c) Vyjmenujte dalsi specializovana pracovisté v CR (mimo
celkového pocCtu déti . R R . L .
<. . | skupiny je | Centra ERN), kde jsou tito pacienti systematicky
a dospélych dané . . . . e P o g s 4
. <o pravidelné diagnostikovani, léCeni a sledovani. Uvedte udaje pro kazdé
skupiny VO vCR je . . .
. p sledovano alespori | pracovisté.
evidovano ied Cent
Nazev skupiny | vcentrech ERN. preahom zvemel
onemochéni ERN? (=minimélné
1x za rok).
déti dospéli déti dospéli Uvedte nazev specializovaného déti dospéli
(s18let) | (=19 let) (s18let) | (=19 let) | pracovisté (mimo centra ERN) (=18let) (219 let)
Oc¢ni klinika Hradec Kralové, Ocni
klinika JL, O¢ni klinika FN Motol,
Retinalni Oéni klinika UVN, O&ni klinika FN nelze nelze
. . 25% 20% 5% 5% Ostrava, O¢&ni klinika FN odhadnout | odhadnout
onemocneni Olomouc, O¢ni klinika FN Brno,
Détskd o¢ni klinika LF MU a FN
Brno
Onemocnsnf imika N Gstrave, O¢nf kinika | net ,
s s inika strava, O¢ni klinika | nelze nelze
0, 0, 0, 0,
optického 60% 60% 5% 5% FN Olomouc, O¢ni klinika FN | odhadnout | odhadnout
nervu Brno, Détska oéni klinika LF MU
Oc¢ni klinika FNKV, O¢ni klinika
Onemochnéni FN Motol, O¢&ni klinika FN
. . . . . nelze nelze
pfedniho 30% 40% 10% 10% Ostrava, O¢ni  klinika ~ FN
g odhadnout | odhadnout
segmentu Olomouc, Oc¢ni klinika FN Brno,
Détska o¢ni klinika LF MU

Mezi pracovisté, kterd nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty
se vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO) a pfesto se o pacienty s VO dle naSich zkuSenosti
pfednostné staraji patfi: O¢ni klinika Hradec Kralové, O¢ni klinika JL Praha, O¢ni klinika
FN Motol, Oéniklinika UVN Praha Oéniklinika FN Ostrava, O&ni klinika FN Olomouc, O&ni
klinika FN Brno, Détska oc¢ni klinika LF MU a FN Brno, O¢ni klinika FNKV Praha.

BohuZel nelze odhadnout kolik % pacientll s o¢nimi VO je sledovano na jednotlivych
specializovanych pracovistich. Nicméné u pacientll s Retinalnimi onemocnénimi -
odhadujeme, ze v centru ERN-ERN bylo vySetieno cca 25% détskych a 20% dospélych
pacientd Hrubym odhadem se mUze jednat az o 80% pacient(, ktefi doposud nemaji
provedenou molekularné genetickou diagnostiku a nemaiji spravnou ocni diagndézu (tj.
jejich diagndéza je obecna napft. Hereditarni onemocnéni sitnice bez upfesnéni typu napf.
Choroiderémie).
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Pacienti s Onemocnénimi optického nervu jsou v centrech ERN podchyceni odhadem
v60 % jak v pripadé détskych, tak dospélych pacientll. Odhadem o vice neZ tfetina
pacientll, nema spravnou diagnézu.

Pacienti s Onemocnéni predniho segmentu jsou v centrech ERN-EYE léCeni odhadem
ve 30 % détskych a 40 % dospélych pfipad( - to znamend, Ze ve vyctu dalSich
specializovanych pracovist bude sledovano maximalné 70 % (150) détskych a 60 % (720)
dospélych pacientll a to pouze za predpokladu, Ze jsou veskefi pacienti s timto typem
onemocnéni zachyceni, coZz s nejvétsi pravdépodobnosti nejsou. Odhadem se jedna
o vice nez 40 % pacientl, ktefi doposud nebyli v ERN-EYE centru vySetfeni/konzultovani
(v pfipadé vySetfeni v jiné ambulanci O¢ni kliniky 1. LF UK a VFN v Praze a nasledné
konzultace nalezll a fotodokumentace).

Hodnoceni struktury a pokryti péce

Je potrfeba zminit, Zze ve vySe uvedené tabulce jde pouze o odhadované procentualni
zastoupeni sledovanych pacientll, jelikoZz neexistuji dostupna zdrojova data.
Adekvatnost lécby nelze mimo centra ERN posoudit, také vzhledem k chybéjicim
guidelines a systému monitorace kvality péce subjektivnim kritériem.

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkénost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Centrum vysoce specializované péce pro vzacna o¢ni onemocnéni, European
Reference Network dedicated to Rare Eye Diseases (ERN-EYE) VSeobecna fakultni
nemocnice v Praze je jediné v CR. Zadna skupina &i jednotka onemocnéni neni zavzata
do non-ERNového CVSP starajici se o pacienty se vzacnymi o nemocnénimi oka. Pfed
vznikem ERN-EYE byla Oc¢ni klinika VFN ustanovena CVSP pro Leberovu hereditarni atrofii
optiku.

Teoreticky je mozné, ze néktefi pacienti se vzacnym oénim onemocnénim se sekundarni
komplikaci chorioretinalni membrana jsou lé¢eni v nékterém ze specializovanych zafizeni
(vsoucasné dobé jich je vice nez 550).

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centrova lécba existuje pouze pro onemocnéni Leberovy optické neuropatie
s ohledem na lék Idebenone (pfipravek Raxone, NO6BX13. Tato léCba je exkluzivné
hrazena VFN v Praze, V souCasné dobé se ve VFN nastavuje centrova léCba voretigen
neparvoveku (pfipravek Luxturna).

2.4.3 Jina organizacni ustanoveni definujici systém péce

Pro vzacna onemocnéni oka neniv Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni definujici
systém péce.

12z29



* %

M Spolufinancovano <3 S z POVO
* % ** Evro pskou u nii MINISTECRSTVQ ZDRAVOTNICTVI

2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako fungujici uspokojivé na zakladé
kombinace oficialnich pravidel a zavedené neoficialni praxe (=vazby mezi zdravotniky
a pracovisti) pro vS§echny tfi skupiny onemocnéni.

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Systém centralizace pacientl ERN EYE neni nikde oficidlné zakotven. Diagnostika a lé¢ba
takovych pacient( zalezi pfedevsim na lokalnich zvyklostech, kontaktech jednotlivych
specialistl ¢i osobnostech diagnézu stanovujicich a oSetfujicich lékafl. Centralizace
umoznuje vjenom pfipadé statut centrového léku pro Leberovou hereditarni optickou
neuropatii, kdy pfislusny lék maze byt pfedepsan pouze na pracovisti VFN. Nejedna se
vSak o feSeni absence zakotveni centralizace léCby pacient( do centra ERN EYE.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Centrum neni samostatna organizacni jednotka v ramci poskytovatele (zdravotnického
zafizeni) ale je soucéasti O¢ni kliniky 1.LF UK a VFN.

Pracovisté ma ¢aste¢né vymezeny prostor na webovych strankach poskytovatele, kde
je uveden jeho statut centra ERN (CVSP-VO) zde: https://www.vfn.cz/odbornici/veda-a-
vyzkum/european-reference-networks/

Informace o pacientech s VO této skupiny, ktefi se objevi na jinych pracovistich
poskytovatele se k pracovnikim daného pracovisté dostanou v ramci pracovisté Océni
kliniky VFN vzdy, pokud je to nutné (napf. Z hlediska molekularné genetické
diagnostiky). V ramcijinych pracovist kromé KPDPM malokdy.

2.5.2 Prostorova kapacita center

Pracovisté ERN EYE nema k dispozici vlastni ambulantni prostory, ale ambulantni
prostory sdili s jinymi tymy na pracovisti O¢ni kliniky 1.LF UK a VFN. Zaroveri nema
vyhrazena lizka pro pacienty s VO.

Ambulantni prostory vyhovuji ¢aste¢éné (50-75%), neni dostateéna kapacita pro
navysSeni poc¢tu pacientl Ci zkvalitnéni péce (napf. prodlouzenim doby ambulantniho
vySetfeni dle individualni potfeby pacienta a predevSim pak zajiSténim speciadlnich
prostorll pro naprosto nerusené konzultace). Hlavni nedostatky ambulantnich prostor
jsou maly poc¢et ambulantnich mistnosti a nedostate¢né/nevyhovujici prostory pro
pohovory a/nebo pro edukaci rodinnych prislusnikii/pecovateld.

LGzkovéa kapacita centra je v soucasné dobé nulova. Pacienti jsou vySetfovani na O¢ni
klinice 1.LF UK a VFN pouze ambulantné. Je tfeba ale podotknout, Ze pokud stav pacienta
vyzaduje chirurgické fesSeni je preveden do ambulance jinych tyma (tj. nejcastéji
glaukomového, rohovkového, pediatrického, neurooftalmologického, vitreoretinalniho).
ERN-EYE centrum tedy nema potfebu specializovanych lzek.
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Déti, které potrebuji vySetieni v celkové anestezii jsou odesilany na O¢ni kliniku, Motola
Po pfipravovaném otevieni Aplikacniho centra genové terapie bude vyuzita stavajici
lazkova kapacita Oc¢ni kliniky. Zde se pocita hospitalizaci 1-2 pacienta ro¢né (v celkové
dobé 10 dni na pacienta). | pacienti, u kterych je napldnovana genova terapie budou
primarné pred a po aplikaci feSeni vitreoretinalnim tymem

Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity centra (samostudium, védecko-vyzkumna
¢innost, vzdélavani) jsou dostatecné.

Hodnoceni pracovnich podminek center

Hlavni nedostatek ambulantnich prostor ERN EYE je maly pocet ambulantnich mistnosti
a nedostatecné prostory pro pohovory a pro edukaci rodinnych pfislusnik(/pecovateld.
Bohuzel v soucasné dobé neni prostor pro expanzi.

2.6 Provoz center

2.6.1 Ambulantni péce

Pacientis VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodinach uréenych pouze
pro pacienty s VO. Pacienti s VO se v ERN-EYE ambulanci ,nemisi“ s pacienty
s nevzacnymi onemocnénimi. Pokud dojde ke jejich pfedani do jinych ambulanci za
ucelem chirurgického feSeni jsou oSetfovani spolu s nevzacnymi pacienty.

e Primeérna délka konzultace pfi prvni navstévé se pohybuje okolo 60 minut.

e Prdmeérna délka konzultace pfi kontrolni navstéve je okolo 40 minut.

e Moznost konzultace na dalku uvadeéji vSechna pracovisté, prevazuje
emailova komunikace (pfipadné také telefonicka).

e Objednaci doba pro oSetfeni nového pacienta je cca 15 tydnu.

2.6.2 LUZzkova péce
LGzkovéa péce na pracovisti EYE ERN neprobiha (absence personélu/anesteziologl).

Pacienti jsou vySetifovani na O¢ni klinice 1. LF UK a VFN pouze ambulantné. Déti, které
potfebuji vySetieni v celkové anestezii jsou odesilany do Motola.
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Zpusoby doporuéeni pacienta do centra — jde o kvalifikovany odhad podilu z celkového poétu novych
pacientt prichazejicich do centra (v %)

Z jiného tercidrniho (fakultniho) zafizeni 5
Z nemocnice nizsiho typu 10
Od ambulantniho specialisty 58
Od praktického lékare 0
Na zakladé rodinného skrininku vlastnich pacientd 20

Jiny typ doporuceni

2 doporuceni jinym nepfibuznym pacientem,
skupinou (zatim neregistrovanou jako
pacientska organizace)

Bez Iékarského doporudeni (,self-referral®)

5

Na zakladé informace poskytnuté pacientskou organizaci

0

e Role praktického

lekafe v péci

0 pacienty socnimiVO je vnimana jako

nedostate¢na. Pomérné ¢asto dochazi k tomu, Ze vzacna o¢ni onemocnéni nejsou
ve zpravach od praktického lékafe zminéna a vSe se nasledné fesiaz u o¢nich lékarl.

e Pfeshrani¢ni péce: Pifeshraniéni péce je na pracovisti poskytovana v po¢tu cca 2
pacientl / rok. Jedna se o konzultaci nalezu.

e Klinické studie: Tuzemskym pacientlim je na pracovisti nabizena ucast na
klinickych studiich, zahrani¢nim pacientim nikoli.

o Dostupnost vySetfovacich metod a konzultaci:
Specializovana vySetreni jsou na pracovisti k dispozici v souladu s mezinarodnimi
doporucenimi a dle dostupnych informaci nejsou zasadné limitovany. Jedina
limitace byla uvedena v kontextu zobrazovacich metod na pracovisti FNM (déti),
dbvod limitace byla uvedena v pfipadé molekularné genetického screeningu v
diagnostické laboratofi s ohledem na typ uhrady.

Metoda

Dostupnost a kvalita vysetieni

Odpovida mezinarodnim/narodnim
doporucenim

Je limitovana.....(specifikujte a

popiste divody)

Fotografie fundu/pfedniho segmentu ANO ne
OCT vysetteni fundu/pfedniho segmentu ANO (hrazeno pacientem) ne
OCT angiografie ANO ne
vySetteni zorného pole ANO ne
méreni nitroocniho tlaku ANO ne
autofluorescence fundu ANO ne
ultrazvukovd biometrie ANO ne
vysetieni kontrastni citlivosti ANO ne
vysetfeni barvocitu ANO ne
molekularné geneticky screening v

diagnostické laboratofi ANO dle podminek Uhrady
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e Kvalita konzultaci expertd zjinych obor(l odpovidd mezindrodnim a narodnim
doporucenim, nicméné v pfipadé nékolika odbornostije limitovana. Napfiklad velmi
malym mnozstvim klinickych genetikl se specializaci na o¢ni VO, nebo absence
specializovanych psychologu.

Dostupnost a kvalita konzultaci expertt jinych obort
Odpovida
mezinarod
Odbornost nim/nérod
nim
doporuceni
m Je limitovana? (specifikujte a popiste divody)
genetika ANO Genetikd s povédomim o ocnich VO je velmi malo.
stomatologie ANO
kardiologie ANO
nefrologie ANO
neurologie ANO
pediatrie ANO
psychologie ANO Specializovana by byla Zadouci, ale v podstaté neexistuje.
socialni rehabilitace ANO Nizka provazanost s Iékarskou péci.
zrakovy terapeut ANO Nedostatek zrakovych terapeutl a Spatna provazanost s |ékarskou péci.
rana péce sdruzujici pedagogické
pracovniky, zrakové terapeuty ANO Je dostupnd pouze v nékterych &astech CR.

2.6.4 Administrativa

e Administrativni podpora je na pracovisti hodnocena jako nedostatecna.

e Administrativa provozovana zdravotniky znacné omezuje ¢as straveny vlastni
praci s pacienty.

e Mezi ukony, které pracovniky centra zdrzuji nejvice patfi: monitoringy, statistiky,
vykazovani, objednavani a pfre-objednavani pacientt.

o V pfipadé vétSi kapacitu administrativni sily, by na ni byly delegovany tyto ¢innosti:
vykazovani ORPHA koédu (tyka se pouze lékarli specialistl), prehledy
o provedenych vysetifenich, pomoc pfi vyzkumnych aktivitach, grafické apravy
textd, jazykové korektury, digitalizace zaznamul z vysSetfeni, ktera nejsou
soucasti NIS a nejsou ukladana do Dicom (napf. stahovani dat z jednotlivych
pFistroju)

« ReSenim problému by bylo pFevést tkony na jiné/dalsi pracovniky centra.

« Velkou pomoci by byl schopny koordinator pro objednavani pacienta.

2.6.5Lécba

e Cilena farmakoterapie je kdispozici pro tyto skupiny VO: Retinitis
pigmentosa/RPEG5 - dystrofie sitnice : jedna se o léek Luxturna (genova terapie), a
dale pro Leberovovu hereditarni neuropatii optiku: jedna se o lék Raxone
(idebenone).
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e Hrazena lécba: Pouziti léCby v hrazenych indikacich je bez omezeni.

e Nehrazenda lécba: Pocet pacientl, ktefi potfebuji lé¢bu nehrazenymi éCivymi
pfipravky je pfiblizné 5 za rok, tomu odpovidajici poCet zadosti na § 16 je 20/rok.
Hlavnimi léCivymi pfipravky, na néz pracovisté zadaji uhradu v ramci § 16,
jsou: Luxturna a Raxone.

Nazev Poc':.et léoéenych Predpokladany pocet Obyykl)’/ pocet i.édOSti

pFipravku pacientu za rok pacientii za rok 2024 na jednoho pacienta za
2023 rok

Luxturna |0 1 1

Raxone 5 6 6

e Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezinarodnim doporuc¢enim, s tim, ze
nékteré pojistovny nemaji nasmlouvanou pfimou uhradu.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Koordinace péce:
« Efektivni propojeni vSech aspektl péce potfebnych pro management VO neni na
pracovisti zajiSténo, pouze pro podskupinu pacientl s atrofiemi optiku tyto
aspekty propojeny jsou.
e Existujici mechanismy, které supluji koordinaci péce o pacienty s VO na pracovisti
nejsou dostacujici a systém koordinace péce na pracovisti chybi jak objektivné,
pak také subjektivné. Opét, pro skupinu pacientl s atrofiemi optiku je zajiSténa
efektivni koordinace péce vramci VFN.
e Hlavni pfekazkou pro vytvofeni fungujiciho systému je pfedevs§im nedostatecné
personalni zajiSténi centra — konkrétné absence schopného administrativniho
pracovnika. (Funkci koordinatora pé&e nema v soucasné chvili kdo zastavat.)

Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec MDT:
e Probihaji formou po sobé jdoucich ambulantnich vySetieni a konani a vystup z
interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci pacienta.
e Béhem téchto vysetieni lékafi vzajemné nahliZzeji do dokumentace pacienta a plni
pozadavky na vySetfeni/péc&i navzajem.
e Zavedeny systém je hodnoceny jako dostatecny, nicméné klade na pacienty
naroky v tom, smyslu, Zze pacienti putuji po jednotlivych zafizenich, které jsou od
sebe vzdaleny cca 15 minut chlize. Toto je ale obecny problém souvisejicim s
roztrousenosti Ustavl VFN (a tedy i pfistrojového vybaveni a laboratofi, které nelze
pfesunout).

Hodnoceni provozu center

Pracovisté ERN EYE uvadi velkou administrativni zatéz, ktera je spojena s vyraznou
¢asovou narocnosti. Nejedna se pouze o prepisovani zprav z jinych pracovist do
pacientovy dokumentace ale i 0 monitoringy, statistiky, vykazovani, objednavani a pre-
objednavani pacient(.

Pracovisté citelné postrada osobu, jejiz naplni prace by byla pouze koordinace péce.
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2.7 Prechodova péce (,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé péce - obecné

Na pracovisti probiha kontinualni péce jak o détské, pak také o dospélé pacienty
(péce NENI rozdélena). Pomér détskych a dospélych pacientl je 1:2.

Predani détskych pacientl do dospélé péce proto neni jednorazova zalezitost. Pacienti
mohou zlstat v péci centra i v dospélosti a zavedeny systém se jevi jako vyhovujici.
Pfedani do dospélé péce tim padem neni jednorazovou zélezitosti.

Spoluprace centra s praktickymi lékafi (pro dospélé, nebo pro déti) je obecné
nedostacujici. Prakticky lékaf Casto vzacna ocCni onemocnéni vibec ve zpravach
nezminuje, vSe se nasledné resi az u o¢nich lékara.

Hodnoceni pfechodoveé péce

Vcentru ERN-EYE nedochdzi k predavani pacientl jinému centru jako takovému,
pacienti zGstavaji sledovani u svého o¢niho lékare, do ERN-EYE se objednavaiji v pfipadé
obtizi ¢i dlouhodobému vyhodnoceni progrese. Zavedeny systém se jevi jako vyhovujici
potfebam. VSeobecna spoluprace s praktickymi lékafi je nevyhovujici.

2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

Skupina Centrum
onemocné EYE ERN ERN a PO ERN a PO ERN a PO ERNaPO | ERNaPO
ni, pro doporuduj | spoluprac | spoluprac spoluprac spoluprac | spoluprac PO
které v CR e uji na uji na pu'i r?a uji pfi uji pfi podporuje
v ramci EYE , pacientd pripravé osvétové ! , zajisténi | prosazova | nékteré z Doplrikové
Nazev PO . o . vedeni . DV o .
ERN m edukacnic | cinnosti rizkumu sluzeb pro | nizajmu vasich informace
existuji s pfislusno h (seminare, P kvalit pacienty v | pacientla | ERN center
pacientské u material | webinafe, ééey misté pfistupu k | finanéné
organizace diagndzou | v Cestiné setkani) P bydlisté lécbé
(PO) tuto PO
Organizace
vznikla velmi
. nedavno,
- Asociace
albinismus , ano ne ne ne ne ne ne nebylo
Albina .
mozno se
zatim zapojit
vice.

. Pro onemocnéni sdruzend vtéto ERN existuje vCR pouze jedna pacientska
organizace: ALBINA (web: https://www.asociacealbina.cz/)

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vySetfovacim a léCebném planu

. je zavedeno na pracovisti zavedeno
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2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

. neni na pracovisti zavedeno

. Dotazniky k posuzovani kvality Zivota byly vytvofeny a jsou na pracovisti pouzivany
pouze na jednu skupinu onemocnéni (atrofie optiku) a vétSimu rozSifeni by bylo
zapotrebi vice personalu.

Hodnoceni zapojeni pacientl

Pocet pacientskych organizaci je velmi nizky a zdaleka nepokryva vSechny diagnézy ERN-
EYE (pacienti se sdruzuji jen neformalné na Facebookovych skupinach a podobné). Vzdy
existuje moznost zapojit se skrze tzv. ,destnikovou“ organizaci, jakou je napt. CAVO.
Zapojeni pacientl do rozhodovani o péci je v centru ERN-EYE dostate¢né a vyhovujici
potfebam.

2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni pécCe pacienty

e Moznost hodnoceni péce vcentru maji pacienti v podobé obecného
nemocni¢niho dotazniku, ktery je k dispozici online nebo v papirové podobé
v ¢ekarné. Vysledky analyzy odpovédi pracovnici centra nedostavaji.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

e Monitorace kvality péCe probihéa pravidelné v centru vramci povinného procesu
nastaveného Evropskou komisi

e Vedouci lékaF, nebo jiny povéfeny pracovnik centra pravidelné kontroluje vystupy
a poskytuje ¢lenlm tymu zpétnou vazbu (napf. formulace zavérd v lékarskych
zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou kdispozici,
spravnost vykazovani ORPHA kédU, spravné vykazovani vykon klinickych vysetieni
apod.).

e Centrum sleduje vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacient( za
pomoci stanovenych indikatorl (napf. standardizované hodnoceni aktivity Ci
zavaznosti onemocnéni, odpoveédi na terapii apod.) v podobé vnitiniho auditu nebo
klinickych studii ¢i registrll, jejichz vysledky analyzuje a pouziva kidentifikaci
nedostatkl a planuje jejich napraveni.

2.9.3 Sebehodnoceni kvality péCe ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

Soucasna kvalita péce o pacienty s VO je vcentru hodnocena - ve srovnani se Spickovymi
evropskymi centry ERNy nasledné:
e Specializovana medicinska péce je na srovnatelné urovni.

e Moznosti a dostupnost psychologické péce o pacienty je na nizSi drovni.

e Komplexni péce véetné socialni, podplrné a komunitni péce je na nizsi Grovni.
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2.9.4 MozZnostizlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

e Mezi hlavni prekazky zlepSeni kvality péce patfi nedostatecné prostory a dlouhé
¢ekaci doby na jednotliva pfistrojova vySetfeni provadéna nelékafskymi
specialisty.

e Mezi opatieni, ktera by mohla zajistit zlepSeni kvality péCe v centru patfi
zefektivnéni provozu na drovni VFN a Oc¢ni kliniky, vétsi digitalizace - napf. vstupni
dotazniky dostupné pro pacienty na tabletu, nebo jiny NIS (nemocniéniinformacéni
systém).

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

Kvalita odborné (ékafské péce v centru ERN-EYE je srovnatelnd s jinymi evropskymi
centry ERN. Do budoucna je potfeba vénovat se moznosti zlepSeni dostupnosti
psychologické/terapeutické a zejména socialni podpory pro pacienty s VO.

2.10 Vzdélavani a vyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory

e Vzdélavani v oblasti oCnich VO je pokryto sylabem specializacniho vzdélavani

& Tl

v oboru oftalmologie z velké ¢asti (>75 %).

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornikd v centrech

e Pro ucéast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (v€etné
spolutasti na konzultacich v CPMS - Clinical Patient Management System)
porfadanych ERN plati, Ze je zaveden systém informovanosti Skolenct o téchto
akcich a ucast je dobrovolna, mimo pracovni dobu.

e Pravidelnd osobni ucast pracovnikl centra na mezinarodnich odbornych
konferencich je pfiblizné 2 akce na pracovnika za rok.

e Na financovani placenych vzdélavacich akci se podili grantové projekty, dary a
sponzorovani.

e Stanoveni chranéného ¢asu ("protected time" = ¢4ast pracovni doby uréena pro
samostudium, ¢i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) neni na pracovisti
zavedeno.

e Na pracovisti je nicméné zavedeno systematické praktické vzdélavani (napfr.
stinovani zkuSengjsiho specialisty, spole¢na ambulance apod).

e Vzdélavani nelékarfskych zdravotnickych pracovnikl ve specializované
problematice VO zavedeno neni.
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2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost

e Vcentru je porfadana pfiblizné jedna vzdélavaci akce tykajici se cela pfimo VO
ocCi (seminaf, nebo workshop) za rok. Vzhledem k tomu, Ze na pracovisté jsou
odesilani vzacni pacienti i do jinych ambulancich odhadujeme, ze az 50%
vzdélavacich akci (kazuistiky, seminare) obsahuji problematiku VO.

e Aktivni ucast ¢lend centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako
Sfaculty nebo vpodobé prezentace odborného sdéleni — prlimérny pocet
jednotlivych typl akci celkem za rok (na celé pracovisté):

e Narodni kongres: 5 zarok

e Mezinarodni kongres: 3 za rok

e Workshopy: 0 za rok

e Webinare: 6 za rok

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

e Grantové projekty narodni: 3

e Grantové projekty mezinarodni: 1

e Investigatorem iniciované narodni studie: 0

e Investigatorem iniciované mezinarodni studie: 0

e Sponzorované klinické (lékové) studie: 1

e Jiné: Konsorcia Solve-RD, International Consortium on Optic Neuritis (ICON),
PERCEIVE Study Group, ERN-EYE study group

2.10.5 Sebehodnocenivzdélavacich a vyzkumnych aktivit

e Vzdélavaci a vyzkumné aktivity pracovisté jsou na srovnatelné urovni s jinymi
Spickovymi evropskymi centry pro danou problematiku.

e Systematické vzdélavani ¢lenll tymu je dostatecéné.

o Védeckovyzkumné aktivity tymu jsou dostateéné (na srovnatelné Urovni s jinymi
Spickovymi evropskymi centry pro danou problematiku)

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce

Vzdélavani a vyzkum je na pracovisti ERN EYE celkové na srovnatelné drovni s jinymi
evropskym centry. Co se tyka systému vzdélavani ¢lend, vyrazné by pomohl vycélenény
¢as pro samostudium, ¢i vlastni védecko-vyzkumnou praci a lepSi financovani v této
oblasti.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potreb a
nedostatku

Pro ucely zjisténi podkladll 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.

Skupiny vzacnych onemocnéni oé&i jsou v CR:
1.Retinalni onemocnéni (Retinal disease)
2.0nemocnéni optického nervu (Optic nerve disease)
3.Dysgeneze predniho segmentu (Anterior segment dysgenesis)

Pacientské organizace v CR:
1. Albina, z.s (neni typicky pro o¢ni vzacna onemocnéni)
2.Z databaze &lend CAVO jsme oslovili 2 jednotlivé &leny se vzacnym
onemocnénim o¢i; RODINA XY, kdy odpovidala matka postizeného, a RODINA
ZZ - bez odpovedi.

U jednotlivych odpovédi je v zavorce uveden pocet respondentd, ktery takto odpovédél
(maximum jsou 2 respondenti).

Dotaznik byl rozdélen na ¢asti Informace a poradenstvi, Pfehled typU sluzeb/davek,
Pokryti potfeb, Nedostatky a Vzory. Analyza se vénuje souhrnu zjiSténi v téchto
jednotlivych oblastech.

Informace a poradenstvi

Informace o socialni podpofe ziskavaji pacienti z nasledujicich zdroju:
e Web(2)
e Pacientska organizace (1)
e Lékar (1)
e Ranapéce (1)

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je
e Sprava socialniho zabezpeceni pro danou lokalitu (1)
e Pediatr(1)
e Ranapéce (1)
e Stranky MPSV (1)

Katalog socialnich sluzeb neni k dispozici dle odpovédi z obou dotaznik(.

Moznost individualniho poradenstvi:
e Ranapéce (2)
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Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:
Pediatr (2)
Prakticky lékaF (1)

Asociace pro dané onemocneéni (1)

Piehled typu sluzeb/davek

Kdy maiji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
e Pfihledani zaméstnani (1)
e P¥iprfesunech béhem dne (1)

Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
Rana péce (2)

Specialné pedagogické centrum (1)
SONS (1)

Tyflocentra (1)

NejCastéji Cerpané davky
e Invalidnidlchod (1)
e Prispévek na péci(1)
e PrakazZTP (2)

Multidisciplinarni centrum pro dané vzacné onemocnéni (1)

WM Spolufinancovano © 3 S POVO
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Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici neuvedly respondenti zadnou,
jelikoZ socialni podpora pro pecujici pfi péc¢i o dlouhodobé nemocného neni.

Pokryti potieb

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 potfeb - Hodnoceni Albina Rodina XY
Jak jsou pokryty socialni potieby ve vasi oblasti 5 3
Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 5 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro adolescenty 5 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v produktivhim 4 3
véku

Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory Nejsou data 1
Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici 5 3
Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Ano Ano
'Vnimate rozdil vdostupnosti mésto x venkov? Ano Ano
Jak dlouho primérné trva schvaleni Zadosti o soc. 12 tydnl n/a
davku/sluzbu?

Zaznamenali jste u vasi skupiny ¢asta odvolani v zadostech Ano n/a

o socialni podporu?

Pomaha pacientim nékdo s podanim Zadosti o soc.| Ano-Ranapéce | Ano-Rana péce
podporu?

Ohodnotte zkuSenost s navaznosti zdravotnich a socialnich neexistuje 3
sluzeb
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U dotazu na regionalni dostupnost uvedla rodina XY, ze vnimaji obrovské rozdily
uvédomuiji si, Zze nejvice informaci a dostupnosti vSeho ma PRAHA jinde jsou na tom
velice Spatné. Lidi ve meésté Ci velkém mésté maji urcité lepSi moznosti - i jen dochazeni
do rané péce Castégji.

Nedostatky
Hodnoceni nedostatki jednotlivych oblasti Albina Rodina XY
Dostatek informaci 4 5

Piehlednost/snadnost orientace

Nabidka odpovida specifickym potfebam jedince

Dostatek personalu

Finan¢ni dostupnost sluzeb

N| W|IN|I N>
w| ool o o

Realna dostupnost a kapacita sluzeb

NejvétsSi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

Rodina XY uvéadi: nedostatec¢na informovanost lékafll, socidlnich pracovnikll a vSech.
Nemoznost najit o své nemoci cokoliv, kohokoliv, kdo ma stejny problém. Radi bychom
nékoho potkali, klidné si napsali s cizinci, ale pocit, Ze v tom ¢lovék neni sam. Najit
informace o nemoci a pomoci byl opravdu naro¢ny ukol. Nemohou vSichni védét vse, ale
bylo by skvélé, kdyby odbornici védéli, kde informace najit a na koho se obratit. Malé
podvédomii o CAVO mezi lidmi, to je velika $koda.

Vzory

Ptiklad dobré praxe z CR:
e Ranapéce (2)

Souhrn zasadnich poznatkti za ERN EYE

Z Setfeni u zastupcl pacientl skupiny ERN EYE vyplynulo nékolik poznatkd hodnych
pozornosti.

Pacienti ziskavaji informace o socidlni podpofe primarné na internetu, vramci
pacientské organizace, ale nejvic si chvali pomoci a informaci ziskanych od Spole¢nosti
pro ranou péci.

Ocenili by informace o socialni podpofe pfimo od lékafe prvniho kontaktu.
Pacienti vnimaji vyrazné regionalni rozdily v dostupnosti sluzeb a ve schvalovani davek.

Specificky problém fesi pacienti s albinismem, jejich postizeni neni uznavano jako kozni
postizeni, které je finan¢né velmi nakladné (UV ochranné obleCeni a krémy) a zaroven
limituje vybér povolani

Ciselné nejhorsi primérné hodnoceni méla v ramci nedostatki kategorie:

e Dostatek informaci
e Prehlednost/snadnost orientace.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Onemocnéni ze skupiny ERN-EYE se manifestuji v jakémkoliv véku a vétSina z nich ma za
nasledek horsi zrakové funkce, projevujici se jako snizena zrakova ostrost, nystagmus,
svétloplachost, Seroslepost a neschopnost rozeznavat barvy ¢i kontrastni predmeéty.
U fady onemocnéni se mUzZe jednat o syndrom, kdy o¢ni nalez mize pfi manifestaci
dominovat (napf. kongenitalni katarakty nebo Leberova kongenitalniamaurdza) Vzhledem
k tomu, Ze ztrata zrakovych funkci je nejcastéji pomalu progresivni, je nejvice pozornosti
vénovano détem a mladsim dospélym.

Komplexni posouzeni zrakovych funkci a vliv na b&zny Zivot jedince vyzaduje spolupraci
nékolika odbornikl - lékare, zrakového terapeuta a socialniho pracovnika. Individualné je
vhodné posuzovat v jaké oblasti tkvi nejnaléhavéjsSi potfeby a jaka lze najit feSeni
(s vyuzitim zraku nebo za pomoci jinych smysll ¢i kompenzacénich pomucek).

Soucasny systém péce nema stanovenou strukturu ani navaznost existujiciho ERN-EYE
CVSP na ostatni, vice nebo méné specializovana pracovisté. Centralizace pacientd neni
nikde zakotvena a funguje pouze ¢astec¢né na zakladé vztah(l mezi jednotlivymi pracovisti.
Status center neni definovan, personalni a vécné vybaveni neni ur€eno. Pfesné pocty
pacientd a jejich rozloZeni v CR nejsou znamy. Podet pacient(l je vysoky, co? vede
k dlouhym objednacim lhitam (v soucasné dobé 6 mésicll a déle). Koordinaci péce
zajisStuji samotni lékafi, pracovisté postrada administrativni pracovniky a data-manazery.

Zrakovych terapeutd je v CR kriticky nedostatek, nebot se jedna o vysoce specializovanou
profesi vyZzadujici vysokoSkolské vzdélani v oboru specialni pedagogika se zaméfenim na
osoby se zrakovym postizenim oftalmopedie nebo tyflopedie a s naslednym
postgradualnim studiem Specialni pedagogiky se zaméfenim na zrakovou terapii nebo
Specialni pedagogiky se zaméfenim na rozvoj zraku nebo s kvalifikacnim kurzem Zrakovy
terapeut.

Pristup k socidlnim sluzbam je rlGznorody a propojeni se zdravotnickym systémem
nedostatecné. Pretizenost center klinickou problematikou nenechava dostateény prostor
pro systematické vzdélavani mladé generace odborniki ani pro adekvatni
védeckovyzkumnou ¢&innost, jejiz provozovani je podminkou pro udrZeni vysokého
standartu péce. S tim souvisi i absence parametri kvality péce zamérené na
problematiku VO.

4.1 Navrh modelu péce pro skupiny onemocnéni vyzadujici podobny charakter péce
4.1.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél byt pacient odeslan do CVSP, které
posoudivhodnost genetického testovani. Tato Uvodni konzultace mize probihat v podobé
telemediciny, pokud je klinicka dokumentace z jiného pracovisté dostatec¢né kvalitni, aby
se lékaf z CVSP mohl vyjadfit k tomu, zda se u pacienta skute¢né jedna o vzacné
onemocneéni oka, které ma pravdépodobné genetickou pficinu.
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4.1.2 Centralizace péce

Jakmile se diagndza VO stane pravdépodobnou lze indikovat genetické testovani. Po
upfesnéni diagndzy na zakladé zhodnoceni klinického nalezu v centrum ERN-EYE a
genetického testovani (provedeného bud pred, nebo po molekularné genetické analyze),
pfi absenci sekundarnich komplikaci jako je glaukom a nebo stavy vyzadujici chirurgické
feseni, mlZe byt pacient pfedan opét do péce obvodniho oftalmologa.

4.1.3 Typy center

ERN-EYE Centrum vysoce specializované péce je jedinym centrum v oblasti vzacnych
onemocnéni oka v CR.

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

4.1.4 DalSi potfebné Upravy

Organizace péce
— Vhodné by bylo vytvofeni narodni referencni sité v rozsahu zajiStujicim rovnomérné
pokryti CR specializovanou pééi v oblasti vzacnych onemocnéni oka.

— Udaje definujici optimalni po&et specialistll na po&et obyvatel v§ak nejsou zatim
k dispozici. Je potfeba doplnit tyto znalosti.

— Optimalizace uhrady ambulantni a lizkové péce o pacienty s VO na zakladé
realné vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci a
hospitalizacemi tak, aby pracoviS§té mohla generovat zisk a byla tak zajiSténa
podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele

— Definice a formalni ustanoveni ,sdilené péce*

— LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce

— Sledovanivyskytu riznych VO na zakladé implementace specifickych diagnéz do NIS.

— Definice specifickych parametri pro sledovani kvality péée v CVSP. Koordinace
s evropskym systémem monitorace a evaluace center ERN.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi

— Integrace CVSP jako samostatného funkéniho celku do organizacni struktury
poskytovatele

— Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpecéeni péce
v centru jako podminek pro status CVSP v navaznosti na pocty sledovanych pacient(

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

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné cinnosti

- Zabezpeceni chranéného ¢éasu zdravotnickych pracovnikll pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

- Podpora Géasti pracovnik( center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra
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Podpora stavu socialni péce

Pacient/pecujici by mé mit vzdy narok na informace ohledné socialni podpory soubézné
pfi sdélovani finalni diagnézy. BEhem sdélovani finalni diagndzy pacientovi/pecujicim, by
mél byt pfitomen také pracovnik instituce jako je napf. Centrum provazeni, Rana péce
atd., ktery by mohl pacienta/pecujiciho odkazat na pfisluSného pracovnika, ktery
poskytne psychologickou &i terapeutickou podporu a informace k dalSim socialnim
sluzbam.

Erudovanost socialnich pracovnik(l v tomto typu center by méla byt vysoka. V idealnim
pfipadé by mél byt ve specializovaném centru proSkoleny socialni pracovnik se
specializaci na potieby pacientl s VO. Tento pracovnik by mél pacienty dale 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 maji socialni pracovnici vice zkuSenosti s pacienty s VO. Podpora
pacientl i v rdmci mensich mést a region by méla byt srovnatelna s podporou v ramci
hlavniho mésta Prahy a velkych mést. Povédomi socidlnich pracovnikd i v ramci
jednotlivych krajd by mélo byt vysoké (napf. Skoleni, webinare, katalog sluzeb, apod.).

V prvni fadé je dllezita prfitomnost socialniho pracovnika pfimo v centru ERN, aby umél
odkazat pacienta nebo rodice na pracovnika v konkrétnim kraji (s vyjadfenim od ékare).

Pokud posudkovy lékaf napfiklad zamitne zadost na podporu, bylo by idealni, pokud by
socialni pracovnik v centru ERN (nebo Centra provazeni) dale pomohl vykomunikoval
odvolani, pfipadné zafidil dalsi a podrobnéjsi zpravu o zdvaznosti stavu pacienta od jeho
lékafe (nebo minimalné pacienta patficné nasmeéroval a s odvolanim pomohl).

Détsti pacienti s o¢nim VO by méli mit automaticky narok na asistenc¢ni sluzby tak, jak je
tomu u dospélych pacientl. Socialni pracovnik z ERN by mél byt schopny pomoc rodi¢lim
zajistit financovani takové sluzby, popf. zajistit pravni konzultaci pfi podpisu smlouvy
o téchto sluzbach.

Socialni péci potiebuji predevS§im tézce zrakové postizeni tedy v pasmu tézka
slabozrakost, téZzce slaby zrak (zbytky zraku), prakticka nevidomost a nevidomost. To
se tyka odhadem tretiny pacient(l, ktefi jsou v ERN-EYE centru evidovani.

Model rehabilitace zrakové postizenych vychazi ze dvou zakladnich situaci: a) situace
zrakové postizenych od narozeni a détstvi a b) situace zrakové postizenych se ziskanou
vadou v prlibéhu Zivota.

Programy pro zrakoveé postiZzené se zameéruji zejména na tfi hlavni oblasti: informovanost,
samostatnost a spolecenské uplatnéni. Vedle rehabilitace tvofi pevnou a rozsahlou
soucast komplexniho zabezpeceni sluzeb pro zrakové postizené odborné socialni
poradenstvi (socialniho zabezpeceni, ob&anské pravo, pracovni pravo, jiné).
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V praxi se tyto programy uskutecnuji v rehabilitacnich stfediskach a Skolach pro nevidomé
zahrnuji napf. Braillovo pismo, technologické pomdlcky, mobility trénink a dalsi
dovednosti potfebné k samostatnému zivotu.

Kli¢ovymi organizacemi zajistujicimi tyto sluzby jsou V CR: Sjednocena organizace
nevidomych a slabozrakych CR (https://www.sons.cz) a stfediska Tyfloservis, o.p.s.,
stfediska TyfloCentrum, o.p.s a Pobytové rehabilitacni a rekvalifikaCni stfedisko Dédina,
o.p.s. Dalsi organizace pracujici se zrakové postizenymi jsou napf.
https://www.blindicka.com/p/organizace-nejen-pro-zrakove-postizene.html,

Specifické potfeby nevidomych v kontextu souc¢asné doby

Potfeba specifickych technologii: S rozvojem technologii existuje stale vice moznosti, jak
usnadnit Zivot nevidomym osobam. Potfeba vyvoje a dostupnosti specialnich
technologii, jako jsou hlasové CtecCky, aplikace pro nevidomé a navigacni systémy, je
v soucasné dobé velmi aktualnim tématem.

Potfeba vzdélavani a zameéstnani: Nevidomi pacienti potfebuji pfistup k vzdélani a
zameéstnani stejné jako kdokoli jiny. Programy, které je pfipravi na pracovni trh a poskytnou
jim potfebné dovednosti pro zaméstnani, jsou kliCové pro zajisténi jejich ekonomické
nezavislosti a socialni integrace.

Potfeba pfistupného prostfedi: Nedostatecna pristupnost vefejného prostoru je jednim
z hlavnich nedostatkd, se kterymi se nevidomi pacienti setkavaji. ZlepsSeni oznaceni a
pfistupnosti vefejnych budov, chodnik( a dopravnich prostiedkdl je klicové pro zajisténi
jejich pohodlného a bezpe&ného pohybu.

Propojovani klientl se specifickymi sluzbami

Uroveni depistaZe lidi se zrakovym handicapem, jejich zafazeni do aktivizaénich,
rehabilitacnich a edukacnich programu a sluzeb je roztfisténa a rlzni se dle lokality.
Vyhledavani uzivatell sluzeb probiha prevazné vSak na zakladé informaci ziskanych v
komunité zrakové postizenych osob a na zakladé informaci ziskanych ze socialniho
odboru obecnych uradl. Ocni lékafi hraji mensinovou roli.

Pro nevidomé existuje také fada specializovanych nadacnich fondd napf.
https://lumenchristi.cz, https://svetluska.rozhlas.cz,

Diagnostikujici lékaFf v naprosté vétsiné pripadl nedovede svému pacientovi poradit,
nejvhodnéjsi cestu. Definice zrakového postizeni pouze podle ostrosti vidéni a rozsahu
zorného pole, tak jak je pouzivana a ukotvena v rliznych vyhlaskach (napf. pro ziskani
fidicského prlkazu) neni dostacujici. Pro objektivnéjsi diagnostiku je tieba peclivé
posuzovat dalSi zrakové funkce, jako napf. kontrastni citlivost, svétloplachost,
Seroslepost, schopnost rozliSovat barvy, vnimani hloubky, schopnost lokalizovat a fixovat
pfedméty apod.
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Seznam zkratek

Zkratka | Vysvétleni
1.LF 1. Lékarska fakulta
CPGs Clinical practise guidelines
CVSP Centrum vysoce specializované péce
CAVO Ceska asociace pro vzacna onemocnéni
Digital Imaging and Communications in Medicine - standard pro zobrazovani, distribuci,
DICOM skladovani a tisk medicinskych dat pofizenych snimacimi metodami
ERN European reference network
FN Fakultni nemocnice
KPDPM Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu
MDT Mlutidisciplinalrni tym
MKN-10 Mezinarodni klasifikace nemoci (10. revize)
MRI Magneticka rezonance
MU Masarykova Univerzita
NIS Nemocni¢ni informacéni systém
ORPHA Orphanet (databaze vzacnych onemocnéni)
OoTC Opticka koherentni tomografie
PO Pacientska organizace
PROM Patients reported outcome mesures
Projekt: Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socidlni péce o pacienty se vzacnymi
SYPOVO | onemocnénimi, financovany v ramci OPZ+
UK Univerzita Karlova
UVN Ustfedni vojenska nemocnice
VEN VSeobecna fakultni nemocnice
VO Vzacné onemocnéni
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