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Uvod a charakteristika pracovisté

Tato Analytickd zprava vznikla v ramci projektu Navrh systému komplexni sdilené
zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi - SYPOVO
(CZ.03.02.02/00/22_046/0002450) v ramci Operacniho programu Zaméstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socialniho fondu. Jejim cilem je popis
soucasného stavu véetné navrh(, které by mohly vést ke zlepsSeni 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 EpiCARE

Neurologicka klinika 2. LF UK a FN Motol

Klinika détské neurologie 2. LF UK a FN Motol
1.neurologicka klinika LF MU a FN u sv. Anny (FN USA)
Klinika détské neurologie LF MU a FN Brno

Zapojena pracovisté

Pocet skupin VO 8 skupin

Nazvy Genetic epilepsies

skupin/podskupin VO | Structural epilepsies

Infectious epilepsies

Immune epilepsies

Surgically treatable epilepsies, subject to a pre-surgical
evaluation

Syndromic epilepsies

Metabolic epilepsies

Acute neonatal seizures

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: 9
Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typl za celou ERN

Recommendation
Guidelines

Care pathway
Patient journey
Review

OClOIINIOIN
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Zdroje bez specifikace skupiny VO pokryvajici SirSi spektrum VO: 3
e Véstnik MZ CR, (13/2020)
e Epilepsy care pathway, (2023)
e Intersectoral Global Action Plan on epilepsy and other neurological disorders
2022 -2031, (2023)

Patient journey: publikace zamérené na Cestu pacienta jsou k dispozici pouze u téchto
skupin onemocnéni:

o Genetic epilepsies
e Structural epilepsies
e Immune epilepsies
e Metabolic epilepsies

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 ERN EpiCARE.

Pro lepsi pfehlednost byly vytvoreny tabulky tykajici se jednotlivych zkoumanych
charakteristik, které bylo mozné z jednotlivych dokumentl ziskat. Cilem bylo uvést pocet
zdrojq, ve kterych se jednotlivé informace o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:

1. Genetic epilepsies - 2

2. Structural epilepsies - 1

3. Infectious epilepsies — neuveden zadny zdroj

4. Immune epilepsies - 2

5. Surgically treatable epilepsies, subject to a pre-surgical evaluation - neuveden zadny
zdroj

6. Syndromic epilepsies - neuveden zadny zdroj

7. Metabolic epilepsies - 1

8. Acute neonatal seizures - neuveden zadny zdroj
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Hlavni charakteristiky (uvést pocet zdrojl):

Celke | Skupina 1 Skupina 2 Skupina 4 Skupina7 | bezzarazeni
m
Celkovy pocet 9 2 1 2 1 3
zdroju:
Definice 2 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 2 (67%)
viceuroviové (22%)
péce: *
Uvedeni odbornosti 9 2 (100%) 1 (100%) 2 (100%) 1 (100%) 3(100%)
podilejicich se na (100
pédci: %)
Definice role 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)
socialniho (0%)
pracovnika:
Aktivnirole 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)
pacienti pfi tvorbé (0%)
CPGs:

* ViceUroviiova péce je ve tiech uvedenych publikacich spi§ zminéna nez ,definovana“ Je zde nicméné zdlraznéna role
specializovanych center a multidisciplinarnich tymu.

Charakteristika diagnostickych principa (uvést pocet zdroj():

Celkem | Skupina1 | Skupina2 Skupina 4 Skupina 7 Bez
zafazeni
Celkovy pocet zdroju: 9 2 1 2 1 3
Klinicka diagnostika: 8 2 (100%) 1 (100%) 2(100%) 1 (100%) 1(33%)
(89%)
Laboratorni 5 1 (50%) 1 (100%) 1 (50%) 1 (100%) 1(33%)
diagnostika: (57%)
Dalsi: 4 1 (50%) 1 (100%) 0(0%) 1 (100%) 1(33%)
(44%)

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

Celkem | Skupina 1 Skupina 2 | Skupina 4 Skupina 7 | Bezzafazeni
Celkovy poéet zdroju: 9 2 1 2 1 3
Kdo ma potvrdit 3 1(50%) 1 (100%) 0 (0%) 0 (0%) 1(33%)
diagnozu: (33%)
Kdo ma légit: 6 2 (100%) 1 (100%) 2 (50%) 0(0%) 1(33%)
(68%)
Kdo ma 2 1(50%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 1(33%)
sledovat/monitorovat | (22%)
Uloha dalsich 4 1(50%) 1 (100%) 0 (0%) 1 (100%) 1(33%)
lékarFskych (44%)
specialistt
Uloha nelékar: 6 2 (100%) 1 (100%) 1(25%) 1(100%) 1(33%)
(68%)
Uloha primarni péée: 2 0 (0%) 1 (100%) 0 (0%) 0 (0%) 1(33%)
(22%)
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Celkem | Skupina | Skupina Skupina Skupina Bez
1 2 4 7 zafazeni
Celkovy poéet zdroju: 9 2 1 2 1 3
Specificka cilena lécba 7 2(100%) | 1(100%) | 2 (50%) 1(100%) 1(33%)
(78%)
Specificka necilena lécba: 2 1 (50%) 0 (0%) 0 (0%) 0(0%) 1(33%)
(22%)
Nespecificka/symptomaticka 4 1 (50%) 1(100%) 0 (0%) 1(100%) 2 (66%)
lécba: (44%)

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

Celkem Skupina1 | Skupina2 | Skupina4 | Skupina7 | Bez
zafazeni

Celkovy poéet zdroju: 10 2 1 2 1 3
Pravidla pro monitoraci: 4 1 (50%) 0(0%) 2(50%) 0(0%) 1(33%)

(44%)
Existence kritérii 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)
aktivity/zavaznosti (0%)
onemochéni:
Prognosticka kritéria: 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)

(0%)

Existence ,patient- 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)
reported outcome (0%)
measures“(PROM):
Hodnoceni 0 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%)
funkce/disability: (0%)
Systém hodnoceni 1 0 (0%) 0(0%) 0(0%) 0(0%) 1(33%)
kvality péce definovan: (11%)

Slovni souhrn analyzy zdroja (hlavni pfednosti a nedostatky — s dirazem na informace
postihujici organizaci péce):
Inventarizace existujici literatury a smeérnic tykajicich se vzacnych epileptickych

onemocnéni, identifikovala nésledujici kritéria.

Byla provedena analyza obsahu jednotlivych publikaci a bylo zjiSténo, Zze nebyl dohledan
Zadny guideline. K inventarizaci bylo poskytnuto pouze 2 recommendations ato u zdroju,
které nelze zaradit k urcitému typu onemocnéni.

Pouze ve 2 zdrojich (22 %) je uvedena viceuroviova péce, v uvedenych publikacich, je
tato péce pouze zminéna, nez presné ,definovana“. Je zde spiSe popséana role
specializovanych center a multidisciplinarnich tymd.
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V zadném zdroji nebyla identifikovana role socialniho pracovnika ¢i aktivni role
pacientt pfi tvorbé CPGs.

Naopak pozitivni zjiSténi je, Ze ve 100 % zdrojt lze dohledat uvedeni odbornosti lékait
podilejicich se na péci.

V charakteristice diagnostickych principd je velmi dobfe analyzovana problematika
klinické diagnostiky a to u 89 % (8) zdroju, nejméné je zastoupena polozka dalsi
diagnostika - ta je uvedena v 40 %.

V sekci Managmentu zdravotni péce, je jen okrajové zminéna uGloha primarni péce
(pouze 2 zdrojll), nejlépe je naopak identifikovana tiloha nelékait 68 % (6 zdroj).

V oblasti Management - doporucena lécba je nejlépe podchycena specificky cilena
lécba a to u 78 % zdrojl, nejméné je zastoupena specificky necilené lécba - 2 (22 %)
zdroja.

V oblasti Managementu - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci ve vSech
polozkach neni uveden zadny zdroj, ktery by, alespon ¢astecné saturoval tuto oblast.
Oblasti pravidla pro monitoraci, existence kritérii aktivity/zavaznosti onemocnéni,
hodnoceni funkce/disability nejsou v jednotlivych doménach zastoupeny viibec. Pouze
u 1 publikace (5 % z celkového poctu zdrojt) byl popsan systém hodnoceni kvality péce,
a to pouze okrajoveé.

V ramci celkové analyzy jsou vysledky v této kategorii neuspokojivé a je ziejmeé odrazem
chybéjici celkové koncepce komplexni péce o pacienty se VO v zahraniéi.

Za dulezitou publikaci lze povazovat Epilepsy care pathway, 2023 (dostupny na:
https://epilepsysociety.org.uk/about-epilepsy/care-and-treatment/epilepsy-care-

pathway), Tato publikace, ktera komplexné analyzuje problematiku péce o pacienta a
jeho lécbu, vSak vychazi z podminek NHS ve Velké Britanii, coz mlze byt v nékterych
aspektech obtizné prenositelné do podminek vCR, ale napf. lhGty na vySetieni
specialistou nebo v terciarnim centru jsou inspirujici.

Vramci celkové inventarizace lze dojit k zavéru, Ze existuje sice dostatek relevantni
literatury, ale ta se vSak zaméruje pouze na urcitou problematiku (napf. [éCebny postup Ci
diagnosticky algoritmus). U vSech indikaénich skupin chybi mezinarodni care guidelines
a recommendations, u vétSiny onemocnéni chybi komplexni popis cesty pacienta
systémem.

Odborné publikace, které by komplexné identifikovaly celkovy managment péce o
pacienta s VO jsou nedostatecné a témer zcela absentuji.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potfeb a
nedostatku v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

L N % V é skupi . : .
Celkovy pocet pacientt v o viy % VO darv\e > vupmy % VO dané skupiny ma
< . ZpUsob zjisténi Ize pfesné PR ,
Hlavni CR —ve vsech centrech v Y . . . oo , | SPRAVNE uveden kod
. poctu pacientl identifikovat pomoci | . ,
skupiny ramci ERN MKN-10 diagn6zy MKN-10
nemoci dosp&li (>19 dosp&li dosp&li dospali
ospéli (= ospéli ospéli ospéli
<1 <1 <1 <1
S Blet | o1gtet) | 18! | (2101et) let | 19let)
epilepsie
vzacna 20000 40000 odhad | odhad 0% 0% 0%
nebo
komplexni
2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERN
(centra vysoce specializované pécCe o pacienty s vzacnymi onemocnénimi - CVSP-VO)
Pocet pacientd s VO v dlouhodobém sledovani*
FN Motol FN Motol FN USA Brno FN Brno celkem
dospéla cast détska cast dospéla cast détska cast
epilepsie vzacna
nebo komplexni AL ALY 2000 900 5900
Pocet novych pacientli s VO za rok
epilepsie vzacna 220 200 300 150

nebo komplexni

870
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2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni Udaje

STPOVO

FN Motol (dospéla ¢ast) FNUSA Brno FN Motol (détska cast) FN Brno (détska ¢ast)
é Pocet ¢ ¢
Pocet » A L *t A L Pocet’ ) A L Pocet’ . A L
pracovniku pracovnikd pracovniku pracovniku
P 102 34 100 80 92 77 40 24
lékar se spec
zpusobilosti 18 7 5% 11 15 17 10 7 9
v oboru H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
lékar ve 16 16 30 30 8 8 12 40
specializacni
pFipravé 2 16 3 20 1 16 3 17
v oboru H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
40 132 40 560 40 240 40 200
zdravotni
sestry = 11,5 15 40 24 12 14 17
H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
dalsi 116 64 10 195 35 12 132 | 80 4 30 28
nelékarsti 10
zdravotnicti 18 33 18 14
pracovnici H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
20 ‘ 5 10 ‘ 10 20 ‘ 8 8 ‘ 4
nezdravotnici 1 25 1 10 1 28 1 12
H/P/T H/P/T H/P/T H/P/T
celkem 46 294 ‘ 251 41 375 ‘ 715 55 292 ‘ 413 29 130 ‘ 296

*souhrnny pocet hodin/1 pracovnik
H/P/T — hodiny/pracovnik/tyden
A/L—ambulance/ldzkova ¢ast

2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni idaje

e Pocet a skladba pracovnik( je hodnocena:

cast

FN Motol dospéla

FNUSA Brno

dospéla cast

Cast

FN Motol détska

pocet a skladba pracovnikll odpovidd potfebam za cenu jejich neplacené prace mimo
standardni pracovnich hodin

Cast

FN Brno détska

pocet a skladba pracovnikli, odpovida potfebam na hranici nasich mozZnosti, nemame
kapacitu pro dalsi rlist a rozvoj
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Oblast nedostatecné personalni kapacity

FN Motol
dospéla
Cast

FN Motol
détska
cast

FN USA Brno
dospéla cast

FN Brno
détska cast

pIné kvalifikovani |ékafi specialisté pro klinickou praci
(vCetné vedeni |ékara v pripravé) v ramci péce
zakladniho MDT

pIné kvalifikovani [ékafi specialisté pro provozovani
klinického vyzkumu (nedostatek casu, ochoty;,
motivace)

Iékari specialisté jinych oborl pro interdisciplinarni
konzultace

Iékari ve specializacni pfipravé pro klinickou praci v
oblasti VO

Iékari ve specializa¢ni pfipravé pro klinicky vyzkum v
oblasti VO (vé. PhD studentt v klinickém vyzkumu)

nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO —
psycholog/ psychoterapeut

nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO —
terapeuti (fyzio/ ergoterapeut)

nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO — soc.
pracovnik

nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO —
bioinformatik

nelékarsti specialisté v klinickém vyzkumu v oblasti VO
(PhD studentl-nelékatd, laboratorni pracovnik-
ptirodovédec Ci biochemik)

Nezdravotnici — data manazer, koordinator

Nezdravotnici — administrativni pracovnik

zdravotni sestry vyskolené v problematice VO
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e Nedostatetna personalni kapacita ma za nasledek:

FN USA
FN Motol | FN Motol
z Sz P . i e Brno FN Brno
Nasledky nedostatecné personalni kapacity dospéla | détska vrz o bx ws
vx .. dospéla |détska cast
Cast Cast v
cast
lomezena kapacita pro pfijimani novych pacient(
dlouhé cekaci Ihity na ambulantni vysetreni / hospitalizaci ° ° °
dlouhé ¢ekani objednanych pacient( v ¢ekarné ambulance ° °
pred vysetifenim
nedostatek ¢asu na jednotliva ambulantni vysSetreni °
nedostatecnd kapacita (Cetnost) interdisciplinarnich °
konzultaci/ambulantnich vySetfeni
\vysoka miru stresu, nepfijemnd atmosféra na pracovisti °
\vysoka mira neplacenych prescast lékari ° ° ° °
nedostatecnd motivace/ochota lékaft centra pracovat vic
nez lékafi v péci o béZzné pacienty
nedostatecné pribézné vzdélavani clent tymu
nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu ®
lomezena moznost poskytovat péci podle stanovanych
guidelines ¢i na Urovni evropského standardu
|ékari specialisté vénuji ¢as koordinacni ¢i administrativni
\. . 2 - . [ [} [ [
Cinnosti, kterou by mohl vykondvat nékdo jiny
neexistence interdisciplinarnich konzultaci/ambulantnich
vySetreni

Multidisciplinarni tym (MDT):

& T4

e Pracovisté FN USA, FN Brno (détska ¢ast) maji k dispozici jeden typ stalého MDT.

e Pracovisté FN Motol (détska a dospéla ¢ast) ma k dispozici dva typy MDT.

e MDT se schazivrozmezi 1x tydné nebo 1x mési¢né

e Skladba epileptochirurgického MDT odpovida potfebam péce pouze na
pracovisti FN Motol (dospéla cast).

e Na ostatnich pracovistich je nedostatetna zejména personalni kapacita a/nebo
nedostate¢na podpora takového stylu prace ze strany nadfizenych
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e Skladba téchto MDT je nasledujici:

_ FN Motol FN Motol détska cast FNUS,A, FN Brno
pracovisté 12 wx dospéla vt
dospéla cast w détska
Cast v
cast
Centrum
. . e . . g . i Centrum
Epileptochirurgicky | Epileptochirurgicky | Epileptogeneticky pro ro
nazev centra tym tym tym epilepsie e i?e sie
déti i dospéli déti i dospéli déti i dospéli Brno ”Bm"o
Iekarlspecphste 15 15 5 6 6
(atestovani)
ngarlv?specmhzacnl 5 3 5 3 0
pripravé
terapeuti (fyzio/ergo. ) 0 0 0 0 0
psychologové/terapeuti 4 4 0 3 2
bioinformatici 0 0 2 2 1
socialni pracovnici 2 1 0 1 0
admlnlst'r:':\tlvm 5 5 0 1 0
pracovnici
data manazefi 0 0 0 1 0
zdravotni sestry 0 0 0 15 7
, 2/biomedicinsky 1/nutriéni
ostatni L.
inZenyr terapeut
jak Casto se MDT 1x tydné 1x tydné 1x mésitnd | 1x tydné | 1x tydné
schazi:
skladba MDT odpovida
o x ano ne ne ne ne
potfebam péce:

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

U pacientl s epilepsiemi je problematické kédovani dostupné v ramci MKN-10, které
neumoznuje jednotlivé vzacné diagnoézy presné identifikovat. V dlouhodobém sledovani
je u tii Ceskych ERN EpiCARE center asi 7000 pacientl se vzacnymi epilepsiemi.

VsSechna centra hodnoti pocet a skladbu pracovnikll jako odpovidajici potfebam,
nicméneé za cenu ¢etné neplacené prace prescas. VSechna centra zaroven potiebuji vice
lékaf(l specialistd pro klinickou préaci, dale také zdravotni sestry vyskolené
v problematice VO ¢i posileni neurogenetické laboratore.
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2.2 Zdroje dat o pacientech —registry a databaze
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Onemocnéni, Registr . ,
, e . . , Narodni
. . které . N PovaZujete data za mezinarodni s,
Nazev registru P Pocet pacientu - L institucionalni
pokryva aktualni odborné registr
registr spolec¢nosti €
epilepsie
vzacna nebo Castecné (50-75%) neni uvedeno
EpiCARE registr komplexni 3000 ano
v ramci CVSP pro epilepsie .
. . Ao 2Ry STensd , ano — Nemocnice
farmakorezistentni | vzacna nebo Castecné (50-75%) | neni uvedeno
. . , Na Homolce
epilepsie komplexni 500
epilepsie }
v rdmci 34dostio | vzacna nebo ¢astec¢né (50-75%) | neni uvedeno [ano-UVN
CVSP komplexni 700
epilepsie
v ramci 34dostio | vzacna nebo ¢astecné (50-75%) | neni uvedeno |ano-FTN
CVSP komplexni 800

Hodnoceni zdroju dat o pacientech s VO
EpiCARE pracuje s mezinarodnim ERN registrem a s nékolika narodnimi institucionalnimi

registry. PracoviSté ovSem data v registru nepovazuji za plné aktualni.

2.3 Struktura a pokryti péce

Hlavni skupiny
nemoci

Procento z celkového poctu
pacientl dané skupiny je
pravidelné sledovdno alespon
v jednom z Center ERN?

Pokud je pocet pacientll % z téchto
pacientl neni podle vas spravné
diagnostikovano

Pocet pacienti % na non-ERN
pracovistich, kteri podle vaseho
ndzoru nejsou adekvatné léceni

dospéli - dospéli
<1 <1 21 <1
8 let (219 let) 8 let dospéli (219 let) 8 let (219 let)
epilepsie vzacna
nebo komplexni 25% 15% méné neZ 1% méné nez 1% 30% 60%

\lyjmenujte dal$i specializovana pracovisté v CR (mimo Centra ERN), kde jsou tito pacienti
systematicky diagnostikovani, [éceni a sledovani.

<18 let dospéli (219 let)
Nem. Na Homolce 0% 2%
UVN 0% 2%
FTN 4% 2%
FN Plzen 1% 2%
FN Ostrava 3% 2%
FN Hradec Kralové 1% 1%
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Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty
s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patfi:

e Nemocnice Na Homolce (pouze pro dospélé)

e UVN Praha (pouze pro dospélé)

e FTN,

e FN Plzen,

e FN Ostrava,

e FN Hradec Kralové.

Hodnoceni struktury a pokryti péce

V ERN centrech je sledovana a léCena jen ¢ast pacientl se vzacnymi epilepsiemi (25%
déti a 15% dospélych), bohuzel odhadem asi tietina détskych pacient(l a dvé tretiny
dospélych pacientll se mimo ERN centra nedostéavaji adekvatni péce. Chybi nastaveny
systém cesty pacienta a doporuceni, jaci 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

e Centralizace péée je zakotvena také v souhrnném seznamu CVSP v CR v rdmci CVSP
pro farmakorezistentni epilepsie

11 Centra vysoce specializované péce pro farmakorezistentni epilepsie

\yzva uvefejnéna ve Véstniku MZ CR £ 13/2020 Statut udélen
do:

- pro dospélé a déti
Fakultni nemocnice v Motole, V Uvalu 84,150 06 Praha 5,
IE0: 00064203 ve spolupraci s

Nemocnici Na Homolce, Roentgenova 37/2,150 30 Praha 5, 31.12. 2005
IE0: 00023884

Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné, Pekaiska 664/53, 656 91 Brno,

IE0: 00159816 ve spolupréci s 31.12. 2025

Fakultni nemocnici Brno, Jihlavska 20, 625 00 Brno,
I£0: 65269705

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

e Centralizace péce sohledem na tzv. centrovou léCbu je 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
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- Centrova lécba se tyka nasledujicich skupin onemocnéni: epilepsie vzacna nebo
komplexni
- Podminky pro ustanoveni centra se Zvlastni smlouvou jsou definovana pro

nasledujici onemocnéni: epilepsie vzacna nebo komplexni

e Tato lécba pro je exkluzivné hrazena pouze pracovistim se statusem CVSP nebo
CVSP-VO pro nasledujici onemocnéni: epilepsie vzacna nebo komplexni

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

2.4.3 Jina organiza¢ni ustanoveni definujici systém péce

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

2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:
e neuspokojivé fungujici pro: epilepsie vzacné nebo komplexni

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkcénosti

Aktualni nastaveni systému péée v CR bylo odborniky hodnoceno jako neuspokojivé. ERN
EpiCARE centra maji soucasné status Centra vysoce specializované péce pro
farmakorezistentni epilepsie, nonERN centra oviem tento status neziskala (s vyjimkou
Nem. Na Homolce, viz nize).

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

e Postaveni pracovist neni stejné u rliznych poskytovateld.

e \/étSina pracovist je soucasti vétSich samostatnych celkl v ramci poskytovatele,
napt. klinik.

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

e Informace o pacientech s VO této skupiny na jinych pracovistich poskytovatele se
k pracovnikiim centra dostane vyjimeéné (FN Motol dospéla ¢ast), nékdy (FNUSA
Brno), nékdy (FN Motol détska &ast).
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2.5.2 Prostorova kapacita center

VSechny pracovi$§té maji k dispozici vlastni ambulantni prostory. V ramci FN USA
jsou vyhrazena lGzka pro pacienty s epilepsii.
Adekvatnost ambulantnich prostor:

FN Motol dospéla c¢ast | zkvalitnéni péce (napf. prodlouzenim doby ambulantniho vysetreni dle

vyhovuji ¢asteéné, neni dostatecna kapacita pro navyseni po¢tu pacientt ¢i

individualni potreby pacienta), 75-90%

nedostatky: maly pocet ambulantnich mistnosti

FN Motol détska cast zkvalitnéni péce (napf. prodlouzenim doby ambulantniho vysetreni dle

vyhovuiji ¢astecné, neni dostatecna kapacita pro navyseni poctu pacientl ci

individualni potreby pacienta), 50-75%

nedostatky: Nejsou uvedeny

FNUSA - dospéla cast zkvalitnéni péce (napt. prodlouzenim doby ambulantniho vysetreni dle

vyhovuji ¢astecné, neni dostatecna kapacita pro navyseni poctu pacientt ¢i

individualni potreby pacienta), 75-90%

maly pocet ambulantnich mistnosti, omezena / neflexibilni pracovni doba

nedostatky: .
(napf. sester a komplementu)
FN Brno détska cast vyhovuji ¢astecné, neni dostatecna kapacita pro navyseni poctu pacientd Ci
zkvalitnéni péce
50-75%.
maly pocet ambulantnich mistnosti
omezena / neflexibilni pracovni doba
nedostatky:

nedostatecné/nevyhovujici prostory pro pohovory a/nebo pro edukaci
rodinnych pfislusnik(/pecovateld

Adekvatnost luzkové kapacity: vyhovuje potfebam na pracovisti FN USA, FN
Motol (détska ¢ast), FN Brno (détska ¢ast), nevyhovuje ¢aste¢né ve FN Motol
(dospéla cast). Je nedostatecny pocet video EEG monitorovacich jednotek a
zdravotnich sester k dohledu nad nimi.

Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity pracovisté (samostudium,
védeckovyzkumna c¢innost, vzdélavani): jsou nedostateché na vsSech
pracovistich, chybi zejména pracovny a laboratorni prostory.

Hodnoceni pracovnich podminek center

Ambulantni prostory ve vSech centrech vyhovuji ¢aste¢né, neni kapacita pro navysSeni

poctu pacientl Ci zkvalitnéni péce. U lizkové kapacity chybi ve FN Motol vice liZek na

video EEG monitorovaci jednotce a sestry k dohledu nad nimi.
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e Pacienti s VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodinach uréenych

pouze pro pacienty s VO na vSech pracovistich.

e Pacienti s VO se vambulanci misi s pacienty s nevzachymi onemocnénimi na

vSech pracovistich.

e Priimérna délka konzultace pfi prvni a kontrolni navstéveé se pohybuje v rozmezi:

FN Motol dospéla

FN Motol détska

FNUSA Brno dospéla

FN Brno

racovisté Y. v vr Sl 534
P cast cast Cast détska cast
Pramérna délka konzul fi

Umerna delka konzultace pfi | o 60 45 60
prvni navstéve (v minutdch)

Priimérna délka konzultace pfi
kontrolni  ndavstévé (v]30 30 25 30
minutach)

e Moznost konzultace na dalku uvadéji vSechna pracovisté, prevazuje telefonicka

a emailova komunikace, u v§ech pracovist je v pfipadé potfeby ke konzultacim

vyuzivana videokonferencni technologie.

e Objednaci doba pro oSetfeni nového pacienta je:

pracovisté FN Motol dospéla | FN Motol détska FNUSA Brno | FN Brno détska
cast cast dospéla cast Cast
Objednaci doba pro
ambulantni vySetreni nového | 4 12 2 8
pacienta (v tydnech):
2.6.2 LGzkova péce
e Prameérny pocet hospitalizovanych pacientl s VO/tyden:
FN Motol dospéla | FN Motol détska | FNUSA Brno FN Brno détska

pracovisté

Cast

Cast

dospéla cast

Cast

Primérny pocet

hospitalizovanych pacientdi s VO |4 10 10 8
/ tyden (prirezové):
e Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci:
FN Motol dospéla | FN Motol détska | FNUSA Brno FN Brno détska

pracovisté

Cast

Cast

7 vz

dospéla cast

Cast

hospitalizaci (v tydnech):

Objednaci doba pro planovanou

12

8

6

12
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2.6.3 Obecné informace

e Zpusoby doporuceni pacientll do centra:

<
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CESKE REPUBLIKY

Z |

STPOVO

pracovisté FN Motol FN Motol FNUSA Brno | FN Brno

dospéla ¢ast | détskd Cast | dospéld &ast | datska ¢ast
Z jiného terciarniho (fakultniho) zarizeni

10 10 10 5

Z nemocnice nizsiho typu 10 20 10 25
Od ambulantniho specialisty 50 50 50 55
Od praktického IékaFe 5 5 10 10
Na zékladé rodinného skrininku vlastnich
pacientt 0 0 0
Jiny typ doporuceni 0 0 0
Bez |ékaFského doporuceni (,self-referral) 25 10 20 5
Na zakladé informace poskytnuté
pacientskou organizaci 0 5 0 0

Hodnoceni role praktického lékate v péci o pacienty s VO:

e VSechna pracovisté uvedla, Zze spoluprace centra s PL je uspokojiva.

Pfeshrani¢ni péce:

e Preshrani¢ni péce je poskytovana navsech pracovistich

FN Motol détska
cast

vy FN Motol dospéla FNUSA Brno dospéla |FN Brno détska
pracoviste s - -
cast cast cast
Poskytuje vase centrum
,V,J , Ano Ano Ano Ano
specializovanou zdravotni
péci pacientim s VO ze
zahranici (jako vyzad.
preshranicni péci)?
. . , , Komplexni
Uvedte typ specializované | Komplexni , Ly . . ,
Ly Y iy vy Komplexni Komplexni vySetfeni | diagnostika, navrh
péce vysetreni véetné v sy oy e aw
vazeni vysetreni vcetne vcetne zvazeni terapie v¢. zvazeni

epileptochirurgick
ého zakroku

zvazeni
epileptochirurgick
ého zakroku

epileptochirurgického
zékroku

epileptochirurgie
¢i ketogenni diety

Kolik unikatnich pacientt
za rok ze zemi EU/kolik
unikatnich pacient( za rok
ze tretich zemi takto
osSetrite

30

30 - je to vcetné
slovenskych pacientd,
3 pokud bychom brali
dalsi zemé

15
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e Tuzemskym pacientim je nabizena GcCast na klinickych studiich na vS$ech

pracovistich, zahrani¢nim pacientim je Uc¢ast nabizena pouze na pracovisti FN

USA.

racovidts PNMotol | FX Ot | UsA Brmo dospla edst | VB
P dospéla gast | détska cast P détska East
Doporucujete svym pacientdm Ucast na

L, . s ano ano ano ano
klinickych studiich v zahranici?
PFijimate pacienty ze zahranici do . .

ne ne ano - slovenské pacienty | ne

klinickych studii na vaSem pracovisti?

e Dostupnost vySetfovacich metod a konzultaci: specializovand vySetfeni jsou

k dispozici v souladu s mezinarodnimi doporu¢enimi na vSech pracovistich.

Dostupnost

odbornikd

doporuéenimi.

2.6.4 Administrativa

jinych

obort

je

v souladu

s mezinarodnimi

e Administrativni podpora je hodnocena jako dostateéna na pracovisti FN Motol
dospéla ¢cast a FNUSA.
e Jako nedostatec¢na je hodnocena ve FN Motol détska ¢ast a FN Brno dospéla

cast.

v

e Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony: vyplhovani registrti, shromazdovani

dat.

e Resenim problému by bylo: zavedeni koordinatora pro zapojeni naseho centra do

mezinarodnich projektll, event. data manaZera (registry, podpora ucasti na

studiich, grantovych projektech apod.) a modernizace NIS.

e DalSi navrhovana organizaCni opatfeni nejsou.

2.6.5 Lécba
e Cilena farmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO: epilepsie vzacna nebo
komplexni
FN Motol FN Motol FNUSA Brno FN Brno

dospéla cast

détska cast

dospéla cast

s vz

détska cast

ANO

ANO

ANO

ANO

fenfluramin, CBD

fenfluramin, CBD (sy Dravetové, sy
Lennox-Gastaut, tuberdzni skleréza

fenfluramin, CBD

fenfluramine, canabidiol
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e Specializovana nefarmakologicka léCba zahrnuje:

STPOVO

FN Motol dospéla cast

FN Motol détska cast

FNUSA Brno dospéla cast

FN Brno détska cast

chirurgicka |écba
(resekce, implantace
neurostimulatoru)

chirurgickd lécba (resekce,

implantace
neurostimulatoru)

chirurgicka 1écba (resekce,
implantace
neurostimulatoru)

epileptochirurgie
(resekce,neurostimulace),
ketogenni dieta

e Hrazena lécCba: Pouziti léCby v hrazenych indikacich je bez omezeni na vSech

pracovistich.

e Nehrazena lécba:

FN Motol dospéla cast

FN Motol détska cast

FN USA Brno dospéla cast

FN Brno détska cast

paZic:eC:ttﬂ / Pocet Zadosti iédpc(:sfl’tna Pocet Zadosti | Pocet Zadosti | Pocet Zzadosti paii(:acnettﬁ /|34 df)z:ier:a 5
rok na § 16 / rok § 16 / rok na§16/rok | na§16/rok na § 16 / rok rok 16 / rok
10 5 5 16 4 16 10 16

e Hlavnimi léCivymi pfipravky, na néz pracovisté zadaji uhradu v ramci § 16, jsou:

. Pocet légenych Predpoklidany | Obvykly pocet

Nazev pfipravku acientd/rok 2023 pocet Zzadosti na jednoho
pracoviité P pacienti/2024 pacienta za rok
FN Motol Taloxa (felbamat) 8 8 4
(dospéla cast) Epidiolex (canabidiol) 2 4 4

Fintepla (fenfluramin) 2 4 4
FNUSA Brno Fintepla 3 15 4
(dospéla &ast) | Epidyolex 3 15 4

10 - 4

EN Motol T.aloxa 10 -12
(détska ¢ast) | Fintepla 10-12 4

Epidyolex 6 4

Taloxa 1 1 4
F'\Vl Brr}ow Fintepla 4 5 4
(détska cast) .

Epidyolex 7 0 (jiZz uhrada) 4

e Spektrum a dostupnost léCby odpovidaji mezinarodnim doporucenim.
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2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Koordinace péce
e Efektivni propojeni vSech aspektl péce potiebnych pro management VO je
zajiSténo na pracovistich ve  FN Motol a FN Brno (détska cast). Funkci
koordinatora péce zastava lékar ve spolupraci s koordinatorkou.
e Definovana koordinace péce neni zavedena ve FN USA Brno, existujici
mechanizmy péde jsou povazovany za dostatecéné na vSech pracovistich.

Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec
MDT:
e Neni jasnd definice - patrné ano, ale kazdé centrum odpovidalo nejspiSe na
odliSnou otazku

Hodnoceni provozu center

Nejvice preshrani¢ni péce poskytuje détska ¢ast FN Motol.

Tuzemskym pacientdim je nabizena ucast na klinickych studiich na vSech pracovistich,
zahrani¢nim pacientlim je Ucast nabizena pouze na pracovisti FNUSA.

Spolupraci s PL vidi vSechna centra jako uspokojivou.

Spektrum a dostupnost lé¢by odpovidaji mezindrodnim doporuc¢enim. Centra podavaji
fadové desitky zadosti o lé€bu na paragraf 16.

Koordinaci péce povazuji vSechna centra za dostacujici.

Systém multidisciplinarnich tym0 i interdisciplinarnich konzultaci je zaveden na vSech
pracovistich a funguje uspokojive.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®)

2.7.1 Prechod z pediatrické do dospélé péce - obecné
Oddéleni pediatrické péce od péce o dospélé
e U veétsiny pracovist je péce o détské pacienty provozovana na pediatrickych
pracovistich.
e Pracovisté pro dospélé nema v péci détské pacienty na zadném pracovisti.
e V systému péce nebyla dfive definovana pravidla pro pfechod z pediatrické do
dospélé specializované péce pro vSechny skupiny onemocnéni, systém péce se
nyni nastavuje i vzhledem k poZadavkam ze strany EpiCARE

2.7.2 Prechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté
e Pfedani do dospélé péce neni jednorazovou zalezitosti, u pracovisté FN Motol a
FN Brno (détska ¢ast) je to vnimano, jako proces zacinajici ve véku 16-17 let.
e K finalnimu pfedani dochazi ve véku dovr§enych 18 let.
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Charakteristiky prechodoveé péce:

Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a je jim doporuceno, 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
predani do péce dostupného specialisty v misté bydlisté Ci studia pacienta.
Pfedani pacientl se fidi predem 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).

Pacienti mohou zlstat v péci vaseho centraiv dospélosti (FN Brno)

Zavedeny systém se jevi jako nedostateény na pracovisti FN Motol.
Nedostatky: neni k dispozici koordinator (event. "transi¢ni sestra"), pracujeme na
transi¢nich protokolech.

2.7.3 Pfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

es e

v détském véku.

Prebirani pacientll ze spolupracujiciho détského pracovisté neni omezeno.
Pfedanym pacientim je poskytovana srovnatelna péce, jako na détském
pracovisti.

Prebirani pacientll z détskych pracovist neni spojeno se specifickymi problémy.

pracovisté FN Motol FNUSA
Vase pracovisté prebird pacienty s VO, ktefi vyzaduji dalsi ano ano
vysoce specializovanou péci, ze spolupracujictho détského

pracovisté ¢i pracovist viceméné bez omezeni

Vase pracovisté ma omezenou kapacitu pro prebirani

pacienttd z détskych pracovist a nemlze plné uspokojit [ ne ne

potrebu

Pfedanym pacientim vase pracovisté poskytuje komplexni
multi a interdisciplindrni péci ve srovnani s détskym
pracovistém v kvalité a rozsahu:

srovnatelna

srovnatelna

Hodnoceni pfrechodové péce

Pfechodova péce funguje z pohledu pediatrického pracovisté neuspokojivé, postradaji
koordinatora (napf. transi¢ni sestru). Z pohledu dospélého pracovisté pfechod péce

problém neni a neni spojen se specifickymi problémy.
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2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemiv CR

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

Epilepsie Spolecnost E
Syndrom Dravetové a nékteré
epileptické encefalopatie

Epicana

Spoluprace s centry probiha v rtiznych podobach:
e doporucuje PO nové diagnostikovanym pacientiim,
e spolupracuji na pfipravé edukacnich material( v ¢esting,
e spolupracuji na osvétové ¢innosti (seminare, webinare, setkani),
e spolupracuji pfi prosazovani zajmU pacient( a pfistupu k [éCbé.

Spoluprace s centry neprobiha v oblasti:
e sbéru &izpracovani dat pro védecké ucely,
e pfizajisténi sluzeb pro pacienty v misté bydlisté,
e navedeni priazkumu kvality péce.

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vysSetifovacim a lécebném planu

FN Motol s pacientem probereme rizika a pfinosy invazivnich diagnostickych a

(dospéla cast) |ano terapeutickych postupl

FN Motol maximalni edukaci rodict (zakonnych zastupcll) pacientd pokladame za

(détska cast) ano zakladni pilit nasi péce

FNUSA Brno pacienti jsou seznameni s [écebnym planem, mohou nesouhlasit s navrzenym

(dospéla cast) |ano postupem, poté je zvolen jiny IéCebny plan

FN Brno vidy podrobné vysvétlena problematika, probrany cost/benefit aspekty

(détska cast) ano navrzené terapie, navrzeny alternativni moznosti, respektovan nazor
rodiny/pacienta (dle véku)

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)
e Je zavedeno pouze na pracovisti FN Motol (dospéla ¢ast) a FN Brno (détska
cast).
e Kvalita Zivota je hodnocena pravidelné na vSech pracovistich a za pouziti
standardizovanych nastroji. Ve FN Brno (détska c¢ast), pouze u vybranych
skupin pacientl

Hodnoceni zapojeni pacientt

ERN centra spolupracuji se dvéma pacientskymi organizacemi, spoluprace probiha ve
vice smérech, ne vSak pfi vyzkumnych ¢innostech &i pfi zajiSténi péce o pacienta v misté
bydlisté.
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Pacienti jsou lékafem edukovani, seznameni s diagnostickym i terapeutickym planem,

ktery je s nimi konzultovan.
Ve FN Motol (dospéla ¢ast) je zavedeno hodnoceni onemocnéni pacientem (PRO). Kvalita

zivota je hodnocena pravidelné na vSech pracovistich.

2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty (8B)

Moznost hodnoceni péce vcentru maji pacienti vpodobé obecného
nemocni¢niho dotazniku, ktery je k dispozici online nebo v papirové podobé
v ¢ekarné. Dotaznik se nevénuje specifické problematice centra. Vysledky analyzy
odpovédi pracovnici centra nedostavaji nebo pouze nepravidelné ve FN Motol,
1x roéné ve FNUSA Brno.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

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

Ve vSech centrech vedouci lékar nebo jiny povéfeny pracovnik centra kontroluje
vystupy a poskytuje ¢lenim tymu zpétnou vazbu (napi formulace zavér(
v lékarskych zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou
k dispozici, spravnost vykazovani ORPHA kédud, spravné vykazovani vykon(
klinickych vySetfeni apod.) pravidelné kontroluje.

VS8echny centra sleduji vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych
pacientl za pomoci stanovenych indikator( (napf. standardizované hodnoceni
aktivity ¢i zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitfniho
auditu nebo klinickych studii ¢i registrQ, jejichz vysledky analyzuje a pouziva
k identifikaci nedostatk( a planuje jejich napraveni.

Jiny mechanismus hodnoceni kvality neni zaveden.
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2.9.3 Sebehodnoceni kvality péc¢e ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

pracovisté

FN Motol
dospéla cast

FN Motol détska

cast

FNUSA
dospéla cast

FN Brno détska
cast

Specializovana medicinska
péce je v nasem centru:

na srovnatelné
Urovni

na srovnatelné
Urovni

na srovnatelné
urovni

na srovnatelné
Urovni

MozZnosti a dostupnost
psychologické péce o vase

na srovnatelné
Urovni

pacienty je u nds:
Komplexni péce véetné
socialni, podpurné a
komunitni péce je u nas

na srovnatelné vy
urovni

vvvvvvvv

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

o Kvalita péCe by se zlepsila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze
pacientlm s VO témér na vSech pracovistich.

Mezi hlavni pfekazky zlepsSeni kvality péce patfi:

e FNUSA Brno v sou¢asném stavu neni k dispozici spolupracujiciho genetik, nejsou k
dispozici psychologové k terapeutickym intervencim, vhodny vétSi pocCet sester
zapojenych v ambulantnim provozu.

e FN Motol by bylo zadouci, jak personalni posileni, tak zajiSténi vétSich prostor,
zejména pro ambulantni léCi a Neurogenetickou laboratof. Zajistit kvalifikovanou
administrativni podporu, zejména pro spolupraci se zahranic¢im, data manazerem.

e FN Brno (détska cast) je nedostatec¢né pfistrojové a prostorové vybaveni, systém
financovani péce o pacienty s VO.

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 tym FN Brno absenci spolupracujiciho genetika,
psychologll k intervencim a vétsi pocet sester. Tym FN Motol by ke své praci potieboval
posileni personalniho zajisténi a vétSi prostory zejména pro ambulantni péci a
neurogenetickou laboratof.
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2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory
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e Existujici systém vzdélavani ve specializacnich oborech pokryva problematiku VO

pouze ¢astecné:

Vzdélavani o VO je

neurologie

détska neurologie

pokryto sylabem
specializacniho
vzdélavani v oboru

z malé casti (25-50 %)

z velké ¢asti (>75 %)

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornikd v centrech

e Proucastnawebinafich adalSich virtualnich vzdélavacich akcich (v€etné spolutcasti
na konzultacich v CPMS) pofadanych ERN plati:

FN Motol dospéla cast

FN Motol détska cast

FNUSA dospéla cast

FN Brno détska cast

Ucast je dobrovolna, mimo
pracovni dobu.

Ucast je dobrovolna,
mimo pracovni dobu.

Je zaveden systém
informovanosti $kolenctu
o téchto akcich.

Je zaveden systém
informovanosti Skolencti o
téchto akcich.

Ucast je dobrovolna, mimo
pracovni dobu

e Pravidelnd osobni

Ucast

konferencich se pohybuje v rozmezi:

pracovnikll centra

na mezinarodnich odbornych

FN Motol dospéla cast

FN Motol détska cast

FNUSA Brno dospéla cast

FN Brno détska cast

Casta

1- 2akce/ pracovnik/rok

2 akce/ pracovnik/rok

2akce/ pracovnik/rok

e Nafinancovani placenych vzdélavacich akci se podili:

FN Motol dospéla cast

FN Motol détska cast

FNUSA Brno dospéla cast

FN Brno détska cast

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani

1. grantové projekty
2. dary a sponzorovani

4. vlastni financovani

3. prispévek poskytovatele

1. grantové projekty
dary a sponzorovani

3. prispévek poskytovatele

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

2.

e Stanoveni chranéného ¢asu ("protected time" =

¢ast pracovni doby uréena pro

samostudium &i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) je zavedeno pouze na pracovisti

s v s

FN Motol dospéla ¢ast.
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e Systematické praktické vzdélavani v Centru (napf. stinovani zkusSenégjsSiho
specialisty, spole¢nd ambulance apod.) je zavedeno na 3 pracovistich:

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

ano ano ne ano

e Vzdélavani nelékafskych zdravotnickych pracovnikll ve specializované
problematice VO neni zavedeno na zadném pracovisti.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou verejnost

e Vzdélavaci akce (seminafe, workshopy) (pridmérny pocet/rok nebo rozmezi na
jedno pracoviste)

FN Motol dospéla cast FN Motol détska cast FNUSA Brno dospéla cast | FN Brno détska cast

1 -2 akce/ pracovisté
/rok

1 akce/

Castd/ pocet neni uveden vy
pracovisté/rok

2 akce/ pracovisté /rok

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

»faculty nebo vpodobé prezentace odborného sdéleni — primérny pocet
jednotlivych typl akci /rok/pracovisté
" FNMotol | FN Motol FNUSABrno | FN Brno
pracoviste dospéla gast |dEtskacast | yocnais gast | detska East
narodni kongres 10 10 10 8
mezinarodni kongres 10 10 10 8
workshopy 3 5 15 3
webinare 3 5 10 3
jiné - - 10 -

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

Pracovisté

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

grantové projekty narodni 2 5 4 2

grantové projekty mezinarodni 2 0 3 0

|nve§tlgatorem iniciované narodni 0 0 5 0

studie

|nve§t|,gatorzlem |n!C|ovane 0 0 0 0

mezinarodni studie

sponzorované klinické (lékové) studie 3 2 3 2

281z42




** %

M Spolufi : ©, 7
J S L72A SEPOVO

* 5 K MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit

racovicts FN Motol FN Motol FNUSA Brno FN Brno
P dospéla cast détska cast dospéla cast détska cast
srovnani s jinymi
. nemohu
evropskymi centry ano osoudit ano ne
ERN ¢
dostatecnost
i rwi e .. ano ne ano ne
vzdélavani clenti tymu
premira premira
L klinickych
klinickych . v ,
o . , povinnosti
davody povinnosti
- nedostatecna
nedostatecna .y
o personalni
personalni .
. kapacita
kapacita
dostatecnost
. . L. ano ano ne ne
vyzkumnych aktivit
premira klinickych
povinnosti
. femira
nedostatecna p. L
N s . klinickych
davody personalni kapacita . ,
povinnosti
nedostatecna
motivace pracovnik
centra

s v s

Vzdélavani ¢lenl tymu je dostatecné ve FN Motol (dospéla ¢ast) a FNUSA Brno. Nelze ji

posoudit ve FN Motol (détska ¢ast). Za nedostatecnou bylo vzdélavani hodnoceno ve FN
Brno (détska cast)

Jako dlivody nedostatecnosti byly oznaceny:

e premira klinickych povinnosti
e nedostatecna personalni kapacita

Vyzkumné aktivity jsou dostate¢né ve FN Motol (dospéla ¢ast) a FNUSA.

s v oz

Nedostatec¢né v FN Motol (détska ¢ast) a FN Brno (détska ¢ast).
Jako dlivody nedostatecnosti byly oznaceny:

e premira klinickych povinnosti
e nedostatecna personalni kapacita
e nedostate¢na motivace pracovnikd centra
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Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce

FN Motol détska c¢ast nepovazuje vzdélavani ¢lenl tymu ani vyzkumné aktivity za
dostatecné z divodu premiry klinickych povinnosti a personalni kapacity.

Clenové véech center jsou aktivnimi U&astniky narodnich i mezindrodnich akci v fadu
desitek akci za pracovisté za rok.

VSechna pracovisté maji nékolik grantovych projektt za rok a poradaji klinické studie.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potfeb a
nedostatkul

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

Pacientské organizace, oslovené za ERN EpiCARE, sdruzuji pacienty se vzacnou epilepsii
napfi¢ vSemi skupinami onemocnéni tohoto ERN:

Geneticky podminéné epilepsie
Strukturalni epilepsie

Epilepsie s infek¢ni etiologii

Imunitné podminéné epilepsie
Epilepsie s operabilni pfi¢inou
Syndromové epilepsie

Epilepsie metabolickeé pficiny
Novorozenecké zachvaty akutni
Novorozenecké zachvaty metabolické
10 Novorozenecké zachvaty zplisobené komplexnim syndromem
11. Status epilepticus

CoNOhAWND=

Dotaznik vyplnily tfi organizace - Spoleénost E, EPICANA (sdruzuje pacienty se
syndromem Dravetové) a Epistop. Osloven byl dale PurpleClub, bohuZel bez reakce.

U jednotlivych odpovédi je v zavorce uveden pocet respondent(, ktery takto odpovédél
(maximum jsou vS§echny 3 organizace).

Dotaznik byl rozdélen na ¢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 podpore ziskavaji pacienti z nasledujicich zdroju:
e Pacientska organizace (2)
e Ranapéce (1)
e Pacienti s obdobnym onemocnénim (1)
 Registr sociélnich sluzeb MPSV CR (1)
e Lékar pfeda kontakt na socialniho pracovnika (1)

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je
e Lékar ¢i centrum pro vzacna onemocnéni (2)
e Pacientska organizace (1)
e Internet (1)
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Dostupny katalog socialnich sluzeb
e Jedostupny(2)
e nenidostupny (1)

Individualni poradenstvi je mozné ziskat od pacientské organizace (2), rané péce (1) Ci
nemocnicni socialni poradkyné (1).

Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:
e Pracovnik na socialnim odboru znaly onemocnéni a problematiky (1)

e Socialni pracovnik specializovaného centra pro vzacna onemocnéni (2)

Piehled typu sluzeb/davek

Kdy maiji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
e Posdélenidiagnozy (2)
e P¥iprechodu z détské péce do dospélé (1)
o Ptiprava na epileptochirurgicky zakrok (1)
e Zajisténi prispévkl ¢iinvalidniho dlichodu (1)

Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
e Osobni asistence (2)
e Terénniasistencnisluzba (1)
e Socialni poradenstvi (2)
e Stacionar (1) - u déti s epilepsii vramci syndromu

Uzivani odleh¢ovaci sluzby je vétSinou znemoznéno kvili komplikovanému zdravotnimu
stavu.

NejCastéji Cerpané davky (plati pro syndrom Dravetové ¢i syndromova postiZzeni, ne pro
ostatni epilepsie, kde neni mozni davky ziskat pokud nemaji epilepsii v ramci
komplexniho syndromového postizeni)

e Prispévek na péci(2)

e Invalidnidichod (2)

e KartaZTP (1)
Ziskani prikazu ZTP je u chodicich déti se syndromem Dravetové sloZité i pres jinak tézké
zdravotni komplikace.

Socialni davky pro pedéujici
e OSetfovné (1)
e Nenimozné Cerpat (2) - pecCujici o déti se syndromem Dravetové ¢i syndromovym
postizenim nemohou pfi péci pracovat (maximalné na dohodu) a tim padem ani
¢erpat podporu
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Jednotlivé aspekty pokryti potieb, stejné jako nedostatky v systému socialni péce
hodnotily pacientské organizace na Skale od 1 do 5 - 1 nejlepsi stav, 5 nejhorsi.

Pokryti potieb - Hodnoceni EpiCANA |Spolec¢nostE Epistop
Jak jsou pokryty socialni potfeby ve vasi 3 3 3
oblasti

Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 3 3 2
Dostupnost a kvalita sluzeb pro 4 3 3
adolescenty

Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé - 3 4
v produktivnim véku

Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory - 3 3
Dostupnost a kvalita sluzeb pro 4 5 3
pecujici

Vnimate rozdily v regionalni Ano Ano Ano
dostupnosti?

Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x Ano Ano Ano
venkov?

Jak dlouho priimérné trva schvaleni 16 tydna 24 tydn( 24 tydn(
zadosti o soc. Davku/sluzbu?

Zaznamenali jste u vaSi skupiny Casta Ano Ano Ano
odvolani v zadostech o socialni

podporu?

Pomaha pacientim nékdo s podanim Ne Ano (PO) Ano
zadosti o soc. podporu?

Ohodnotte zkuSenost s navaznosti 4 2 -
zdravotnich a socialnich sluzeb

Nedostatky

Hodnoceni nedostatki jednotlivych Epicana Spolec¢nost E Epistop
oblasti

Dostatek informaci 4 2 3
Pfehlednost/snadnost orientace 3 2 3
Nabidka odpovida specifickym 4 3 3
potfebam jedince

Dostatek personalu 4 3 4
Finan¢ni dostupnost sluzeb 2 3 2
Realna dostupnost a kapacita 3 3 4
sluzeb
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Nejvétsi nedostatky systému uvedeny konkrétneé:
e NemozZnost vyuZiti socialnich sluzeb kvili zdravotnimu stavu (1)
e Administrativni zatéz spojena s zadostmi o pfispévky a délka posuzovani (1)
e Dostupnost afinanéni naro¢nost asisten¢ni péce (1)
e Neuznani podpory u pacientll se vzacnymi epilepsiemi jinymi nez syndrom
Dravetoveé (1)
e Omezena kapacita nékterych sluzeb, v€etné socialniho poradenstvi (1)

Vzory

Priklady dobré praxe z CR i ze svéta:
« Pacientské organizace (napt. CAVO)
e Dravet Syndrome UK
e Prehledné webové stranky www.epilepsy.org.uk

Souhrn zasadnich poznatki za ERN EpiCARE

Z Setfeni u tfi pacientskych organizaci ze skupiny ERN EpiCARE vyplynulo nékolik
poznatk( hodnych pozornosti.

Pacienti s epilepsii, kterd neni spojena s pfidruzenym postiZzenim zpravidla nevyuzivaji
socialni sluzby a jen malo z nich pobira socialni podporu. Pacienti, u kterych je epilepsie
soucasti syndromového postiZzeni pobiraji rizné davky podpory a podle tize postiZzeni
vyuzivaji socialnich sluzeb. Nicméné pfi tézkém postiZzeni je dlouhodoby komplikovany
zdravotni stav prekazkou, ktera uzivani sluzeb brani - pracovnici sluzeb nemohou
podavat pacientovi léky, vyzivu PEGem ¢i pracovat s pfistroji na podporu dychani a
dalSimi zdravotnickymi prostfedky.

Pacienti s epilepsii by ocenili moznost - kontakt — na ¢lovéka, ktery by jim pomohl se v
socialnim systému a moZnostech podpory zorientovat a ktery by jim vysvétlil, na co narok
maji a na co ne, pfipadné podminky, za kterych mohou zazadat.

vvvvvv

podpora pecujicich. Zaroven se vSechny organizace shodly, Ze vnimaji rozdily mezi
dostupnosti sluzeb ve mésté a na venkove a napfic regiony.

Za nejvyraznéjSi nedostatek povazuji, ze nabidka sluzeb a podpory neodpovida
specifickym potiebam jedincl s epilepsii.

Jako priklad dobré praxe udavaji stranky zahrani¢ni pacientské organizace, kde jsou
prehledné informace o zdravotni a socialni péci o pacienty s epilepsii.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Struéna charakteristika onemocnéni dané ERN a sou¢asného systému péce

(vék manifestace, pfetrvévani do dospélosti, léCitelnost / vylécitelnost, mortalita, obecna diagnostika, rozdilnost ¢i podobnost
jednotlivych skupin onemocnéni v ramci ERN s ohledem na zdravotni a socialni péci...)

ERN EpiCARE se vénuje péc&i o pacienty se vzacnymi a komplexnimi epilepsiemi, tj. témi,
které vyzaduji multidisciplinarni péci. Jde o velmi heterogenni skupinu nemoci, které se
mohou objevit v rizném véku (od novorozenct po seniory) z rliznych pficin, projevuji se
riznymi typy epileptickych zachvatl v r(zné frekvenci, individualné reaguji na
farmakologickou léEbu a mohou byt sdruzené s dalSimi obtizemi - “komorbiditami”, napf.
s poruchami psychickymi, kognitivnimi, vyvojovymi.

Na zakladé publikovanych epidemiologickych dat ze zahrani¢i pfedpokladame, ze
epilepsie postihuje 0,7 aZ 0,8 % populace, coz v ramci Ceské republiky odpovida cca 80
az 90 tisicim pacientll. Obdobny pocet vychazi i odhadem z analyzy dat poskytnutych
UZIS, i kdyZ v nich nelze bezpe&né odliit pacienty s akutnimi symptomatickymi zachvaty
a pacienty s epilepsii. Pouzivani zastaralé MKN-10 klasifikace bohuZel neumoznuje podle
kédu odlisit jednotlivé typy epilepsii, kterych jsou dnes jiz popsany desitky.

Onemocneéni lze Clenit do jednotlivych podskupin na zakladé etiologie, existuje zde ale
fada prekryvll, protoZze se kategorie navzajem nevylucuji a jsou mozné dvé etiologie u
jednoho pacienta, napt. strukturalni + geneticka u pacienta s tuberozni sklerézou. Déleni
podle etiologie také jednoznacné neidentifikuje pacienty se vzacnou nebo komplexni
epilepsii. DalSim uskalim je variabilni vyvoj onemocnéni i diagnézy v ¢ase - pacient
zpocatku kompenzovany na lé¢bé se mUlzZe stat farmakorezistentnim a vyZaduje
komplexni pFistup, pfipadné je az v pribéhu nemoci odhalena jeji vzacna pficina.

Pfedpokladame, Ze po vylouceni epilepsii, které nepovazujeme za vzacné (napf. po
cévnich mozkovych pfihodach nebo potraumatické), zistava cca 60 az 70 tisic pacient(,
které mlzeme oznacit za vzacné nebo potencialné vzacné pfi dosud neznamé etiologii,
véetné prifazeni pfislusného ORPHA kédu. V ramci této velké skupiny pacientl se
setkavame jak s mirnymi formami onemocnéni, napf. z okruhu epileptickych syndromu
se spontanni remisi (“self-limited”), nebo pacient( v remisi (déle nez 5 let bez zachvatu)
na farmakologické lécbé, tak s cca 30 % pacientl, ktefi nedostate¢né reaguji na
protizachvatovou medikaci a jsou tzv. farmakorezistentni. Farmakorezistentni epilepsie
ma zavazny dopad na kvalitu Zivota pacientl a jejich opatrovnikll a je spojena s fadou
komorbidit - u déti opozdéni ¢i zastava psychomotorického vyvoje, u dospélych postizeni
kognitivnich funkci, fada psychiatrickych komorbidit, zavazny psychosocialni dopad
onemocnéni limitujici zapojeni do spole¢nosti, ale i vySSi riziko umrti v kazdém véku
pacientd. Tyto komorbidity mohou byt jak soucasti zakladniho onemocnéni epilepsie
(napf. v pfipadech komplexnich genetickych ¢i metabolickych vad) nebo mohou byt

35242



* % ot

LM Spolufinancovano <73 S POVU
oy ** Evropskou unii MINISTECRSTVQ ZDRAVOTNICTVI

zpUsobeny dlouhodobé pretrvavajicimi zachvaty. Tuto vysokou ¢etnost onemocnéni a
Sirokou paletu manifestace epilepsie povazujeme za jednu z nejvétSich vyzev pro nasi
skupinu, a povazujeme proto za zcela zasadni viceldrovnovy systém péce zahrnujici jak
oblast péce o détskeé, tak i dospélé pacienty.

Diagnézu epilepsie v CR stanovi v naprosté vétsing pfipad(l détsky neurolog nebo u
dospélych pacientll neurolog. Diagnéza epilepsie je klinicka, na zakladé probéhlého
epileptického zachvatu nebo vice zachvatl. Zasadni je jiz inicidlné stanoveni etiologie
epilepsie, ktera mlze ovlivnit dalsi léCbu a urcuje i progndézu onemocnéni. Mezi zakladni
vySetifeni patfi detailni rozbor zachvatovych pfiznakl, elektroencefalografické (EEG)
vySetieni, magneticka rezonance (MR) mozku ve specifickém protokolu, v indikovanych
pfipadech vysetfeni mozkomisniho moku k vylou€eni autoimunitni etiologie, genetické
vySetieni Ci vySetfeni se zameérenim na dédi¢né poruchy metabolismu. Idealné by mélo
byt provedené jiz v Casné fazi péce i vySetfeni neuropsychologické. Specifickou skupinu
pfedstavuji pacienti farmakorezistentni a/nebo lezionalni, u kterych by méla byt vzdy
posouzena moznost chirurgické l&Cby (epileptochirurgie). Pfedoperacni diagnostika
zahrnuje Ffadu specializovanych vysetfeni (video EEG monitorovani véetné moznosti
invazivniho EEG vysSetfeni u indikovanych pacient(l), neuropsychologické vysetreni,
pozitronova emisni tomografie (PET) mozku, pfipadné iktalni vySetfeni SPECT
(jednofotonova emisni vypocetni tomografie), pokrocilé metody zpracovani MRI ¢i EEG
signalu, apod. Individualizovana diagnostika pacientl se vzacnymi epilepsiemi je zasadni
pro vCasné zahajeni cilené terapie s cilem minimalizace potencialné devastujicich
dopadi tohoto onemocnéni. Konkrétné ¢asna identifikace vhodnych kandidat opera¢ni
lécby vede k jejich plné uzdravé a brani rozvoji dalSich komorbidit, odhaleni genetické
pficiny umozinuje genetické poradenstvi v rodinach, véetné moznosti pfedimplantacni
diagnostiky a stale ¢astéji i individualizovanou terapii. V¢asna diagnostika a spravné
vedena léCba ma rovnéz vliv na moznosti socialniho zaclenéni nemocnych.

Od 90. let 20. stoleti je z hlediska organizace péce o pacienty s epilepsii prosazovan
Ceskou ligou proti epilepsii, odbornou spoleénosti CLS JEP, vicelroviiovy systém péce.
Dlouhodobé je také snaha vySkolit détské neurology a neurology specializované na oblast
epilepsii a odbornd spole¢nost jim po absolvovani stdze v centrech a prokazani
dostateénych znalosti udéluje “statut epileptologa”. Vicestupnovy systém je popsan ve
vyzvé na Centra vysoce specializované péce pro farmakorezistentni epilepsie (CFE) ve
Véstniku MZ CR, ¢4st 13/2020:

Epileptologicka péce je zajiStovana siti poskytovatelll ve formé lGZkové a ambulantni
zdravotni péce a probiha na ¢tyfech drovnich:
1) ambulantni a ldzkova péce v oboru neurologie (nebo détska neurologie): zajisténi

poskytovani zdravotni péce v rozsahu zakladni diagnostiky, zahajeni léCby a sledovani
pacientl s kompenzovanou epilepsii;
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2) ambulantni a l0zZkova péce v oboru neurologie (nebo détska neurologie): zajisténi
poskytovani zdravotni péce pacientlm s obtizné kompenzovatelnou epilepsii, s
diagnostickymi problémy. Dale zajiStuje sledovani a péci o nemocné vySetfené a/nebo
lécené na pracovistich ,vySSiho typu“ (viz nize — poskytovatelé Uroven 3 a 4).

3) ambulantni a lazkova péce v oboru neurologie (nebo détska neurologie), disponujici
video-EEG monitorovanim: zajisténi poskytovani zdravotni péce pacientim s
farmakorezistentni epilepsii nebo s nevyfeSenymi diferencialné-diagnostickymi
problémy. ,,Referuji“ pacienta v pfipadeé potvrzené farmakorezistence do CFE k posouzeni
moznosti resekéniho nebo neurostimulacniho opera¢niho feSeni a v pfipadé nejasné
etiologie k dalSimu dovySetreni.

4) Centra vysoce specializované péce pro farmakorezistentni epilepsie — ambulantni a
lGZkové péce v oboru neurologie a détska neurologie, disponujici invazivnim video-EEG:
zajisténi poskytovani zdravotni péce pacientim s potvrzenou farmakorezistenci,
potencialné indikované k resekénimu nebo neurostimulaé¢nimu vykonu. U pacient( s
podezienim na vzacnou epilepsii poskytuji diagnostické upfesnéni, pfipadné komplexni
mezioborovou péci a registruji pacienty se vzacnymi epilepsiemi podle pozadavk
Evropské referencni sité pro vzacné a komplexni epilepsie (ERN EpiCARE). V
odivodnénych pfipadech zprostfedkuje CFE konzultaci pacientd v rdmci ERN. Péce o
pacienta s epilepsii v CFE je koordinovana oborem neurologie, resp. détské neurologie.
CFE zajiStuje komplexni diagnostickou, lé¢ebnou, psychologickou, rehabilitacni a
psychosocialni péci o pacienty s epilepsii. Spolupracuje s neurologickymi pracovisti
»hizSiho typu“ v regionu.

Na zakladé této vyzvy byl pfiznan statut Centra vysoce specializované péce pro
farmakorezistentni epilepsie na dobu do 31. 12. 2025 dvéma centrim, kdy v obou
pfipadech jde o spojeni dvou poskytovatell zdravotnich sluzeb - FN Motol + Nemocnice
Na Homolce, FN u sv. Anny + FN Brno. BohuzZel tehdy nebyl vyslySen pozadavek zastupc
odbornych spole¢nosti na potfebu formalniho ustanoveni center ve dvou urovnich. Stejna
centra (s vyjimkou Nemocnice Na Homolce) byla nasledné ustanovena rozhodnutim MZ
CR jako CVSP pro vzacné a komplexni epilepsie, protoze jsou centry ERN EpiCARE.

V rdmci pracovni skupiny SYPOVO jsme nyni opakované diskutovali optimalni stav a
vicestupnovy systém péce o pacienty se vzacnymi a/nebo komplexnimi epilepsiemi
povazujeme vzhledem k vysokému poétu nemocnych v CR zcela zasadni - podchytit
potfebujeme nejméné cca 20 tisic farmakorezistentnich pacientd (viz vyse). Ve vétsim
detailu jsme se zabyvali kompetencemi specialistd na jednotlivych Urovnich jak z
hlediska diagnostiky, tak i léCby, a zaroven i z pohledu vytvofeni narodniho registru
pacientl se vzacnymi a/nebo komplexnimi epilepsiemi, ktery bude soucasti registru
EpiCARE na udrovni evropské. Diskutovali jsme dale i personalni zajisténi na vSech
urovnich péce.
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Z hlediska neurologie (péce o dospélé):

Uroveii 1 neurolog - stanoveni diagnézy, odliseni akutnich symptomatickych a
neepileptickych zachvatt, zahajeni lécby, sledovani nekomplikovanych jednoznacénych
pfipadd, tj. pacientl dobfe reagujicich na prvni typ zvolené medikace, bez pfidruzenych
komorbidit, nevyZzadujicich extenzivni doSetfeni.

vvvvvv

pacient(, identifikace pacientd, ktefi by mohli profitovat z léCby na urovni center,
komplexnich pacient(, u kterych probéhla diagnostika a byla nastavena terapie ve vy$Sim
centru, s moznosti dalsi konzultace téchto pacientll na vy$Sim pracovisti.

Z hlediska détské neurologie se troven 1 a 2 prolina vzhledem k obecné vySsi erudici
vSech détskych neurologll v problematice epilepsie - péci na této Urovni mohou
poskytovat ambulantni specialisté nebo liZkova oddéleni pediatrie, bud se samostatnou
lGZkovou stanici détské neurologie nebo i bez ni, ale s konzilidrni dostupnosti détského
neurologa.

Definice péce na této Urovni: diagnostika détskych pacientl po 1. zachvatu, zakladni
diagnosticka a diferencidlné diagnosticka rozvaha, odeslani komplikovanych (zejména
farmakorezistentnich) pacientd na vyS8Si Uroven, sledovani déti s epilepsii s
nekomplikovanymi formami onemocnéni (zejména tzv. “self-limited” epileptické
syndromy), ale i komplexnich pacientd, u kterych probéhla diagnostika a byla nastavena
terapie ve vySSim centru, s moZznosti dalsi konzultace téchto pacientll na vySSim
pracovisti (= sdilena péce).

Nezbytné vybaveni na této uUrovni péce: EEG, magneticka rezonance mozku, moznost
konzultace psychologa a socialniho pracovnika, diagnostické metody nezbytné k
diferencialni diagnostice epileptickych, akutnich symptomatickych a neepileptickych
zachvatu.

uroven 3 centra nizsiho stupné (vétSinou pfi fakultnich nemocnicich) — pfedpoklada se
vyS§8i uroven diagnostiky, vCetné iniciace genetického vySetfeni a péce o
farmakorezistentni pacienty, Uzka spoluprace s CVSP véetné poskytovani podkladd nebo
pfimé zadavani pacientll se vzacnou a/nebo komplexni epilepsii do registru, z hlediska
optimalniho stavu je nutné navysSeni personalnich kapacit jak specialistl, stfedniho
zdravotniho personalu, nelékafskych pracovnik( (administrativni a koordina¢ni podpora,
data manazefi), dale adekvatni vybaveni - zejména dostupnost video-EEG monitorovani,
MR mozku s moznosti provedeni dedikovaného protokolu pro pacienty s epilepsii (ambici
projektu i celonarodni sjednoceni vySetfovaciho protokolu), dostupnost zakladniho
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genetického vySetieni u pacientl s epilepsii a konzultace klinického genetika, dostupnost
neuropsychologického vySetfeni, konzultace socialniho pracovnika.

Ze specifickych terapeutickych postupl by mélo byt mozné podani ketogenni diety.
Pracovisté na této urovni mohou byt uznana centra pro podavani dalSich specifickych
terapii - napf. fenfluramin, kanabidiol.

Do CVSP nejvysSi urovné by méla tato centra odesilat zejména pacienty s fokalni
farmakorezistentni epilepsii, ktefi mohou byt kandidaty chirurgické léCby epilepsie
(resekéni i stimulacni) a dale pacienty se zavaznymi formami epilepsie, u kterych by
¢asna diagnostika a cilena lé¢ba mohla zménit prognézu onemocnéni; na prvnim misté
Casné epileptické encefalopatie.

Uroveri 4 CVSP pro vzacné a komplexni epilepsie. V souéasnosti jsou nejlépe definovana
ERN centra, jejich poget je v CR dostateény, nicméné je nutné pracovat na jejich dalsim
rozvoji. Z hlediska optimalniho stavu je nutné navySeni personalnich kapacit jak
specialistl, stfedniho zdravotniho personalu, nelékafskych pracovnik( (administrativni a
koordinaéni podpora, data manazefi), dale podpora vzdélani jak lékarského, tak i
nelékafského zdravotniho personalu, rozvoj védy a vyzkumu, vice viz detailni analyza
uvedena vyse.

Nejvétsi problém vidime v nedostatecné definici nizsich stupnt péce, zejména Urovné 3,
tj. center nizSiho typu. Definovani a podpora rozvoje téchto pracovist je vzhledem k
vysokému poctu pacientl se vzacnymi a komplexnimi epilepsiemi zcela zdsadni. Zde
bychom prfedbézné predpokladali predevsim zapojeni fakultnich nemocnic, konkrétné
pro dospélé pacienty: Nemocnice Na Homolce, Fakultni Thomayerova nemocnice,
UStFedm’vojenské nemochnice Praha, FN Ostrava, FN Plzer, FN Hradec Kralové. Pro détské
pacienty by se mélo jednat zejména o Fakultni Thomayerovu nemocnici, FN Ostrava, FN
Plzen, FN Hradec Kralové. Uvedené vycCty jsou jen pfedbézné a vyzaduji diskuzi se zastupci
téchto pracovist. K diskuzi pak je i nastaveni dostupnosti genetického vySetfeni pro
pacienty s epilepsii véetné zajisténi adekvatni interpretace vysledk( v korelaci s
fenotypem, at jiz na této Urovni péce nebo ve spolupraci s udrovni 4. Z hlediska
chirurgického feseni dospélych pacientll s farmakorezistentni epilepsii maji néktera
pracovi§té (Nemocnice Na Homolce, Ustifedni vojenskd nemocnice Praha) historicky
etablované epileptochirurgické programy zejména pro resekcni vykony u lezionalnich
pacientl a pro neurostimulace, ale feSeni nelezionalnich pacient( s fokalni epilepsii by
mélo byt koncentrovano do center Urovné 4.

Problematicka je rovnéz sit epileptologli, kterd nema rovnomérné regionalni pokryti.
Vyskoleni dalSich lékaill je Zzadouci k zajiSténi péce zejména o dospélé pacienty.

V soudasnosti jsou vytvareny pouze registry na trovni ERN center, v rdmci téchto je v CR
sledovano cca 6 000 pacientd (10 % vS8ech vzacnych epilepsii a cca 30 %
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farmakorezistentnich). Z naSeho pohledu neni redlné a ani u€elné podchytit v registrech
v8echny pacienty se vzacnou epilepsii nebo s podezfenim na ni. Zadouci je zachyceni
aspon pacientll farmakorezistentnich. K tomu je nutné vytvofit legislativné schlidny
postup, ktery by umoznil zadavat i pacienty z center nizSiho typu a zaroven je nutné
zajisténi dostatecnych personalnich kapacit (viz vySe) pro tuto ¢innost. Administrativni
pracovniky je rovnéz nutné vice zapojit do koordinacnich ¢innosti jak na urovni ERN center
(napf. tranzice détskych pacientll do péce pro dospélé), tak i do komunikace mezi ERN
centry s pracovisti ostatnich urovni.

Pfistup k socialnim sluzbam na urovni CR je rGiznorody, éasto nedostadujici a neni
vytvorfeno jednoznacné propojeni se zdravotnickym systémem. Kontakt se systémem
socialni podpory je jednoznac¢né umoznén na urovni jednotlivych ERN center. Nemame
informace, jak je socialni podpora etablovana v nizSich dUrovnich péce, v nichz je ale
sledovéna vétSina pacientll. Pacienti s nedostateéné kompenzovanou epilepsii jsou
¢asto odmitani v zafizenich socialni péce, coz je pravdépodobné podminéno nizkou
edukaci zaméstnanc( téchto center.

Pretizenost centra klinickou a administrativni problematikou bohuzel nenechava
dostatecny prostor pro systematické vzdélavani mladé generace odbornikd, ¢as pro
klinické studie, ani dostateény Casovy prostor pro védeckovyzkumnou ¢innost, jejiz
provozovani je podminkou pro udrzeni vysokého standardu péce.

Propojeni zdravotni a socialni péce

Vzhledem k velmi Siroké Skale pacientl se vzacnym typem epilepsie je pro pacienty tézké
se zorientovat v tom, na co maiji ¢i nemaji stran socialni podpory narok. Vétsina pacient(
socialni sluzby nevyuziva, ani nepobira socialni davky, ovSem v situaci, kdy epilepsie
vyznamnym zpUasobem ovliviiuje kvalitu Zivota, praceschopnost ¢i sobéstacnost pacienti
postradaji informace o tom, na co maji narok. Proto by za optimalni povazovali moznost
probrat moznosti podpory podle individualni situace s konkrétnim pfidélenym
pracovnikem, ktery by byl k dispozici jiz v centru zdravotni péce.

V pfipadé epilepsie v ramci celkovych syndromovych postizeni by takovy pracovnik také
mohl pomoci hledat socialni sluzby, které by mohly klienta i pfes komplikovany zdravotni
stav pfijmout (at uz stacionar, odlehCovaci pobyt ¢i osobni asistenci). V soucasné situaci
je podavani L&kl ¢i aplikace stravy do PEGu prekazkou uzivani socialnich sluzeb coz
pacienty ajejich rodiny mnohdy dostéava do patové situace nedostatku zastupu ¢i pomoci
pfi dlouhodobé péci. Informovany pracovnik by mél nicméné zkusenost s riznym typem
zafizeni a postizeni a mél by mit tedy moznost poskytnout “na miru Sité” poradenstvi v
komplikovanych situacich, které zivot se vzacnym onemocnénim pfinasi.
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Seznam zkratek

ZKRATKA Vysvétleni

2. LF UK 2. lékafska 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 Ceské 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 Zaméstnanost 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 vojenska nemocnice Praha

UK Univerzita Karlova

VFN V§eobecna fakultni nemocnice v Praze

VO \Vzacné onemocnéni

41z42



RN Spolufinancovano <3 S P 0 V 0
e Evro pSkOU unii MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI

CESKE REPUBLIKY

42742



