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Uvod a charakteristika pracovisté

Tato Analyticka zprava vznikla v ramci projektu Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-
socialni péce o] pacienty se vzacnymi onemocnénimi - SYPOVO
(CZ.03.02.02/00/22_046/0002450) v ramci Operaéniho programu Zameéstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socidlniho fondu. Jejim cilem je popis
soucasného stavu véetné navrhd, 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 v tomto
dokumentu.

Nazev ERN | ERN LUNG
Fakultni nemocnice Motol,
Pediatricka klinika 2. LF UK
Pneumologicka klinika 2. LF UK
VSeobecna fakultni nemocnice v Praze
Il. interni klinika kardiologie a angiologie VFN
Fakultni nemocnice Brno

Zapojena pracovisté

Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy

Klinika détskych infek&nich nemoci
Fakultni Thomayerova nemocnice

Pneumologicka klinika 1. LF UK

Pocet skupin VO 10 skupin
1 Cysticka fibroza

2 Primarni cilidrni dyskineze
3 Intersticialni plicni procesy
4 Bronchiektazie

5 Plicni hypertenze

6 Mezoteliom

Nazvy skupin VO 7 Deficit alfa-1-antitrypsinu

8 Chronicka dysfunkce plicniho Stépu

9 Ostatni vzacna onemocnéni plic
10 Sarkoidoza
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1. Inventarizace zdroji informaci: Existujici narodni a mezinarodni
doporuceni a standardy, informace o systému péce v zahranici

1.1 Charakteristika zdroju

K analyze bylo pfedlozeno celkem 56 publikaci. 52 z nich bylo zpracovano jakozto zakladni
literatura do analytické tabulky z niz vychazi inventarizace literatury 1. ¢ast analytické zpravy.
10 publikaci bylo v ¢eském jazyce, zbylé v jazyce anglickém. K analyze byly pfedlozeny také 4
patients journeys (PJ) v anglickém jazyce.

Publikace byly rozdéleny na zakladé oficialnich ERN LUNG skupin. Pro skupiny bronchiektazie
(4), mezoteliom (6), deficit alfa-1-antitrypsinu (7), a chronicka dysfunkce plicniho Stépu (8)
nebyly literarni zdroje pfedlozeny k analyze, a proto tyto skupiny nebyly dale v prvni ¢asti
analytické zpravy zahrnuty.

Tabulka 1 Publikace dle jednotlivych typt za celou ERN:

Typ dokumentu
Recommendations
Review

CPG

Guidelines
Statement

Patient journey
Standards of Care
Article

Expert consensus
Celkovy pocet

©
(@]
(@]
¢]
=

-
~N

= Nhr~BfOOT|O|O

()
(o))

1.2 Obsahova analyza zdroj(i podle skupin onemocnéni

Clenéni onemocnéni do skupin pro analyzu literarnich zdrojti:

1 Cysticka fibréza

2 Primarni ciliarni dyskineze

3 Intersticialni plicni procesy

4 Bronchiektazie

5 Plicni hypertenze

6 Mezoteliom

7 Deficit alfa-1-antitrypsinu

8 Chronicka dysfunkce plicniho Stépu
9 Ostatni vzacnd onemocnéni plic
10 Sarkoidoza
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Publikace, které byly predlozeny v ¢eském jazyce (celkem 10), pochéazely z Doporuc¢enych
postupll v pneumologii z ¢asti o Intersticidlnich plicnich procesech. PredloZzené patient
journeys (PJ) se tykaji idiopatické plicni fibrézy, plicni hypertenze, sarkoidézy a primarni ciliarni
dyskineze (jednostrankova schémata).

Cilem inventarizace literatury v ramci analyzy bylo zhodnotit ¢etnost vyskytu predem
stanovenych informaci v analyzovanych zdrojich. Procentualni mira vyskytu téchto informaci
je uvedena jak v ramci jednotlivych skupin onemocnéni, tak v kontextu vSech zdrojl
analyzované zakladni literatury. Za ucelem prehlednéjsi prezentace ziskanych dat jsou
usporadana do tabulek dle jednotlivych skupin onemocnéni (6). Symbolem * je oznaCena
publikace s neluplnymi/Castec¢né podanymiinformacemi.

Skupiny: 1 Cysticka fibroza
3 Intersticialni plicni procesy
9 Ostatni vzacna onemocnéni plic

2 Primarni ciliarni dyskineze
5 Plicni hypertenze
10 Sarkoiddza

Hlavni charakteristiky
(uvést pocet zdrojd, jejich procentualni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):

skupina 1 2 3 5 9 10 celkem
Pocet zdrojt 7 4 30 1 8 2 52
Definice wceurovnlovve 1(14%) 1(25 %) 4 (13%) 6(12%)
péce:
Uvedeniodbomnosti | o ao o | 5 (750%) | 18(60%) | 1(100%) | 4(50%) | 1(50%) | 33 (63 %)
podilejicich se na péci: ° ° 0 ° 0 ° 0
Deflnlceroles,oc. 1% (14.%) | 1% (25 %) 1% (100 %) 3(6%)
pracovnika:
Aktivni role pacient( pfi 0 0 0 0 0
tvorb& CPGs: 1(14%) | 1(25%) 2(25%) | 1(50 %) 5 (10 %)

soc. —socialni; CPGs - clinical practice guidelines
*V publikaci byl socialni pracovnik zminén, jeho role nebyla definovana.

Charakteristika diagnostickych principt
(uvést pocet zdroju, jejich procentuélni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):

skupina 1 2 3 5 9 10 celkem

Pocet zdrojti 7 4 30 1 8 2 52
Klinicka diagnostika 4 (57 %) 4(100%) | 26(87 %) | 1(100 %) 8 (100 %) 1 (50 %) 44 (85 %)
Laboratorni diagnostika 4 (57 %) 4(100%) | 27(90%) | 1(100 %) 7 (88 %) 1(50 %) 44 (85 %)
Dalsi 3 (43 %) 2 (50 %) 27 (90 %) | 1(100 %) 8 (100 %) 1 (50 %) 42 (81 %)
Diagnosticka kritéria | 5 (71 %) 2(50%) | 12 (40 %) 7 (88 %) 1(50%) | 27 (52 %)
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Management - specifikace role poskytovatelli zdravotni péce
(uvést pocet zdroju, jejich procentuélni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):

STPOVO

skupina 1 2 3 5 9 10 celkem
Pocet zdroju: 7 30 1 52

Kdoma potvrdit |, g g 4(13%) | 1(100%) 7 (13 %)
diagndzu:

Kdomalégit: | 3(43%) | 1(25%) | 4(13%) | 1(100%) | 1(13%) 10 (19 %)

Kdomasledovat/ | ) o000y | 4 2500) | 4(13%) | 1(100%) | 1(13%) 11 (21 %)
monitorovat:

Uloha dalSich 6(86%) | 3(75%) | 17(57%) | 1(100%) | 5(63%) | 1(50%) | 33 (63%)

\ékafskych specialisti: ° ° ° ° ° ° ?

Uloha nelékaic: | 5(71%) | 1(25%) | 9(30%) | 1(100%) | 1(13%) 17 (33 %)

Uloha primarni pége: 1(14 %) 2 (7 %) 1 (100 %) 4 (8 %)

Management - doporucéena lécba
(uvést pocet zdroj, jejich procentuélni zastoupeni v celku a v jednotlivych skupinach):

skupina 1 2 3 5 9 10 celkem
Pocet zdroju: 7 4 30 1 8 2 52
Specificka cilend | 2 (29 %) 11(37%) | 1(100%) | 5(63%) | 1(50%) | 20 (38 %)
Specificka necilena | 3 (43 %) 22(73%) | 1(100%) | 6(75%) | 1(50%) | 33(63%)
Nespecificka/ | -, 52000 | 4(100%) | 18(60%) | 1(100%) | 4(50%) | 1(50%) | 32 (62 %)
symptomaticka

Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci
(uvést pocet zdrojU, jejich procentualni zastoupeniv celku a v jednotlivych skupinach):

skupina 1 2 3 5 9 10 celkem
Pocet zdroju: 7 4 30 1 8 2 52
i 1(100 %
Pravidiapro |\ e | 2(5000) | 13%43%) | | (10°%) | 4% (50%) | 2(100%) | 26 (50 %)
monitoraci:
Existence kritérii 1 (100 %)
aktivity/ zavaznosti | 3 (43 %) 9* (30 %) 4(50%) | 1*(50%) | 18(35 %)
onemocnéni:
e 1(100 %)
Prognosticka kritéria: | 2 (29 %) 15**(50 %) 5(63%) | 2100%) | 25 (48 %)
1(100 %
Existence PROMs: | 1 (14 %) ( ) 1 (50 %) 3 (6 %)
Hodnoceni 1 (100 %)
0, 0,
funkce/disability: | | (4% 2(4%)
4 i 1(100 %
Systém hodnoceni | | /) (100%) 2 (4 %)
kvality péce definovan:

PROMs - ,,patient-reported outcome measures*
* Nékteré publikace obsahovaly ¢aste¢né informace o monitoraci stavu pacientd (1 ze skupiny 3, 2 ze
skupiny 8). V nékolika publikacich existovala ¢aste¢né stanovena kritéria aktivity/zavaznosti onemocnéni.
**Celkem 8 z 15 pfedloZenych publikaci obsahovalo ¢astec¢né pfedstavena prognosticka kritéria.
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Slovni souhrn analyzy zdroju
(hlavni pfednosti a nedostatky — s dlirazem na informace postihujici organizaci péce)

Inventarizace existujici literatury tykajici se vzacnych onemocnéni plic poukazala na
oblasti ke zlepS$eni. Z dlvodu nevyvazeného rozlozeni zdrojd v ramci zkoumanych skupin
se ukazalo jako obtizné provést detailni analyzu jednotlivych onemocnéni. V ¢eském
jazyce byly predloZzeny kapitoly tykajici se diagnostiky a lé€by intersticialnich plicnich
procesU, které jsou publikovany v Doporué¢enych postupech v pneumologii.

Kromé zakladni literatury bylo dodano také 19 publikaci tykajici se detailni péce
0 pacienty s cystickou fibrézou, ty nebyly zahrnuty do samotné analytické tabulky.
K dispozici jsou publikace zaméfené na pfidruzena onemocnéni a symptomy cystické
fibrézy, dale také napf. publikace tykajici se respiraéni fyzioterapie, mineralizace kosti,
s cystickou fibrézou spojeného diabetu ¢i onemocnéni jater, transplantace plic, nutrice
¢i 3 publikace tykajici se tranzice détskych pacientli do dospélé péce. Zaroven také
bylo pfedloZzeno 5 internich standardl edukace - fyzioterapeutické, pro lékafe, sestry,
skladbu multidisciplinarniho tymu a tranzice pacienta.

Viceuroviiova péce byla definovana v 6 publikacich. V méné nez 10 % publikaci byla
zaznamenana existence sociadlniho pracovnika vpéCi o pacienty se vzacnhym
onemocnénim (jeho role nebyla definovana). 10 % publikaci se zminuje o podileni se
pacientl na tvorbé CPGs.

Zhruba dvé tfetiny publikaci se zabyvaly diagnostikou nebo é¢bou jednotlivych
onemocneéni, ve tfetiné publikaci byla zminéna také konkrétni diagnosticka kritéria.
Ackoliv bylo v publikacich zminéno (nebo to bylo mozné vydedukovat), jaci odbornici by
meéli pacientim poskytovat péci, jen velice malo bylo v jednotlivych publikacich zminéno,
kdo ma stanovit diagnézu, kdo ma pacienta lé¢it ¢i monitorovat. V méné nez 10 %
publikaci byla definovana ¢i zminéna role primarni péce. Vjednom standardu péce
(cystické fibrézy) byl zminén konkrétni pocet pracovnikl a jejich odbornost, ktefi se maji
starat o péci urcitého poctu pacienta.

Management jednotlivych onemocnéni vkontextu monitorace stavu (existence
PROMs/funkce/disabilita/hodnoceni kvality péce) byl zastoupen velice zfidka. Existence
pravidel monitorace se tykala nej¢astéji monitorace stavu pacienta, v malo pfipadech
monitorace podavanych k(. Téméf v 50 % pripadd byly v publikacich zminény informace
o prognostickych faktorech.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potreb
a nedostatk( v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

% VO dané skupiny, . . .
S . v w . L . N Mira spravnosti
_ . Celkovy pocet Zpusob zjisténi které lze presné p -
Onemocnéni/skupina .o o . oee kédovani MKN-
. . pacientu v CR pacientu identifikovat
onemocheéni ; 10
s pomoci MKN-10
déti dospéli déti dospéli déti dospéli déti dospéli
Intersticialni plicni nemoci 1584 registr/ o o
(data pro IPF) 45 (IPF) NA databaze NA 30% NA 80%
Sarkoiddza 2 2000 NA odhad NA 100 % NA 100 %
Cysticka fibréza 346 365 | [eEIStT | registr/ |50 100 % 100% | 100%
databdze | databaze
Plicni arterialni hypertenze registr/ registr/ o o o o
(PAH) 30 >70 databdze | databdze 100% 100% 5% 9%
Chronicka tromboembolicka registr/ | registr/ 0 . 0 0
plicni hypertenze (CTEPH) > >00 databaze | databaze 1007% 100% 95 % 9%
Primarni cilidrni dyskineze registr/ | registr/ o o o o
(PCD) 80 100 databize | databaze 100 % 100 % 100 % 100 %
NA - informace nebylo mozné zjistit/odhadnout, IPF idiopaticka plicni fibréza
2.1.2 Pocet pacientl sledovanych v centrech ERN LUNG
(centra vysoce specializované péce o pacienty s vzacnymi onemocnénimi — CVSP-VO)
Pocet pacienti s VO, . . .
. Pocet dlouhodobé Pocet
ktery jev ; .
; sledovanych novych
e dlouhodobém . ; . . i X .
Pracovisté L . . Diagnoéza pacientu skupin VO | pacientu
sledovani (priumeér za ) L
; nebo jednotlivych sVO za
rok z poslednich . )
diagnoz rok
3 let)
KDIN FN Brno 110 CF 110 8
KNPT FN Brno 50 CF 50 3
PAH 450 130
Centrum PH VFN 1050
CTEPH 600 NA
o CF 170 16
CF+PCD FN Motol (déti) 250
PCD 80 12
CCF FN Motol (dospéli) 180 CF 180 15
Centrum ILD FTN 814 ILD 814 80
Celkem 2450 2450 264
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Centra vysoce specializované péce pro vzacna respiracni onemochnéni a zapojena
pracovisté:

Fakultni nemocnice Motol, se specializuje na CF a PCD u déti a CF u dospélych
Pediatricka klinika 2. LF UK
Pneumologicka klinika 2. LF UK

VS§eobecna fakultni nemocnice v Praze, se specializuje na PH
II. interni klinika kardiologie a angiologie VFN

Fakultni nemocnice Brno, se specializuje na CF u déti a dospélych
Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy (KNPT)
Klinika détskych infekénich nemoci (KDIN)

Fakultni Thomayerova nemocnhice, se specializuje na ILD
Pneumologicka klinika 1. LF UK

VySe zminéna CVSP-VO se oficialné specializuji pouze na 4 z 10 oficialné stanovenych
skupin onemocnéni (CF, PCD, PH a ILD). Pro skupiny: bronchiektazie, mezoteliom,
deficit alfa-1-antitrypsinu, ostatnivzacna onemocnéni plic, chronicka dysfunkce plicniho
§té8pu a sarkoid6za nejsou v Ceské republice oficialné stanovena referenéni centra.
Pro kazdou skupinu onemocnénijsou oficialné stanovena minimalni kritéria pro pfipojeni
se k evropské referenéni siti ERN LUNG.
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Centrum
L CF PCD CCFFN
°2 KDIN °2 KNPT 3 plicni 2 2 2 2 | Centrum ILD
= = = = FN Motol = FN Motol = Motol =
= FN Brno g FN Brno = hypertenze g . = . g . = FTN
o o ) o (déti) o (deti) ) (dospéli) )
o o o VFN o o o o
o o o o o o s
o o o o o o o
5 Pocet hodin/za 5 Pocet hodin/za 2 Pocet hodin/za 2 Pocet hodin/za 2 Pocet hodin/za B Pocet hodin/za 3 Pocet hodin/za
’g odbornost/tyden ’g odbornost/tyden ’g odbornost/tyden ’8 odbornost/tyden ’8 odbornost/tyden ’g odbornost/tyden ’g odbornost/tyden
o o o o o o o
Odbornost A L A L A L A A A L A L
Lékar 3 64 2 3 36 4 4 40 40 10 75 116
s odbornou 3 26 4 2 12 8 8 125 180
zpUsobilosti
Lékar ve 1 0 0 0 2 0 80
specializaéni 2 16 4 1 4 8 1 4 20 0 8 0 0 0
pfipravé
Zdravotni 2 40 0 1 16 0 2 40 40
9 16 8 1 16 0 15 100 400 2 40 40
sestra
Nelékarsky 10 132 5,5 4 48 0 5 36 10 5 36 36
’ 9 37 3 7 28 54 4 8 20
zdravotnik
Nezdravotnik 1 10 0 1 10 0 1 2 8 2 66 0 1 32 0 3 20 0 1 4 4
Celkovy pocet
. 105 19 70 70 239 628 302 15,5 132 136 90 155 276
pracovniku a 24 12 29 18 9 4hod | 14 20
. . hod hod hod hod hod hod hod hod hod hod hod hod hod
pocet hodin

A-ambulance; L - lGzZkova péce
Priklad: V centru KDIN maji 3 lékafe s odbornou zptsobilosti, ktefi dohromady stravi 26 hodin na ambulanci a 4 hodiny lGZkovou péci
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2.1.4 Personalni zajisténi center — kvalitativni udaje
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Pocet a skladba pracovnikdl vcentru ILD FTN odpovidd potiebdam na hranici jejich
moznosti, pracovi§té nema kapacitu pro dalsi rdst. KNPT FN Brno povaZuje pocet a

skladbu pracovnikdl odpovidajici jejich potfebam za cenu neplacené prace mimo
standardni pracovni hodiny. Na pracovistich KDIN FN Brno, centrum PH VFN, CF a PCD
FN Motol (déti) a na CFF FN Motol (dospéli) potieba rozsahu pracovnich tvazk( pro péci
o pacienty s VO neni systematicky nastavena, vychazi z dobrovlile a momentalni situace

pracovisté/poskytovatele.

Personalni kapacita v péci o pacienty s VO na jednotlivych pracovistich neni dostatec¢na

v nasledujicich oblastech:

Oblast nedostatecné KDIN | KINPT PH CFPCD CeF Centrum
e i FN FN FN Motol | FN Motol
personalni kapacity Brno | Brno | " N det) | (dospety | 'O
plné kvalifikovani lékafi specialisté pro
klinickou praci (véetné vedeni lékarl v ® ® o o
pfiprave) v ramci péce zakladniho MDT
plné kvalifikovani lékafi specialisté pro
provozovani klinického vyzkumu ® ® ® ®
(nedostatek ¢asu, ochoty, motivace)
lékari specialisté jinych obort pro ° °
interdisciplinarni konzultace
lékari ve specializacni pfipravé pro ° ° °
klinickou praci v oblasti VO
lékafi ve specializa¢ni pfipravé pro
klinicky vyzkum v oblasti VO (vé. PhD ® L] L]
studentd 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 student- °
nelékaru, laboratorni pracovnik-
pfirodovédec ¢i biochemik)
Nezdravotnici — data manazer ® ® ® ®
Nezdravotnici — administrativni ° °
pracovnik
zdravotni sestry vyskolené v ° ° °
problematice VO
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Nedostatecna personalni kapacita ma na jednotlivych pracovistich za nasledek:

Nasledky nedostatecné personalni
kapacity

KDIN
FN
Brno

KNPT
FN
Brno

PH
VFN

CF+PCD
FN Motol
(déti)

CCF
FN Motol
(dospéli)

Centrum
ILD FTN

dlouhé
vySetfeni / hospitalizaci

¢ekaci lhaty na

ambulantni

dlouhé ¢ekani objednanych pacientt v
c¢ekarneé ambulance pred vySetfenim

nedostatek ¢asu na jednotliva ambulantni
vySetreni

nedostatecna kapacita (Cetnost)
interdisciplinarnich
konzultaci/ambulantnich vySetreni

vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra
na pracovisti

vysoka mira neplacenych prescasu lékarl

nedostate¢na motivace/ochota lékaru
centra pracovat vic nez lékafri v péci o
bézné pacienty

nedostatec¢né pribézné vzdélavani clenl
tymu

nedostatecné zapojeni do klinického
vyzkumu

omezena moznost poskytovat péci podle
stanovanych guidelines ¢i na urovni
evropského standardu

lékari specialisté vénuji cas koordinaéni Ci
administrativni ¢innosti, kterou by mohl

vykonavat nékdo jiny

2.1.5. Multidisciplinarni tym (MDT)

Poéet MDT tymu

Pracovisté

0 MDT

CCF FN Motol (dospéli)

KDIN FN Brno
KNPT FN Brno
Centrum ILD FTN

1 MDT

2 MDT

Centrum plicni hypertenze VFN
CF + PCD FN Motol (déti)
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Sloseni MDT KDIN KNPT Centrum plicni CF+PCD Centrum
ozeni FNBrmo | FNBrno | hypertenze VFN | FN Motol (d&ti) | ILD FTN
; MDTCF | MDTCF | MDT MDT MDT MDT MDT
Nazev MDT ... "
déti dospéli PAH CTEPH CF PCD IPP
Poéet stalych pracovnikt
Lékafri specialisté 2 2 2 5 3 0,1 4
lékafri ve specializaéni pripravé 2 1 2 2 1 0,8 2
Nelékarsti specialisté
. . 3 1 0 0 3 1 2
—terapeuti (fyzio, ergo)
Nelékarsti specialisté —
) . 2 1 0 0 0 0 0
psychologové/ psychoterapeuti
Nelékarsti specialisté
. 1 0 0 0 0 0 1
—soc. pracovnik
Nelékarsti specialisté
. L. 0 0 0 0 0 0 0
— bioinformatici
Nelékarsti specialisté
L 1 1 0 0 1 0 0
—klinicky farmaceut
Nelékarsti specialisté
L . 1 0 0 0 0 0
- klinicky genetik
Nelékarsti specialisté
. 1 0 0 0 2 0 0
— nutriéni terapeut
Nezdravotnici
. _ ; 1 1 0 0 1 0 0
—administrativni pracovnik
Nezdravotnici
. 0 0 0 0 1 0 0
— data manazer
Zdravotni sestry vySkolené
. 3 1 1 0 2 1 2
v problematice VO
Cetnost schiizek multidisciplinarnich tym( na jednotlivych pracovistich:
Pracovisté MDT Cetnost schiizek MDT
KDIN FN Brno MDT CF déti 1x za mésic
2x za rok, dospéli lékafi se ucCastni
MDT CF . . L.
KNPT FN Brno . nepravidelné setkani détské casti MDT
dospéli . s .
osobné, nebo hybridné online
MDT PAH 3x tydné
Centrum PH VFN —
MDT CTEPH 2x za mésic
. MDT CF 1 x tydné
CF+PCD FN Motol (déti) —
MDT PCD 1 xza 2 mésice
Centrum ILD FTN MDT IPP 1 xtydné
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Adekvatnost skladby MDT:

Tfi pracovisté — KDIN FN Brno, centrum ILD FTN a centrum plicni hypertenze VFN
povazuji skladbu MDT jako odpovidajici jejich potfebam, centrum plicni hypertenze
VFN, které ma dva MDT, vyjadfilo nedostatek administrativniho pracovnika u obou téchto
tym0. DalS$i dvé pracovisté, které maji multidisciplinarni tym, uvedly, Ze skladba MDT
nevyhovuje potfebam péce.

Multidisciplinarni tym KNPT FN Brno neodpovida potfebam zejména z dlivodu personalni
kapacity a nedostate¢né podpory takového stylu prace ze strany nadfizenych. Jako
chybéjici profese byli uvedeni socialni pracovnik, data manazer/sekretarka centra.

Multidisciplinarni tym CF+PCD FN Motol (déti), konkrétné MDT CF, neodpovida
potfebam zejména z dlvodu personalni kapacity, jako chybéjici profese pracovisté
uvedlo psychologa, socialniho pracovnika a klinického farmakologa.

MDT PCD také neodpovida potiebam pracovisté z hlediska personalni kapacity, jako
chybéjici profese byly oznadeny: lékar specialista, lékar v atestacni pripravé, klinicky
farmakolog, psycholog, administrativni pracovnik, data-manazer a socialni pracovnik. Je
tak otazkou, zda je pravé z diavodu chybéjiciho personalu mozné povazovat
multidisciplinarni tym PCD jako funké&ni.

Pracovisté CCF FN Motol (dospéli) nema staly MDT tym zdlvod( nedostatecné
personalni kapacity a pfiliSné administrativni zatéze. Jakozto pracovisté je ale soucast
centra FN Motol, kde se MDT vyskytuje pro péci o pacienty s CF a PCD (viz vySe).

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

VétSina pracovist funguje na hranici moznosti, u nékterych potfeba rozsahu pracovnich
uvazk( neni systematicky nastavena a péce je poskytovana na zakladé aktualni situace a
dobrovile pracovnikll. Nedostatecné kapacity jsou témér ve vSech centrech v oblasti
kvalifikovanych lékarl pro klinickou i védeckou préaci, odbornik( v oblasti psychologie,
bioinformatikl a data manaZer(l. Dlsledkem je vysoka mira pracovniho stresu,
nedostatecny ¢as pro vySetfeni a nutnost prescasoveé prace. VétSina pracovist disponuje
MDT. Absence MDT nebo jeho nedostatecna funkcnost je nejcastéji zpusobena
nedostate¢nou personalni kapacitou.
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2.2 Zdroje dat o pacientech —registry a databaze

Pro pacienty se vzacnymi respiracnimi onemocnénimi jsou k dispozici nasledujici databaze:

. Pocet
Nazev isti i
Nazev registru o pacient Aktuslnost dat Charaktevr.lstlka registru a
diagnozy . zfizovatel
v registru
Od roku 2022
EMPIRE (European ) Sk
ozastaven — cekame ing i
MultiPartner IPF IPF 1650 pozastaven = e Mezindrodni EMPIRE
Registry) na rozsiteniina registr
gistry ostatni IPP
CFaCF-
Cesky registr SPID, CF 711 ano (vice nez 90 % Narodni Pediatricka klinika FN
cystické fibrozy related dat je aktualnich) registr Motol*
disorder
REPLY (registr
plicni hypertenze v PAH 1460 ano (vice nez 90 % Narodni Ceska kardiologicka
CR) dat je aktualnich) registr spole¢nost
CTEPH databaze
. 880 ano (vice nez 90 % 4 i Ceska kardiologicka
CTEPH databaze |  CTEPH MBEIEEEES | s o8
dat je aktualnich) registr spoleénost
. ano (vice nez 90 % Mezinarodni
PCD .
PCD Registry 180 dat je aktudlnich) registr ERN registr

* do tohoto registru data hlasi vSechna centra, data jsou pfeklapéna pseudoanonymizované do evropského registru
ECFS

Hodnoceni zdrojti dat o pacientech s VO

Nedostatky mensiho rozsahu jsou v oblasti registri pro CF, PCD, PAH a CTEPH, kde je cca
90 % dat aktualnich. Z ILD aktualné existuje registr pouze pro IPF, byl v§ak v roce 2022
pozastaven. V tabulce nejsou uvedena data pro dalsi diagnézy ERN LUNG (non-CF BE,
deficit a1-AT, mezoteliom, CLAD).

Z téchto diagnoz existuje evropsky registr pro no-CF BE (EMBARC), chybi vSak informace,
do jaké miry (a zda viibec) jsou do néj hlageni nemocni z CR. Data ohledné nemocnych s
mezoteliomem by méla byt dostupna z Narodniho onkologického registru, kam jsou ze
zakona hlaseni.

Data ohledné nemocnych s deficitem a1-AT by méla byt dostupna z NIS FTN, kde je
aktualné cast téchto nemocnych v péci prfipadé substitucni terapie (marker LP
Respreeza). Podobné data ohledné CLAD by méla byt dostupna z NIS FN Motol a FBN
Olomouc, kde jsou pacienti s CLAD v péci.
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Skupina
onemochéni

a) Odhadnéte, jaké % z
celkového poctu déti a
dospélych dané
skupiny VO v CR je
evidovano v centrech
ERN

(evidovdno = min 1 ndvstéva
pacienta v centru za tcelem
potvrzeni diagnozy ci

b) Jaké % z
celkového poctu
pacient( dané
skupiny je
pravidelné
sledovano alespon
v jednom z Center
ERN? (=min. 1x za

c) Vyjmenuijte dalsi specializovana pracovi$té v CR (mimo Centra ERN),
kde jsou tito pacienti systematicky diagnostikovani, 1éceni a sledovani.

Uvedte Udaje pro kazdé pracovisté.

d) Odhadnéte % poctu

pacient( dané skupiny

sledovanych na non-ERN

pracovistich, kteri jsou
léceni mimo
specializovand centra

e) Pokud je pocet
pacientli odhadem,
jaké % z téchto pacientl
neni podle vas spravné
diagnostikovano
(= jsou léceni pro jinou
diagnozu nebo nejsou
vibec léceni)

konzilidrniho vyeteni) rok)
Odhad poétu Odhad pottu . Odhadnéte . .
had % h had % ’ < T . h t h % %
Odhad % Odhad % Odhad % | Odhad % Uved'te nazev specializovaného pacientt 18 | dosp. pacienta | Oohadnéte pocet Odhadnéte % | Odhadnéte %
pacientd dospélych pacientd | dospélych EE ERN) let Ié¢enych | léZenych mimo pocet pacientd dospélych u pacientd u dospélych
< ot < ientl racoviste (mimo centra écenyc < < T
<18 let pacientd <18 let pacientt p mimo ERN ERN <18 let pacients <18 let pacientd
Pneumologicka klinika 2.LF FN Motol 17 % 0%
Sdruzené centrum Klinika plicnich nemoci a
tuberkulézy FN Olomouc a Pneumologicko- 35% 0%
alergologické oddéleni Kroméfriz
Sdruzené centrum Oddéleni tuberkuldzy a
respiracnich nemoci FN Ostrava + Plicni 5% 0%
oddéleni Nemocnice Agel Novy Ji¢in
Plicni oddéleni nemocnice Jihlava 7% 0%
Klinika pneumologie 3.LF UK a Fakultni
P & NA NA
nemocnice Bulovka
| Sdruzené centrum-Plicni klinika FN Hradec
Intersticialni 9 9 e Blienf eeeiEam el i
e i 70 % 37 % NA 37 % Kralové+ Plicni oddelern, Pardubickd krajska NA NA NA NA NA 0%
plicni nemoci nemocnice, a.s.
Klinika tuberkuldzy a respiracnich nemoci FN
yaresp NA NA
Plzen
1. klinika TRN 1. LF UK VFN Praha NA NA
Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy FN Brno NA NA
Krajska zdravotni a.s., Masarykova nemocnice
0.z., Oddéleni plicnich nemoci a tuberkuldzy, NA NA
Usti n. Labem
Plicni oddéleni Nemocnice €. Budéjovice a.s. NA NA
Plicni oddéleni, Krajska nemocnice T. Bati a.s. NA NA
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a) Odhadnéte, jaké % z b) Jaké % z
celkového poctu détia | celkového pottu ) .
dospélych dané skupiny | pacientl dané ) ) 5 o ; e d) Odhadnéte % e) .POkQUd je pocet
. . . . c) Vyjmenujte dalsi specializovana pracovisté v CR (mimo Centra ERN), Y o, , pacientll odhadem,
VO v CR je evidovano skupiny je . . . . . iy . (s poctu pacient(i dané L, . sl
R N kde jsou tito pacienti systematicky diagnostikovani, |éceni a sledovani. . , jaké % z téchto pacientt
v centrech ERN pravidelné skupiny sledovanych p ) P
i ino = minimdiné sledovano na non-ERN LR IR
(evidovdno = minimdiné . Uvedte Udaje pro kazdé pracovisté. - o diagnostikovano
jedna ndvstéva pacienta a.Iespon pracvowstlclh, kteri ;?od/e e e e e
v Centru za tcelem CV Jetdn(;r:N? vase;jhfl)(ngtzovr 7,7615‘0[1 diagnézu nebo nejsou
potvrzeni diagnozy Ci (Z—m?:iri:ﬁlné l'x aaekvatne fecent vubec léceni)
konzilidrniho vysetfeni) - y
zaro
Odha Y
Odhad% | Odhad% | . .. | d% Odhad poétu Oj::‘dé‘l’f’ccrf“ Odhadnéte | Ochadnéte | . . .| Odhadnéte
acientt dospélych o dospé Uvedte nazev specializovaného pracovisté pacientt <18 p b B pocet pocet ] % u
Sku ina ° P 4 a0 pacientu lych (mimo centra ERN) let lé¢enych pacientu acient(i <18 | dospélych 2611 PRI dospélych
P <18 let (PRI <18 let ve ] v létenych mimo | P = pelyc <18 let pelyc
onemocnénl' pacien mimo ERN ERN let pacientu pacientu
th
Pneumologicka klinika 2.LF FN Motol b 4% NA 0% NA NA
Sdruzené centrum Klinika plicnich nemoci a
tuberkulézy FN Olomouc a Pneumologicko- NA 71 % NA 0% b b
"y NA 16 % NA 16 % alergologické oddéleni Krométiz
Sarkoidéza Sdruzené centrum Oddéleni tuberkuldzy a respiracnich
nemoci FN Ostrava + Plicni oddéleni Nemocnice Agel NA 1% NA 0% NA NA
Novy Jicin
Plicni oddéleni nemocnice Jihlava b 10 % NA 0% NA NA
et e g 2 FN Hradec Kralové 10 % 7% 0% 0%
Cysticka fibroza 65 % 75 %
° ° 70% 70% FN Plzen 15 % 3% 0% 0% 0% 0%
FN Olomouc 15 % 15 % 0% 0%
IKEM 10% 15 % 0% 0%
Plicni arteridlni 9 9
e e 60 % 60 % FN Olomouc 10 % 25% 0% 0% nelze nelze
hypertenze (PAH)
FN Motol 20 % 0% 0%
CTEPH 90 % 90 % 90 % 90 % neni 10 % 10 % 0% 0% nelze nelze
FN Bulovka 0% 0% 0% 100 %
PCD 100 % 0% 100% | 0% FN Hradec Kralové 0% 0% 0% 100 % 0% 0%
FN Olomouc 0% 0% 0% 100 %
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Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty
s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patfi:

Seznam pracovist

Sdruzené centrum Klinika plicnich nemoci a tuberkulézy FN Olomouc a
Pneumologicko-alergologické oddéleni Kromé&fiz

Sdruzené centrum Oddéleni tuberkuldzy a respiracnich nemoci FN Ostrava + Plicni
oddéleni Nemocnice Agel Novy Ji¢in

IKEM

Plicni oddéleni nemocnice Jihlava

Klinika pneumologie 3.LF UK a Fakultni nemocnice Bulovka

Sdruzené centrum-Plicni klinika FN Hradec Kralové+ Plicni oddéleni, Pardubicka
krajska nemocnice, a.s.

Klinika tuberkulézy a respiracnich nemoci FN Plzen
I. klinika TRN 1. LF UK VFN Praha
Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy FN Brno

Krajska zdravotni a.s., Masarykova nemocnice 0.z., Oddéleni plicnich nemoci a
tuberkuldézy, Usti n. Labem

Plicni oddéleni Nemocnice C. Bud&jovice a.s.

Plicni oddéleni, Krajska nemocnice T. Bati a.s.
FN Olomouc

Hodnoceni struktury a pokryti péce

V souéasné dobé neni u fady VO definovana nutna sit pokryvajici celou v CR v optimalnim
podétu. Rada center nemé statut CVSP a jsou to centra pouze respektovana platci.
V pripadé non CF bronchiektasii neni ani dohoda s platci o téchto centrech, a tudiz neni
ani definovana hrazena centrova léCba pro tato centra. Pro mezoteliom jsou to zatim
obecné KOC, ale nutné je mesoteliom dostat pod POCH, nebot zde je role zkuSeného
hrudniho chirurga naprosto nezbytna. Je zasadni respektovat navrh, ktery vzejde ze
SYPOVO a zakotvit oficialné centra pro tyto diagndézy v poctu, které jsou navrhovany
v tomto dokumentu.
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2.4 Systém/organizace péce a jeho funkénost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

STPOVO

Centralizace péce je zakotvena také v souhrnném seznamu CVSP v CR. https://www.mzer.cz/wp-content/uploads/2023/03/Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.-1.-2023.pdf
Jedna se o nasledujici centra: ndzev non-ERNovych CVSP ze seznamu, ktera ¢astec¢né zahrnuji onemocnéni zavzata do CVSP-VO

Pokud je informace k dispozici,

Centralizace péce je zakotvena
v seznamu non-ERNovych i

Uvedte, do jakého non-ERNového
CVSP je dana skupina

Realny prekryv v klinické

péci mezi non-ERNovymi

uvedte pro kazdou ERNovych CVSP onemocneni zavzata a ERNovymi CVSP (%)
skupinu/jednotlivé onemocnéni pro
détské a dospélé pacienty zvlast o o o
pelep y <18 let dospéli (219 let) <18 let dospéli (219 let) | <18let | dospéli (219 let)
Intersticialni plicni nemoci Neni zavzato do NonERN CVSP zatim
neni ano non-ERN CVSP neni - 0%
Sarkoiddza ) Neni zavzato VFN v Praze, FN Brno
neni ano do non-ERN CVSP - 0%
el Neni zavzato do Neni zavzato do 0 0
Cysticka fibréza ano ano non-ERN CVSP non-ERN CVSP 5% 5%
viz seznam Viz seznam
. . 109 109
Plicni arteridlni hypertenze (PAH) ano ano kardiocenter* kardiocenter* 0% 0%
Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze Neni zavzato do Neni zavzato do
(CTEPH) neni neni non-ERN CVSP non-ERN CVSP - -
PCD Neni zavzato do Neni zavzato do
neni neni non-ERN CVSP non-ERN CVSP - -

*seznam kardiocenter je k dispozici na adrese https://www.mzcr.cz/wp-content/uploads/2023/03/Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.-1.-2023.pdf
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2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

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

specializovanych-pracovist-center-se-zvlastni-smlouvou

Centrova lécba se tyka nasledujicich skupin onemocnéni:
e cysticka fibréza (déti i dospéli),
e intersticialni plicni nemoci (dospéli),
e plicni arterialni hypertenze (PAH) (dospéli),
e chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) (dospéli),
e deficit alfa 1 antitrypsinu

Podminky pro ustanoveni centra se Zvlastni smlouvou jsou definovana pro nasledujici
onemocneéni:
e intersticialni plicni nemoci (dospéli),
e plicni arterialni hypertenze (PAH) (dospéli),
e chronicka tromboembolicka plicni hypertenze (CTEPH) (dospéli),
e cysticka fibréza — lé¢ba je hrazena 5 pracovistim ze seznamu center se Zvlastni
smlouvou.

2.4.3 Jina organizacni ustanoveni definujici systém péce
Pro dale vypsana vzacna onemocnéni je v Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni
definujici systém péce:

Vékova kategorie Ustanoveni definujici systém péce
ECFS + ERS guidelines u CF a PCD

odborné spolec¢nosti u PAH, CTEPH

DP CPFS u intersticialnich plicnich nemoci a sarkoidéza
dospéli (=19 let) ECFS guidelines u CF

odborné spole¢nosti u PAH, CTEPH

<18 let

V zadné skupiné onemocnéni u déti ani dospélych nejsou pravidla organizace péce
stanovena Vyhlaskou MZ.
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2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky

Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:

- uspokojiveé fungujici na zakladé oficialné stanovenych pravidel pro: cystickou fibrézu
(déti i dospéli), plicni arterialni hypertenzi (PAH) (déti i dospéli) a chronickou
tromboembolickou plicni hypertenzi (CTEPH) (déti i dospéli).

- uspokojivé fungujici na zakladé kombinace oficialnich pravidel a zavedené
neoficialni praxe (vzajemné vazby mezi zdravotniky a pracovisti) pro: intersticialni
plicni nemoci, sarkoidézu (déti i dospéli) a PCD (déti)

- neuspokojive fungujici pro: PCD (dospéli)

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Statut Centra vysoce specializované péce pro vzacna respiracni onemocnéni ERN LUNG
maji v CR 4 pracovisté, Fakultni nemocnice v Motole, V8eobecn4 fakultni nemocnice v
Praze, Fakultni Thomayerova nemocnice a Fakultni nemocnice Brno.

Pacienti s VO (CF, PCD, PAH, IPP, non CF-BE, AADT, mezoteliom) jsou sledovani jak v
CVSP ERN-LUNG, tak i v centrech se Zvlastni smlouvou, na kterou je vazano
predepisovani urcitych centrovych léCiv, tak i v centrech, ktera nejsou zcela zakotvena a
organizovana, kromé definice Ceskou pneumologické a ftizeologické spole&nosti (pro
dospélé) a Ceské spole¢nosti détské pneumologie (pro déti).

Vysoce zadouci je tedy definice na tUrovni Ministerstva zdravotnictvi téchto Center
specializované péce nebo Center vysoce specializované péce, ktera nemaji statut
ERN centra. Do téchto center je soustiedéna specificka centrova lécba, véetné
biologické lécby, modulatorové lécby atd. ERN centra mohou slouzit pro koordinaci
péce na nejvyssSim stupni a pro feSeni a diagnostiku spornych pfipadu.

Potvrzeni téchto center by mélo byt reflektovano v oblasti iUhrad od zdravotnich
pojisStoven, podpory personalniho, prostorového a materialniho zajiSténi a ¢asu pro
diagnostiku a péci o pacienty s VO.

e Pro diagnézu IPP je stavajici sit pracovist optimalni pro dospélé pacienty,
soustfedéna do 13 center. Pro détské pacienty byla navrzena 2 centra (Motol,
Olomouc) pfislusnou odbornou spolec¢nosti, tento systém je zatim funkcni ¢astecné.
1 koordinac¢ni centrum ERN-LUNG ve FTN je dostacujici.

e Prodiagnézu CF je stavajici sit pracovist optimalni, soustfedéna do 5 center, z toho 2
ERN LUNG centra ve FN v Motole a FN Brno.

e Pro diagnézu PAH je stavaijici sit pracovist optimalni, 3 centra, z toho 2 ERN LUNG
centrum ve VFN.

e Pro diagnézu PCD neni sit pracovist dostacCujici, pro déti existuje pouze jedno
pracovisté, pro dospélé 5 pracovist. Potfebné je zajistit samostatny screeningovy
program a klinickou péci pro dospélé pacienty s PCD. V ramci distribuce center pro
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PCD je zadouci, aby centra méla statut CVSP s distribuci center nasledovné: 2 centra
pro détské pacienty (FN Motol Praha, FN Olomouc), a centra pro dospélé: FN na
Bulovce, ve FN Hradec Kralové, FN Brno a FN Olomouc.

e Pro diagnézu nonCF-BE neni sit CSP/CVSP v Cesku ustanovena. Odhadovana
potfeba je pro cca 10-20 % nemocnych z predpokladaného poctu 6.000 pfipadd v
Cesku, tedy pro cca 600-1.200 pfipad(l s pfevaznou vétsinou nemocnych v dospélém
véku. Pfedpokladana potieba je 5-10 center pro dospélé, resp. 1-2 pediatricka centra.
Centra budou diskutovana a zvefejnéna v poziénich dokumentech odbornych
spoleénosti Ceské pneumologické a ftizeologické spoleénosti, resp. Ceské
spoleCnosti détské pneumologie.

e Pro diagnézu AADT je centrum pouze jedno pracovisté (FTN). Sit neni dostacujici. V
planu je otevieni dalSich 3 center mimo Prahu.

e Pro diagnézu MMP neni sit center dostacujici, aktualné jsou pacienti soustfedéni do
8 center vysoce specializované pneumoonkochirurgické péce.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Postaveni pracovist neni stejné u rliznych poskytovatelll. Centrum cystické fibrézy ve
FN Brno je od roku 2023 samostatna organizacni jednotka v ramci poskytovatele, péce je
poskytovana u déti na KDIN FN Brno a u dospélych na KNPT FN Brno. Centrum plicni
hypertenze VFN je samostatna organizacni jednotka soucasti kliniky/oddéleni.

CF FN Motol (déti) je samostatna organizacni jednotka soucasti kliniky, CF FN Motol
(dospéli), PCD FN Motol (déti) a centrum ILD FTN jsou soucasti vétsiho celku (kliniky).

Pracovisté PCD FN Motol ma na strankach poskytovatele pod pediatrickou klinikou
informace o centru pro diagnostiku a lécbu fasinkového epitelu (PCD). Zminuji se o
Clenstvi pracovisté v ERN-LUNG. Pracovisté centra ILD FTN ma na svych strankach
vramci pneumologické kliniky zalozku specializovana centra a zminéno centrum pro
lécbu intersticialnich plicnich procestd, o ERN-LUNG ¢i CVSP neni zminka. Ostatni
pracoviSté nemaji samostatny prostor na webovych strankach poskytovatele, nejsou tam
uvedeny statuty center ERN (CVSP-VO).

Informace o pacientech sVO této skupiny na jinych pracovistich poskytovatele se
k pracovnikiim centra dostane v pfipadé 6 pracovist vzdy. Na pracovisti centra ILD FTN se
informace k pracovnikiim dostane vyjimecné.
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2.5.2 Prostorova kapacita center

Celkem 5 pracovist (KDIN FN Brno, centrum plicni hypertenze VFN, CF FN Motol (déti)
a Centrum ILD FTN) maiji k dispozici vlastni ambulantni prostory. Pracovisté KNPT FN
Brno, PCD FN Motol, CF FN Motol (dospéli) a centrum ILD FTN sdili své ambulantni
prostory s jinymi tymy. Zvlast vyhrazena l0zka na oddéleni ma centrum plicni hypertenze
VFN.

Na pracovisti KDIN FN Brno ambulantni prostory vyhovuji potfebam, umoznuji v pfipadé
potfeby rozsifeni kapacity centra. Naproti tomu pracovistée KNPT FN Brno ma
nevyhovujici ambulantni prostory.

Ctyfi pracovisté se vyjadfila, Ze jim ambulantni prostory vyhovuji pouze ¢asteéné, nemaji
dostateénou kapacitu pro navySeni pocCtu pacientl ¢i zkvalitnéni péce (napf.
prodlouzenim doby ambulantniho vySetfeni dle individualni potfeby pacienta).
Pracovistim CF+PCD FN Motol (déti) a centru ILD FTN pfijdou ambulantni prostory
dostadujici z 75-90 %. Pracovistim centru PH VFN a CCF FN Motol (dospéli) pfijdou
dostacdujici pouze z 25-50 %.

Hlavni nedostatky ambulantnich prostor na jednotlivych pracovistich jsou nasledujici:

KDIN KNPT CF+PCD CFF
FN FN PH FN Motol | FN Motol Centrum
1 éné oto oto
Nasledkylne’dostate.cne VEN 10 8| ILD FTN
personalni kapacity Brno Brno (déti) (dospéli)
maly poc¢et ambulantnich mistnosti ® ® ®
omezena / neflexibilni pracovni doba
[ J [ J [ J [ J [ ]
(napf. sester a komplementu)
nedostate¢né vybaveni ambulanci ® ®
nedostatek prostoru pro
multidisciplinarni/ interdisciplinarni L] L] ®
ambulantni konzultace
nedostatec¢né/nevyhovujici prostory
pro pohovory a/nebo pro edukaci ® ® ®
rodinnych pfislusnikd/pecovatell
Jiné ®

Pracovisté KDIN FN Brno uvedlo jako konkrétni nedostateé¢nost vybaveni ambulanci:
potfeba spirometru, vahy a méfidla vySky vkazdé ambulanci, nikoliv jen vjedné.
Pracovisté KNPT FN Brno uvedlo jako konkrétni jiny nedostatek ambulantnich prostor to,
Ze dochazi k miseni pacient( s VO a infektovych pacientl plicnich bez VO.

Adekvatnost luzkové kapacity:
Ctyfem pracovistim — KDIN FN Brno, KNPT FN Brno, CF + PCF FN Motol (déti) a

CCF FN Motol - lizkové kapacity zhlediska jejich potfeb vyhovuji. Pracovisti
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plicni hypertenze VFN l0zkova kapacita vyhovuje ¢astecné - kapacita nevyhovuje
v oblastech diagnostiky, revalvace, intervence a léCby dekompenzace. Centru ILD FTN
lazkova kapacita pfijde nedostatec¢na — vzhledem k velké zatézi akutni pneumologickou
péci.

Pracovni prostory pro dalSi klinické aktivity pracovisté (samostudium,
védeckovyzkumna éinnost, vzdélavani): Pracovisté CCF FN Motol (dospéli) a Centra
ILD FTN povaZuji pracovni prostory za dostatecné. Pro zbylé 4 pracoviSté se pracovni
prostory jevi jako nevyhovujici, vSechny 4 pracovi$té se shodly na nedostatku pracoven
a seminarnich mistnosti. Pracovisté CD+PCD FN Motol (déti) dale uvedlo nedostatek
laboratornich prostor a mistnosti pro klinické studie.

Hodnoceni pracovnich podminek center

1. Postaveni centravramci poskytovatele
Pouze c¢ast center je samostatnou organizac¢ni jednotkou v ramci poskytovatele.
DalSsim nedostatkem je minimalni nebo nulovad prezentace centra na webovych
strankach poskytovatele.

2. Prostorova kapacita center

Pouze ¢ast pracovist ma na pacienty s VO vyhrazeny vlastni ambulantni prostory,
¢ast ERN center musi ambulantni prostory sdilet s jinymi tymy. Zvlast vyhrazena lGzka pro
pacienty s VO ma pouze jedno centrum: PH VFN.

Centra povazuji ambulantni prostory za vyhovujici pouze c¢astec¢né: nemaji
dostate¢nou kapacitu pro navyseni pocétu pacientld ¢&i zkvalitnéni péce (napf.
prodlouzenim doby ambulantniho vySetfeni dle individualni potfeby pacienta). Za hlavni
nedostatky ambulantnich prostor je povazovan maly poc¢et ambulantnich mistnosti,
neflexibilni pracovni doba a nedostatek prostor pro multidisciplinarni konzultace
nebo konzultace s rodinnymi pfislusniky nebo pecovateli.

3. Adekvatnost lizkové kapacity
LGzkova kapacita pro centra pecujici o pacienty s CF a PCD je dostate¢na. Naopak jen
castecné dostate¢na je pro Centrum PH VFN (kapacita nevyhovuje v oblastech
diagnostiky, revalvace, intervence a |éCby dekompenzace). Zcela nedostatecna je
lGzkova kapacita pro ILD FTN, kde je hlavnim velka zatéz akutni pneumologickou péci.

4. Pracovni prostory pro dalsi klinické aktivity pracovisté
Zde se pracovni prostory jevi prevazné jako nedostacujici predevSim ve smyslu
nedostatku pracoven a seminarnich mistnosti, laboratornich prostor a mistnosti pro
klinické studie.
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Pacienti s VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodinach ur€enych pouze pro
pacienty s VO na 5 pracovistich, pacienti se vzacnym a nevzacnym onemocnénim se misi
na pracoviStich KNPT FN Brno av Centru ILD FTN.

Délka konzultace na jednotlivych pracovistich:

Délka k It KDIN KNPT | PH | S/IFt . PCD N Ic;Ft | | Centrum
elka konzuitace FNBrno | FNBrno | VFN oYM 1 EN Motol LD FIN
(deti) (dospéli)
pfi prvni navstéve (min) 75 75 30 90 37 60 60
pfi kontrolni navstéve (min) 45 45 20 30 20 20 20

Moznost konzultace na dalku uvadéji vSechna pracovisté kromé PCD FN Motol,
u pracovist prevazuje telefonicka a emailova komunikace. Na pracovisti KDIN FN Brno je

mozné ke konzultacim vyuzit také videokonferencni technologie.

Objednaci doba pro ambulantni vySetieni nového pacienta:

Objednacidoba | o e AN (|\34Fotol PeD ey (|~:4Fotol Centrum
FN Brno FN Brno VEN (dti) FN Motol (dospéli) ILD FTN
0,5-1 tyden . .
2 tydny J o
2,5tydne . o
24 tydna .

2.6.2 LUZkova péce

Primérny pocet hospitalizovanych pacientll se VO/tyden na jednotlivych pracovistich:

KDIN CF PCD CF
KNPT PH Centrum
FN FN Motol FN FN Motol
FNBrno | VFN . ; ILD FTN
Brno (deti) Motol | (dospéli)
Prdmérny pocet hospitalizovanych
yposelnospr Y 03| 07 |15 1 1 1 2
pacientld s VO/tyden
Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci:
: p CF CF
Objednaci doba pro KDIN KNPT PH PCD Centrum
; italizaci | FNBrmo | FNBrmo | VEN | T VMOL T e Motol | TN MOtL e
planovanou hospitalizaci (déti) (dospéli)
0,5-1tyden . . U ° .
4 tydny °
5 t)’/dnﬁ °
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2.6.3. Obecné informace

Zpusoby doporucéeni pacientli do centra jde o kvalifikovany odhad podilu z celkového poétu
novych pacientl pfichdazejicich do centra (v %)

ZpUsoby doporuceni pacientt do centra:

T .. ., KDIN KNPT PH EN f/IFt | PCD EN IC\:/IFt | Centrum
yp zarzeni FNBro | FNBrno | VFN "2 | EN Motol 1 LD FTN
(déti) (dospéli)
Zjiného terciarniho
i Y 15% 10 % 30 % 5% 25% 5% 5%
(fakultniho) zafizeni
Z nemocnice nizsiho typu 5% 5% 20 % 5% 10 % 5% 30%
Od ambulantniho specialisty 5% 68 % 30% 5% 50 % 70% 50 %
Od praktického lékare 5% 5% 5% 5% 10 % 5% 5%
Na zakladé rodinného
L , . 15% 10 % 5% 5% 3% 5% 0%
skrininku vlastnich pacientl
o L 53 %
Jiny typ doporuceni (NSCF) 0% 5% 70 % 1% 0% 0%
Bez lékafského doporuceni
st roforrat® P 1% | 1% | 3% | 5% 1% 5% 5%
Na zakladé informace
poskytnuté pacientskou 1% 1% 2% 0% 0% 5% 5%
organizaci

Hodnoceni role praktického lékafe v péci o pacienty s VO:
Role praktického lékafe v pécCi o pacienty s VO je vSemi pracovisti hodnocena jako
uspokojiva, zadné z pracovist nedoplnilo dalSiinformace ¢i komentare k tomuto tématu.

Preshranicni péce:

Pfeshrani¢ni péce neni poskytovana na 5 pracovistich (KDIN FN Brno, CF FN Motol (déti),
PCD FN Motol, CF FN Motol (dospéli) a Centrum ILD FTN). Je poskytovana na
nasledujicich pracovistich, dale jsou uvedeny informace o typu specializované péce a o
poctu unikatnich pacientll za rok z celého svéta.

Poskytovani L. L. Pocet oSetfenych

. e . . Typ specializované péce L ) .

preshranicéni péce unikatnich pacientu
Konzultace pfed

KNPT FN Brno Ano L 1
transplantaci plic
chirurgicka a katetriza¢ni
Centrum PH VFEN Ano 22

lécba CTEPH

Klinické studie:
Tuzemskym pacientlim je nabizena Gc¢ast na klinickych studiich na vSech pracovistich,

zahrani¢nim pacientlim je Ucast nabizena na 3 pracovistich (Centrum ILD FTN, CF FN
Motol (dospéli) a Centrum plicni hypertenze VFN).
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Dostupnost vySetiovacich metod a konzultaci:

Specializovana vySetfeni jsou na vSech pracovistich kdispozici vsouladu
s mezinarodnimi doporucenimi. Na pracovisti KDIN FN Brno a KNPT FN Brno je
limitovdna metoda detekce patogennich variant CRFT genu z d(ivodu, Ze pracovisté
nevlastni pfistroj pro sekvenaci a vzorky musi byt pfevazeny jinam. Pracovisté PCD FN
Motol uvedlo jako limitaci nékterych metod napf.: nevytéznost vzork(l u elektronové
mikroskopie a imunofluorescence; bakterialni kontaminaci u bunéénych kultur pfipadné
ne/spolupraci pacienta pfi nasalni NO. Dostupnost odbornikd jinych obor( neni dle
pracovist limitovana, kromé pracovist¢ CCF FN Motol (déti), kde uvedlo, ze maji
omezenou dostupnost klinického farmakologa.

2.6.4 Administrativa

Administrativni podpora je hodnocena vSemi pracovisti jako nedostatec¢na. VSechna
centra se také souhlasné vyjadfila, Ze administrativa provozovana zdravotniky omezuje
Cas straveny vlastni praci s pacienty.

Hlavni zatézujici administrativni ukony v jednotlivych centrech:

KDIN KNPT CF+PCD CCF
PH Centrum
Hlavni administrativni zatézi FN FN ven | TN Pi'fftOl FN Movtc?l ILD ETN
jsou tyto ukony Brno Brno (déti) (dospéli)
Vypisovani zadosti o mimoradnou
Uhradu lékQ, které nejsou hrazeny ze ® ® ®
zdravotniho pojisténi v CR
Emailova komunikace
s pacienty/rodici skrze konzultace ® ®
7adosti o pomucky
Recepty, poukazy L] L] ®
Konzultace, které nevyzaduji expertni
nazor lékare, ale mlZe je provést jiny ® ® ®
pouceny zdravotnik
Komunikace s reviznimi lékafi/
ekonomickym oddélenim/ oddélenim L L] L]
pojiStoven
Organizace pacientskych navstév ° °
nebo objednavani pacientu
Kompletizace vysledkd L
Nelékarské aspekty akreditace ° °
pracovistv ramci ERN

Jakozto feSeni problému pracovisté shodné vidi pfijeti dalSich 1-2 pracovnikl (kvUli
zastupitelnosti), ktefi by se mohli postarat o delegovatelné administrativni ukony. CCF FN
Motol (dospéli) a CF FN Motol (déti) dale uvedli jako navrh feSeni problému stanoveni
Uhrad lék(l, které jsou mimo Uhrady v CR a jsou uréeny pro lé&bu VO, pro Centra VO tak,
aby nemusely byt psany zadosti o Uhradu.

28275



* %

WM Spolufinancovano © 73 S POVO
* % ** Evropskou Unii MIN!STECF{STVQZDRAVOTNICTVI
ESKE REPUBLIKY

Jako dalsi organizacni opatfeni jednotliva pracovisté navrhla:

KDIN FN Brno - zaméstnani studijni koordinatorky, studijni sestry a specializované CF
sestry, ktera nebude mit jiné povinnosti nez edukovat v CF problematice.

KNPT FN Brno - najmout administratory, data-manazery, nejlépe 2, aby byla
zastupitelnost. Tyto osoby mohou byt zaroven koordinatory klin. Studii.

CCF FN Motol (dospéli) - zaméstnani sester specializovanych na CF

Centrum ILD FTN - vytvofeni ERN LUNG ILD centra jako samostatného stfediska v ramci
nemocnice pro leps$i evidenci pacientll a nakladl spojenych s diagnostikou a lécbou.

CF + PCD FN Motol (déti) - vytvofeni ERN LUNG CF + PCD centra jako samostatného
stfediska v ramci nemocnice pro lepsSi evidenci pacientd a nakladd spojenych s
diagnostikou a léCbou.

2.6.5Lécba

Cilena farmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO:
e cysticka fibr6za — moduldtorova lé¢ba CFTR kanalu.
e Specificka farmakoterapie PAH — antagonista receptor( pro endothelin, inhibitory
fosfodiesterazy 5, stimulatory guanylatcyklazy, prostanoidy
e CTEPH - stimulatory guanylatcyklazy, prostanoidy
e |LD -antifibrotika, imunomodulancia, cilena lécba
e A1AT - substitucni lécba

Pro pacienty s PCD neni dostupna cilena farmakoterapie.

Specializovand nefarmakologicka |écba zahrnuje respiracni fyzioterapii, ktera je
vyuzivana u mnoha vzacnych onemocnéni, paliativni tym, nutri¢ni podporu, PH a CTEPH
— chirurgickou plicni endarterektomii a baléonkovou plicni angioplastiku.

Hrazena lécba:

Pouziti lé¢by v hrazenych indikacich je na 6 pracovistich (KDIN FN Brno, KNPT FN Brno,
Centrum PH VFN, CF FN Motol (déti), CF FN Motol (dospéli), Centrum ILD FTN)
s omezenim, limitovano centrovym budgetem. Na pracovisti PCD FN Motol je pouziti
lécby v hrazenych indikacich bez omezeni, hrazeno pojistovnou.
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Pocet pacient(, ktefi potfebuji léCbu nehrazenymi léCivymi pfipravky a odpovidajici pocet
zadostina § 16 je pro jednotliva pracovisté uveden v tabulce nize:

Pracovisté Pocet pacienti/rok pocet zadosti na 8 16/rok

KDIN FN Brno 70 280
KNPT FN Brno 40 160
Centrum PHVFN 5 20
CF FN Motol (déti) 100 392
PCD FN Motol N/A N/A

CF FN Motol (dospéli) 150 600
Centrum ILD FTN 20 20

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

Obvykly pocet
Nézev Pocet léCenych Predpokladany if’ldosti na
pFipravku pacienti/rok pocet j et_inoh 0
2023 pacientii/2024 pacienta za
rok
Kaftrio 218 254 4
Kalydeco 235 270 1
Symke 4 6 1
Orkambi 18 o5 1

Spektrum a dostupnost lé€by odpovidaji mezinarodnim doporuéenim a neniv zadném

z center limitovana.

2.6.6 Komplexita a koordinace péce

Pocéet MDT tymu

Pracovisté

0 MDT

CCF FN Motol (dospéli)

1 MDT

KDIN FN Brno
KNPT FN Brno
Centrum ILD FT

N

2MDT

Centrum plicni hypertenze VFN
CF + PCD FN Motol (déti)
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Pracoviste KDIN KNPT Centrum plicni CF+PCD Centrum
FN Brno | FN Brno | hypertenze VFN FN Motol ILD FTN
; MDTCF | MDTCF | MDT MDT MDT | MDT MDT
Nazev MDT ... -
déti dospéli PAH CTEPH CF PCD IPP
Odbornost Pocet stalych pracovnik
Lékafi specialisté 2 2 2 5 3 0,1 4
lékari ve specializaéni
. . 2 1 2 2 1 0,8 2
pripravé
Nelékarsti specialisté
. . 3 1 0 0 3 1 2
—terapeuti (fyzio, ergo)
Nelékarsti specialisté —
psychologové/ 2 1 0 0 0 0 0
psychoterapeuti
Nelékarsti specialisté
) 1 0 0 0 0 0 1
—soc. pracovnik
Nelékarsti specialisté
L. . 0 0 0 0 0 0 0
— bioinformatici
Nelékarsti specialisté
L 1 1 0 0 1 0 0
—klinicky farmaceut
Nelékarsti specialisté
L . 0 0 0 0 0
—klinicky genetik
Nelékarsti specialisté
e 1 0 0 0 2 0 0
— nutriéni terapeut
Nezdravotnici
— administrativni 1 1 0 0 1 0 0
pracovnik
Nezdravotnici
. 0 0 0 0 1 0 0
—data manazer
Zdravotni sestry vySkolené
. 3 1 1 0 2 1 2
v problematice VO
MDT na pracovisti
Pracovisté MDT Cetnost schizek MDT
KDIN FN Brno MDT CF déti 1 xza meésic
... | 2xzarok, dospéli lékafi se UCastni nepravidelné setkani
KNPT FN Brno MDT CF dospéli . L. . L. .
détské ¢asti MDT osobné, nebo hybridné online
MDT PAH 3 xtydné
Centrum PH VFN —
MDT CTEPH 2 X zamesic
CF+PCD MDT CF 1 x tydné
déti FN Motol MDT PCD 1 x za dva mésice
Centrum ILD FTN MDT IPP 1 xtydné
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Adekvatnost skladby MDT:

Tri pracovisté — KDIN FN Brno, centrum ILD FTN a centrum plicni hypertenze VFN -
povazuji skladbu MDT jako odpovidajici jejich potfebam, centrum plicni hypertenze VFN,
které ma dva MDT vyjadrilo nedostatek administrativniho pracovnika u obou téchto tym0.
Centrum ILD FTN nepovaZzuje za vyhovujici nizky pocet sester a chybgjici
administrativniho zaji$téni centrové [éCby a databazi pacient(.

Dalsi dvé pracovisté, které maji MDT tym, uvedly, ze skladba MDT nevyhovuje jejich
potfebam péce.

Multidisciplinarni tym KNPT FN Brno neodpovida potfebam zejména z dlivodu personalni
kapacity a nedostate¢né podpory takového stylu prace ze strany nadfizenych. Jako
chybgjici profese uvedly socialniho pracovnika, data manazera/sekretarku centra

Multidisciplinarni tym CF+PCD FN Motol (déti), konkrétné MDT CF, neodpovida
potfebam zejména z dlvodu personalni kapacity, jako chybéjici profese pracovisté
uvedlo psychologa, socialniho pracovnika a klinického farmakologa. MDT PCD také
neodpovida potfebam pracovisté z hlediska personalni kapacity, jako chybéjici profese
byly oznaceny: lékaf specialista, lékar vatestacni pfipravé, klinicky farmakolog,
psycholog, administrativni pracovnik, data-manazer a socialni pracovnik.

Pracovisté CCF FN Motol (dospéli) nema staly MDT tym zdlvod( nedostatecné
personalni kapacity a pfiliSné administrativni zatéze.

Koordinace péce:

Efektivni propojeni vSech aspektl péce potfebnych pro management VO je zajiSténo u
dvou pracovist (centrum plicni hypertenze VFN a CCF FN Motol (dospéli). Funkci
koordinatora péce zastava v centru plicni hypertenze VFN expert na VO, tento systém
nepovazuji za dostacujici. V ramci CCF FN Motol (dospéli) funkci koordinatora zastava
lékaf daného multidisciplinarniho tymu, existujici systém péce povazuje pracovisté za
dostacuijici.

Definovana koordinace péce neni zavedena na zbylych 4 pracovistich, pficemz existujici
mechanizmy péce nejsou povazovany za dostatecné a vSechny pracovisté az na CCF FN
Motol (dospéli) postradaji systém koordinace péce.

JakoZzto hlavni pfekazky vzniku, nebo optimalniho fungovani systému koordinace péce
uvedly pracovisté nasledujici davody:

KDIN FN Brno - koordinaci péce supluje vedouci MDT CF - vedouci centra
KNPT FN Brno - koordinaci supluje vedouci lékaFf dospélé ¢asti centra
CF+PCD FN Motol (déti) — personalni kapacita
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Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec
MDT:

Jsou zavedeny na 5 pracovistich (kromé pracovisté pneumologickeé kliniky FN Motol). Pro
jednotliva pracovisté a interdisciplinarni konzultace plati nasledujici informace:

KDIN a KNPT FN Brno - konani interdisciplinarni konzultace &i spojené ambulance a
vystup z téchto setkani je na pracovistich zaznamenan v dokumentaci pacienta. Takto
zavedeny systém je pro obé pracovisté plné vyhovuijici.

Centrum plicni hypertenze VFN - setkani se konaji nepravidelné; probihaji v podobé
online seminare, nebo osobné bez UcCasti pacienta nebo jako setkani probihaji formou
spoleéného ambulantniho vySetfeni za pfitomnosti pacienta. Konani a vystup z
interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v dokumentaci pacienta. Takto zavedeny
systém dané pracoviSté nepovazuje za vyhovujici, zejména zdlvodu absence
administrativniho pracovnika a koordinatora mimo experta na VO.

CF + PCD FN Motol (déti)- konzultace probihaji bez pfitomnosti pacienta mezi lékafi.
Zavedeny systém je pro dané pracovisté vyhovujici.

Centrum ILD FTN - setkani se konaji nepravidelné a probihaji v podobé online seminare,
nebo osobné bez uc¢asti pacienta. Konani a vystup z interdisciplindrniho setkani je
zaznamenan v dokumentaci pacienta.

CCF FN Motol (dospéli) interdisciplinarni konzultace ¢i spole¢né ambulance zavedeny
nema. Podle pracovisté pro jejich pacienty nejsou potieba.

Hodnoceni provozu center

Pouze ¢ast center ma ambulantni hodiny dedikované pouze pacientim s VO. MoZnost
konzultace na dalku je pouze formou (video)hovoru nebo emailu, zadné z center
nedisponuje vybavenim k realizaci telemediciny (distanéni kontroly, hybridni
kontroly atd.). Objednaci doby do center nejsou delSi nez 3 tydny. Vyjimkou je centrum
PCD FNM: jedn4 se v podstaté o jediné diagnostické centrum v CR pro déti i dospélé, zde
je objednacidoba 24 tydn(l (nedostatec¢na personalni kapacita a vybaveni). Chod l0zkové
péce a objednavaci doby k planovanym hospitalizacim jsou bez vétSich nedostatkd.
Taktéz referovani novych pacientl s VO do center a spoluprace s lékafi primarni péce.
Ve smyslu konzultaci je nedostatkem na nékterych pracovistich dostupnost klinického
farmaceuta/farmakologa, ktery se specializuje na VO.

Administrativni podpora je hodnocena vSemi pracovisti jako nedostatecna. VSechna
centra se také souhlasné vyjadrfila, Zze administrativa provozovana zdravotniky
omezuje ¢as straveny vlastni praci s pacienty. Jako extremné zatézujici povazuji centra
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vypisovani zadosti o mimofadnou Uhradu &k, komunikaci s reviznim
lékafem/ekonomickym oddélenim pojiStoven, konzultace nevyzadujici expertni nazor
lékafe nebo vypisovani poukazl a receptl. Jakozto feSeni problémU pracovisté shodné
vidi prijeti dalSich 1-2 pracovnik( (kvali zastupitelnosti), ktefi by se mohli postarat o
delegovatelné administrativni Ukony, vykonavat funkci koordinatora nebo studijni sestry.
Dale stanoveni Uhrad lék(, které jsou mimo Uhrady v CR a jsou uréeny pro lé¢bu VO.
Centrum ILD FTN a CF + PCD Motol déti navrhuje vytvofreni ERN LUNG centra jako
samostatného stfediska v ramci nemocnice pro leps$i evidenci pacientl a naklad(
spojenych s diagnostikou a lé¢bou.

Adekvatnost skladby MDT tymu je celkové spiSe nedostateéna. Na nékterych
pracoviStich chybi pfedevS§im administrativni podpora a data manazefi, na jinych
pracovistich chybi jednotlivé specializace, které by mély v ramci MDT tymu pUsobit a
jedno pracovisté dokonce nema funkéni MDT tym (dGvodem je predevsim nedostatec¢na
personalni kapacita). Ve vSech centrech chybi pozice koordinatora péce tak, aby tuto
pozici nemuseli zastavat lékafi centra.

K interdisciplinarnim konzultacim, které jsou v nékterych centrech realizovany online
nebo osobné bez pfitomnosti pacienta, by bylo zapotfebi vétSi administrativni zazemi.

2.7 Prechodova péce (,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé péce — obecné

U 2 pracovist (KDIN FN Brno a CF+PCD FN Motol (déti)) je péCe o détské pacienty
provozovana na pediatrickych pracovistich. Pracovisté pro dospélé ma v péci détské
pacienty pouze vramci centra plicni hypertenze VFN, a to vpoméru 98:2
(dospéli: déti).

V systému péce jsou definovana pravidla pro prfechod zpediatrické do dospélé
specializované péce prointersticialni plicni nemoci, sarkoid6zu, cystickou fibrézu a plicni
arterialni hypertenzi (PAH).

2.7.2 Prechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté

Pfedani do dospélé péce je na 2 pracovistich vnimano spiSe jako proces (KDIN FN Brno
a centrum plicni hypertenze VFN), na pracovisti CF+PCD FN Motol (déti) to vnimaji
spiSe jako jednorazovou zalezitost. Na pracovisSti KDIN FN Brno zacina proces predani
obvykle okolo 17. let a k finalnimu pfedani do péce dochazi ve véku 19 let. Na pracovisti
CF+PCD FN Motol (déti) je predani zalezitost 18-19 roku (pocatek i pfedani). V centru
plicni hypertenze VFN predani zacina okolo 15. roku véku a konci v 18. letech.
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Charakteristiky prechodové péce u jednotlivych pracovist:

KDIN FN Brno - Pfedani pacient( se fidi predem stanovenym algoritmem ve spolupraci s
urCenymi dospélymi pracovisti ¢i pracovistém, které je expertem na problematiku
pfislusného VO (je centrem ERN nebo ma parametry takového centra). Zavedeny systém
se jevi jako vyhovuijici.

Centrum plicni hypertenze VFN - pfechodova péce je koordinovanym procesem, na
kterém se podili nasledujici pracovnici: détsti kardiologové, dospéli kardiologové s
expertizou na PH. Zavedeny systém se jevi jako vyhovuijici.

CF+PCD FN Motol (déti) - predani pacient( se fidi predem stanovenym algoritmem ve
spolupraci s uréenymi dospélymi pracovisti Ci pracovistém, které je expertem na
problematiku pfislusného VO (je centrem ERN nebo ma parametry takového centra).
Zavedeny systém se jevi jako nedostateény, vhodnéjsi by dle pracovisté byla tranzice v
¢asnéjSim véku, spole¢né kontroly s dospélym specialistou a zapojeni psychologa.

2.7.3 Pfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

Pfebirani pacientl ze spolupracujiciho détského pracovisté neni omezeno na Zzadném ze
tfi pracovist. Pfedanym pacientim je na pracovisti KNPT FN Brno, na CCF FN Motol
(dospéli) a v centru ILD FTN poskytovana srovnatelna péce jako na détském pracovisti,
dle centra pro plicni hypertenzi VFN je pacientim poskytovana leps$i péce nez na détském
pracovisti. Na pracovisti centra ILD FTN jsou pacienti s onemocnénimi, ktera se
v détském véku témer nevyskytuji.

PracovisSté pecujici o dospélé pacienty neuvedly Zadné oblasti v pfebirani détskych
pacientd vyskytovaly problémy. KNPT FN Brno uvedlo, Ze proces tranzice béhem
posledniho obdobi vychytali, lékat z dospélé ¢asti centra 1x v mésici dochazi do détské
¢asti, kde v plvodnich prostorach a s pavodni sestrou sleduje od 17 let pacienty do 19 let,
poté je prevede do dospélé casti. Za tuto dobu nedochazi k tomu, ze by byla pferusena
péce a pacient ze sledovani na néjakou dobu vypadl. Aktualné toto funguje 1,5 roku.

Hodnoceni pfrechodové péce

Centra maji strukturovany plan pfechodu mezi pediatrickymi a dospélymi pracovisti. LiSi
se doba prevadéni a konkrétni zplisob. Osvédceny a ve standardech zakotveny model
prfevadéni za Ucasti obou tymU, détského i dospélého, za ucasti psychologa a ev.
socialniho pracovnika, ktefi se s pacientem sejdou v tomto sloZzeni opakovang, je
realizovdan minimalné kvali nedostatku zdrojli, ¢asu a specializovanych
zdravotnickych pracovniktl pro vzacna onemocneéni.
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Jednoréazovy proces predani mize vyvolat u pacient( stres a Uzkost spojeny se zménou

prostfedi a zdravotnického tymu pravé v dobé, kdy adolescenti a mladi dospéli se

vzacnymi onemocnénimi mohou celit specifickym psychosocidlnim problémUim

vzhledem k jejich véku a diagndze. Toto mize podkopat davéru v novy tym, prerusit

kontinuitu péce a snizit adherenci k lé¢bé, hrozi riziko ztraty nasledného sledovani a

monitorovani zdravotniho stavu.

2.8 Zapojeni pacientl do péce

2.8.1 Spoluprace ERN s pacienty a pacientskymi organizacemi v CR

Existujici pacientské organizace a souvisejici skupiny onemocnéni

Skupina onemocneéni, pro kterou existuje
pacientska organizace

Pacientska organizace

Intersticialni plicni nemoci, sarkoidéza

COPN

Cysticka fibréza

Klub cystické fibrézy

PAH, CTEPH

Sdruzeni pacientt s plicni hypertenzi

PCD

Spolek Rasinka

Spoluprace ERN centra/center a pacientské organizace v nasledujicich oblastech:

Pacientské organizace (PO)

Spoluprace ERN centra/center Klub Sdruzeni
a pacientské organizace COPN | cystické | pacientt s plicni Rs:;:(:
fibrozy hypertenzi
Jedno nebo vice ERN center doporucuje PO nové ° ° °
diagnostikovanym pacientlim
na pfipravé edukac¢nich material( v ¢estiné ° ° ° °
na osvétové ¢innosti (seminare, webinare, setkani) ° ° ° °
na vedeni prlizkumu kvality péce °
na sbéru Ci zpracovani dat pro védecké ucely . ° .
pfi zajisténi sluzeb pro pacienty v misté bydlisté . .
Pfi prosazovani zajmU pacientl a pFistupu k lécbé ° ° .

PO podporuje nékteré z ERN center finanéné

e znaci spolupraci mezi ERN centrem a PO na dané aktivité

2.8.2 Zapojeni pacientl do rozhodovani o vySetfovacim a léCebném planu

Zapojovani pacientll do rozhodovani o vySetfovacim a lécebném planu je zavedeno na

vSech pracovistich.
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Zpusob zapojeni pacientll do rozhodovaciho procesu je na jednotlivych pracovistich
nasleduijici:

e KDIN FN Brno - vSechna navrzena vySetieni a léCba jsou s pacienty diskutovany,
dispenzarni ro¢ni vySetfeni planujeme po domluvé s pacientem — mizZe stanovit,
kdy, ktera v prlbéhu roku preferuje

e KNPT FN Brno - pacient si objednava sam ro¢ni dispenzarni vySetfeni a pomaha
planovat pofadi

e Centrum plicni hypertenze VFN - individualni pohovory pacienta s l[ékafem

e CCF FN Motol (dospéli) —rozhovor s lékafem béhem ambulantnich kontrol

e Centrum ILD FTN - pfi kazdé kontrole jsou s nim seznameni a je jim vydana
podrobna zprava zahrnujici vysledky probéhlych vySetfeni, informace o
planovanych vySetfenich a plan dalSi léCebné péce Pacient je informovan o
alternativnich postupech diagnosticky a léEby s moznosti volby.

e CF+PCD FN Motol (déti) - pacient/rodi¢e pacienta jsou do procesu zapojeni ve
smyslu rozhovoru s lékafem o aktualnim stavu, vysledcich provedenych vySetieni
a planu dalsiho postupu lé¢by béhem kazdé ambulantni navstévy. Dale je vydana
zprava se vSemi aktualnimi vysledky. Diskutovany jsou i alternativni moZnosti
lécby.

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

Hodnoceni onemocnéni pacientem (PROMs) je zavedeno pouze vcentru plicni
hypertenze VFN. Kvalita Zivota pacientd je pravidelné hodnocena s pouzitim
standardizovanych nastrojl pouze v centru plicni hypertenze VFN. V centru ILD FTN je
k hodnoceni vyuzivan pohovor s pacientem. Na pracovisti CF+PCD FN Motol (déti) je
kvalita zivota pacienta hodnocena rozhovorem s pacientem béhem ambulantni kontroly.
Na ostatnich pracoviStich neni zavedeno hodnoceni onemocnéni pacientem ani
hodnoceni kvality Zivota pacientu.

Hodnoceni zapojeni pacientt

Pacienti jsou zapojeni pouze v pfipadé CF a PCD, jinak je zapojeni minimalni. V pfipadé
mesoteliomu mulzZe byt zapojeni pacientl v ramci HOP a v pfipadné vSech vzacnych
respiraénich nemocnéni aktivity v rdmci COPN. Nicméné& problémem je, Ze v pfipadé ILD,
zejména IPF a v pfipadé mesoteliomu, jde o onemocnéni, ktera jsou spojena se Spatnou
prognézou navzdory léCbé, a tudiz aktivita nemocnych a vilile a touha se organizovat je
mensinez u typickych chronickych nemoci, kde preziti je spiSe dlouhodobé. Aktivita zatim
chybi u non CF bronchiektasii. Pfedpokladame, Ze zapojeni pacientd bude vétsi, pokud
se podafi etablovat oficialni centra pro tyto diagndzy. Tim se i tato VO zviditelni spolu s
moznostmi jejich léCby véetné komplexni psychosocialni podpory.
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2.9. Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty

Hodnoceni péce na jednotlivych pracovistich:

Sbirate zpétnou vazbu Pokud ano, s jakou
pacientt ohledné Pokud ano, jak? frekvenci zpétnou
kvality nabizené péce? vazbu sbirate?
KDIN FN Brno ANO Dotaznik spokojenosti nepravideln&
v ¢ekarné a na oddéleni
KNPT FN Brno ANO Dotaznik spokojenosti. nepravideln&
v ¢ekarné a na oddéleni
Dotaznik spokojenosti v
Centrum PH VFN ANO gekarné pfi kazdé navstévé
CF FN Motol (déti) ANO Dotaznik spokojenostiv nepravidelné
cekarné
PCD FN Motol NE
Dotaznik spokojenosti pfi idelnd
CF FN Motol (dospéli) ANO hospitalizaci nepravidelné
Dotaznik spokojenosti v
Centrum ILD FTN ANO Sekarné jednou ro¢né

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

Monitorace kvality péce probiha pravidelné ve vSech centrech v ramci povinného procesu
nastaveného Evropskou komisi. Ve 2 centrech (Centrum plicni hypertenze VFN a
centrum ILD FTN) vedouci lékaF nebo jiny povéfeny pracovnik centra kontroluje vystupy
a poskytuje ¢leniim tymu zpétnou vazbu (napf formulace zaveérl v lékafskych zpravach,
zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou k dispozici, spravnost vykazovani
ORPHA kédU, spravné vykazovani vykonU klinickych vySetfeni apod.) pravidelné. Na
zbylych 4 pracovistich ke kontrolam dochazi, ale nepravidelné.

VSechna 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
Ci registrll, jejichz vysledky analyzuje a pouziva k identifikaci nedostatk( a planuje jejich
napraveni. Jiny mechanismus hodnoceni kvality na pracovistich zaveden neni.
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2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

. . . . o KDIN KNPT CF+PCD CFF
Hodnoceni soucasné kvality péce o PH Centrum
pacienty ve srovnani se $piékovymi FN FN VEN FN Motol | FN Motol ILD FTN

ERN centry v Evropé Brno Brno (déti) (dospéli)
Na vySsi drovni
Specializovana Na srovnatelng
rovnateln
medicinska i . ® ® L ® ®
.. ; Urovni
péce je u nas:
Na nizsi urovni [
MozZnosti a “xs s .
Na vySsi urovni
dostupnost
psycho[ogické Na srovnatelné ° ° °
péde o vase drovni
ientyj v, .
p?CIen Ik Na nizsi drovni L4 ® L
nas:
Komplexni Na vySsi drovni
péce vcetne Na srovnatelné .
socialni, drovni
podpdrné a . i
L, Na niZsi arovni ® (] ° ®
komunitni
peceJe unas: Nemohu posoudit ®

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

Kvalita péce by se zlepsila, pokud by se pracovnici centra mohli vénovat pouze pacientim
s VO, vypovédéli na dvou pracovistich (KDIN a KNPT FN Brno).

Mezi hlavni prekazky zlepSeni kvality péCe vnimaji jednotliva pracovisté: nedostatek
administrativnich pracovnikdl (3 pracovisté), nedostatek lékafského i nelékarského
personalu (3 pracovisté). Dale pak KNPT FN Brno uvedlo nedostatek ambulantnich
prostor; CCF FN Motol (dospéli) uvedlo prostorové podminky ambulantniho traktu a
chybéni specializovanych CF sester; centrum ILD FTN uvedlo probihajici rekonstrukci
budovy centra.

Pomochna opatreni byla navrzena nasledujici:

Obecné bylo navrzeno navyseni poctu lékarskych i nelékafskych pracovnik(, dale pak:
KDIN FN Brno - oddéleni doby, kdy se ¢lenové tymu vénuiji jen pacientdim s VO a nejsou
zatiZzeni péci o pacienty bez VO

CCF FN Motol (dospéli) uvedlo vybudovani odpovidajiciho ambulantniho traktu, ziskani
a vyskoleni specializovanych CF sester

Centrum ILD FTN uvedlo soucasné stéhovani do novych prostor s rozSifenim moznosti
ambulantnii l0zkové péce.

39z75



* X %

M Spolufinancovano
Evropskou unii

V- v
<A
-
MINISTERSTVO ZDRAVOTNICTVI
CESKE REPUBLIKY

* * ot

STPOVO

Kvalita péce v centrech a jeji hodnoceni

Hodnoceni péce pacienty probiha ve vS§ech centrech formou dotazniku spokojenosti, ale
pouze v jednom pravidelné. Monitorovani kvality péce probiha pravidelné pouze ve dvou
centrech — véetné zpétné vazby z vystupl, v ostatnich jde o nepravidelné kontroly. Ve
vSech centrech jsou sledované indikatory kvality formou vnitfniho auditu, ktery slouZzi k
identifikaci nedostatkl a jejich ndpravé, a rovnéz data z klinickych studii a registr(. Kvalita
péce je limitovana hlavné nedostatkem personalu a ambulantnich prostor. Socialni péce

2.10 Vzdélavani a vyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializacnimi obory

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

Mira pokryti vzdélavani
v problematice VO

Obor

Pneumologie a ftizeologie PCD

z malé ¢asti (25-50 %)

Pneumologie a ftizeologie ATAT

c¢astecne (50-75 %)

Pneumologie a ftizeologie ILD

castecné (50-75 %)

Pneumologie a ftizeologie non-CF
bronchiektasie

castecne (50-75 %)

Pneumologie a ftizeologie a Klinicka
onkologie mezoteliom

gastedns (50-75 %)

Pneumologie a ftizeologie CF

gastens (50-75 %)

Pediatrie PCD

minimalné nebo vibec (<25 %)

Pediatrie CF c¢astecneé (50-75 %)
Détska pneumologie z malé ¢asti (25-50 %)
Kardiologie z velké ¢asti (>75 %)

2.10.2. Vzdélavani vlastnich odbornikl v centrech

Pro ucast na webinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (véetné spoluticasti

na konzultacich v CPMS) pofadanych ERN plati, ze:

. e . . KDIN
Vzdélavani vlastnich EN
odbornikt v centrech o

rno

KNPT CF +PCD CF
PH Centrum
FN FN Motol FN Motol
VEN . . ILD FTN
Brno (déti) (dospéli)

Je zaveden systém informovanosti skolencl o
téchto akcich

Uéast je dobrovolna, mimo pracovni dobu

Ucast je doporuc¢end nebo povinna,
umoznéna i v pracovni dobé (=je povazovana

za soucast klinickych aktivit centra)
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Pravidelna osobni Gc¢ast pracovnikil centra na mezinarodnich odbornych konferencich

e KDIN a KNPT FN Brno, CF FN Motol (dospéli)1x za rok;

e CF+PCD FN Motol (déti) 1 - 2x za rok;

e Centrum plicni hypertenze VFN 10x za rok;

e Centrum ILD FTN 4x za rok.

Na financovani placenych vzdélavacich akci se podili....

i . . KDIN | KNPT CF+PCD CFF

Zplbetele R L FN FN PH FN Motol FN Motol Centrum

R B B ELE] s | Eme | 0| En | eseEg |
Grantové projekty . o o o o
Dary a sponzorovani o o o o o o
Prispévek poskytovatele o .
Vlastni financovani ucastnikem o o o o .

Stanoveni chranéného casu ("protected time" = ¢ast pracovni doby uréena pro
samostudium ¢&i vlastni védeckovyzkumnou ¢innost) je zavedeno pouze na pracovisti

KDIN FN Brno.

Systematické praktické vzdélavani v centru (napf. stinovani zkusenéjSiho specialisty,
spole¢na ambulance apod) je zavedeno na 5 pracovistich, neni zavedeno na pracovisti
CF+PCD FN Motol (déti).

Vzdélavani nelékarskych zdravotnickych pracovnik( ve specializované problematice VO
je zavedeno na vSech pracovistich nékterou z nasledujicich forem: semina¥, workshop,
kongres, konference. Dle pracovisté KDIN FN Brno by bylo tfeba vzdélavani vénovat vice
casu.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou verejnost

KDIN | KNPT CF+PCD CFF
PH Centrum
FN FN FN Motol | FN Motol
VEN . . ILD FTN
Brno | Brno (déti) (dospéli)
Ugast na vzdélavacich akcich (seminare,
workshopy) pofadanych vlastnim ERN 2 1 25 2 1 4
centrem (pocCet na pracovnika/rok)
Aktivni i¢ast élentll centra
na mezindrodnich a narodnich kongresech a konferencich (pocet na pracovnika/rok)
Narodni kongres 2 1 2 2 5 4
Mezinarodni kongres 1 1 6 4 1 5
Workshopy 2 1 2 2 0 0
Webinare 1 1 15 5 0 5
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2.10.4 Soucasné védeckovyzkumné aktivity (prameérny pocet/rok/pracovisté)

) ) ) - KDIN KNPT PH CF+PCD CCF Centrum
Védeckovyzkumné aktivity FN FN lven | TN l‘ilo.tol FN Movtol ILD FTN
Brno Brno (deti) (dospéli)
Grantové projekty narodni 1 0 3 1 0 1
Grantové projekty mezinarodni 0 0 2 0 0 0
Investigatorem | narodni studie 0 0 1 0 0 1
iniciované: | mezinarodni studie 0 1 1 0 0 5
Sponzorované klinickeé (lékové) studie 3 1 8 1 3 5
Jiné 1* 1

* klinicka studie

2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit
Vzdélavaci a vyzkumné aktivity centra plicni hypertenze VFN a pneumologické klinika FTN
jsou dle vypovédi na srovnatelné urovni s jinymi Spi¢kovymi evropskymi centry pro danou

problematiku. Ostatni pracovisté je na srovnatelné urovni nevnimaiji.

Systematické vzdélavani ¢len( je jako dostate¢né povazovano v CF FN Motol (déti) a
vcentru ILD FTN. Vramci ostatnich pracovist je povazovano za nedostatecné, a to

z nasledujicich davodu:

Dlvody nedostateéného systematického
vzdélavani ¢lent

KDIN
FN Brno

KNPT
FN Brno

PH
VFN

CF+PCD
FN Motol (dé&ti)

Pfemira klinickych povinnosti

Nedostatecna personalni kapacita

Nedostatecnd prostorova kapacita

Nedostatecna podpora ze strany nadrizenych

Nedostatecna motivace pracovnik(l centra

Nedostatecné financni zajisténi

Védeckovyzkumné aktivity tymu jsou povazovany za dostateCné pouze na pracovisti

centra ILD FTN. Ostatni pracovisté je povaZzuji za nedostatecné z nasledujicich dlvoda:

Dlvody nedostatecnosti
védeckovyzkumnych aktivit

KDIN
FN
Brno

KNPT
FN
Brno

PH
VFN

CF+PCD
FN Motol
(déti)

CFF
FN Motol
(dospéli)

Pfemira klinickych povinnosti

Nedostatecna persondlni kapacita

Nedostatecna prostorova kapacita

Nedostatecna podpora ze strany nadfizenych

Nedostatecna motivace pracovnik( centra

Nedostatecné financni zajisténi
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Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce
Ve vétsiné pfipad( se mira pokrytivzdélaniv oblasti VO pohybuje kolem 50-75 %. S jednou
vyjimkou (ILD FTN) se nepovazuji vzdélavaci aktivity za soucast klinickych aktivit center.
Chranény €as na samostudium ¢i vlastni védeckovyzkumnou €innost s jednou vyjimkou
(KDIN FN Brno) neni za veden. VétSina pracovist nepovazuje systematické vzdélani za
dostatecné, predevSim pro premiru klinickych povinnosti a nedostate¢nou podporu ze
strany vedeni.
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3. Popis soucasného stavu socialni péce, identifikace potieb a
nedostatkul

Pro ucely zjisténi podklad( o pfistupu pacientll se vzacnym onemocnénim k socidlnim
sluzbam pfipravili zastupci pacientll v projektu SYPOVO s pomoci konzultanta pro
outcome research dotaznik socialni péce u pacientll se vzacnym onemocnénim.

Pro skupiny vzacnych onemocnéni plic jsou v CR nasledujici pacientské organizace:
1. Cysticka fibréza - Klub nemocnych cystickou fibrézou
2. Primarni ciliarni dyskineze (PCD) - Spolek Rasinka
3. Plicni hypertenze — Sdruzeni pacientu s plicni hypertenzi, z.s.
4. ILD, A1AT, non-CF bronchiektasie - vramci COPN (pacientska organizace - Ceska
aliance proti plicnim nemocem)

Dotaznik vyplnily dvé organizace — Klub nemocnych cystickou fibrézou a Spolek Rasinka.

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

Dotaznik byl rozdélen na c¢asti Informace a poradenstvi, Pfehled typl sluZzeb/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 (1)
e Pacientska organizace (2)
e Web MPSV (1)
e Utad prace (1)
o LékarF(2)

e Socialni sestrav ramci nemocnice, kde je situovano centrum VO

Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je:
e Centrum, kde se pacient l&¢i (2)
e Pacientska organizace (2)

Katalog socialnich sluzeb neni k dispozici dle odpovédi z obou dotaznikd.

Moznost individualniho poradenstvi:
e Neni (1)
e Pacientska organizace (1)
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e |dealné by mohl socialni pracovnik poskytovat poradenstvi v kazdé pacientské

organizaci a byt expertem na danou diagndézu. Pfipadné noveé vznikla sluzba/pozici

pro véechny pacientské organizace. Clovék by mél mit vzdélani socialniho

pracovnika nebo zdravotné socialniho pracovnika (1)

e o0sobaobeznamena s problematikou onemocnéni a se socialnim systémem (1)

Prehled typu sluzeb/davek

Kdy maji pacienti nejvétsi potfebu socialni podpory:
o Pf¥isdélenidiagnozy (1)
e P¥iztraté praceschopnosti (2)
e P¥izhorSujici se sebeobsluze (2)
e P¥idlouhodobé hospitalizaci a ¢asté nemocnosti(2)

Nejcastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
e Socialni poradenstvi (1)
Nejcastéji cerpané davky:
e KartaZTP (1)
e Prfispévek na péci (1)
e Invalidnidachod (1)
e Prispévek na mobilitu (1)
e Nemocenska (2)

PCD udava velkou potfebu socialnich davek, na kterou vSak pacienti nedosahnou.
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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.

Klub Spolek
Pokryti potieb - hodnoceni ., L.
yip nemocnych CF | Rasinka
Jak jsou pokryty socialni potfeby ve vasi oblasti 3 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 3 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro adolescenty 4 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v produktivnim 4 5
veku
Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory 2 5
Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici 3 5
Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Ano Ano
Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x venkov? Ano Ano
Jak dlouho priimérné trvé schvaleni Zadosti o soc. davku/ . e .
. 15 mésicu nevime
sluzbu?
Zaznamenali jste u vasSi skupiny ¢asta odvolani v zadostech
o Ano Ne
o socialni podporu?
Pomaha pacientdim nékdo s podanim zadosti o soc.
Ano ne
podporu?
Ohodnotte zkuSenost s navaznosti zdravotnich a soc. sluzeb 3 5

Pacienti s PCD maji velmi Spatné zkuSenosti se schvalovanim socialnich davek. Pacienti
s CF poukazuji na obrovské rozdily ve schvalovani pfispévku na péci ¢i dalSich davek a
s riznym provedenim socialniho Setfeni, které ma na uznani davky nejvétsi vliv. Nejhorsi
dostupnost soc. davek udévaji v Usteckém kraji.

Nedostatky

Hodnoceni nedostatki jednotlivych oblasti Klul.) nemcfcn}’lch vSpo.lek
cystickou fibrézou Rasinka

Dostatek informaci 2 5

Pfehlednost/snadnost orientace 3 5

Nabidka odpovida specifickym potifebam jedince 5 5

Dostatek personalu 3 5

Finan¢ni dostupnost sluzeb 3 5

Realna dostupnost a kapacita sluzeb 3 5

Nejvétsi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

o Klub cystické fibrézy uvadi jako nejvétsi nedostatek nevhodnost socialnich sluzeb,
které nejsou ,Sité na miru“ konkrétniho onemocnéni. Pacienti s CF se nemohou
stykat a maji své specifické potfeby.

e Spolek Rasinka vidi hlavni nedostatek v pfistupu lékaf(l a pojistoven k problematice
PCD avtom, ze neexistuje informovanost o moznostech socialni podpory.
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Vzory:

e Klub cystické fibrézy je jedina organizace v CR, ktera se stard o pacienty s touto
diagnézou. Hleda tedy vzory hlavné v zahraniéi. Jako ¢len CF Europe je v kontaktu
s kolegy v Evropé a také udava jako vzor EURORDIS.

e Spolek Rasinka je nova pacientska organizace, ktera zatim nema utvorené kontakty
v zahranidi. Jako sv(j vzor udava &eské pacientské organizace - CAVO a Klub cystické
fibrozy. Inspiraci pro svoji praci nachazi i ve FN Motol.

Souhrn zasadnich poznatk( za ERN LUNG

Z Setfeni u zastupcl pacientd skupiny ERN LUNG vyplynulo nékolik poznatk( hodnych
pozornosti.

Jsou vidét velké rozdily mezi PO s dlouhou historii (vice nez 30.let funguje Klub cystické
fibrézy) a novou organizaci Spolek Rasinka (jeden rok &innosti). Klub CF si za dlouhou
dobu dokazal vytvofit podplrny systém pro pacienty véetné kvalitniho informacniho
servisu. V organizaci pracuji odbornici, ktefi pacientim dokaZou pomoci nebo je
nasmeérovat ve vSech otazkach. Nova organizace se teprve hleda a hleda i spravné zdroje
(informacni i financni).

V oblasti socialnich sluzeb se obé organizace potykaji s faktem, Ze jejich onemocnéni je
interni a nastavené posuzovani pfi socialnim Setfeni je postaveno na fyzickém hendikepu.

Navic diagnéza PCD je méné znama a nema podporu PO ani odbornik{. Socialni podpora
je u této diagndzy velmi malé a dosahne na ni jen zlomek pacientd.

Z nedostatkl ohodnotily organizace nejhlife informace o socialni podpofie a jejich
pfehlednost. Dale pak realnou dostupnost a kapacitu sluzeb.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Strucna charakteristika onemocnéni spadajicich do péCe ERN-LUNG a
soucasného systému péce

Onemocnéni ze skupiny ERN LUNG jsou velmi heterogenni skupinou onemocnéni, od
vrozenych stavu jako je cysticka fibréza (CF) a primarni ciliarni dyskineze (PCD) aZ po
sporadicka onemocnéni dospélych jako jsou intersticialni (difusni) plicni procesy, non-
CF bronchiektasie, deficit alfa 1 antitrypsinu nebo arterialni hypertenze. Spektrum
zavaznosti je velmi Siroké a zavisi na mnoha faktorech, také specifika péce o pacienty
s jednotlivymi diagnézami se znac¢né LiSi dle jednotlivych skupin ERN LUNG, nize proto
budou charakteristiky uvedeny zvlast.

Navrh modelu péce pro diagndzy sdruzené v siti ERN LUNG

A. Intersticialni plicni procesy a sarkoid6za

Struc¢na charakteristika onemocnéni dané ERN a souc¢asného systému péce

Pod pojmem intersticidlni plicni procesy (IPP) nebo difusni plicni procesy se skryva velmi
pocetna skupina nemoci, které maji spolec¢né difuzni postizeni plicni tkané, atudiz
podobny klinicky, radiologicky a funk&ni obraz. LéCba a prognéza jednotlivych IPP se LiSi
dle toho, do jaké miry je zastoupena reverzibilni slozka difuzniho procesu, tj. alveolarni
poranéni a jeho nefibrotické hojeni, a do jaké miry je pfitomna sloZka ireverzibilni, tj.
fibroza a remodelace plicnitkané. Nékteré procesy jsou primarné zanétlivé, pfipadné jsou
charakterizované tvorbou granulomu a mize byt pfitomna i vaskulitida.

Diagn6éza IPP je postavena na klinickych charakteristikdch, radiologickém a
bronchoskopickém vySetieni, pfipadné na chirurgické plicni biopsii. Diagnostickou
platformou je multidisciplinarni tym. Procesy zanétlivé obvykle dobfe reaguji na
protizanétlivou a imunosupresivni léCbu, progredujici fibrézy jsou lécebné ovlivnitelné
antifibrotiky. V pfipadé progredujicich a pokrocilych IPP je nutné vzdy zvaZzit i vhodnost
transplantacni lécCby.

IPP mohou byt klasifikovany do rlznych skupin bud podle klinickych symptom0 nebo
podle histopatologického podkladu onemocnéni. Kupfikladu polékové postizeni plic,
hypersensitivni pneumonie ¢i plicni manifestace systémovych nemoci pojiva mohou mit
mnoho histopatologickych obrazi. Plicni fibr6za mlze byt koneénym dlsledkem rady IPP.
V soucasné dobé je znamo okolo 150 rlznych IPP, u fady z nich etiologii zname (napf.
hypersensitivni pneumonie (HP), pneumokonidzy, polékové poskozeni), nicméné 40-
50 % IPP vznika z nejasnych pficin.

intersticialnich pneumonii (IIP), kam patfi i nejagresivngjsi IPP, idiopaticka plicni fibroza
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(IPF). IPP maiji pravdépodobné vyssi prevalenci, nez je hlaseno a evidovano, nebot fada
nemoci neni véas nebo nenivlibec rozpoznana a diagnostikovana. Tato onemocnéni maji
geograficky velmirozdilny vyskyt. Z exogennich jsou stale pomérné ¢asté pneumokoniozy,
ato predevSim vrozvojovém sveété a také HP, které jsou zfejmé& vyznamné
poddiagnostikovany a zejména fibroticka HP je zaménovana za IPF ¢i jiné progredujici
plicni fibrézy (PPF). Mnoho diagnostickych jednotek ma ale spiSe sporadicky vyskyt.
V pfipadé epidemiologickych studii v Novém Mexiku byla napfiklad zjisténa prevalence
IPP 80,6/100 000 u muzi a67,2/100 000 u Zen, incidence byla 31,5/100 000 u muzl
a26,1/100 000 u Zen. Ve 45 % pfipadl se jednalo o diagnézu IPF. Obdobné Cetnosti se
vyskytly i v epidemiologickych studiich belgické, némecké a italské. Z idiopatickych IPP je
nej¢astéjSim onemocnénim sarkoiddza s celosvétovou prevalenci od 1 do 100/100 000,
u relativné Casté idiopatickeé plicni fibrozy (IPF) je rozptyl prevalence od 0,1 do 30/100 000
obyvatel. Jedna z nejnovéjSich epidemiologickych studii IPP v Evropé, PERSEIDS, zjistila
vroce 2018 incidenci vSech IPP mezi 9,4 a 83,6, z toho PPF mezi 7,7 a 76,2 a IPF mezi 0,4
a 10, na 100. 000 obyvatel. Obdobné prevalence IPP v roce 2018 byla odhadnuta mezi
33,6 a 247,4, pro PPF mezi 26,7 and 236,8 a pro IPF mezi 2,8 a 31,0 na 100.000 v rGznych
evropskych zemich.

Familiarnivyskyt IPP je relativné vzacny a je popisovan pouze u nékterych IPP (sarkoidéza,
IPF, lymfangioleiomyomatosa s tuberézni sklerézou, neurofibromatézy). Lécba
a prognoza jednotlivych IPP se LiSi dle toho, do jaké miry je zastoupena reverzibilni slozka
difuzniho procesu, tj. zanétlivé postizeni, a do jaké miry je pfitomna slozka ireverzibilni, tj.
fibréza a remodelace plicni tkané. V pfipadé zanétlivych procesu s vysokou bunécénosti
(nefibroticka HP, sarkoiddza, eozinofilni pneumonie, polékové posSkozeni) s Uspéchem
pouzivame kortikoidy, obvykle ve stfednich davkach (0,5mg prednisonu/kg
hmotnosti/den), a v pfipadé HP se snazime identifikovat a odstranit vyvolavajici pficinu.
U progredujiciho zanétlivé — fibrotizujiciho procesu, kupfikladu v ramci sarkoidozy, HP
nebo systémové nemoci pojiva je vzdy vhodné zvazit imunosupresivni lécbu kombinaci
kortikoidi aimunosupresiv (azathioprin, cyklofosfamid, mykofenolat mofetil) s cilem
zpomaleni progrese onemocnéni, vzdy je ale tfeba brat v ivahu nezadouci ucinky léCby,
abychom pacientovi spiSe neublizili. U IPF je vzdy indikovana antifibroticka lé¢ba od
stanoveni diagnodzy, v pfipadé fibrotickych IPP jinych nez IPF (fibrotickda HP, sarkoiddza,
plicni postiZzeni vramci systémové nemoci) mizeme onemocnéni sledovat, pokud se
vSak vyskytne klinicko-radiologicka progrese nemoci, ktera nemoc zafadi do skupiny PPF,
zahajujeme také léCbu antifibrotiky, jako u IPF, jmenovité nintedanibem.

V pfipadé vaskulitid a u IPP vramci systémovych nemoci pojiva je |éCba prakticky vzdy
kombinovana (kortikoidy + imunosupresiva). V nékterych pripadech indikujeme tzv.
biologickou é¢bu, rituximab u vaskulitid ¢i u IPP pfi SNP nebo infliximab u sarkoidosy.
Peclivé zvazeni profitu léCby versus utrapy spojené s nezadoucimi ucinky je zakladni
rozvahou pfi vedeni strategie léCby u pacientd s IPP.
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Diagnostika a zejména lé&ba IPP probih4 v Centrech IPP, kterych je v CR celkem 13, jedna
se o centra uréena odbornou spoleénosti (CPFS) a respektovana pojistovnami
(viz seznam nize):

1) Pneumologicka klinika 1.LF UK Thomayerova nemochnice Praha - vedouci: prof.
MUDr. Martina Koziar Vasakova, Ph.D., koordinatofi: MUDr. Jan Anton/MUDr. Ladislav
Lacina/doc. MUDr. Martina éterclové, Ph.D.

2) I. klinika TRN 1. LF UK VFN Praha -vedouci a koordinator: MUDr. Ester LiSkova

3) Klinika pneumologie 3.LF UK a Fakultni nemocnice Bulovka - vedouci: doc.
MUDr.Norbert Pauk, PhD, koordinator: MUDr. Michaela Cimrova

4) Pneumologickaklinika 2.LF FN Motol-vedouci: MUDr. Pavlina Lisa, koordinator: doc.
MUDr. Martina Sterclova, Ph.D.

5) Klinika tuberkulézy a respiraénich nemoci FN Plzen - vedouci: MUDr. Radka
Bittenglova

6) Sdruzené centrum-Plicni klinika FN Hradec Kralové+ Plicni oddéleni, Pardubicka
krajska nemocnice, a.s. — vedouci: MUDr. Vladimir Barto$, koordinatofi za jednotlivé
¢leny centra: MUDr. Vladimir Barto§/MUDr. Renata Kralova

7) Sdruzené centrum Klinika plicnich nemoci a tuberkulézy FN Olomouc+
Pneumologicko-alergologické oddéleni Kroméfiz - vedouci: MUDr. Vladimira
Lostakova, Ph.D., koordinatofi za jednotlivé ¢leny centra: MUDr. Vladimira Lostakova,
Ph.D. MUDr. Monika Zurkova/ prim. MUDr. Jana P$ikalova

8) Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy FN Brno - vedouci: doc. MUDr. Martina
Doubkova, Ph.D., koordinatofi: MUDr. Lubica Sykorova, MUDr. Marianna Stefanikova

9) Krajska zdravotni a.s., Masarykova nemocnice o0.z., Oddéleni plicnich nemoci a
tuberkulézy, Usti n.Labem - vedouci a koordinator: prim. MUDr. Daniel DoleZel

10) Plicni oddéleni Nemocnice C. Budéjovice a.s. - vedouci a koordinator: MUDr. Hana
Suldova

11) Sdruzené centrum Oddéleni tuberkulézy a respiracnich nemoci FN Ostrava +
Plicni oddéleni Nemocnice Agel Novy Ji¢in a.s — vedouci: MUDr.Radka MokoSova,
koordinatofi za jednotliva centra: MUDr. Radka MokoSova/MUDr. Kristyna Pfihonska

12) Plicni oddéleni, Krajska nemocnice T. Bati a.s. — vedouci: prim. MUDr. Gustav
Ondrejka, koordinator: MUDTr. Lenka Sigkova

13) Plicni oddéleni nemocnice Jihlava — vedouci: MUDr. Pavlina Musilova, koordinator:
MUDr. Tomas Snizek

Jediné z téchto center je zaroven fadnym centrem ERN_LUNG-ILD:

Pneumologicka klinika 1.LF UK Thomayerova nemocnice Praha - vedouci: prof. MUDr.
Martina Koziar VasSakova, Ph.D., koordinatofi: MUDr. Jan Anton/MUDr. Ladislav
Lacina/doc. MUDr. Martina Sterclova, Ph.D.

Podezrfeni na IPP vétSinou vyjadfi pneumologové, ke kterym je pacient primarné poslan
pro dusnost a/nebo kasel. Screeningové programy pro tuto nemoc neexistuji, pouze jsou
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IPP Castéji nahodné identifikované v ramci programu c¢asné detekce rakoviny plic, kde az
10 % jedincl zafazenych do screeningu ma zaroven intersticialni zmény na CT hrudniku.

ZvysSovani podveédomi o IPP se déje prostfednictvim pregradualniho vzdélavani a pak
nasledné postgradualniho specializacniho vzdélavani vramci interni mediciny a
pneumologie a vramci seminafll a kongrest pro pneumology, internisty, revmatology,
patology, primarni péci a v ramci multidisciplinarnich kongrest a seminarQ.

Cinnost Center IPP je zajisténa lékafi a sestrami z klinik a nemochnic, tito lékafi prakticky
vzdy zajistuji i jinou diagnostickou a lé€ebnou péci na svych oddélenich a klinikach. Chybi
zdzemi data manazer(l a automatické preklapéni dat z nemocni¢nich informacnich
systému do registrl IPP. Z registrll IPP je funkéni prakticky jen registr IPF (mezinarodni
registr EMPIRE), ktery je dobrovolny mezinarodni registr vyhradné uréeny pro pacienty
s idiopatickou plicni fibrézou. V souc¢asné dobé je pozastaven kvili pfevodu na novy
server a pfipravuje se jeho rozSifeni i na dalsi progredujici plicni fibrézy.

Stran pediatrické péce o difusni plicni procesy, o sarkoidézu se stara centrum ERN-RITA.
Péci o détské pacienty s ostatnimi IPP zajistuji 2 pracovisté (Praha — Pediatricka klinika
2.LF UK a FN Motol a Olomouc - Pediatricka klinika FN Olomouc). Jde o centra, ktera
nemaiji oficialni statut ERN ani CVSP, jde o konsensus odbornych spole&nosti CPFS a
CSDP. Pfechodovéa péée od détskych specialistli pro IPP do Center IPP pro dospélé je
definovana doporuéenym postupem CPFS a CSDP.

ILD Intersticialni plicni procesy

A.1 Podezieni na IPP, tvodni diferencialni diagnostika
Po vysloveni podezieni na IPP by mél dalSi vySetfovaci postup koordinovat lékar
s odbornou zpulsobilosti voboru pneumologie nebo détska pneumologie.
Zakladni vysetreni (funkéni vySetifeni a radiologické vysSetieni — CT) mlzZe probihat
mimo Centra IPP.

A.2 Centralizace péce
Dalsi specializovana vysSetfeni pak jiz probihaji vcentrech IPP, ktera jsou SVSP
uznanymi MZd a pojiStovnami. Koordinaénim a vedoucim centrem je Centrum ERN-
Lung-ILD ve Fakultni Thomayerové nemocnici. Mezi specializované vykony provadéné
v centrech patfi zejména: bronchoskopie sbronchoalveolarni lavazi a
s transbronchialni biopsii, pfipadné s endobronchialnim ultrazvukem s punkci uzlin,
kryobiopsii, chirurgicka plicni biopsie, komplexni funkéni vySetfeni. Je-li potfeba, je
doplnéno imunologické a pfipadné revmatologické vySetfeni, pfipadné konsultovan
odborni z oblasti nemoci z povolani (HP, pneumokoniézy). Odbornou platformou pro
stanoveni definitivni diagndzy IPP je pak multidisciplinarni team v Centru IPP s Ucasti
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pneumologa se zkuSenostmi v oblasti IPP, radiologa znalého problematiky IPP a
pfipadné patologa—expertav IPP. Je rozhodnutoio lé€bé a nasledném sledovani, tedy
zda charakter nemoci a lé¢by vyZzaduje sledovani a lé¢bu v Centru, nebo zda léCba
mUZe probihati mimo centrum, kdy centrum je pouze konzultovano.

A.3 Typy center pro IPP

Vysoce zadouci je preklopeni stavajicich Center IPP do ,,Center specializované péce
pro IPP¥. V sou¢asné dobé jsou tato centra ustanovena CPFS (Ceskou pneumologickou
a ftizeologickou spole&nosti a pro déti CSDP (Ceskou spoleénosti détské pneumologie).
Do téchto center je také alokovana biologicka na zakladé souhlasu pojistoven. Pouze
jediné centrum ve Fakultni Thomayerové nemocnic ma statut centra ERN Lung-ILD.
Optimalni by bylo preklopenivsech center do CVSP a urcenicentra ERN-LUNG-ILD ve FTN
Koordinaénim centrem

A.4 Potrebné upravy:

A.4.1 Organizace péce

Stavajici sit je optimalni (13 center pro dospélé a 2 centra pro déti), méla by vSak byt

zakotvena jako sit CVSP se vSemi vyhodami pro nemocnice nesouci takovéto centrum

zejména v oblasti Uhrad ze zdravotniho pojiSténi a podpory personalniho zajisténi.

- Optimalizace uhrady ambulantni a liiZzkové péce o pacienty s VO na zakladé realné
vynalozeného Usili spojeného s komplexni ambulantni péci a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté nebyla ztratova a byla tak zajiSténa podpora jejich
rozvoje ze strany poskytovatele

- Definice kompetenci CVSP pro IPP

o Vymezeni preskripce ,,centrovych“ LP v CVSP-bezproblémové nasmlouvani
preskripce a Uhrad vSech specializovanych &kl pro pacienty s diagnézami
IPP

- ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP v CVSP,
zjednoduSeni administrativy spojené s zadostmi o mimofadnou uhradu

- Standardizace procesu prechodové péce, mezi Centry pro détské IPP a Centry pro
dospélé IPP — mozno pouzit dokument vytvofeny obéma odbornymi spole¢nostmi

- Lepsi integrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce. Jedna se
zejména o podporu pacientll s vyznamnymi omezenimi danym IPP — dusnost a tim
dané i pohybové omezeni; potfeba kyslikové terapie a s tim souvisejici vysoké naklady
na elektfinu; potfeba transportu na kysliku; potfeba dopravy vlastnim vozem s pravem
parkovani vramci domova, ZZ, prace, Skoly; potfeba specifickych hygienickych
opatfeni u jedinct s lé¢bou oslabujici imunitni systém

- Definice parametri VO - IPP (,,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru i
dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CVSP pro IPP
zadavat data do narodniho registru, a to nejlépe plné automatizované pfimo ze
strukturovanych dat v NIS za pomoci datamanazer(

52275



* %

WM Spolufinancovano © 73 S POVO
* % ** Evropskou Unii MIN!STECF{STVQZDRAVOTNICTVI
ESKE REPUBLIKY

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

A.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkll do organizaéni struktury
poskytovatele

- Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
vcentrech jako podminek pro status CVSP vnavaznosti na pocCty sledovanych
pacientu

- Stanoveni role koordinatora pécée v centrech a v komunité, vyélenéni prostfedkl pro
tuto funkci

A.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- ZabezpecCeni chranéného ¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

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

B. Cysticka fibroza

Strucéna charakteristika onemocnéni dané ERN a sou¢asného systému péce

Cysticka fibréza

V pfipadé cystické fibrézy (CF) se jedna o vrozené celozivotni onemochnéni s variabilnim
klinickym obrazem v zavislosti na genetickém pozadi (tize patogenni varianty genu CFTR,
modifikujici geny) a zevnich vlivech (chronicka infekce dychacich cest, dostupnost péce,
adherence klécbeé). Nejzavazngjsi stavy se manifestuji kratce postnatalné (mekoniovy
ileus), mirné formy aZ dospélosti (azoospermie) nebo i mohou zlstat nerozpoznany.
Zasady lécby CF byly vypracovany jiz v60. letech 20. stoleti (péce o prichodnost
dychacich cest, agresivni antibioticka lécba, suplementace pankreatickymi enzymy) a
s jejich zdokonalovanim (transplantace plic, modulatorova lécba) se progndza pacientl
zlepSovala tak, Ze median predikovaného preziti dnes ¢ini asi 50 let a nadpolovi¢ni vétSina
nemocnych CF je vdospélém véku.

Podezfeni na toto onemocni vyplyva z pozitivniho novorozeneckého screeningu CF
(NSCF), nebo ho vyslovuje v détském véku pediatr (klinické pfiznaky nemoci, onemocnéni
CF je v rodiné u sourozencll), vdospélosti obvykle pneumolog (bronchiektazie),
gastroenterolog (recidivujici a chronické pankreatitidy) a centra asistované reprodukce
(azoospermie). V diagnostice je zlatym standardem potni test s vySetfenim kvantitativni
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koncentrace chloridovych iontl. Nemocni s opakovanym zachytem hrani¢nich nebo
patologickych hodnot jsou indikovani k molekularné genetickému vySetfeni. Od roku
2009 je vCesku dostupny novorozenecky screening CF svySetfovacim protokolem
IRT/DNA/IRT (vySetfovano ze suché kapky krve). Data ze screeningu z let 2010-2022
vykazuji prevalenci CF 1:6309 Zivé narozenych, jeho senzitivita je 96,4 %, primérna doba
od odebranivzorku do stanoveni diagndzy je 30 dni (odpovida standardim ECFS). Bohuzel
NSCF produkuje ne zcela jasné pripady, tzv. CFSPID (CF screening pozitivni, inkonkluzivni
diagnéza). Takovi pacienti jsou také sledovéni v CF centrech. V souc¢asnosti pak v Cesku
Zije vice nez 700 nemocnych CF (narodni registr CF).

Péce o nemocné CF probiha v péti centrech CF pfi pediatrickych a pneumologickych
klinikdch fakultnich nemocnic v Praze-Motole, Brné, Olomouci, Hradci Kralové a Plzni.
Péce se fidi mezinarodnimi standardy vytvofenymi European Cystic Fibrosis Society
(ECFS), které definuji pozadavky na personalni, prostorové a materialni vybaveni center
véetné pozadavkl na sloZzeni multidisciplinarnich tyma. Definovana je i prechodova péce
z pediatrickych na pneumologicka pracovisté pti dosazeni dospélosti pacient(l. Realitou
je vSak obecné suboptimalni vybaveni a excesivni byrokraticka zatéz. Vyhodou je vyborné
pracujici pacientska organizace (Klub CF), ktera se angaZzuje rovnéz v zajiSténi socialnich
potfeb nemocnych.

Navrh modelu péce pro ERN-LUNG CF

B. Cysticka fibroza (CF)

B.1Podezieni na CF, uvodni diferencialni diagnostika
Po vysloveni podezieni na CF koordinuje dalSi vySetfovaci postup dle véku pacienta
pediatr nebo pneumolog v centrech CF. Pro diferencialni diagnostiku je zasadni
opakované vysetfeni potniho testu a molekularné genetické vySetreni.

B.2 Centralizace péce

Pfi potvrzeni diagndzy CF je dalSi péCe vedena v centrech CF. Na Uvod je stanoven
rozsah a tize onemocnéni vjednotlivych organovych systémech, prfedevSim pak
dychaciho ustroji (funk&ni vySetfeni, zobrazovaci metody, mikrobiologie respiracnich
sekretll - P aeruginosa, komplex B.cepacia, netuberkulézni mykobakteria,
imunologické parametry — clgE, sIgE Aspergillus sp., ORL vySetfeni), traviciho Ustroji a
stavu vyZivy (pankreaticka insuficience — elastaza ve stolici, sonografie jater a
zluGovych cest, jaterni testy, klinické a laboratorni nutricni parametry — BMlI,
iontogram a stopové prvky, vitaminy rozpustné v tucich), screening diabetu (oGTT,
CGM) a metabolické kostni nemoci (DEXA), u muz( pak obstruktivni azoospermie
(spermiogram). V pfipadé stanoveni diagnézy v casném kojeneckém véku jsou
vstupni vySetfeni pfizplsobena véku ditéte.

54275



B.3

* %

WM Spolufinancovano © 73 S POVO
* % ** Evropskou Unii MIN]STECRSTVQ ZDRAVOTNICTVI

Pacient (rodiCe pacienta, pecujici osoby) jsou edukovani o lé¢ebném rezimu a
systému péce vcentru CF. Pravidelné kontroly vcentru CF jsou u nemocnych
s klasickou formou CF obvykle kazdé 3 mésice, kdy je provedeno zhodnoceni stavu
vyzivy a vySetfeni plicnich funkci (u déti obvykle od véku 4-6 let) a mikrobiologické
vySetfeni respiracnich sekretll. V zavislosti na tizi zdravotniho stavu mohou byt
kontroly Castéjsi, nebo v pfipadé atypickych oligosymptomatickych forem pouze 1 -
2x ro¢né. Alesponi 1x roCné je pacient vySetfen: respiracnim fyzioterapeutem,
nutricnim terapeutem a klinickym psychologem, v détském véku také ORL lékafem a
1 x za dva roky kardiologem. Alespon 1x ro¢né je provedeno: podrobné laboratorni
vySetifeni v€etné stolice na elastazu u pankreaticky suficientnich osob, oGTT u
nediabetik( starSich 10 let, UZ bficha se zaméfenim na jatra a slinivku a zobrazeni
stavu plic (RTG nebo HRCT s ohledem na vék a celkovy stav pacienta). Zjisténé nalezy
jsou zpracovany do vyroc¢niho hodnoceni stavu pacienta a diskutovany na
pravidelnych seminafich multidisciplinarniho tymu.

Specifickou soucéasti péce je velmi ndkladnda moduldtorovd écba podle
doporuéeného postupu Pracovni skupiny pro CF pfi predsednictvu CLS JEP.

Typy center

CSP/CVSP pro CF jsou definovana Seznamem specializovanych pracovist - Center se

zvlastni smlouvou VZP CR pfi vy$e uvedenych fakultnich nemocnicich. Z nich jsou

centra v Praze-Motole a ve FN Brno soucasti sité ERN-LUNG.

B.4 Potiebné upravy:

B.4.1 Organizace péce

Stavajici sit povazujeme za adekvatni. Potiebné je vSak alokovat prostfedky na
optimalizaci personalniho prostorového i materialniho vybaveni, a rovnéz redukovat
byrokratickou naro€¢nost péce

Optimalizace uhrady ambulantni a lizkové péce o pacienty s CF na zakladé realné
vynalozeného Uusili spojeného skomplexni ambulantni péci a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajiSténa podpora
jejich rozvoje ze strany poskytovatele

Definice kompetenci CSP/CVSP pro CF, vymezeni preskripce ,centrovych®“ LP —
bezproblémové nasmlouvani vSech specializovanych ékl pro pacienty sCF a
zjednoduS$eni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP, zjednoduSeni
administrativy spojené s Zzadostmina § 16

ZlepSeni procesu prechodoveé péce, standardizace a optimalizace procesu predani
pediatrickych pacient na pneumologické ¢asti center pro dospélé

V oblasti socialni péce podpora pacientd s omezenimi danymi onemocnénim,
predevS§im zdlvodu hygienicko-epidemiologického rezimu kprevenci infekce
dychacich cest v€etné potreby individualniho dopravy vlastim vozem. Dale podpora
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rodin détskych pacientll, kde jeden z rodi¢ zajiStuje nutna léCebna doporuceni a
z tohoto dlivodu nemuzZe byt zaméstnan

- Plné automatizované zadavani dat do narodniho registru CF pfimo ze
strukturovanych dat v NIS za pomoci datamanazer(

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

B.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- Integrace CVSP/CSP jako samostatnych funkénich celkdl do organizaéni struktury
poskytovatele

- Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
v centrech jako podminek pro status CVSP/CSP v navaznosti na pocty sledovanych
pacientl podle doporuc¢enych postupt ECFS

- Stanoveni role koordinatora pécée v centrech a v komunité, vyélenéni prostfedkl pro
tuto funkci

B.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- ZabezpecCeni chranéného ¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

- Podpora tcasti pracovnikll center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy v Case téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra

C. Plicni hypertenze

Strucéna charakteristika onemocnéni dané ERN a souc¢asného systému péce

Plicni hypertenze
Plicni hypertenze (PH) je definovana jako syndrom charakterizovany zvySenim stfedniho
tlaku v plicnici > 20 mmHg. Postihuje nejméné 1 % dospélé populace. Nejcastéji je
asociovdna s onemocnéni srdce nebo plic (90-95 % pfipadd). Vzacnéji je plicni
hypertenze duisledkem primarniho postizeni plicnich cév (zejména plicni arterialni
hypertenze — PAH, pfi postiZzeni plicnich arteriol a chronicka tromboembolicka plicni
hypertenze — CTEPH, souvisejici s nekompletni reperfuzi po akutni plicni embolii).
Pfedmeétem centralizované péce je predevsim PAH a CTEPH, individualné pacienti s PH
asociovanou s onemocnénim srdce nebo plic pfi podezieni na tézkou plicni hypertenzi
s plicni cévni rezistenci ® 5 Woodovych jednotek. Pro lé¢bu PAH je v CR registrovéno a
hrazeno 10 pfipravkl z 5 lékovych skupin, pfi vycerpani moznosti farmakoterapie je dobre
dostupna transplantace plic, pfipadné transplantace bloku srdce-plice. V [écbé CTEPH
predstavuje specifickou lé¢bu rovnéz v CR dobfe dostupnd multimodalni terapie
(chirurgicka plicni endarterektomie-PEA, baldnkova plicni angioplastika-BPA a specificka
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farmakoterapie) ve vétsiné pfipadd vedouci k vyznamnému zleps$eni, ¢asto k normalizaci
centralni hemodynamiky.

Soudasné doporuéené postupy (ERS/ESC 2022, CKS 2023) jasné definuji pozadavky na
specializovana centra pro plicni hypertenzi. Centrum ma sledovat alespon 50, idealné
200 pacient s PAH nebo CTEPH a kazdy mésic stanovit novou diagnézu PAH nebo CTEPH
alespon u 2 pacientl. K dispozici mé byt celé spektrum dostupné farmakoterapie. CTEPH
centrum ma disponovat vS§emi tfemi lé€ebnymi modalitami a ro¢né provadét alespon 50
PEA a 100 BPA.

Centralizovany systém péé&e o pacienty s PH v CR je navrzen CKS a je respektovan platci.
Péce o pacienty s PAH se soustfedéna do Kardiocenter VSeobecné fakultni nemocnice
(VFN) v Praze, IKEM v Praze a Fakultni nemocnice Olomouc. Pacienti s CTEPH jsou
centralizovaniv Kardiocentru VSeobecné fakultninemocnice v Praze. Toto pracovisté také
systematicky poskytuje mechanickou lé¢bu CTEPH (PEA, BPA) pacientdim referovanym
ze zahranici (zejména Slovensko, Rumunsko), kde tato lé¢ba neni dostupné. Centrum pro
plicni hypertenzi ve VFN je soucasti European Reference Network ERN-LUNG, Core
Network - Pulmonary Hypertension. VSechna centra se podileji ve spolupraci
s pediatrickymi kardiology na péci o pacienty s PH v détském véku. Tranzit péce mezi
détskou kardiologii a kardiologii vdospélosti je dobfe funkéni. Casnd detekce PAH
probiha systematicky v populaci revmatologickych pacientll, pfipravovan je obdobny
koncept pro pneumologické pacienty. Algoritmus pro ¢asnou detekci CTEPH po recentné
prodélané pfihodé akutni plicni embolie je nyni ovéfovan jako pilotni skriningovy program
v CR ve spolupraci s Narodnim screeningovym centrem UZIS. Centra pro PH spolupracuiji
Uzce se Sdruzenim pacientd s plicni hypertenziv CR.

Navrh modelu péce o pacienty s plicni hypertenzi v siti ERN LUNG

C.1 Podezreni na PH, uvodni diferencialni diagnostika

Podezieni na PH vyslovuji kardiologové, internisté, pneumologové, revmatologoveé,
angiologové, praktiCti lékafi. Do specializovanych center pro PH jsou pacienti referovani
na zakladé echokardiografie, vySetfeni plicnich funkci a ventilacni/perfuzni plicni
scintigrafie. Referovani jsou také pacienti identifikovani na zakladé skriningovych
programu (revmatologic¢ti a pneumologicti pacienti, pacienti po prodélané akutni plicni
embolii).

C.2 Centralizace péce

Definitivni diagndza ve specializovaném centru vyzaduje vzdy pravostrannou srdecni
katetrizaci, v pfipadé CTEPH minimalné také plicni angiografii. Specificka lécba PAH je
zahajovana a nasledné vedena vyhradné specializovanymi centry pro PH s pravidelnymi
kontrolami po 3-6 meésicich, ve spolupraci s ambulantnimi kardiology, revmatology,
pneumology a praktickymi lékafi. Pacienti s CTEPH podstupuji v centru ve VFN v Praze
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multimodalni lé¢bu, dlouhodobé jsou zde také sledovani. Pacienti s podezienim na
CTEPH jsou do VFN referovani také z centra vIKEM a FN Olomouc. VSechna centra
spolupracuji s transplantaénim centrem na lll. chirurgické klinice FN Motol.

C.3 Typy center

e Centrum vysoce specializované péce o vzacna onemocnéni—- Centrum pro
plicni hypertenzi VFN, Praha (soucasti European Reference Network ERN-
LUNG, Core Network — Pulmonary Hypertension)

e Centrum pro plicni hypertenzi IKEM, Praha

e Centrum pro plicni hypertenzi FN Olomouc

C.4 Potiebné upravy

C.4.1 Organizace péce

Stavajici struktura center je optimalni, pacienti s PH diagnostikovani
v jednotlivych centrech jsou registrovani v narodnim registru PH v CR
(registr REPLY, ve spolupraci s Ceskou kardiologickou spole&nosti)
Nutna je jasna integrace center do organizacni struktury jednotlivych
poskytovatell

Zadouci je sjednoceni indikatorG kvality mezi jednotlivymi centry,
implementace do NIS

Zadouci je zjednodu$eni administrativy souvisejici s Zadostmi o
zvySenou uhradu (par. 16) a dofeSeni skutec¢né realizované zvySené
Uhrady ze strany platct (nikoli vélenéni do pausalnich plateb)

C.4.2 Pracovni podminky center a personalni zabezpeceni

Zasadni je posileni personalu center predevS§im o psychologa,
socialniho pracovnika, koordinatory klinickych studii, data manazera a
o0 administrativni pracovniky

Pracovni podminky center jsou limitovany prostorovymi moznostmi
jednotlivych nemocnic, i v téchto limitech je nutna optimalizace prostor
a jejich vybaveni (zazemi pro klinické studie, administrativni zazemi)

C.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné cinnosti

Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikd pro
vzdélavaci a védeckovyzkumné aktivity

Podpora Gcasti pracovnik(l center na vzdélavacich aktivitdch minimalné
poskytnutim zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu
odpovidajicim potfebam centra
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D. Primarni ciliarni dyskineze

Struc¢na charakteristika onemocnéni dané ERN a soucasného systému péce

Primarni ciliarni dyskineze

Primarni ciliarni dyskineze (PCD) je geneticky podminéné multisystémové onemocnéni,
jehoZz podstatou je dysfunkce ciliarniho aparatu bunky. V respiracnim systému se
nachazeji motilni fasinky podilejici se na mukociliarni clearance, tedy na ocistovani
dychacich cest diky posunu hlenu a drobnych partikuli oralnim smérem. Dlsledkem
jejich dysfunkce je stagnace hlenu, ktera vytvari podminky pro chronické a rekurentni
bakterialni a mykotické infekce hornich a dolnich dychacich cest. Dédi¢nost ciliopatii je
zejména autozomalné recesivni, v mensi mife X-recesivni a recentné byly popsany i
autozomalné dominantni mutace. V klinickém obrazu dominuji chronicka
rhinosinusitida, chronicka sekretoricka otitis media, rekurentni pneumonie a chronicka
mukopurulentni bronchitida s véasnym rozvojem bronchiektazii. U ¢asti pacientl se
vyskytuji mimoplicni projevy jako jsou porucha laterality, vrozena vyvojova vada srdce Ci
poruchy plodnosti.

Frekvence vyskytu PCD je celosvétové pfiblizn& 1:10 000 - 1:15 000. V Ceské republice
(CR) se predpoklada celkovy vyskyt PCD u pfiblizné 700 pacientl. Diagnéza byla dosud
stanovena u 180 pacientl, coZ svédc¢i o vyrazné poddiagnostikovanosti nemoci.
Diagnostika PCD je zalozena na podrobné anamnéze a klinickém vySetfeni fyzikalnimi,
laboratornimi a zobrazovacimi metodami. Centrum PCD pfi pediatrické klinice Fakultni
nemocnice v Motole v Praze je jediné pracovisté v CR s dostupnosti véech vy$etiovacich
metod: detekce nasalniho NO, vysokorychlostni video mikroskopie, transmisni
elektronova mikroskopie, imunofluorescence, genetika a metoda bunécnych kultur.
Screening a diagnostika PCD probihaji vylu¢né v PCD Centru FN Motol, které je souc¢asné
jedinym centrem s ¢lenstvim v ERN-LUNG a CTN. Péce o pacienty s PCD je komplexni a
vyzaduje multioborovou spolupraci pneumologa, respiracniho fyzioterapeuta, ORL
lékare, genetika a psychologa. Sledovani a lé&ba détskych pacientt v CR probiha v centru
ve FN Motol, o dospélé pacienty pecuji centra ve FN na Bulovce, ve FN Hradec Kralové,
FN Brno a FN Olomouc.

Navrh modelu péce pro ERN-LUNG PCD

Primarni ciliarni dyskineze (PCD)

D.1 Podezieni na PCD, uvodni diferencialni diagnostika
Po vysloveni podezieni na PCD na zakladé zhodnoceni klinickych pfiznak( a
anamnézy pacienta podle prediktivnich nastrojud rizika (dotaznik PICADAR a Klinicky
index) jsou détsti i dospéli pacienti odeslani do PCD Centra FN Motol. Odesilajicim
specialistou je nej¢astéji pneumolog, ORL lékaF nebo imunoalergolog, ale i prakticky
lékar pro déti a dorost. Screeningovym vySetfeni je detekce nasalniho NO a vysSetieni
pomoci vysokorychlostni videomikroskopie (podle doporué¢eného postupu ERS). V
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dalsim vySetfovacim postupu se pokracuje vySetfenim pomoci transmisni
elektronové mikroskopie, imunofluorescence a molekularné-genetickym vySetfenim.
V nejasnych pfipadech vyuzivame metodu bunéénych kultur.

D.2 Centralizace péce

Pfi potvrzeni diagnézy PCD je dalsi péce vedena v pfipadé détskych pacientll na
pediatrické klinice ve FN Motol, péce o dospélé pacienty v centrech ve FN Bulovka,
Hradec Kralové, Brno a Olomouc. Plicni klinika FN Motol zajiStuje péci o dospélé
pacienty s pokrocilym onemocnénim plic, ktefi jsou zvazovani jako kandidati k
transplantaci plic. Tato centra byla uréena vybore Ceské pneumologické a
ftizeologické spoleCnosti. Po stanoveni diagndzy probiha komplexni vySetfeni
pacienta s doplnénim podrobného funkéniho vystefeni plic, zobrazovacich vySetfeni
(HRCT plic), podle stavu pacienta i bronchoskopie, kultivaéni vySetifeni z dolnich cest
dychacich, ORL vySetfeni, antropologické vySetfeni, edukace a zacvik v dechové
rehabilitaci, rezimovych opatfenich a pohovor s klinickym psychologem. U dospélych
pacientl je poskytovano reprodukéni poradenstvi. Pravidelné kontroly v PCD centru
probihaji kazdé 3 mésice, kdy je provedeno vySetfeni plicnich funkci a mikrobiologie
respiracnich sekretll. Alespon 1x ro¢né je pacient vySetfen ORL lékafem, respiracnim
fyzioterapeutem, antropologem a klinickym psychologem. Zjisténé nalezy jsou
zpracovany do vyro¢niho hodnoceni stavu pacienta a diskutovany na pravidelnych
seminarich multidisciplinarniho tymu.

D.3 Typy center
PCD centrum ve FN Motol je CVSP a plnohodnotnym ¢lenem sité ERN-LUNG.

D.4 Potirebné upravy:

D.4.1 Organizace péce

Stavajici sit povazujeme za nedostacujici. Potfebné je zajistit samostatny
screeningovy program a klinickou péci pro dospélé pacienty s PCD. Dale je potfebné
alokovat prostfedky na optimalizaci personalniho, prostorového i materidlniho
vybaveni pro schvalena centra, a rovnéz redukovat byrokratickou naro¢nost péce. V
ramci distribuce center pro PCD je Zadouci, aby centra méli statut CVSP s distribuci
center nasledovné: 2 centra pro détské pacienty (FN Motol Praha, FN Olomouc), a
centra pro dospélé: FN na Bulovce, ve FN Hradec Kralové, FN Brno a FN Olomouc
Optimalizace uhrady screeningovych vysetieni, ambulantni a liZkové péce o
pacienty s PCD na zakladé redlné vynaloZzeného usili spojeného s komplexni
ambulantni péci a nakladnymi hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat
zisk a byla tak zajiSténa podpora jejich rozvoje ze strany poskytovatele. V soucasné
dobé nejsou v ramci diagnostiky metody jako transmisni elektronova mikroskopie,
imunofluorescence a metoda bunécnych kultur hrazené pojistovnou.
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Definice kompetenci CVSP pro PCD, vymezeni preskripce ,centrovych” LP a
zdravotnich pomUcek — bezproblémové nasmlouvanivsech specializovanych léku pro
pacienty s PCD a zjednodusSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP
a specialnich zdravotnich pomUcek (Simeox), zjednodus$eni administrativy spojené s
zadostmina 8§16

ZlepSeni a standardizace procesu prechodové péce pro zajiSténi kontinuity
multidisciplinarni péée mezi pediatrickymi centry a centry pro dospélé.

V oblasti socialni péce podpora pacientd s omezenimi danymi onemocnénim,
predevS§im z dlvodu hygienicko-epidemiologického rezimu k prevenci infekce
dychacich cest véetné potieby individualni dopravy vlastnim vozem. Zafazeni PCD do
indikaéniho seznamu pro stanoveni stupné zdravotniho postizeni.

Plné automatizované zadavani dat do narodniho a mezinarodniho (ERN) registru
PCD piimo ze strukturovanych dat v NIS za pomoci systemizovanych datamanazert
Definice specifickych parametri pro sledovani kvality péée v centrech, jejich
implementace do NIS, stanoveni pravidel pro analyzu téchto dat a jejich vyuziti pro
planovani rozvoje specializované a vysoce specializované péce. Koordinace s
evropskym systémem monitorovani a evaluace center ERN

D.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

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

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce v
centrech jako podminek pro status CVSP v ndvaznosti na pocty sledovanych pacient(
podle doporucenych postupll ERS

Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vyclenéni prostiedkl pro
tuto funkci

D.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

Podpora ucasti pracovnikl center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po Cas téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra

61275



WM Spolufinancovano © 73 S POVO
* % ** Evropskou Unii MIN!STECF{STVQZDRAVOTNICTVI
ESKE REPUBLIKY

* %

E. Non-CF bronchiektazie

Struc¢na charakteristika onemocnéni dané ERN a soucasného systému péce

Non-CF bronchiektazie

Bronchiektazie (BE) jsou definovany jako ireverzibilni rozsifeni pradusek stfedniho a
malého kalibru. Jedna se o heterogeni skupinu onemocnéni, klasicky rozdélovanou na BE
vramci cystickeé fibrézy (CF) a non-CF BE. Pfesny vyskyt v populaci neni znam, prevalence
je odhadovana na 60/100.000 v b&Zné populaci, pfitemz vyskyt stoupd s vékem. V CR lze
tedy ocekavat az 6.000 pripadd.

Klinicky se BE projevuji obvykle produktivnim kasSlem, opakovanymi respiracnimi
infekcemi, dusnosti, hemoptyzami, Unavou a hubnutim; pokrogilé onemocnéni vede k
respiracni insuficienci a cor pulmonale. Leh&i pfipady mohou byt asymptomatické a BE
jsou pak nahodnym nalezem pfi vySetfeni plic zobrazovacimi metodami.

Podezreni na BE vyslovuje na zakladé klinického obrazu pneumolog, v détstvi pediatr.
Voditkem je obvykle dlouhodoby produktivni kasel u nekufakd, recidivujici infekce
dychacich cest, dlilezitym nalezem je kultivaéni zachyt P. aeruginosa. Zlatym standardem
v diagnostice je provedeni HRCT plic. Diferencialni diagnostika pfi¢iny BE je v rukou
pneumologa, resp. détského pneumologia. BE mohou mit vrozeny &i ziskany plvod, dle
rozsahu postiZzeni plic mohou byt lokalizované ¢i diseminované.

Zakladni vySetiovaci panel u nové diagnostikovanych nemocnych s BE zahrnuje:
— Funkéni vysSetfeni plic (spirometrie, bronchomotorickeé testy)
— Mikrobiologické vySetfeni (sputum na nespecifickou floru a na mykobakterie)
— Imunologické vysetieni (imunoglobuliny, sIgE proti aspergilim, autoprotilatky)
— ORL vySetfeni (rinosinusitidy, extraesofagealni reflux)
— Gastroenterologické vySetfené (gastroesofagealni reflux)

Rozsifeny vysSetiovaci panel v pripadé klinické suspekce:
— Potni test, pfipadné molekularné genetické vySetfeni u suspekce na CF
— Nasalni eNO a vysokorychlostni videomikroskopie u suspekce na primarni ciliarni
dyskinezu (PCD)
— Bronchoskopie pfi podezieni na aspirace, mykobakterialni a mykotické infekce
— VySetfeni imunologem pfi podezieni na imunodeficity
— Hladina a;-antitrypsinu pfi soucasném emfyzému

Nejcastéjsi priciny BE u dospélych:
— Idiopatické 30-53 %
— Postinfekéni 30-40 %
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— Vramci CHOPN 15-30 %

— Postaspiraéni nebo postinhala¢ni 4 %

— Vramci systémovych onemocnéni 3-6 %

— Cysticka fibroza 3-4 %

— Primarni ciliarni dyskineza 2 %

— Imunodeficity 1-8 %

— Alergicka bronchopulmonalni aspergiléza (ABPA) 1-7 %

V ptipadé priikazu CF nebo PCD jsou nemocni odesilani k dalsi péci do pfislusnych
center. V pfipadé CF FN Motol, FN Brno-Bohunice, FN Olomouc, FN Hradec Kralové a FN
Plzen; v pfipadé PCD FN Motol, FN Bulovka, FN Hradec Kralové, FN Brno-Bohunice a FN
Olomouc.

Zhodnoceni tize onemocnéni a lécba non-CF BE:

Ke zhodnoceni tize onemocnéni lze vyuzit skérovaci systémy Bronchiectasis Severity
Index (BSI) a FACED skore. Prognosticky nepfiznivé stavy zahrnuji nemocné ve vySSim
véku, s vét§im radiologickym rozsahem postizeni plic, tézZ8i ventilacni poruchou, ¢astymi
exacerbacemi, vyraznéjsi dusnosti a chronickou infekci P. aeruginosa.

V lécbé se, tam kde je to mozné, uplatiiuje lé€ba zakladniho onemocnéni (substituce
imunoglobulind, substituce a;-antitrypsinu). U lokalizovanych bronchiektazii zvaZzujeme
resekéni vykon. Zakladnim lé¢ebnym postupem je péce o prichodnost dychacich cest s
vyuzitim mukoaktivnich ék( a respiracni fyzioterapie véetné instrumentalnich pomucek.
Antibiotika podavame na zakladé kultivacniho vySetfeni v pfipadé exacerbaci infekce. V
pfipadé P. aeruginosa vyuzivame antibiotika k eradikaci patogenu nebo jako chronickou
supresni lé¢bu. U ostatnich patogenl lze zvazit cyklické stfidani antibiotik v pfipadé
recidivujich exacerbaci a podavani azitromycinu jako protizanétlivého a
imunomodulac¢niho preparatu. Protizanétliva lé¢ba inhalacnimi kortikoidy pfichazi v
uvahu u soucasného bronchialniho astmatu a CHOPN s cCastymi exacerbacemi;
systémovymi kortikosteroidy pak u akutnich exacerbaci astmatu a CHOPN a dale u ABPA.
V prevenci infekci vyuzivdme vakcinaci proti chfipce, SARS-CoV-2 a pneumokokim. U
nemocnych s ventilaéni poruchou podavame bronchodilatancia, v pfipadé chronické
respiracni insuficience indikujeme dlouhodobou domaci oxygenoterapii a zvazujeme
zajisténi domaci neinvazivni ventilaci a vySetfeni k zafazeni na cCekaci listinu
transplantace plic.
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Navrh modelu péce pro ERN-LUNG Non-CF bronchiektazie

Non-CF bronchiektazie

E.1 Podezieni na BE, uvodni diferencialni diagnostika
Po vysloveni podezieni na BE koordinuje dalSi vySetfovaci postup dle véku pacienta
pneumolog, resp. détsky pneumolog. Pro diferencialni diagnostiku je zasadni odliSeni
BE vramci CF a PCD.

E.2 Centralizace péce
Pécte o nemocné s nekomplikovanymi non-CF BE je plné v kompetenci ambulantniho
specialisty v oboru pneumologie a ftizeologie, resp. détska pneumologie. Jedna se o
vétsinu pfipadl BE idiopatickych, postinfekénich a v ramci CHOPN s potiebou kontrol
1-2x ro¢né.
Péce v centru pro non-CF BE je na misté v pfipadé komplikovanych stavl, a to
zejména:
— Nemocni se tézsi ventilacni poruchou (FEV: <50 % nal. hodn.)
— Nemocni s ¢astymi exacerbacemi (>2x ro¢né)
— Nemocni s chronickou infekci P. aeruginosa
— Nemocni s plicnimi netuberkuléznimi mykobakteridzami
— Nemocni s ABPA

— Nemocni s BE ramci imunodeficitl a systémovych onemocnéni

V centru jsou nemocné s non-CF BE pravidelné kontrolovani, obvykle 4x ro¢né,
alespon 2x ro¢né jsou jim mikrobiologicky vySetfeny respiracni sekrety a alespon 1x
rocné jsou vySetfeni respiracnim fyzioterapeutem, nutricnim terapeutem a podle
potfeby dalSimi ¢leny multidisciplinarniho tymu (MDT). Klinicky stav pacienta je
diskutovan na seminafich MDT, jehoz Eleny jsou pneumolog, resp. détsky pneumolog,
respiracni fyzioterapeut, nutricni terapeut, klinicky mikrobiolog, klinicky imunolog a
alergolog a revmatolog. MDT ma navaznost na dalSi odbornosti, zejména ORL,
gastroenterologii, infektologii, hrudni chirurgii a centrum pro transplantace plic.

E.3 Typy center

CSP/CVSP pro non-CF BE v sou¢asné dobé nejsou v Cesku ustanovena. Odhadovana
potieba je pro cca 10-20 % nemocnych z predpokladaného poétu 6.000 pFipad(i v Cesku,
tedy pro cca 600-1.200 pfipad( s pfevaznou vétSinou nemocnych v dospélém véku.

E.4 Potfebné upravy:
E.4. 1 Organizace péce
— Centra péce o non-CF BE. Vytvoreni téchto center pfi pracovistich pneumologie,
resp. détské pneumologie v ramci fakultnich a krajskych nemocnic, které o zfizeni
centra deklaruji zajem a dolozi personalni zajisténi MDT. Pfedpokladana potfeba je 5-
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10 center pro dospélé, resp. 1-2 pediatricka centra. Centra budou diskutovana a
zvefejnéna v poziénich dokumentech odbornych spole¢nosti Ceské pneumologické a
ftizeologické spole&nosti, resp. Ceské spoleénosti détské pneumologie
Optimalizace tUhrady ambulantni a liZkové péce o pacienty s non-CF BE na zakladé
realné vynalozeného Uusili spojeného s komplexni ambulantni péc&i a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajiSténa podpora
jejich rozvoje ze strany poskytovatele

ZlepSeni procesu prechodové péce, standardizace a optimalizace procesu pfedani
pediatrickych pacient na pneumologicka pracovisté

V oblasti socialni péée podpora pacientd s omezenimi danymi onemocnénim,
predevS§im z dlvodu hygienicko-epidemiologického reZzimu k prevenci infekce
dychacich cest v€éetné potreby individualniho dopravy vlastim vozem

Zrizeni narodniho registru non-CF BE a plné automatizované zadavani dat do
narodniho registru piimo ze strukturovanych dat v NIS za pomoci datamanazer(,
spoluprace s evropskym registrem EMBARC

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

E.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

Integrace CVSP/CSP jako samostatnych funkénich celkl do organizacni struktury
poskytovatele

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce v
centrech jako podminek pro status CVSP/CSP

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

E.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné éinnosti

Zabezpeceni chranéného c¢asu zdravotnickych pracovnikl pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

Podpora ucasti pracovnikl center na vzdélavacich aktivitdch minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po Cas téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra
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F. Deficit alfa-1-antitrypsinu

Struc¢na charakteristika onemocnéni dané ERN a souc¢asného systému péce

Deficit a; antitrypsinu (AATD) predstavuje dédi¢nou poruchu vznikajici v dsledku
vrozenych defekt( alel genu AAT. Je spojen s vysokym rizikem ¢asného vyvoje CHOPN,
méné Casto pak jaterniho onemocnéni, vzacneéji s rozvojem ANCA asociované vaskulitidy
¢i kozniho postizeni ve formé nekrotizujici panikulitidy. AAT je kddovan genem SERPINA1
na chromozomu 14 a fadi se mezi inhibitory sérovych proteaz. Inhibuje predevsim
neutrofilni elastazu tedy enzym, ktery degraduje dalSi bilkoviny (elastin, bazalni
membranu a dalSi soucasti extracelularni matrix).

Dosud bylo identifikovano pfes 100 genetickych variant AAT. Jedna se o autosomalné
kodominantni typ dédi¢nosti. Normalni fenotyp je PI*MM, kazda z genetickych variant je
odpovédna za tvorbu strukturalné i funkéné odliSnych forem enzymu, proto se klinicky
obraz mUze vyrazné lisit. Nejcastéjsimi patologickymi alelami jsou Z, S. Normalni sérova
koncentrace AAT se pohybuje mezi 1,0-2,0 g/l.

Celosvétove existuje znacna variabilita prevalence AATD. Normalni fenotyp se vyskytuje
v 94-96% kavkazské populace, heterozygotl (PI*MZ) je pfiblizné 2-3 %. V minulosti bylo
provedeno nékolik screeningovych studii u novorozencUl a byla zjiSténa ¢etnost vyskytu
genotypu PI*ZZ od 1:1600 (Svédsko) po 1:5000 (Oregon, USA). V Ceské republice byla
provedena zatim jedna pilotni screeningovéa studie v ordinacich plicnich lékafa s
vyskytem fenotypu PI*ZZ u 0,3 % pacientl s diagnézou CHOPN.

Nejcastéjsim klinickym koreldtem a nejCastéjsi pric¢inou umrti u pacientt s AATD je plicni
emfyzém. U pacientd s AATD je typicky nélez panacinarniho emfyzému s bazalni
predilekci. CHOPN u pacienta s deficitem AAT se klinicky projevuje obdobné jako u
pacientll s normalni hladinou AAT, tedy predevsim postupné progredujici namahovou
dusnosti, avSak u pacientl s deficitem AAT s rozvojem plicniho emfyzému se rozvoj
pfiznak( posouvéa do mladsich vékovych skupin, a to ¢asto jiz do 3.-4. dekady Zivota.

Diagnostika AATD je stale nedostatecna. VySetfeni hladiny AAT by mélo byt provedeno
alespon jednou za zivot u vSech pacientl s diagnostikovanou CHOPN, u vSech pacient(
s ireverzibilni obstrukéni ventilaéni poruchou, u jinak neobjasnéného jaterniho
onemocnéni, u pacientll s nekrotizujici panikulitidou a pacientl s pozitivni rodinnou
anamnézou. Zakladem pro diagnostiku AATD je krevni odbér na stanoveni sérové hladiny
AAT. Pfi hladiné nizSi nez 1 g/l je indikovano genetické vySetreni.

Méfeni hladiny AAT v krvi je vSeobecné dostupné biochemické vySetfeni a mlzZe jej
indikovat jakykoliv lékaf. Pokud je zjisténa hladina 0,5-1 g/l méla by byt indikovana
konzultace pacienta v centru pro AATD, pfi zjisténi hladiny nizsi nez 0,5 g|/l by pacient mél
byt vzdy odeslan do centra pro AATD k pfeSetfeni a ke zvazeni augmentacni terapie. V
ramci zakladniho vySetfeni je provadéno funkéni vySetfeni plic, zobrazovaci vysetreni (CT
hrudniku v€. denzitometrie), elastografie jater.
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Lécba pacientll s CHOPN na podkladé AATD je stejna jako u pacient( s obvyklou CHOPN.
Zahrnuje rezimova opatfeni — zanechani koufeni, abstinence od alkoholu, vakcinace,
farmakoterapie, dechova rehabilitace, DDOT pfi chronické hypoxemické respiracni
insuficienci. PFi progresi plicniho onemocnéni jsou zvazovany volum redukéni vykony a
predevsim, protozZe se Casto jedna o pacienty stfedniho véku, zafazeni k transplantaci plic
pfi splnéni indikacnich kritérii. U skupiny pacientll s tézkym deficitem AAT je vidy
zvazovana specificka augmentacni terapie. Augmentacni terapie predstavuje vedle
obvyklych terapeutickych moznosti CHOPN specifickou mozZnost léCby pravé u pacientt
s prokazanym tézkym deficitem AAT. Spociva v pravidelném podavani purifikovaného AAT
vyrobeného z lidské plazmy ve formeé intravendznich infuzi v intervalu jednoho nebo dvou
tydnd. Jde o velmi nakladnou lé¢bu a je indikovana jen u pacientd spliujicich uréita
indikacni kritéria (zohlednéna je hladina AAT, genotyp, FEV1, absence koufeni).

Centrum pro lé&bu pacientt s AATD se jiz vice nez 15 let nachazi najediném misté v Ceské
republice, ato na Pneumologickeé klinice 1.LF UK a Thomayerovy nemocnice v Praze. Péce
je zajiStovana lékafi a sestrami z kliniky. Data o pacientech jsou zadavana do ¢eského
registru pacientl s deficitem AAT, ktery funguje jiZ od roku 2008 a také do evropského
registru EARCO, a to az od roku 2021. V roce 2024 je v planu otevreni dalSich 3 center pro
pacienty s AATD také mimo Prahu.

Deficit alfa-1 antitrypsinu
F.1 Podezieni na AATD, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na AATD zajistuje vySetfeni hladiny AAT prakticky lékaf,
pneumolog, hepatolog Ci jiny oSetfujici lékal. Zakladni vySetfeni (funkéni a radiologické
vySetieni) mlze probihat mimo centrum, stejné tak genetické vysetieni, které vSak pro
omezené vysetfovaci moznosti obvodnich pneumologl ¢astéji probiha v nemocnicich a
klinikach. V ramci zakladni diagnostiky také probiha CT denzitometrie plic, u pokrocilého
emfyzému jsou zvazovany bronchoskopické volum redukcéni vykony, pfipadné jsou
pacienti referovani k pfedtransplantacnimu vySetreni.

F.2 Centralizace péce

Pfi potvrzeni snizené hladiny AAT pod 1 g/l probiha dalsi specializované vySetfeni na
Pneumologickeé klinice FTN. Na zakladé vysledku vysetieni (hladina AAT, genetika, funkéni
parametry) je nasledné rozhodnuto o indikaci augmentacni terapie. U pacient( s tézkym
deficitem AAT probihaji kontroly pneumologem na specializovaném pracovistiv 1-2letych
intervalech, u pacientl s lehkym deficitem bez plicniho postiZzeni probihaji v intervalu 1x
za 5 let. Kontroly na specializovaném pracovisti spocivaji pfedevsim ke zhodnoceni efektu
augmentacni terapie, posouzeni pokracovani indikace léCby ¢i odhaleni pacient(, ktefi
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budou k augmentacni terapii indikovani. V ramci téchto kontrol jsou také pacienti
odesilani na vySetfeni hepatologem k provedeni elastografie jater. Bézné kontroly
pacientll s CHOPN pak probihaji u spadového pneumologa kazdych 3-6 mésicu.

F.3 Typy center

Centrum pro pacienty s AATD na Pneumologické klinice 1.LF UK a Thomayerovy
nemocnice v Praze. V brzké dobé jsou v planu celkove 4 centra charakteru center vysoce
specializované péce. Centra budou napojena na velkda nemocniéni pracovisté disponujici
pokrocilou diagnostikou a lé¢bou pro CHOPN.

F.4 Potfebné upravy:
F.4.1 Organizace péce

- vhodné otevieni novych center, jak jiz v planu, pro zlepSeni dostupnosti péce pro
pacienty z rliznych kraj& Ceské republiky

- plné automatizované zadavani dat do Ceského registru AATD pfimo ze strukturovanych
dat v NIS za pomoci data-manazer(

- lepsi integrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce; zejména podpora
pacientl s vyznamnymi omezenimi danymi plicnim onemocnénim — dusnost a pohybové
omezeni, nemoznost vydélku na plny uvazek (limitace snizenou fyzickou vykonnosti a
zvySenou Unavnosti; ¢asto mladi lidé Zivici rodiny)

F.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- navySeni poctu stfedniho zdravotniho personalu v centru, pfipadné stanoveni role
koordinatora péce v centrech a v komunité, vyélenéni prostiedk( na tuto funkci

- posileni personalu center predevS§im o fyzioterapeuta, psychologa, socidlniho
pracovnika, administrativni pracovniky, koordinatora klinickych studii

F.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

- zabezpecCeni chranéného casu zdravotnickych pracovnikll pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

- podpora Ucasti pracovnik(l center na vzdélavacich aktivitach minimalné poskytnutim
zakladni mzdy po Cas téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim potfebam centra
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G. Mezoteliom (maligni mezoteliom pleury)

Strucéna charakteristika onemocnéni dané ERN a souc¢asného systému péce

Mezoteliomy vznikaji z mezotelovych bunék serdznich blan pleury, peritonea, perikardu,
tunica vaginalis testis a ovarialniho epitelu. Asi 80 % z nich vznika v pleuralni dutiné.
Maligni mezoteliom pleury (MMP) je nejCastéjSi primarni nador pleury. Celkové se jedna o
vzacny nador, ktery se na celkovém poétu vSech nador( podili méné nez jednim
procentem. Roc¢ni incidence maligniho mezoteliomu pleury ve svété je v soucasnosti u
Zzen odhadovana na 0,1-0,25/100 000 a u muzd na 1-6,6/100 000.

V Ceské republice se diagnostikuje cca 30 novych pfipadd roéné, ¢astéji u muzl. Nardst
MMP se celosvétové pozoruje od 60. let 20. stoleti, kdy doslo k rozvoji prlimyslu
pouzivajiciho azbest, jehoz expozice pfedstavuje nejrizikovéjsi faktor pro vznik nadoru.
Riziko vzniku mezoteliomu u azbestu exponované populace se pohybuje okolo 5-10 %.
Typicka je dlouha doba latence mezi expozici azbestu a vznikem onemocnéni (cca 20-40
let). Etiologicky se téz uplatiuji genetickeé vlivy, nékteré viry (opici virus SV40), zareni.

Pacienti s MMP maiji Spatnou progndzu, pét let od stanoveni diagnézy prezivd cca 5 %
nemocnych. MMP se histologicky déli na tfi podtypy: epiteloidni, bifazicky a
sarkomatoidni. Nej¢astéjSim podtypem je epiteloidni, ktery pfedstavuje 50-60 % vSech
pfipadd a ma také nejlepsi progndzu. Klinicky se projevuje dusnosti, kaslem, bolesti na
hrudi, hubnutim, nechutenstvim a teplotami. Vzhledem k tomu, Ze byva vétSinou
diagnostikovan v pokroc¢ilém stadiu, neni obvykle mozny radikalni chirurgicky vykon a v
léCbé se pouziva chemoterapie, imunoterapie a radioterapie. Definitivni diagnéza je
histologicka, nestaci cytologické vySetreni (cytologicky nelze odliSit od adenokarcinomu
plic a metastatickych karcinomu).

Vysetiovaci panel ke stanoveni diagnézy MMP:

- anamnéza (expozice azbestu)

- skiagram hrudniku v pfedozadni a bo¢né projekci (pleuralni vypotek)

- biopsie pleury-transparietalni punkce pod CT ¢i UZ, videoasistovana
torakoskopie (VATS)

- bronchoskopie (spiSe vramci diferencialni diagnozy)

- CT hrudniku a CT bficha, pfipadné PET/CT (staging)

- funkéni vySetieni plic véetné difuzni kapacity (pfed operaci)

- hrudni punkce

Zhodnoceni rozsahu onemocnéni
Pfi hodnoceni rozsahu nadoru se od roku 2017 pouziva 8. TNM klasifikace.

Lécba
e Chirurgicky vykon

Cilem chirurgické lécby je maximalni cytoredukce nadoru. Operuji se pouze epitelialni a
omezené smiSené mezoteliomy. Sarkomatoidni forma MMP se povaZuje za kontraindikaci
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operacniho feSeni. Pfed operaci je nutné PET/CT vySetreni, funkeni vySetieni plic véetné
difuzni kapacity a vySetfeni nitrohrudnich uzlin (mediastinoskopie nebo endobronchialni
ultrasonografie-EBUS). Chirurgické vykony by mély probihat pouze ve specializovaych
centrech. Celkové se upousti od rozsahlych vykon( jako je extrapleuralni
pneumonektomie, kdy je provedena resekce plice spolu s resekci perikardu, branice a
parietalni pleury. SpiSe se provadi rozSifena pleurektomie/dekortikace, ktera ma mensi
morbiditu a mortalitu. V nékterych centrech je provadéna i kombinace hypertermické
peroperacni chemoterapie spolu s cytoreduktivni chirurgii (HITHOC) v ramci
multimodalni terapie maligniho mezoteliomu

e Chemoterapie aimunoterapie

Zakladnim |éCebnym postupem inoperabilnich stadii je chemoterapie nebo
imunoterapie. Standardnim chemoterapeutickym rezimem je kombinace cisplatina nebo
karboplatina plus pemetrexed. Druha linie chemoterapie zatim nema doporuceny
standardni postup, lze ale pouzit stejny rezim, pokud byl UspéSny v prvni linii léCby. Lze
pouzit i gemcitabin Ci vinorelbin. Pro prvni linii lé€by neresekabilnich stadii je urCena i
dualni imunoterapie v kombinaci ipilimumab plus nivolumab, léCba se podava do
progrese Ci nepfijatelné toxicity.

e Radioterapie
Radioterapie ma predevsim paliativni vyznam s analgetickym efektem. Ke zvazeni je
nékdy adjuvantni radioterapie nebo vzacné i neoadjuvantni.

Progn6za MMP

MMP patfi mezi nadory se Spatnou prognézou. Pfiznaky onemocnéni jsou pozdni a
neexistuje zadny spolehlivy biomarker pro ¢asny zachyt onemocnéni. LepSi prognozu
maji epiteloidni mezoteliomy. Chirurgicka lé¢ba je mozna jen u malého procenta
nemocnych. Uinoperabilnich stadii dosahuje median celkového preziti bez chemoterapie
cca 5-8 mésicu, pfi lécbé chemoterapii s cisplatinou a pemetrexedem bylo v registracni
studii dosazeno preziti 12,3 mésicl. Novou léEebnou moznosti pro inoperabilni nadory je
dualni imunoterapie ipilimumab plus nivolumab. Ve studii CheckMate 743, ktera
srovnavala imunoterapii ipilimumab plus nivolumab oproti chemoterapii cisplatina plus
pemetrexed, bylo prokazano delsi preziti v rameni s imunoterapii (celkové pfeziti 18,1 vs
14.1 meésice ve prospéch imunoterapie). Imunoterapie se tak stala dalsi léCebnou
moznosti pro pacienty s MMP.

Navrh modelu péce pro diagnozy sdruzené v siti ERN LUNG

Maligni pleuralni mezoteliom
G.1 Podezieni na MMP, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na MMP koordinuje proces pneumolog (anamnéza, klinické
vySetfeni, skiagram hrudniku, CT hrudniku). Zakladni vySetfeni (funkcni, skiagram a
radiologické vysetfeni) mlze probihat mimo centrum
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G.2 Centralizace péce

V centru probiha komplexni diagnostika MMP (histologicka verifikace, staging
onemocnéni), rozhodnuti o typu léCby a ndsledna lé¢ba. Nutnosti je pravidelna ¢innost
multidisciplinarniho tymu (MDT), jehoZ soucasti je pneumolog, klinicky onkolog, hrudni
chirurg, patolog, radiolog, radioterapeut). MDT ma pfipadné navaznost na dalSi obory
(ORL, kardiologie, infektologie, genetika, paliativni tym).

G.3 Typy center

Centra vysoce specializované pneumoonkochirurgické péce (POCH), které poskytnou
komplexni a nepretrzitou diagnostickou, chirurgickou a naslednou protinadorovou
lé¢ebnou péci. POCH spliuje pozadavky dle § 112 zakona o zdravotnich sluzbach v
souladu s podminkami stanovenymi pro centra vysoce specializované onkologické péce
ve Véstniku MZ CR ¢astce 5/2014. (multioborovy tym s pislu§nym L{izkovym,
ambulantnim a laboratornim zazemim).

CENTRA VYSOCE SPECIALIZOVANE PNEUMOONKOCHIRURGICKE PECE

- FTN Praha - Fakultni nemocnice Brno.

- Fakultni nemocnice v Motole - Fakultni nemocnice Olomouc
- Fakultni nemocnice Plzen - Fakultni nemocnice Ostrava

- Fakultni nemocnice Hradec Kralové - Masarykova nemocnice UnL

G.3.1 POCH u MMP zajistuje

Chirurgické vykony — diagnostické, lécebné, paliativni
- cileny odbér biopsie
- mediastinoskopie
- videotorakoskopicka/video asistovana torakoskopie (VTS/VATS)
- extrapleuralni pneumonektomie
- rozS8ifena pleurektomie/dekortikace
- pleurektomie—abraze
- torakotomie
- pleuroskopie
- pleurodéza

Pneumologické metody pro diagnostiku MMP a upfesnéni jeho stadia a metody k
diferencialni diagnostice MMP

e bronchoskopie véetné transbronchialnich biopsii a endobronchialni
ultrasonografie (EBUS)

o flexibilni a rigidni terapeutickd bronchoskopie s desobliteraci nadorovych stenéz,
zavadénim stentl a stavénim krvaceni

e navigacnitechniky pro endoskopickou diagnostiku perifernich lézi

e specialni endoskopické vykony k diagnostice ¢asnych endobronchialnich
slizni¢nich lézi
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punkéni techniky zamérené na diagnostiku perifernich tumort plic, nadord pleury
a mediastina

Histopatologicka a morfologicka a imunohistochemicka vySetfeni nadorové tkané s
ohledem na peroperacni zameéreniKomplexni onkologické centrum s moznosti
komplexni, multimodalni a nejinovativnéjsi léCby v€etné klinického vyzkumu

G.4. Potiebné upravy
G.4.1 Organizace péce

vytvofeni center pfi pracovistich pneumologie, onkologie, hrudni chirurgie a
patologie v ramci fakultnich a krajskych nemocnic. Nutnost zajisténi funk&niho
MDT. Pro zajisténi kvality a dostupnosti vysoce specializované
pneumoonkochirurgické péée se za optimalni pro CR povazuje 1 centrum na 1
250 000 obyvatel, tj. 8 center POCH. Centra budou diskutovana a zvéfejnénav
dokumentech pfislusnych odbornych spolecnosti.

optimalizace Uhrady ambulantni a lizkové péce

zrychleni diagnostického procesu a Casné zahajeni onkologické léCby
optimalizaci diagnostickych algoritm( a komunikaci mezi jednotlivymi pracovisti
v ramci jedné nemocnice

zlepSeni navaznosti na paliativni péci pro pacienty, ktefi jiz nepodstupuji aktivni
onkologickou péci

funkéni narodni onkologicky registr pro MMP, automatizované zadavani dat a
propojeni s daty zNOR

definice specifickych parametrd pro sledovani kvality péce v centrech

G.4.2 Pracovni podminky center, personalni zajisténi

- stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce v
POCH

G.4.3 Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné éinnosti

zabezpeceni chranéného ¢asu zdravotnickych pracovnik(l pro vzdélavaci a
védeckovyzkumné aktivity

podpora Ucasti pracovnikl center na vzdélavacich aktivitach minimalné
poskytnutim zakladni mzdy po ¢as téchto aktivit v rozsahu odpovidajicim
potfebam centra
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Podpora stavu socialni péce

V této diagnostické skupiné jsou pacienti s onemocnénim interniho charakteru a toto
s sebou pfinasi velké problémy pfi posuzovani pfispévkd na péci, invalidnich ddchodt a
prikaz( ZTP. Velké ¢ast pacient( si stéZuje na nepfiznani davek, které se lisi i krajskou
prislusnosti. Tento stav pfinasivelké problémy dospélym pacientim i pecujicim rodindam.
Domnivame se, Ze je nutné sjednotit/pfepracovat metodiku posuzovani s ohledem na
diagndzu a stupen progrese onemocnéni.

Dalsim problémem je potieba informovat pacienta pfipadné pecujici osoby
0 moznostech socialni podpory. Tuto informaci by mél pacient/pecujici dostat hned pf¥i
stanoveni diagnézy a méla by byt konkrétni s pfihlédnutim k potfebam pacienta.
U diagnoz, které maji silné pacientské organizace (napf. Klub cystické fibrdzy), se pacienti
tuto informaci dozvidaji pfimo od socialniho pracovnika pacientské organizace, kterd ma
i mozZnost finan¢ni podpory. Pacientské organizace mUzZou v této oblasti byt velmi
napomocni, nebot dokonale znaji jak diagndzu, tak i potfeby pacientd a jejich rodin.

U diagndz, kde tato moznost neni, je nutné, aby byl v nemocnici k dispozici koordinator,
ktery bude umét poradit a odkazat na organizace nebo instituce, které poskytnou
psychologickou ¢i terapeutickou podporu, ale také informace k socialnim sluzbam.

Takovéto sluzby nyni poskytuji organizace jako je Centrum provazeni, Rana péce aj.
Bohuzel je zatim takovychto instituci malo a liSi se to i v jednotlivych krajich. Sit téchto
poradenskych organizaci by méla byt mnohem hustSi a méli by pacientovi/pecujicimu
poskytnou kvalitni a kompletni sluzby. Pokud budou takovato zafizeni dostupna
v jednotlivych regionech, lze velmi dobfe vyuZit moznosti, ktera region svym ob¢anlim
poskytuje. Odtud muze jit i velmi dobra zpétna vazba o potiebach lidi s onemocnénim
v daném regionu.

V tuto chvili je informovanost o socialni podpofe a socidlnich sluzbach velmi $patna a
nemocni lidé se velmi sloZité dostavaji k informacim o pomoci v jejich slozité zZivotni
situaci. Dobreé socialni zazemi je nezbytnym predpokladem toho, ze pacient bude dobfe
zvladat svoji nemoc, bude lépe spolupracovat na léCbé a lépe se bude vyporadavat
s pfipadnymi exacerbacemi. Psychika pacienta je naruSena jeho nemoci a jejimi projevy
a je zbyteCné, aby se pacient musel potykat i s existenénimi problémy, které s sebou
pfinasi Spatna socialni situace.

Za zasadni povazuji nyni, aby kazdé centrum VO at uz ERN nebo mimo ERN mélo
k dispozici socialni pracovniky, psychology, ktefi budou i sou¢astmi paliativniho teamu,
ktery je zasadni v péci o fadu diagnéz VO.
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ZKRATKA Vysvétleni

AATD/AAT/ATAT Alpha-1 AntiTrypsin Deficiency (Deficit alfa-1-antitrypsinu)

ABPA Alergicka bronchopulmonalni aspergiléza

BE Bronchiektazie

BMI Body mass index

BSI Bronchiectasis Severity Index

CCF Centrum cystickeé fibrézy

CF Cysticka fibroza

CF-SPID Cystic Fibrosis - Screen Positive Inconclusive Diagnosis

CLAD Chronic Lung Allograft Dysfunction

CPGs Clinical Practice Guidelines (klinické doporu¢ené postupy)

CT Computed Tomography (pocitacova tomografie)

CTEPH Chronicka tromboembolicka plicni hypertenze

CVSP Centrum vysoce specializované péce

CPFS Ceské pneumologicka a ftizeologicka spole&nost

CSDP Ceska spoleénost détské pneumologie

DDOT Dlouhodobéd doméci oxygenoterapie

DP CPFS Doporu&ené postupy Ceské pneumologické a ftizeologické
spolecnosti

EBUS Endobronchialni ultrasonografie

ECFS European Cystic Fibrosis Society

EMBARC European Bronchiectasis Registry

ERN European Reference Network (Evropska referenéni sit)

FN Fakultni nemocnice

FTN Fakultni Thomayerova nemocnice

HITHOC Hyperthermic intrathoracic chemotherapy (hypertermicka
peroperaéni intrapleuralni chemoterapie)

HP Hypersenzitivni pneumonitida

HRCT High-resolution CT

CHOPN Chronicka obstrukéni plicni nemoc

IKEM Institut klinické a experimentalni mediciny

ILD Interstitial Lung Disease (Intersticialni plicni procesy)

ILP/IPP Interstitial lung processes (Intersticialni plicni procesy/difuzni
parenchymatézni onemocnéni plic)

IPF Idiopaticka plicni fibréza

KDIN Klinika détskych infekEnich nemoci

KNPT Klinika nemoci plicnich a tuberkulézy

KOC Komplexni onkologicka centra

LF Lékarska fakulta

LP LécCivy pFipravek

MDT Multidisciplinarni tym

MKN-10 Mezinarodni klasifikace nemoci 10. revize
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MMP Maligni mezoteliom pleury

MZCR Ministerstvo zdravotnictvi Ceské republiky

NIS Nemocnicniinformacni systém

non-CF BE Bronchiektazie nemocnych bez pfitomnosti cystické fibrozy

ORL Otorhinolaryngologie (usni, nosni a kréni lékarstvi)

PAH Plicni arterialni hypertenze

PCD Primary Ciliary Dyskinesia (primarni ciliarni dyskineze)

PCD Primarni ciliarni dyskineze

PET Pozitronova emisni tomografie

PH Plicni hypertenze

PJ Patient journey

PO Pacientska organizace

POCH Plicni onkologické centrum

PRO Patients Reported Outcome (vysledek hlaseny pacientem)

PROMs Patients Reported Outcome Measures (vysledky sdélované

pacientem; sebehodnotici dotazniky)
RTG Rentgenové vysSetreni
SYPOVO Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty
se vzacnymi onemocnénimi

UK Univerzita Karlova

Uz Ultrazvuk

uzis Ustav zdravotnickych informaci a statistiky

VFN VSeobecna fakultni nemocnice

VO Vzacné onemocnéni

VTS/VATS Videotorakoskopicka/video asistovana torakoskopie

ZTP Zvlast tézkeé postizeni
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