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Uvod a charakteristika pracovisté

Tato Analyticka zprava vznikla v ramci projektu Navrh systému komplexni sdilené
zdravotné-socialni péce o pacienty se vzacnymi onemocnénimi - SYPOVO
(CZ.03.02.02/00/22_046/0002450) v ramci Operacniho programu Zameéstnanost plus
spolufinancovaného Evropskou unii z Evropského socialniho fondu. Jejim cilem je popis
soucasného stavu véetné navrh(, které by mohly vést ke zlepsSeni péce o pacienty se
vzacnym onemocnénim. Autory tohoto odborného textu jsou metodici projektu a
zastupci jednotlivych ERN, poskytovatelé, ktefi se vénuji pfimé péci a reflektuji tak své
zkuSenosti vtomto dokumentu.

Nazev ERN ERN RITA

Fakultni nemocnice v Motole

Ustav imunologie 2. LF UK

Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu VFN v Praze
a 1. LF UK (détska a dospéla ¢ast)

Vseobecna fakultni nemocnice v Praze

Klinika nefrologie VFN v Praze a 1. LF UK (dospéla ¢ast)

Pocet skupin VO 4 skupiny

Zapojena
pracovisté

Nazvy 1. Autoinflamatorni onemocnéni (Autoinflammatory Diseases)
skupin/podskupin AID
Vo 2. Primarni imunodeficience (Primary immunodeficiency)

PID

3. Autoimunitni onemocnéni (Autoimmune disease)
Al (vaskulitidy)

4. Pediatricka revmatologie (Paediatric rheumatology)
PR

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

1.1 Charakteristika zdroju
Celkovy pocet hodnocenych publikaci za celou RITA ERN: 53 (54)

Zdroje byly dodany odborniky pracovist této ERN (s dlirazem na mezinarodni doporuceni) a jedna
se pouze o malou vysec veSkeré existujici literatury. Nasledujici zavéry jsou tedy pouze orientacni.
Pocet recentni literatury i nadale stale nar(sta.
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Pocet publikaci dle jejich jednotlivych typa za celou ERN

Recommendation 22
Guidelines 14
Care pathway 2
Classification 3
Patient journey 2(3)*

Report article

Systematic review of practise

Parents experience qualitative study

International Consensus Document

Position Paper

3
2
Practice parameter 1
1
1
1
1

Casereport

Kromé klasického prehledu literatury (v dostacujicim rozsahu) obsahoval reportovany
soubor ¢lankd tfi dokumenty, které nebyly do primarniho pfehledu zahrnuty. Jednalo se
o letacek ,,Cesta pacienta s vzacnym imunologickym onemocnénim®, formalni zpravu
o vyznamu a dopadech imunodeficience na Zivot jednotlivce zroku 2023, kterou
vydala iniciativa IPOPI (Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies) a kvalitné a
velmi profesionalné zpracovanou brozuru pro pacienty s Juvenilni idiopatickou
artritidou (JIA).

Patient journey: Dvé dodané publikace jsou klasifikovany jako ,,Patient journey“ a jsou
zahrnuty do plvodniho seznamu. Jedna se totiz o klasické publikace v impaktovanych
c¢asopisech (ne pouze o brozury), které jsou urceny pro lékafe i Sirokou zainteresovanou
vefejnost. Publikace pojednavaji o pacientech s Behcetovym syndrom a dale SirSi
skupiné AID.

1.2 Obsahova analyza zdroj(i podle skupin onemocnéni

Podrobnosti roztfidéné dle skupin diagnéz

Analyzované dokumenty byly vprvnim kroku roztfizeny do jednotlivych skupin
onemocnéni ERN RITA. Do skupiny dokumentt ,,Other rare diseases” byla zafazena jedna
publikace, ktera se zabyva podporou prechodové péce mezi péci v adolescenci a u
mladych dospélych. Prace poskytuje praktické pokyny pro zlepSeni kvality péce
v oblastech planovani tohoto pfechodu, pfenosu zodpovédnosti za péci z rodi¢e na dité a
integrace do dospélé péce pro mladez a mladé dospélé. Obsahuje také aktualizace
definic, principl écby a doporuc¢enych postupll, véetné novych informaci
o problematickych situacich s timto tématem spojenych (personalni, financ¢ni, apod.) a
implementacnich strategiich. Jedna se o klasickou publikaciv impaktovaném Casopise.
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Dale byla pfedlozena samostatna sloZzka obsahuijici jiz vySe zminéné dokumenty: brozuru,

letacek pro pacienty a také formalni zpravu o vyznamu a dopadech imunodeficience na
Zivot jednotlivce.

Pro lepSi pfehlednost byly vytvoreny tabulky tykajici se sledovanych charakteristik, které
bylo mozné z obdrzenych dokumentt ziskat. Cilem bylo uvést pocet zdroju, ve kterych se
informace o dané charakteristice vyskytovaly.

Skupiny onemocnéni:

1. Autoinflamatorni onemocnéni (Autoinflammatory Diseases) AID

2. Primarni imunodeficience (Primary immunodeficiency) PID

3. Autoimunitni onemocnéni (Autoimmune disease) Al (v ramci vybéru
literatury ERN RITA - zavzaty pouze vaskulitidy)

4. Pediatricka revmatologie (Paediatric rheumatology) PR

Hlavni charakteristiky:

PFi analyze relevantni literatury tykajici se vzacnych onemocnéni vramci RITA ERN je
ddlezité si uvédomit, Ze se nékteré publikace tematicky prekryvaji, a nelze je tedy
jednoznacné zaradit pouze do jedné ze Ctyf jmenovanych skupin. Jedna se pfedevsim
0 publikace zahrnujici pediatrickou revmatologii (PR). Nékteré z téchto pacient’ (PR)
muZeme totiZ v prubéhu jejich Zivota oznacit za pacienty s autoimunitnim onemocnénim
(Al), méné ¢asto autoinflamatornim onemocnénim (AID). V naSem seznamu se vyskytly
dvé publikace s timto pfesahem: jedna s AID/PR a druha Al/PR. Hodnocena literatura byla
proto v téchto pfipadech zavzata do OBOU skupin relevantnich onemocnéni a
v souhrnném prehledu budou poé&ty oznadeny cervenym pismem.

Skupina Al onemocneéni je pro nas ucel charakterizovana pouze literaturou tykajici se

dospélych vaskulitid.
Celkem Skupina Skupina Skupina | Skupina
1 (AID) 2 (PID) 3 (Al) 4 (PR)
Celkovy pocet zdroj(: 53 12 17 7 19
Definice vicelrovriové péce: 4* (8%) 1 (8%) 2 (12%) 0 (0%) 1(5%)
Uvedeni odbornosti podilejicich se | 36 (68%) 7 (58%) 11 (65%) | 6(86%) | 13 (68%)
na péci:
Definice role socialniho pracovnika: | 2** (4%) 0 (0%) 2 (12%) 0 (0%) 0 (0%)
Aktivni role pacient0 pfi tvorbé | 22 (42%) | 5 (42%) 4(24%) | 5(71%) | 9 (47%)
CPGs:

*Vicelurovhova péce je také zminéna vdalSich 9 publikacich, ale jednd se skute€né o zminku
existence/potieby specializovanych center a multidisciplinarnich tymu, vice nez o samotnou ,definici
** Role socialniho pracovnika byla dale zminéna v dalSich 5 publikacich, ale pouze ve dvou byla skuteé¢né

stanovena a definovana, ve zbytku publikacich byla pouze zminéna.

CPGs - clinical practise guidelines
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Celkem Skupina 1 Skupina 2 Skupina 3 | Skupina 4
(AID) (PID) (Al) (PR)
Celkovy pocet zdrojl 53 12 17 7 19
Klinicka diagnostika 35 (66%) 8 (67%) 9 (53%) 7 (100%) 12 (63%)
Laboratorni diagnostika | 37* (70%) 7 (58%) 14 (82%) 7 (100%) 10 (53%)
Dalsi | 24* (45%) 5 (42%) 10 (59%) 5(71%) 5 (26%)

*Laboratorni vySetfeni pfedstavovalo ve velké vétSing pfipadd imunologické, genetické, serologické a
biochemické vySetfeni a také novorozenecky screening. Mezi dalSi nejCastéji zminované diagnostické
metody byla uvadéna predevSim biopsie (s histologickym zhodnocenim), EKG, nasledné zobrazovaci
techniky (ultrazvuk, MRI) a dalsi.

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

Celkem Skupina | Skupina | Skupina | Skupina
1(AID) | 2(PID) | 3(Al) 4 (PR)
Celkovy pocet zdroj(: 53 12 17 7 19
Kdo ma potvrdit diagnoézu: 11(21%) | 2(17%) | 4(24%) | 0 (0%) 5 (26%)
Kdoma lécit: | 20(38%) | 2(17%) | 8(47%) | 3(43%) | 7 (37%)
Kdo ma sledovat/monitorovat: 13 (25%) 2(17%) | 5(29%) | 1(14%) | 6(32%)
Uloha dal$ich lékarskych specialist(: 19(36%) | 4(33%) | 8(47%) | 1(14%) | 6(32%)
Uloha nelékaid: 11(21%) | 3(25%) | 6(35%) | O (0%) 2 (11%)
Uloha primarni pége: 9 (17%) 2(17%) | 5(29%) | 0(0%) 2 (11%)
Management - doporuéena lécba (uvést pocet zdroju):
Celkem Skupina Skupina Skupina Skupina
1 (AID) 2 (PID) 3 (Al) 4 (PR)
Celkovy pocet zdrojd: 53 12 17 7 19
Specifickéa cilend lé¢ba: | *27 (51%) 4 (33%) 14 (82%) | 3(43%) 7 (37%)
Specificka necilena léc¢ba: 34 (64%) 6 (50%) 10 (59%) | 7(100%) | 12 (71%)
Nespecificka/symptomaticka 31 (58%) 5 (42%) 10 (59%) | 3(43%) 14 (74%)
lécba:

* Specificka cilena léCba zahrnovala nejcastéji biologickou lécbu (konkrétni inhibitory konkrétnich imunol.
receptori), nebo alogenni transplantaci kmenovych bunék.
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Management - monitorace stavu, hodnoceni vyvoje nemoci (uvést pocet zdroj():

Celkem Skupina 1 | Skupina 2 | Skupina | Skupina
(AID) (PID) 3 (Al) 4 (PR)
Celkovy pocet zdrojl: 53 12 17 7 19
Pravidla pro monitoraci: | 24 (45%) 4 (33%) 9 (53%) 4 (57%) 8 (42%)
Existence kritérii | 18 (34%) 2 (17%) 5(29%) 1(14%) | 10 (53%)
aktivity/zavaznosti onemocnéni:
Prognosticka kritéria: 4 (8%) 2 (17%) 0 (0%) 2 (29%) 0 (0%)
Existence ,patient-reported | 13 (25%) 5 (42%) 2 (12%) 1 (14%) 5 (26%)
outcome measures“(PROM):
Hodnoceni funkce/disability: 3 (6%) 1(17%) 1 (6%) 0 (0%) 1 (5%)
Systém hodnoceni kvality péce | 1(0,02%) 0 (0%) 1 (6%) 0 (0%) 0 (0%)
definovan:

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

Inventarizace existujici literatury a smérnic tykajicich se imunodeficienci,
autoinflamatornich, autoimunitnich a détskych revmatickych onemocnéni ukazala
casteCné nedostatky vnékolika smérech. Jedna se predevSim o problematiku

managementu VO a oblast socialni péce.

Velmi malo pozornosti vénovaly publikace vSech Ctyf skupin onemocnéni hodnoceni
disability nebo prognostickym kritériim. Jen ve 13 pracich byla zminéna existence PROMs
(Patient-reported outcome measures), které pfinaseji spoustu relevantnich dat a
informaci o zdravotnim stavu pacientd. Velmi omezené a neadekvatné se zdroje vénovaly
hodnocenikvality péce. V seznamu literatury se vyskytla jen jedna publikace zohlednujici
systém hodnoceni kvality péce pacientll. Jednalo se o pacienty s primarnimi
imunodeficiencemi (PID). Tato publikace poskytuje pfehled o sou¢asném stavu péce
o jedince s PID po celém svété. Zabyva se implementaci Sesti principu, které byly v roce
2014 stanoveny jako zlaty standard péce o pacienty s PID a zahrnuji diagnostiku, lécbu,
univerzalni zdravotnickeé pokryti, specializovana centra, narodni pacientské organizace a
registry pro pacienty s PID. Autofi také pfichazi s PID Zivotnim indexem, ktery by mohl
slouzit k méfeni stavu implementace téchto principd na globalni Urovni. Data byla
shromazdéna z 60 zemi prostiednictvim dotazniku, které byly zaslany narodnim ¢lenskym
organizacim Mezinarodni pacientské organizace pro primarni imunodeficience (IPOPI) a
lékarskym kontaktlim v riznych zemich.

Vyjma dvou publikaci (a to pouze vcelku PID, 4 %) nebylo nikde jinde zminéno ani
definovano zastoupeni socialni péce o pacienty. Naopak ve velké ¢asti pfipadl (42 %)
byli do pfipravy publikace zapojeni také zastupci pacientl, pfipadné pacientské

organizace, jejichZ vyznam v ¢ase narista.

Do kompletniho seznamu literatury nebyly zahrnuty tfi zdroje, protoze nejsou odbornymi
publikacemi, ale jejich obsah se jevi byt relevantni. Vjednom pfipadé se jednalo
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o letacek: Cesta pacienta s vzacnym imunologickym onemocnénim z anglického
originalu ,The journey of a patient with a Rare Immunological Disorder® zpracovaného
v anglickém jazyce. Na 34 strankach se text vénuje vSem 4 skupinam VO spadaijicich pod
ERN RITA. Popisuje symptomy, diagnostické postupy, léCebné postupy a také naslednou
péci o pacienty s témito chorobami. Vénuje se také vzdélavani pacient(, jejich podpore a
zastavani jejich prav, vyzkumu a digitalnim zdravotnickym technologiim, které mohou byt
uzitecné pro sledovani a lé¢bu této choroby. V obecné roving nabadé pacienty k lepsi
spolupraci a komunikaci mezi zdravotnickymi pracovniky, samotnymi pacienty a
pacientskymi organizacemi.

Druhou publikaci je formalni zprava o vyznamu a dopadech imunodeficience na zivot
jednotlivce z roku 2023, kterou vydala iniciativa IPOPI (Patient Organisation for Primary
Immunodeficiencies), coz je mezinarodni pacientska organizace zamérena na podporu
pacientl s primarni imunodeficienci (PID) a zlepSovani jejich Zivotnich podminek po
celém svété. Jejich cilem je zvysit povédomi o PID, poskytovat podporu pacientlim a
rodinam postiZzenym touto skupinou vzacnych onemocnéni imunitniho systému a také
podporovat vyzkum a vzdélavani v oblasti PID.

Poslednim dokumentem vyfazenym z komplexniho pfehledu byl kvalitné zpracovany
letacek pro pacienty (Patient journey) s Juvenilni idiopatickou artritidou (JIA), taktéz
v anglickém jazyce. Na 44 strankach poskytuje tato brozurka uzite¢né tipy a informace
pro déti a mladistvé s JIA, véetné zpUsobl, jak zvladat zhorSeni jejich stavu, stravovani,
cvic¢eni, spanek a také velmi dllezZity prechod do dospélé péce. Obsahuje doporuceni pro
komunikaci se Skolou a spolupréaci s lékarfskym tymem. Podrobné popisuje rlizné pfiznaky
onemocnéni a vysvetluje (velmi pochopitelnou formou) diagnosticky proces a veskera
vySetifeni provadéna pediatrickym revmatologem. ZdUraziiuje dulezitost zaclenéni
multidisciplinarniho tymu, ktery zahrnuje rizné ¢leny zdravotnického tymu zapojeného
do lécby pacientd a vysvétluje Ctenafi jejich role. Diskutuje o rlznych [écivech
pouzivanych k mirnéni pfriznakli onemocnéni véetné bolesti. Zaméfuje se na dlleZitost
dodrZovani lécebného planu a monitorovani vedlejsich ucinkd léciv. ZdUrazriuje dllezitou
roli fyzioterapie béhem léCby a ve vSech bodech vzdy radi, kde hledat podporu. Brozurku
vydala organizace Juvenile Arthritis Research (JAR), coz je charitativni organizace
zameéfena na vyzkum, osvétu a podporu déti s JIA a jejich rodin.

Literatura je recentni, s rokem vydani mezi lety 2013 az 2023 a pomeérné dostatecné
zachycuje problematiku péce o pacienty s VO, ktefi spadaji pod ERN RITA. Zaroven je opét
potfeba podotknout, Ze se jedna pouze o malou ¢ast existujici literatury a veSkeré zavéry
jsou pouze orientacni.
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2. Popis soucasného stavu zdravotni péce, identifikace potfeb a
nedostatku v téchto oblastech

2.1 Pocty pacientl a personalni zajisténi center

2.1.1 Celkovy pocet pacient(

% VO dané
skupiny, které . . .
L . oy i Mira spravnosti
.. Celkovy pocet | Zpusob zjisténi lze pfesné Kkédovani MKN
Onemocnéni/ | ,cientiv R pacientd identifikovat .
skupina onemocnhnéni s pomoci MKN-
10
él el
déti d°‘°;,pe déti dospéli | déti | dospéli | déti d°s|,'°e
Primarni imunodeficience 236 1025 regISt’r/ reglst’r/ 759% 37% 90% 90%
databaze databaze
Vaskulitidy (dospéli) ) 600 — ) kombinace } 100% _ 80%
2 500*
Pediatricka revmatologie 2250 } odhad B 90% B 80% .
Autoinflamatorni
onemocnéni 850 300 odhad odhad 2% 2% 0% 0%

*Siroky rozptyl odrazi neuté$enou situaci se zdrojovymi daty, ze kterych by bylo mozné vyéist presny podet téchto
pacientd v CR. Dolni hranice je definovana jako souéet poétu znamych pacientd v nejvétsim centru CR a odhad poétu
zavaznych pacientll lé¢enych mimo toto centrum. Horni hranice vychazi z prevalence onemocnéni.

2.1.2 Pocet pacientll sledovanych v centrech ERN

(centra vysoce specializované péce o pacienty se vzacnym onemocnénim - CVSP-VO)
Pocet novych

Poéet pacient( s VO, které maji centra vdlouhodobém
sledovani (prdmér za rok z poslednich 3 let) pacientli s VO za
rok (priimeér z
poslednich 3 let,
mozno pouzit data
reportovana
koordinatorovi ERN
vV ramci

Nazev pracovisté monitoringu)

Autoinflamatorni onemocnéni 15
Syndromickeé ID 46
Komplementové deficity 80
. . . Fagocytarni poruchy 6
Ustav imunologie 2. — -
Poruchy vrozené imunity 9 25
LF UK a FN Motol —
Imunitni dysregulace 13
Kombinované buné¢né a humoralni ID 7
Protilatkové ID 56
Primér souhrnné za rok z poslednich 3 let: 232
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Klinika pediatrie a Autoinflamatorni onemocnéni 250
dédi¢nych poruch Détska revmatologie 600 160
metabolismu VFN v Prima hrnna K lednich 3 let: 850
Praze a 1. LF UK rumeér souhrnné za rok z poslednic et:
Klinika nefrologie .. . i
Prumeér souhrnné za rok z poslednich 3 let: 400 60
VFN a 1. LF UK
CELKEM 1482 245

ID = imunodeficit

2.1.3 Personalni zajisténi center — kvantitativni udaje

Pro kazdé pracovisté celkovy pocet lékarl s odbornou zpusobilosti, lékari ve specializacni
pfipravé, zdravotnich sester, nelékarskych zdravotnikd, nezdravotniki. Pro kaZdou skupinu
celkovy pocet hodin/tyden vénovany problematice VO v ambulantni a l(Zkové pédi

Ustav imunologie 2. KPDPM, VFN, 1.LF Nefrologie, VFN,
= LF UK a FN Motol = UK = 1.LF UK
E E Pocet hodin/za E ; Pocet hodin/za E ; Pocet hodin/za
& § odbornost/tyden P § odbornost/tyden e § odbornost/tyden
s lazkova s ldZkova s lazkova
Odbornost ambulance e ambulance G ambulance o
Lékarl
s odbornou 10 80 40 5 89 16 20 53 9,5
zpUsobilosti
L&karll ve
specializa¢ni 2 16 2 3 60 0 5 4 8
pfipravé
zdravotnich
4 64 16 1 39 1 8 12 4
sester
nelékarskych
. 7 34 0 3 20,5 6,5 4 4 6
zdravotniku
nezdravotnik{ 2 8 0 1 2 2 1 4 1
Celkovy pocet 25 202 58 13 210,5 25,5 38 77 28,5

2.1.4 Personalni zajisSténi center — kvalitativni udaje

- Pocet a skladba pracovnik( je na pracovistich hodnocena nasledovné:
A) Pracovi$té Ustav imunologie 2. LF UK a FN Motol: poéet a skladba pracovnik(i
odpovidé potfebam na hranici nasich mozZnosti, nemame kapacitu pro dalsi rist a

rozvoj.

B) Pracovisté KPDPM, VFN: pocet a skladba pracovnik(l odpovida potfebam za cenu
jejich neplacené prace mimo standardni pracovni hodiny.

C) Pracovisté nefrologie, VFN: potfeba rozsahu pracovnich tvazk( pro péci o pacienty
s VO neni systematicky nastavena, vychazi z ,dobrovile“ a momentalni situace
pracovisté/poskytovatele.
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Personalni kapacita v péci o pacienty s VO neni dostate¢na v nasledujicich oblastech:

Ustav KPDPM, | Nefrologie,
Nedostatecna imunologie VFN, VFN, 1.LF
personalni kapacita 2.LFUK a 1.LF UK UK
FN Motol
plné kvalifikovani lékafi specialisté ° °
(= atestovani + s expertizou na VO)*
lékafi specialisté jinych oborl pro interdisciplinarni °
konzultace
nelékarsti specialisté v péci o pacienty s VO** O )
nelékarsti specialisté v klinickém vyzkumu v oblasti
VO (véetné PhD studentl-nelékafl, napf. - ° °
specializovany laboratorni pracovnik-pfirodovédec Ci
biochemik)
nezdravotnici*** O o o
zdravotni sestry vySkolené v problematice VO () )

*pro klinickou praci (véetné vedeni lékarl v pfipravé) v rdmci péce zakladniho multidisciplinarniho tymu

a pro provozovani klinického vyzkumu

** pfedevsim terapeuti (fyzio, ergo), psycholog/ psychoterapeut a bioinformatik

*** pfedevSim administrativni pracovnik a data-manazer
O ¢aste€né nedostatecna kapacita, viz textovy souhrn sekce

Nedostatecna personalni kapacita mé za nasledek:

Ustav KPDPM, Nefrologie,
Nasledky nedostateéné imunologie, | VFN, 1.LFUK | VFN, 1.LF UK
personalni kapacity 2.LFUK a
FN Motol
omezend kapacita pro pfijimani novych pacient( ) L ]
dlouhé ¢ekaci lhiaty na ambulantni vySetfeni /
hospitalizaci - i
dlouhé ¢ekani objednanych pacientl v ¢ekarné
ambulance pred vySetienim i
nedostatek ¢asu na jednotliva ambulantni °
vySetfeni
nedostatecna kapacita (Cetnost)
interdisciplinarnich konzultaci/ambulantnich [ )
vySetfeni
vysoka miru stresu, nepfijemna atmosféra na
pracovisti d
vysoka mira neplacenych presc¢asi lékart ° °
nedostate¢né pribézné vzdélavani ¢lent tymu )
nedostatecné zapojeni do klinického vyzkumu () o
lékari specialisté venuji ¢as koordinacni ¢i
admin. ¢innosti, kterou by mohl vykonavat [ ) [ ) )
nékdo jiny

O éekaci lhaty nejsou dramatické, ale vzdy za cenu pfescast jednotlivych pracovnik( centra
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2.1.5 Multidisciplinarni tym (MDT)

- Kazdé zvySe zminénych pracovist maji k dispozici jeden staly MDT tym. Skladba
téchto MDT je nasleduijici:

Odbornosti Ustav imunologie | KPDPM, VFN, 1.LF | Nefrologie, VFN,
2.LF UK a FN Motol UK 1.LF UK
lékafi specialisté 9 3 6
lékafi ve specializacni pfipravé 2 3 3
nelékarsti specialisté* - 1 2
nezdravotnici** 2,5 1 2
zdravotni sestry 2 1 2
CELKEM 15,5 9 15

* predevSim terapeuti (fyzio, ergo), psycholog/ psychoterapeut
** administrativni pracovnici, védci a bioinformatik

- MDT se schaziv pfipadé pracovi$té Ustavimunologie 2. LF UK a FN Motol a Nefrologie
VEN 1x tydné, na pracovisti KPDPM VFN 2x tydné.

- Adekvatnost skladby MDT (dle hodnoceni jejich ¢lenll) neodpovida potfebam péce ani
na jednom pracovisti. Jde pfedevSim o nizkou personalni kapacitu, nedostate¢nou
ochotu ¢&i motivaci nékterych profesi podilet se na c¢innosti MDT a také o
nedostate¢nou podporu takového stylu prace ze strany nadfizenych. Mezi profesemi,
které MDT postradaji nejvice (na vSech pracovistich), se opakované vyskytuji
pfedevSim administrativni pracovnici, ktefi by snizili byrokratické pozadavky
zdravotnického systému na lékafe. Dale pak data-manazefi, vyzkumnici, socialni

logopedi

specializace. Velkou pfekazkou je take to, Zze specialisté musi byt uvolhovani z jinych

pracovnici, psychologové, fyzioterapeuti, a obecné dalSi l|ékafské

oddéleni a neexistuje rozpocet specificky pro MDT/centrum.

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

VSechna centra ERN RITA shodné uvadeéji, ze nejvétsSi komplikaci pro praci s pacienty s VO
je vyznamna administrativni zatéz lékar( - specialistd, ktefi jsou nuceni (mimo své
lékarské expertizy) zajiStovat praci administrativnich pracovnik(l, data-manager( a
bioinformatik(l. Vysledkem této situaci je limitované uplatnéni lékard pro jejich klinické
aktivity. Dusledky tohoto stavu pak pocituji pacienti vomezené kapacité pfijimani novych
pacientd na téchto vysoce specializovanych pracovistich, dlouhych c¢ekacich
objednacich lhitach, nedostatku ¢asu na ambulantni vySetfeni jednotlivych pacient(.
VySe uvedené tabulky s pocty jednotlivych profesi nereflektuji adekvatné personalni
zajisténi center, nebot zadny z téchto pracovnikl se nezabyva ve své pracovni dobé pouze
pacienty s VO, tato dulezitd skute¢nost dava falesny pohled na dostatec¢né ¢i snad

pfedimenzované personalni stavy center.
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Absence definované potreby pfedem uréeného MDT a jeho formalni zakotveni v praci s

pacienty s VO nedovoluje dalSim lékafskym specializacim jednoduse vstupovat do péce
o pacienty s VO. Tito specialisté pak velmi obtizné hledaji ¢asovy prostor na konzultace
téchto komplikovanych pacientt a vedeni jejich klinik neni vzdy naklonéno k uvolhovani
téchto specialistd pro praci mimo vlastni kliniku. Mezioborové konzultace pak byvaji s
vétSi casovou prodlevou. | pro ostatni lékafe pracovist, ktefi bézné nepeduji o pacienty s
VO, se mlze nutnost MDT v ramci péce o pacienty s VO bez jeho zakotveni v pravidlech,
jevit jako zbytna. Ukotveni definovaného MDT v péci o pacienty s VO by umoznila i snazsi
hledani financnich rezerv pro platy napt. nelékafskych specialistll v klinickém vyzkumu,
ktefi na nékterych pracovistich existuji, nicméné jejich postaveni v ramci MDT je
vyznamné limitovano obtizné sehnanymi finan¢nimi zdroji napf. z grantovych prostiedkd
(tabulka opét tuto situaci nereflektuje). Zakotveni MDT do péce o pacienty s VO se zda byt
dal$im z hlavnich nedostatkd.

2.2 Zdroje dat o pacientech - registry a databaze

Pocet
. . . . . ) . Aktualnost L. .
Nazev registru Nazev diagnozy pacientu dat Charakteristika registru
a
v registru
L L. primarni z velké casti . . . X
Narodni registr PID imunodeficience 1285 (>75%) Registr odborné spole€nosti CSAKI
Interni registr PID primarni z velké casti S
ve FNM imunodeficience 605 (>75%) Institucionalni registr (FN MOTOL)
Evropsky registr primarni tisice z velké Gasti Registr mezinarodni odborné
PID pf¥i ESID imunodeficience (>75%) spole¢nosti ESID
Cesky registr . 1150 z velké ¢asti Kombinace aktivity VFN a
pacientt s AAV ANCA vaskulitidy (>75%) vybranych center
A"I'TRA'reg’lst’rv JIA, BA’ cast z velké &asti Registr Ceské revmatologické
biologické lécby v autoinflamatornich 1400 JIA o .
.. L. (>75%) spolec¢nosti

revmatologii onemocnéni

i 3 minimalné . . P .
EUROFEVER automflanvwatcornl 235 nebo vilbec Reglstvr mez.malrodnl odborné

onemocnéni (<25%) spolec¢nosti PRES, PRINTO

Hodnoceni zdrojli dat o pacientech s VO

Neni k dispozici narodni registr, ze kterého by vyplynula distribuce pacientt s riznymi typy
VO v ramci ERN RITA, zatim neni funkéni ani evropsky registr ERN RITA, ktery je ve fazi
pripravy. U existujicich registrd je hlavnim problémem velkéd ¢asova zatéz pro vSechny
lékare, ktefi pacienty do registrl zadavaji. Data, ktera lékaf o pacientovi v priibéhu jeho
sledovani ziska, je nutné zapsat do jeho dokumentace a znovu detailné projit/vyhledat a
prepsat do formulail registru, nékdy i vice registrd. Chybi mozZnost automatického
odeslani pozadovanych dat z nemocni¢niho informacniho systému (NIS) do jednotlivych
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registrll na narodni i mezinarodni Grovni a propojeni s registry UZIS. Data jsou z tohoto
dlvodu cCasto vkladana retrospektivné a dle kapacit center tedy nejsou zcela aktualni,
nékteré typy dat dokonce nelze diky typu NIS vkladat a priibézné hodnotit jinak nez v
papirové podobé. Chybi plosna implementace OMIM/ORPHA kédd do vSech
nemocnic¢nich systému, pfipadné rozsiteni MKN-10/11 klasifikace, ktera by lépe umoznila
specialistlim i platcim zdravotni péce monitoraci pacientll s VO napfi¢ republikou.
Kvalitni registrova data jsou zcela kliCova a vysoce pfinosna pro monitoraci vyskytu
onemocneéni, kvality péce, komorbidit a zlepSovani organizace i kvality péce napfic vSemi
typy VO.
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2.3 Struktura a pokryti péce
Pro kaZdou skupinu nemoci nasledujici informace ve sloupcich:
Nézev skupiny nemoci, odhad podilu pacientd z celkového poétu v CR evidovanych v centrech ERN (ve formatu déti/dospéli), odhad podilu pacientt z celkového poétu v CR pravidelné
sledovanych v centrech ERN, odhad podilu pacientti z celkového poétu v CR sledovanych v non-ERN pracovistich (dohromady za vS§echna uvedend non-ERN pracovisté), odhad podilu pacientt

z celkového poétu v CR, ktefi nejsou adekvatné (éGeni, odhad podilu pacienti z celkového poétu v CR, ktefi nejsou sprévné diagnostikovani
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a) Odhadnéte, jaké
% z celkového poctu
déti a dospélych
dané skupiny VO
v CR je evidovano
v centrech ERN
(evidovdno = minimdlné
Jjedna ndvstéva pacienta

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

c) Vyjmenujte dalsi specializovana pracovisté v CR (mimo
Centra ERN), kde jsou tito pacienti systematicky

diagnostikovani, |éCeni a sledovani.

Uvedte Udaje pro kazdé pracovisteé.

d) Odhadnéte %
poctu pacientl dané
skupiny sledovanych

na non-ERN
pracovistich, kteri
podle vaseho ndzoru
nejsou adekvdtnée

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

v Centru za ucelem rok) lé&eni
potvrzeni diagnozy ci léceni)
konziliagrniho vysetreni)
Odhad M
oty | 0dnadPOCtU | (¢ iné | Odhadnéte | Odhadnéte
Odhad % | Odhad % Odhad % Odhad % . . L , P . dospélych N N Odhadnéte %
. Q 0 . o vy Uvedte nazev speaahzovaneho pacientu . = te pocet pocet % u 0
pacientl | dospélych pacientl dospélych vy pacient( . . L. u dospélych
Skupina <18 let acientd <18 let acientd pracovisté (mimo centra ERN) <18 let lécenvich pacient(l | dospélych | pacientd acient
. . - P - P lécenych mimo\I/ERN <18 let pacient( <18 let P
onemocneni mimo ERN
UKIA FNUSA Brno, UKIA FNHK Hradec, UIA FNP
Primarni Plzefi, Centrum imunologie a mikrobiologie ZU Usti
. .. 51 % 23 % 39% 19 % nad Labem, Imunologicka ambulance KNTB Zlin, 49 % 77 % NO NO 45 % 40 %
imunodeficience 0dd. imunologie a alergologie ZU Ostrava, Détska
klinika FNO Olomouc
nefrologie vSech fakultnich nemocnic+ IKEM,
Vaskulit o/ % imunologie (Motol, Usti n. Lab.), plicni (FTN, 5
asku ",:I,dy = 67 % - 60 %* Bohunice), revmatologie (fakultni nemocnice, RU), = 33 % - NO = 15-30 %
(dospéli) vybrané ORL, oéni, kozni a jiné specializované
ambulance napfi¢ celou Ceskou republikou
Pediatricka Détska revmatologie FN Brno, FN Olomouc, FN
K 30 % - 30% - Ostrava, FN Hradec Kralové, Pardubice, FN Plzen, 60 % - NO - 10 % -
revmatologle Ceské Budéjovice, Usti nad Labem, FN Motol
Autoinflamatorni Détska revmatologie FN Brno, FN Olomouc, FN
Y . 50 % 50 % 50% 30% Ostrava, FN Hradec Kralové, Pardubice, FN Plzen, 40 % 20% NO NO 10 % 30 %
onemocneni Ceské Budéjovice, Usti nad Labem, FN Motol

*% se zdvaznou formou ANCA vaskulitidy; jinak minoritni %, NO - nelze odhadnout
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Doplnujici text pod tabulkou shrnujici tdaje c) a d):

Mezi pracovisté, ktera nemaji status center vysoce specializované péce o pacienty
s vzacnymi onemocnénimi (CVSP-VO), patii: UKIA FNUSA Brno, UKIA FNHK Hradec, UIA
FNP Plzen, Centrum imunologie a mikrobiologie ZU Usti nad Labem, Imunologicka
ambulance KNTB Zlin, Oddéleni imunologie a alergologie ZU Ostrava, D&tsk4 klinika FNO
Olomouc, dale nefrologické ambulance vSech fakultnich nemocnic, IKEM, imunologie
(Motol, Usti), plicni (FTN, Bohunice), revmatologie (fakultni nemocnice, RU), vybrané
ORL, oé&ni, koZni a jiné specializované ambulance napfii¢ celou Ceskou republikou,
Détska revmatologie FN Brno, FN Olomouc, FN Ostrava, FN Hradec Kralové, Pardubice,
FN Plzen, Ceské Budéjovice, Usti nad Labem

https://mzd.gov.cz/wp-content/uploads/2023/03/Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.-1.-2023.pdf

Hodnoceni struktury a pokryti péce

Uvodem je nutné zd{raznit, e se jednd o odhadované procentudlni zastoupeni
sledovanych pacientl na jednotlivych pracovistich, ¢imz se hned na za¢atku dostavame
do komplikované situace, kterda mUlZe zavadét mnohymi nepresnostmi. Neexistuji
dostupna jednotna zdrojova data, kterda by mapovala podil pacientd s VO sledovanych
v ERN centrech, natoZz mimo tato centra. Néktefi pacienti s détskymi revmatickymi
onemocnénimi diky zméné klasifikace onemocnéni v dospélosti ztraci diagndzu
vzacného onemocneéni (napf. JIA=VO, RA neni VO), néktefi pacienti s AID jsou sledovaniv
PID centrech, a pacienti s PID mohou také manifestovat Al/AID obtize. Sit non-ERN center
je pro jednotlivé skupiny onemocnéni ERN RITA pomérné Siroka, nelze se vsak vibec
vyjadfit o jejich ne/adekvatni lécbé. Adekvatnost je vzhledem k chybéjicimu systému
monitorace kvality péCe a chybéjicim guidelines pro ¢ast VO sledovanych v této ERN
subjektivnim kritériem, které autofi této zpravy nemohou z jinych pracovist pochopitelné
nahlédnout. Nezanedbatelné procento pacientl je dle odhadu stéle lé¢eno pod jinou
diagndzou (nedostate¢na granularita MKN-10 systému, vhodna implementace
ORPHA/OMIM kédu ¢irozsiteni MKN klasifikace i na VO), nebo neni lé¢eno vibec (nejvétsi
podil ocekdvame vcelku PID, a to zejména u diagndz, jejichz manifestace se mulze
prekryvat s béZnou détskou nemocnosti, jen v intenzivnéjsi formé, mlze se také jednat o
asymptomatické pacienty se selektivnim deficitem IgA ¢i 22g11.2DS, ktefi mohou
uniknout diagnéze). Vzhledem k neexistujicim presnym prevalenénim datim pro vSechna
onemocneéni (jichZ je napf. u PID >480) nelze procento nediagnostikovanych pacient(
odhadnout s dostatec¢nou pfesnosti.

18252


https://mzd.gov.cz/wp-content/uploads/2023/03/Souhrnny-seznam-CVSP-k-1.-1.-2023.pdf

spotvancouine. 172 STTPOV()

CESKE REPUBLIKY

2.4 Systém/organizace péce a jeho funkcnost

2.4.1 Centra vysoce specializované péce

Centra vysoce specializované péce pro vzacna autoimunni a imunodeficientni
onemocnénijsou v CR pouze dvé. Jedn4 se o centrum ve VFN a Ustavimunologie 2. LF UK
a FN Motol. Centralizace péce vSak v soucasnou chvili vychazi spiSe z pfipadné nutnosti
léCby centrovymi léky, viz 2.4.2. Vzhledem k tomu, Ze vétSina PID onemocnéni léCbu
centrovymi léky nevyzaduje, respektive léky pro tyto pacienty nejsou léky centrovymi, jsou
pacienti s témito onemocnénimi dispenzarizovani difuzné a organicky se koncentruji do
center dle zavaznosti jejich onemocnéni. Pacienti s VO v oblasti PR a AID by se dle dohody
pracovni skupiny méli koncentrovat v CVSP, nicméné se jedna pouze o Ustni dohodu,
ktera pro rizné okolnosti neni vzdy naplnéna. Pacienti s VO pak pfichazeji do CVSP az s
potfebou centrového léku.

2.4.2 Specializovana pracovisté — centra se Zvlastni smlouvou

Centralizace péce s ohledem na tzv. centrovou lécbu je Castecné 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 tykd onemocnéni: Primarni imunodeficience, détska revmaticka
onemocnéni a autoinflamatorni onemocnéni. U PID se jedna o diagnozu hereditarniho
angioedému - existuji celkem 4 centra pro lé&bu HAE v CR, do nichZ jsou centralizovani
vSichni pacienti s diagnostikovanym (&i suspektnim) HAE a ktera maji zvlastni smlouvu s
platci zdravotni péce pro preskripci potfebnych &kl (Takzhyro, Firazyr atd). Pro détskou
revmatologii se jedna o centrum VFN, FN Motol, FN Brno, Usti nad Labem a Olomouc.

Podminky pro ustanoveni centra se Zvlastni smlouvou jsou definovana pro nasledujici
onemocnéni: Primarni imunodeficience a pediatrické revmatologie. Tato lé¢ba pro neni
exkluzivné hrazena pouze pracovistim se statusem CVSP nebo CVSP-VO pro nasledujici
onemocnéni: skupina détskych revmatickych onemocnéni (zafazena do “revmatoidni
artritida”) a autoinflamatorni onemocnéni.

V seznamu poskytovateld Center se Zvlastni smlouvou vsoucasné dobé figuruji:
Revmatologicky ustav, VFN, Fakultni nemocnice v Motole, Fakultni Thomayerova
nemocnice, Fakultni nemocnice Plzen, Fakultni nemocnice Hradec Kralové, Fakultni
nemocnice Brno, Fakultni nemocnice Olomouc (k 1.4.2024).

Podrobnéjsi hodnoceni pouziti centrovych LlécCivych pfipravk( vindikaci vzacnych
onemocnéni nebylo pfedmétem této analyzy. Pfesto lze konstatovat, Ze vazba preskripce

cilené lécby vzacnych onemocnéni na definovana CVSP-VO neni vzdy jednoznacné
definovana.
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2.4.3 Jina organizacni ustanoveni definujici systém péce

Pro primarni imunodeficience je v Ceské republice k dispozici jiné ustanoveni definujici
systém péce - jedna se o zavedenou neoficialni praxi (=vazby mezi zdravotniky a
pracovisti).

2.4.4 Hodnoceni existujiciho systému péce odborniky
Soucasny systém je odborniky hodnocen jako:

- Funguje uspokojivé na zakladé kombinace oficialnich pravidel a zavedené neoficialni
praxe (=vazby mezi zdravotniky a pracovisti) pro skupiny onemocnéni: Primarni
imunodeficience, Pediatrické revmatologie a détské pacienty s autoinflamatornimi
onemocnénimi, pacienty s autoimunitnim onemocnéni - vaskulitidami .

- Neuspokojivé fungujici pro: dospélé pacienty s autoinflamatornimi onemocnénimi

Hodnoceni systému organizace péce a jeho funkénosti

Systém centralizace pacientd ERN RITA neni pro vétSinu pfipadl pacientll s VO nikde
oficialné zakotven. Diagnostika a léCba takovych pacientl zalezi pfedevsim na lokalnich
zvyklostech, kontaktech jednotlivych specialistll ¢i osobnostech diagndzu stanovujicich
a oSetfujicich lékarl. Neni vyjimkou, Ze dochazi k pozdnimu doporucéeni téchto pacientl
do CVSP avyznamné prodleveé v jejich adekvatni léCbé. Potfeba centralizace, jejiz rozsah
sam o sobé neni zcela presné definovan, nemusi byt vzdy samozifejmou soucasti péce o
pacienta. Centralizaci umoznuje v nékterych pfipadech statut centrovych lékl, které
mohou byt preskribovany pouze na nékterych pracovistich. Nejedna se vSak o
systematizované feSeni téchto situaci, spiSe o vyjimky.

2.5 Pracovni podminky center

2.5.1 Postaveni centra v ramci poskytovatele

Z4adné z pracovist neni samostatnou organizaéni jednotkou. Pracovi$té Centra vysoce
specializované péce pro vzacna détska revmaticka a autoinflamatorni onemocnéni ERN
RITA je nicméné samostatnou jednotkou v ramci Kliniky pediatrie a dédi¢nych poruch
metabolismu (KPDPM).

Statut center ERN je zminén v ramci webovych stranek vSech poskytovatell u pfilezitosti
védecké &innosti pracovist. Zadné z pracovist v8ak nema na webovych strankach
poskytovatele svlij samostatny prostor jako CVSP-VO. Sprava webovych zdrojd a
prezentace centra je v PID centru realizovana dokonce samotnymi lékafi, chybi spravce
webu/bioinformatik/administrator.
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Informace o pacientech sVO této skupiny na jinych pracovisStich poskytovatele se
vétSinou k pracovnikim centra dostane. V pfipadé PID jsou pacienti referovani
neformalné, dle osobnich vztaht, pracovni zatéze a nutnosti klinické konzultace. Pacienti
s PR se v ramci jedné kliniky dostanou k pracovnik(im centra vZdy, latence byva v rdmci
dni, u détskych pacientl s AID byva obcasné latence delSi. Problematicka je situace s
dospélymi pacienty s AID, ktefi jsou oSetfovani na jinych klinikach poskytovatele, zde se
pacienti dostanou do centra ojedinéle a vétSinou s velkou latenci. Pacienti s vaskulitidou
vyzadujici specializovanou péci, nefrologické sledovani nebo konzultaci CVSP jsou
referovani vzdy, lokalizované formy vaskulitid a nezavazné pripady vétSinou konzultovany
nejsou.

2.5.2 Prostorova kapacita center

Pracovisté FN Motol a Klinika nefrologie VFN, nemaiji k dispozici vlastni ambulantni
prostor a ambulantni prostory sdili s jinymi tymy. Soucasné nemaji také ani vyhrazena
specialni liZzka na oddéleni. Pracovisté KPDPM, VFN, naopak maji své vlastni prostory a
také vlastni lGzka na oddéleni.

- Adekvatnost ambulantnich prostor:

Prostory KPDPM vyhovuji potfebam, umozniuji v pfipadé potfeby rozSifeni kapacity
centra. Prostory FN Motol a Kliniky nefrologie vyhovuji ¢aste¢né, neni dostatec¢na
kapacita pro navyseni poctu pacientl ¢i zkvalitnéni péce (napt. prodlouzenim doby
ambulantniho vySetfeni dle individualni potfeby pacienta). (Prostory FN Motol
vyhovuji z 50 - 75 % a Kliniky nefrologie 75 — 90 %)

Pracovisté KPDPM, Nefrologie,
Hlavnimi nedostatky ambulantnich prostor jsou: Motol VFN, 1.LFUK | VFN,1.LF
UK

maly pocet ambulantnich mistnosti ()

omezena / neflexibilni pracovni doba (napf.
sester a komplementu)

nedostatek prostoru pro
mutidisciplinarni/interdisciplinarni ambulantni ()
konzultace

nedostatecné/nevyhovujici prostory pro
pohovory a/nebo pro edukaci rodinnych )
pfislusniki/pecovatell

- Adekvatnost lGzkové kapacity: pracovisté Kliniky nefrologie vyhovuje potiebam a
v pfipadé FN Motol a KPDPM vyhovuiji lizkové kapacity ¢astec¢né. V pripadé FN Motol
je vétSinou obtizné ulozit imunodeficitni pacienty na pediatrii bez kontaktu s
infekénimi pacienty, tedy chybi kapacita neinfekénich oddéleni/pokojd. V rdmci
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KPDPM se jedna o obdobnou situaci. Jde o ob¢asny problém s neuplnou izolaci
pacientd sVO a nepravidelny problém s kapacitou oddéleni pro (semi)akutni
hospitalizace.

- Pracovni prostory pro dalSi klinické aktivity pracovisté (samostudium,
védeckovyzkumna c&innost, vzdélavani) jsou dostate¢né pouze vramci KPDPM.
V pfipadé FN Motol chybi zejména seminarni mistnosti a laboratorni prostory. Na
klinice nefrologie chybi predevsim pracovny lékarU.

Hodnoceni pracovnich podminek center

Nejméné nedostatk(l pracovnich podminek vykazuje centrum pfi KPDPM, nicméné je
nutné zd(raznit, Ze potfeby ambulantnich prostor centra byly vyfeSeny velmi recentné pfi
poslednim stéhovani centra v ramci reorganizace kliniky. Do této doby zde byla situace
velmi obdobnd ostatnim pracovistim, kde chybi pfedevSim vlastni ambulantni prostor,
ktery by umoznil flexibilni dobu ordinace pacientl s VO a vlastni lizkova kapacita v rdmci
lGzkového oddéleni. Limitované denni pocty oSetfenych pacientll nardzi na moznosti
vySetfeni komplementem napft. v odpolednich hodinach Na oddéleni je napfi¢ vSemi
pracovisti nejpaléivéjSim problémem moznost izolace pacienta sVO od ostatnich
potencialné ¢i potvrzené infekénich pacientd.

2.6 Provoz center

2.6.1 Ambulantni péce

Pacienti s VO jsou oSetfovani v definovanych ambulantnich hodinach uréenych pouze pro
pacienty s VO pouze vramci KPDPM.

Pacienti sVO se vambulanci misi s pacienty s nevzacnymi onemocnénimi v ramci

pracovist FN Motol a Kliniky nefrologie.

- Prdmérna délka konzultace pfi prvni navstévé se pohybuje v rozmezi 40 — 75 minut.

- Primérna délka konzultace pfi kontrolni navstéveé 20 — 38 minut.

- Moznost konzultace na dalku uvadéji vSechna pracovisté, prevazuje telefonicka a
emailova komunikace.

- Objednacidoba pro oSetifeni nového pacienta je 6 —12 tydn( (v pfipadé velmi akutnich
pfipadd samoziejmé kratsi).

2.6.2 Lazkové péce

Primérny pocet hospitalizovanych pacientl s VO je 2-5/tyden.
Objednaci doba pro planovanou hospitalizaci je 2-6 tydnl( (opét, v pfipadé velmi

akutniho pfipadu lze dostat termin béhem nékolika malo dni)
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.... Pracovisté
. o " Pracovisté FN PracoviSte Klinika
Zpusoby doporuceni pacientu do centra Motol KF\’II?:I;M, erElETE,
VFN
Zjiného terciarniho (fakultniho) zafizeni 5 20 20
Z nemocnice nizsiho typu 10 28 47
Od ambulantniho specialisty 20 15 25
Od praktického lékare 15 25 5
Na zéakladé rodinného skrininku vlastnich pacientt 10 2 1
Jiny typ doporucéeni (napt. konziliarné v ramci FNM) 40 0 1
Bez lékafského doporuceni (,,self-referral) 0 10 1
Na zakladé informace poskytnuté pacientskou org. 0 0 0

Hodnocenirole praktického lékare v péci o pacienty s VO je vnimana jako uspokojiva
pouze ze strany FN Motol. Na dalSich dvou pracovistich je vnimana jako nedostatec¢na.
KPDPM uvadi: Odmitani/neznalost, kdy lze pouzit obecnych znalosti v pediatrii k
léCeni/k pristupu k pacientim s VO. Strach z pacientd z VO. Nerentabilita pacient( s
VO. Snaha o usnadnéni prace ve smyslu pfenechani veSkeré pediatrické péce (véetné
té pfisluSejici PL) centru. Klinika nefrologie argumentuje podobné: nedostate¢na
orientace v problematice a potfebach VO, neochota prebirat bézné vykony, predpis
rutinni medikace, zajiSténi transportu apod.

Preshraniéni péce: Preshrani¢ni péce je poskytovana 2 pracovisti (FN Motol a
KPDPM) v poctu (rozmezi) 0,5-1 pacient / rok. Jedna se nejCastéji o komplexni
vySetieni a navrh terapie, nebo zapojeni do klinické studie. Konzultace se zahrani¢nimi
experty je naopak relativné béznou praxi na vSech pracovistich (u radové 10 PID
pacientd rocné).

Klinické studie: Tuzemskym pacientdm je nabizena Ucast na klinickych studiich na
vS§ech pracovistich, zahrani¢nim pacientlim je ic¢ast nabizena pouze v ramci KPDPM.
Dostupnost vySetfovacich metod a konzultaci:

FN Motol - Specializovana vySetfeni jsou na pracovisti k dispozici v souladu
s mezinarodnimi doporucenimi, byt se néktera potykaji s jistymi limitacemi - zejména
dostupnost IVDR certifikovanych kitd a nutnost vyvoje vlastnich LDT testl, coz klade
¢asovou a financni zatéz na laboratorium/nelékarské védecké specialisty a neni hrazeno
pracovistém. Kvalita konzultaci expertd zjinych oborl odpovidd mezindrodnim a
narodnim doporuc¢enim a neni vzadném ohledu limitovana. Jedna se o konzultace
s odborniky z téchto oblasti: zobrazovaci metody, gastroenterologie, pneumologie,
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revmatologie, neurologie, dermatologie, ORL, oftalmologie, kardiologie.

Dostupnost a kvalita vySetreni
Metoda ) Odp?vidé’ ) Je limitovana §
mezinarodnim/narodnim (specifikujte a popiste
doporuéenim davody)
Specializované cytometrické vysetieni finan¢né, casove - casto
lymfocytarnich populaci nutnost "diagnosis through
research", neexistuji vhodné
ANO IVDR kity, nutnost LDT testd
Funkéni vySetieni lymfo- a leukocytarni funkce, finan¢né, casove - casto
detekce anti-cytokinarnich autoprotilatek nutnost "diagnosis through
research", neexistuji vhodné
ANO IVDR kity, nutnost LDT testl
Genetické vysSetfeni - NGS - panel gen ¢i WES probihda mimo HCP v CKTCH
ANO Brno
PET MRI nutno mimo HCP centrum, neni
ANO lokalné dostupné
PETCT ANO .
Biopsie (rlizné - nejCastéji klize, uzliny, plic) ANO .
Vysetfeni humorélnich parametr imunity -
autoprotilatky, IL6, sIL2R aj. ANO -
Bronchoskopie, gastroduodenosopie (zejména
pediatrickych pacient) ANO -

KPDPM, VFN, 1.LF UK - Specializovana vySetfeni jsou na pracovisti k dispozici v souladu
s mezinarodnimi doporuc¢enimi az na vySetfeni odpovidajiciho cytokinového profilu.
Neékteré typy vySetieni se potykaji s jistymi limitacemi. Kvalita konzultaci expertd z jinych
oborl odpovidd mezinarodnim a narodnim doporuc¢enim a neni vzadném ohledu
limitovana. Jedna se o konzultace s témito odborniky: oftalmolog, détsky pneumolog,
détsky kardiolog, maxilofacialni chirurg, dermatolog, neurolog, imunolog, rehabilitacni
lékar, détsky ortoped.

Dostupnost a kvalita vysetieni

Odpovida Je limitovana
mezinarodnim/narodnim (specifikujte a popiste
Metoda doporuéenim davody)
Kloubni punkce ANO -

predevsim u popisu MRI
absence vétSiho poctu
specialistl na pediatrické

Zobrazovaci vysetfeni RTG, MRI, PET-CT ANO pacienty
omezeno kapacitou, v jiném
Zobrazovaci vySetfeni PET-MRI ANO zdrav zafizeni

limitovano dostupnosti
hematologa, ktery by vySetieni
provedl a odecetl; nékdy nutno
transportu pacienta do jiné FN k
Sternalni punkce ANO provedeni vySetfeni
dle typu biopsie nékdy nutnost
spoluprace s jinou fakultni

Biopsie (ledvin, uzliny, kiiZe) ANO nemochnici
predevsim u panelll a WES
dlouhé ¢ekaci doby na zavér

Geneticka vySetfeni (Sanger, panel NGS, WES) ANO vySetieni
pouze v ramci studijnich praci i
Cytokinovy profil, S100 proteiny NE grant(
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Klinika nefrologie, VFN, 1.LF UK - Specializovana vySetfeni jsou na pracovisti k dispozici
v souladu s mezinarodnimi doporuc¢enimi. Nékteré typy vySetieni se potykaji s jistymi, ale
provoz nenarusujicimi, limitacemi. Kvalita konzultaci expert z jinych obor( odpovida
mezindrodnim a narodnim doporu¢enim. Jedna se o konzultace s témito odborniky:
revmatolog, imunolog, oftalmolog, ORL l|ékaF, pneumolog, neurolog, angiolog,
dermatolog, nebo gastroenterolog aj., nicméne je nutné vybirat odborniky s dostate¢nou
expertizou v oblasti daného VO. Nékdy se centrum setkava s delSimi ¢ekacimi dobami
jinych specialist.

Dostupnost a kvalita vySetreni
Odpovida Je limitovana
mezinarodnim/narodnim (specifikujte a popiste
Metoda doporuéenim diavody)
biopsie ledviny ANO ne
vysSetieni ANCA ANO ne
jiné imunologické vySetreni ANO ne
zobrazovaci metody bézné ANO ne
PET, event PET-CT ANO nékdy delSi ¢ekaci doba
Bronchoskopie ANO ne
nékdy odecet bez hlubsi
biopsie jina ANO znalosti VO

2.6.4 Administrativa

- Administrativni podpora je hodnocena jako nedostate¢na na vSech pracovistich.

- Administrativa provozovana zdravotniky znaéné omezuje ¢as straveny vlastni praci
s pacienty na pracovisti FN Motol a KPDPM, Klinika nefrologie navic uvadi, Ze
administrativni zatéz predstavuje Cas, ktery by mohl byt vénovan vzdélavani a
vyzkumu.

- Hlavni administrativni zatézi jsou tyto ukony: zadosti o schvaleni léCby (paragraf 16),
administrativa spojena se zapojenim do center (napt. ERN, MZCR aj.), administrativa
spojena s vyzkumem (grantové zpravy apod.), pfepisovani zprav od jinych odbornikd
do vlastni dokumentace - absence sdilené dokumentace, sdileného komplementu
(laboratofe, zobrazovacich metod), spravné kédovani vSech provedenych vykon( s
predepsanych lékd, objednavani pacientll, koordinace péce a celkové chybi pomoc
pfi vyzkumnych aktivitach.

- Resenim problému by mohlo byt:

e vice vyskolenych administrativnich pracovnik( se zdjmem o VO

e centralizace a sdileni dokumentace a komplementu - minimalné pak
referovani pacientll zpravou v elektronické/editovatelné/kopirovatelné
formeé

e parametrizace dokumentace s cilem jednoduché extrahovatelnosti jiz
vlozenych dat
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e update/zména nemocni¢niho informacniho systému - vice otevienych
oken, rychlejsi tisk, poslani receptll, snazs$i pfistup k vysledkim
komplementu a ziskani  pfistupt k  obtizné  ziskatelnym
vysledklim/zpravam (genetické analyzy napf.)

e podpora  manazersko-administrativnich  pozic, kvalifikovanéjsich
sekretarek Ci asistentek lékarli/koordinator/ka péce

DalSi navrhovana organizacni opatfeni: Definovand naplii prace a kompetenci
jednotlivych ¢len MDT. Vétsi stalost ¢lend MDT. Adekvéatni ohodnoceni lékafe
pojistovnou za praci s pacientem sVO a vétSi podpora vedenim Kkliniky. Dalsi
persondalni pomoc by snizila zatéz |ékarl, ktefi musi vySe uvedené ukony vykonavat
nad ramec své pracovni doby nebo na ukor jinym ¢innostem.

2.6.5 LécCba

Cilena farmakoterapie je k dispozici pro tyto skupiny VO: Autoimunitni revmaticka
onemocneéni (JIA - blokatory TNFa, IL-1, IL-6, baricitinib; SLE - antiCD20, JDM -
antiCD20, tofacitinib, vaskulitidy - antiCD20, blokatory IL-6), Autoinflamatorni
onemocnéni (blokatory IL-1, TNFa, IL-6, JAK inhibitory) a biologicka terapie
hereditarniho angioedému (lanadelumab, icatibant, rhC1inh, conestat alfa)
Specializovana nefarmakologicka |ééba zahrnuje: transplantaci thymu,
transplantace hematopoetickych kmenovych bunék, komplexni péce dle indikaci
(dechova a pohybova rehabilitace, psychologicka péce, logopedicka péce aj.)
Hrazena lécba: Pouziti lé6by v hrazenych indikacich je ve vSech centrech bez
omezeni (centrovy budget)

Nehrazena lécba: Pocet pacientl, ktefi potiebuji lécbu nehrazenymi éCivymi
pfipravky je 65/rok (na vSech pracovistich dohromady), tomu odpovidajici pocet
zadostina § 16 je 175/rok.
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Tabulka § 16 ze separatniho cileného dotazniku Ustav imunologie 2. LF UK a FN Motol

STPOVO

Takzhyro 22 25 2
Kineret 10 13 2
Danatrol 8 8 1,2
Icatibant 8 10 1,2
Xolair 7 9 1,5

Tabulka § 16 ze separatniho cileného dotazniku dle KPDPM, VFN, 1.LF UK

Remicade 7 8 2
Ilaris 17 18 2
Mabthera 8 5 2
RoActemara 4 5 2
Kineret 2 3 4

- Spektrum a dostupnost l&Cby odpovidaji mezinarodnim doporuc¢enim, se dvéma nedostatky: Transplantace thymu probiha jen v
zahrani¢i - nutnost individualni zadosti pojiStovny na formulaf S2 pfeshrani¢ni péce, ktera dosud probiha bez komplikaci. Déle jde o

(t.8.) absenci léku Avacopan v CR.
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2.6.6 Komplexita a koordinace péce
Koordinace péce:

- Efektivni propojeni vSech aspektl péce potfebnych pro management VO je zajisténo
u 2 pracovist (KPDPM a Klinika nefrologie VFN, 1.LF UK). Funkci koordinatora péce na
téchto pracovistich zastava sestra nebo lékatf.

- Definovana koordinace péce neni zavedena na pracovisti FN Motol, existujici
mechanizmy péce jsou povazovany za dostatecné, ale dodateCnou koordinaci
pracovisté postradd, hlavni pfekazkou je zde neexistujici dedikovany koordinator
péce.

Interdisciplinarni konzultace / spojené ambulance s jinymi odborniky nad ramec MDT:

Jsou zavedeny na opét na dvou pracovistich (KPDPM a Klinika nefrologie VFN, 1.LF UK).

Pracovisté
- Pracovisté Klinika
Pro konzultace plati ze: KPDPM, VFN  nefrologie,
VFN

Setkani se konaiji pravidelné v predem stanovenych intervalech s °
pfedem uréenymi ucastniky*
Setkani se konaji pravidelné, skladba Gcastnikd je individualni _—
dle potreby diskutovaného pacienta.
Setkani se konaji nepravidelné. [ ) ol
Setkani probihaji v podobé online seminare, nebo osobné bez . -
Ucasti pacienta.
Setkani probihaji formou spoleéného ambulantniho vySetfeni za °
pfitomnosti pacienta.
Konani a vystup z interdisciplinarniho setkani je zaznamenan v A -
dokumentaci pacienta

*Radiolog, oftalmolog, pneumolog, gastroenterolog, maxilofacialni chirurg, rehabilitacni lékaF
OV centru Kliniky nefrologie existuji jak pravidelné, pak také i nepravidelné konzultace.

- Zavedeny systém pracovistim nevyhovuje z nasledujicich dlivod(: Nedostatek ¢asu,
nékdy neochota odbornikl, nepravidelnost setkavani, nékdy absence zaznamu
zavéra konzilii v dokumentaci. Interdisciplinarni konzilia nejsou nijak honorovana
pojistovnou, a pfitom zabiraji podstatné mnozstvi ¢asu hned nékolika odbornik(, coz
vede k neochoté vedeni klinik k uvolhovani a podpore takovych konzilii. Zalezi také na
specializaci, kterou je nutno konzultovat; nékdy je problémem delSi Eekacidoba, nebo
nedostatecna expertiza pro VO.

- Interdisciplindrni konzultace/spojené ambulance jsou na pracovisti FN Motol
zavedeny pouze cCéaste¢né znasledujicich dlvodl: Potfebni konzultanti nemaiji
dostateCnou kapacitu. Jejich zavedeni neni podporovano nadfizenymi; nejsou
podporovany dedikovanymi MDT/IDT/VO uvazky, jsou ad hoc dle potfeby a nékdy
obtizné kapacitné ziskat.
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Hodnoceni provozu center

Vyjma centra pfi KPDPM dochézi na ostatnich pracovistich k miseni pacientll sVO s
ostatnimi pacienty. VSechna pracovisté shodné uvedla velkou administrativni zatéz, ktera
je spojena s nepfimérenou Casovou ztratou. Nejedna se pouze o pfepisovani pacientovy
dokumentace bez jeji digitalizace a centralizace, ale i o napfiklad opakované zadosti na
paragraf 16 aj. Osoba, jejiz naplni prace by byla pouze koordinace péce, neni bohuzel
pfitomna v zadném MTD zadného pracovisté. Opét chybi formalizace interdisciplinarni
péce, kterd by napfiklad pomoci specifickych kédl mohla pomoci k dedikaci ¢asu
jednotlivych odbornik( straveného s pacienty s VO. Objednaci doby k vySetfeni jsou delsi,
nez by bylo adekvatni. Spoluprace s praktickymi lékafi je nedostatecna pro jejich
neochotu vice se podilet na péci o pacienty s VO. VySetfeni na vSech pracovistich jsou
srovnatelna s mezinarodni Urovni, ale maji své limitace.

Formuldf  provozu centra neumoznil vepsat k prmérnym objednacim
ambulantnim/lGZzkovym dobam komentaf. Je potieba uvést na pravou miru fakt, ze
skute¢né akutni pacient dostane ve vSech centrech prostor k vySetfeni v ramci
dne/nékolika dni. Byva to vSak na ukor ¢asového prostoru lékafe, pro ostatni pacienty
nebo pracovni doby lékafre.

2.7 Prechodova péce (,,transition care®)

2.7.1 Pfechod z pediatrické do dospélé péce — obecné
- Oddéleni pediatrické péce od péce o dospelé
o Dvé pracovisté (FN Motol a KPDPM VFN, 1.LF UK) maji v péci také détské
pacienty. Pouze v ramci Kliniky nefrologie VFN, 1.LF UK se jedna pouze o péci o
dospélé pacienty.
o Pomér détskych a dospélych pacientl je vramci FN Motol 50:50 a KPDPM
90:10.
- V systému péce nejsou definovana pravidla pro pfechod z pediatrické do dospélé
specializované péce pro zadnou ze skupin onemochnéni.
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2.7.2 Pfechodova péce z pohledu pediatrického pracovisté

- Predani do dospélé péce je vramci pracovisté KPDPM jednorazovou zalezitosti.
Proces zacind okolo 17. roku a k finalnimu prfedani dochazi mezi 19-25 rokem.

- Predani do dospélé péce neni vramci pracovisté FN Motol jednorazovou zalezitosti.
Proces zacina okolo 18. roku a k finalnimu pfedani dochazi mezi nékdy po 18 roku.

p i5t& FN Pracovisté
Pro pfedavani pacientli do dospélé péce plati ze: racoviste KPDPM,
Motol
VFN
Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a je jim doporu¢eno, aby si
domluvili dalsi odborné sledovani v misté bydlisté ¢i studia (mohou jim °
byt poskytnuty kontaktni Udaje na dospéla pracoviste, se kterymi vase
centrum spolupracuje)
Pacienti jsou vybaveni souhrnnou zpravou a vase pracovisté domluvi
individualni predani do péce dostupného specialisty v misté bydlisté ¢i o
studia pacienta
Pacienti mohou zUstat v péci vaseho centra i v dospélosti Y ®
Prechodova péce je koordinovanym procesem, na kterém se podili °
nasledujici pracovnici *

*LékarF détské revmatologické ambulance (nékdy také sestra) a sestra dospélé revmatologie (méné Casto lékar) ¢i tym
dospélé nefrologie

Pracovisté FN Motol vnima zavedeny systém jako dostacujici, nardzi pouze na omezenou
kapacitu dospélé PID ambulance

Pracovisté KPDPM VFN vnima systém jako nevyhovujici. Uvadi, Ze by bylo vhodné zavést
opravdovou "transition care" ve smyslu nékolika spole¢nych navstév, kde by byl pfitomen
lékaf z pediatrického i dospélého pracovisté + pacient a jeho rodi¢. Idealni by byla
kombinace téchto navstév na puadé pediatrického i dospélého pracovisté. Proces
osobniho pfedani je aktualné zaveden pouze pfi pfedani pacienta na Nefrologickou
kliniku VFN. V ramci rozhodovaciho procesu by mél byt davan vétsi dlraz na vypovéd
samotného pacienta, nejen jeho rodice, ktery ve vétsiné pfipadd od raného détského véku
az do dospélosti odpovida na otazky lékafe a zajiStuje veSkery servis (objednani,
transport, pamatovani na potfebnd vySetfeni, doneseni zprav) misto dospivajiciho
pacienta. Pfiprava zpravy pro dospélé centrum neni nijak honorovana pojiStovnou,
pfestoZe zabira podstatné mnozstvi casu.

2.7.3 Pfechodova péce z pohledu pracovisté pro dospélé

- Pracoviste FN Motol a Klinika nefrologie VFN pfebiraji také pacienty ze
spolupracujicich détskych pracovist. Vramci Kliniky nefrologie prebirani pacientt
neni nijak omezeno, pracovisté FN Motol ma omezenou kapacitu.

- Predanym pacientim je zde poskytovana srovnatelnd péce jako na détském
pracovisti.
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- Prebirani pacient( z détskych pracovist je spojeno s nasledujicimi problémy: z center
s vétSi expertizou s VO (fakultni nemocnice, specializované ambulance s expertizou v
péci o pacienty s vaskulitidami) jsou pacienti prfebirani bez problému, problematické
je predani pacientd, ktefi jsou v détském véku sledovani jinde.

Hodnoceni pfechodové péce

Pfechodova péce je z pohledu pediatrickych pracovist ve vétSi mife hodnocena pouze
centrem KPDPM, jelikoz ve FNM nedochazi k pfedani pacientl jinému centru jako
takovému, nybrz pacienti z(0stavaji na stejném misté sledovani po cely Zivot. S dospélym
veékem se meéni pouze oSetfujici ékafi, jejichz kapacita je vSak omezena, komplement
z(stava stejny.

Klasicky format “transition care “neni v centru KPDPM zaveden, chybi ¢asovy prostor pro
spole¢né kontroly s dospélymi revmatology, neni zavedeno postupné pfedani do péce
dospélého specialisty ajedna se o jednorazovy proces. Jisty podil majii chybéjici kddy pro
vykazovani prechodové péce. Nedostatkem zpohledu dospélého pracovisté je
nekompletnost predani (Casto ve formé jedné zpravy predané na neosobni urovni),
neuplna dokumentace z détského pracovisté, neuplna informovanost pacienta o
prGbéhu v raném véku apod. Spolecnd Uucast détského a dospélého
nefrologa/revmatologa pfi prvnich nékolika kontrolach v dospélém véku by jisté byla
velkym pfinosem.
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ERN a PO PO
Skuplvna, Centrum EI?N. ERN a PO ERN a PO ERN a PO” spolupjacup podporuje
onemocneéni, pro RITA doporucuje ., ., spolupracuji pfi N )
. x L e . » M spolupracuji na spolupracuji na Ve vy L. nékteré z M ,
které v CR v ramci , pacientum ERN a PO spolupracuji na pfipravé . P . , pfi zajisteni prosazovani v Doplrikové
A Nazev PO vy Y iire v vy osvétové cinnosti vedeni N (o vasich .
EYE ERN existuji s pfislusnou edukacnich materidl v cestiné o . sluzeb pro zajmu informace
. . . ) (seminare, pruzkumu R R ERN
pacientské diagndzou tuto oy - o pacienty v pacientl a
. webinare, setkani) kvality péce Yo v x » center
organizace (PO) PO misté bydlisté pfistupu k L
vy x financné
lécbé
Aktivni i na
Hereditarni . L . evropském
. , HAE Junior ANO ANO https://haejunior.cz/aktuality/ ANO NE ANO ANO NE X p.
angioedém urovni ERN
RITA
Vzacna
onemocnéni ¢Avo NE ANO https://vzacha-onemocneni.cz/ ANO NE NE ANO NE -
obecné
Primarni
imunodeficience IMUNICI, z.s. NE NE NE NE NE NE NE -
obecné
Autoinflamatorni S
. Vznikajici - AIPO* NE NE NE NE NE NE NE -
onemocneni
informacni
i g ropagacni
Pediatrické P
. Revma Liga NE NE NE NE NE NE NE ia
revmatologie 6 materialy o
nemocech

*V soucasné dobé ma jiz AIPO pravni formu
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2.8.2 Zapojeni pacientll do rozhodovani o vySetfovacim a léCebném planu

- je zavedeno u vSech tfi pracovist

2.8.3 Hodnoceni onemocnéni pacientem (patient reported outcomes-PRO)

- je zavedeno pouze u jednoho pracovisté - KPDPM, VFN a kvalita Zivota pacient(i s VO
je v centru hodnocena pravidelné za pouziti standardizovanych nastroju.

- Pracovisté FN Motol kvalitu Zivota pacientl s VO hodnoti nepravidelné&, u konkrétnich
kohort pacientll (e.g. pacienti na Hizentfe, pacienti s HIDS, HAE).

- Pracovisté Kliniky nefrologie VFN kvalitu Zivota pacientl s VO hodnoti nepravidelné za
vyuziti dotaznik PRO.

Hodnoceni zapojeni pacientt

Nerovnomeérné zapojeni pacientskych organizaci do péce o pacienty odpovida
entuziasmu vedoucich pracovnik( pacientskych organizaci. V dobé vypliiovani dotaznikU
byla PO AIPO na uplném zacCatku zaloZeni, v dobé sepisovani analytické zpravy je jiz
oficiadlné zalozenou PO, ktera nabira pacienty a rozviji své dalSi ¢innosti. Pro nékteré
diagnozy (PID mimo HAE, pacienti s vaskulitidami) specifické PO stale chybi a mohou byt
soucasti pouze vice obecnych PO, kde nemusi byt dostatecna expertiza jednotlivych VO
ani adekvatni podpora specifickych potfeb téchto pacientt. Jako hlavni limitace vzniku
novych PO je uvadéna Casova zatéz, jako snazsi metoda sdruzovani pacientl s uréitymi
diagndézami je zminéna napf neformalni facebookova skupina, ktera vSak nedisponuje
vyhodami oficialni PO a m(ze byt napf. pouhym zdrojem informaci (neovérenych). V ERN
RITA v CR chybi podil PO na osvétové &innosti, kterd by mohla pomahat nejen pfi
diagnostice novych pacientl s VO, ale i zlepSenim kvality Zivota stavajicich pacientl. Dale
chybi vétsi provazanost PO s jednotlivymi lékafi, ktefi by PO doporucovali konkrétnim
pacientim.

Hodnoceni kvality zivota neprobiha na vSech mistech pravidelné. Zcela chybi PO pro jina
PID onemocnéni, nez HAE - pacienti se sdruzuji jen neformalné na Facebookovych
skupinach a podobné - jako hlavni limitaci vzniku formalnich obc&anskych sdruzeni
udavaiji rodic¢e nasich pacientll ¢asovou zatéz.
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2.9 Kvalita péce v centrech

2.9.1 Hodnoceni péce pacienty

Moznost hodnoceni péce vcentru KPDPM a Kliniky nefrologie VFN maji pacienti
v podobé obecného nemocni¢niho dotazniku, ktery je kdispozici online nebo
v papirové podobé v éekarné. Dotaznik je nespecificky a zpétna vazba je sbirana
nepravidelné.

2.9.2 Hodnoceni a monitorace kvality péce

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

Ve v8ech centrech vedouci lékaF nebo jiny povéfeny pracovnik centra kontroluje
vystupy a poskytuje ¢lendm tymu zpétnou vazbu (napf formulace zaveér( v lékarskych
zpravach, zaznam o standardizovanych hodnocenich, pokud jsou kdispozici,
spravnost vykazovani ORPHA kodU, spravné vykazovani vykonU klinickych vySetireni
apod.) nepravidelné.

VSechna centra sleduji vyvoj onemocnéni u definovanych kohort svych pacient( za
pomoci stanovenych indikatord (napf. standardizované hodnoceni aktivity i
zavaznosti onemocnéni, odpovédi na terapii apod.) v podobé vnitfniho auditu nebo
klinickych studii ¢i registr(, jejichz vysledky analyzuje a pouziva kidentifikaci
nedostatkd a planuje jejich napraveni

2.9.3 Sebehodnoceni kvality péce ve srovnani s jinymi evropskymi centry ERN

VSechna 3 pracovisté se shoduji, Ze specializovana medicinska péce je vramci jejich

pracovist na srovnatelné urovni s jinymi evropskymi centry ERN. Dale vS§echna centra

uvadi, Ze moznosti a dostupnost psychologické a socialni péce o pacienty je na nizsi

Urovni v porovnani s jinymi evropskymi centry.

2.9.4 Moznosti zlepSeni kvality péce z pohledu pracovisté

Centrum KPDPM uvadi, ze kvalita péce by se zlepSila, pokud by se pracovnici centra
mohli vénovat pouze pacientim s VO. Zbyla dvé pracovisté si toto nemysli.

Mezi hlavni prekazky zlepSeni kvality péce patfi omezena personalni kapacita centra,
nadmérna administrativni zatéz, nedostatec¢na finan¢ni a administrativni podpora
centra, nedostatec¢né zapojeni pacientl a jejich organizaci

Reseni téchto prekazek by mohlo spoéivat v nastaveni pravidelné kontroly, které brani
Casové moznosti; rozSifeni kazdodennich konzultaci o pacientech; vySkoleni
nezdravotnikll a doplnéni tymu; vétsi zapojeni do klinického vyzkumu, definici a
pfimou uUvazkovou a edukacni podpora MDT/VO tymd, vycélenéni ambulanci a také
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mensi administrativni zatéz (centradlni sdileni dokumentace) véetné uzivatelsky
privétivejSiho NIS (nemocni¢ni informacni systém).

Kvalita péce v centrech ajeji hodnoceni

Kvalita specializované medicinské péce v centrech je dle pracovnikl center srovnatelna

s jinymi evropskymi centry ERN, ale formalni hodnoceni specifickych parametr( péce o

pacienty s VO neprobiha. Dostupnost psychologické a socialni podpory je vSak v

porovnani s témito centry nizsi. Souvislosti mizZeme hledat v nedostateéném zakotveni
téchto slozek v péci o pacienty s VO i chybéjici definici MDT. Vedouci lékafi kontroluji
vystupy svych podfizenych nepravidelné dle svych ¢asovych moznosti, které jsou (nejen

u nich) vyznamné limitované mnozstvim administrativni prace, kterou by mély zastavat

definované nelékarské profese. Chybi systematické a standardizované hodnoceni kvality

péce ze strany pacientd.

2.10 Vzdélavani a vyzkum

2.10.1 Pokryti problematiky VO existujicimi specializanimi obory

Existujici systém vzdélavani ve specializacnich oborech pokryva problematiku VO:

Vzdélavanio VO je
pokryto sylabem
specializacniho

vzdélavani
v oboru:

Alergologie a
klinicka imunologie

Nefrologie

Détska revmatologie

Pediatrie (pro PR,
AID, PID)

Vzdélavani je
pokryto:

z malé ¢asti (25-50 %)

z malé ¢asti (25-50 %)

z velké ¢asti (>75 %)

z malé ¢asti (25-50 %)

2.10.2 Vzdélavani vlastnich odbornikd v centrech

Pro u¢ast nawebinafich a dalSich virtualnich vzdélavacich akcich (véetné spoluucasti
na konzultacich v CPMS) poradanych ERN plati u vSech pracovist, Ze je ucast
doporuc¢ena nebo povinna, umoznéna i v pracovni dobé (= je povazovana za
soucast klinickych aktivit centra). Déle na pracovisti KPDPM je ucast také dobrovolna,
i mimo pracovni dobu a je zde také zaveden systém informovanosti SkolencU o téchto
akcich.

Pravidelnd osobni (c¢ast pracovnikd centra na mezinadrodnich odbornych
konferencich se pohybuje vrozmezi 1-2 akci na pracovnika za rok prezen¢né (4-
12/rok/pracovnika webinare online).

Na financovani placenych vzdélavacich akci se nej¢astéji podili grantové projekty,
dary a sponzorovani, dale pfispévky poskytovatele anebo vlastni financovani
ucastnikem.
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Stanoveni chranéného c¢asu ("protected time" = ¢ast pracovni doby uréena pro
samostudium ¢&i vlastni védeckovyzkumnou c¢innost) neni zavedeno na zZadném
Z pracovist.

Systematické praktické vzdélavani v Centru (napf. stinovani zkuSenéjSiho
specialisty, spole¢na ambulance apod) je zavedeno na KPDPM a Klinice nefrologie
VFN.

Vzdélavani nelékafskych zdravotnickych pracovnikli ve specializované
problematice VO je zavedeno v centrech FN Motol a Klinice nefrologie VFN formou
seminarl, kurzd anebo (méné ¢asto) kongresu.

2.10.3 Vzdélavani poskytované centrem pro jinou odbornou i laickou vefejnost

Vzdélavaci akce (seminare, workshopy) se konaji vrozmezi 1-2/rok v zavislosti na
konkrétnim pracovisti. V ramci Kliniky nefrologie jde také o pfiblizné 15-20 internich
seminarl za rok.

Aktivni Gcast ¢lenll centra na mezinarodnich a narodnich kongresech jako ,faculty“
nebo v podobé prezentace odborného sdéleni:

o Pracovistée Pracovisté Kliniky
Pracovisteé .
Typ akce KPDPM VFN, 1.LF nefrologie VFN,
FN Motol
UK 1.LF UK
Narodni kongres 2 4 6
Mezinarodni kongres 2 2 4
Workshopy 2 1 4
Webinare 1 1 6
Jiné - online-pfednasky -

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

Védeckovyzkumna aktivita (primérny pocet na rok/
za vSechny pracovisté)
Grantové projekty narodni 0-3
Grantové projekty mezinarodni 0-6
Investigatorem iniciované studie narodni 0-1
Investigatorem iniciované studie mezinarodni 0-1
Sponzorované klinické (lékové) studie 2-6

2.10.5 Sebehodnoceni vzdélavacich a vyzkumnych aktivit

- Srovnani sjinymi evropskymi centry ERN: Pracovisté Kliniky nefrologie VFN neni

schopno srovnani sjinymi evropskymi centry ERN v kontextu urovné védeckych a
vyzkumnych aktivit. Pracovisté FN Motol povaZuje tyto aktivity na srovnatelné urovni, a
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- Dostatec¢nost vzdélavani ¢lenll tymu je vnimano jako dostate¢né pouze na pracovisti
Kliniky nefrologie VFN.

- Nazbylych dvou pracovistich vnimaiji jako divody nedostate¢nosti: premiru klinickych
i neklinickych povinnosti a nedostate¢nou personalni kapacitu.

- Dostatecnost vyzkumnych aktivit je ve vSech centrech vnimana jako nedostatecna, a
to ze stejnych dlivod(, jak je uvedeno vyse.

Hodnoceni vzdélavani a vyzkumu jako nedilnych soucasti vysoce specializované
klinické péce

Pracovnici véech center se podileji na vyzkumné i vzdélavaci ¢innosti. Udast na
vzdélavacich akcich je umoznéna i v priibéhu pracovni doby. Na Zddném z pracovist neni
stanoven tzv. protected time (chranény Cas) pro samostudium. Vyzkumné aktivity jsou
limitovany z dtvodu klinickych i neklinickych (feSeni grantovych projekt(l, vyuka
studentl, vedeni PhD student(l, psani publikaci) povinnosti v kombinaci s nedostatecnou
personalni situaci pracovist.
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3. Popis soucCasného stavu socialni péce, identifikace potreb
a nedostatk

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

Pro skupiny vzacnych revmatologickych onemocnéni jsou v CR nésledujici pacientské
organizace:

1) Autoinflamatorni onemocnéni (Autoinflammatory Diseases) — AIPO

2) Primarni imunodeficience (Primary immunodeficiency) — HAE Junior, Imunici
(osloveni, bez reakce)

3) Autoimunitni onemocnéni (Autoimmune disease) - neni PO zatim (jedna se
o podpore pfi zalozeni PO na vaskulitidu)

4) Pediatricka revmatologie (Paediatric rheumatology) - Revma liga (zastupci klubu
Kloubik, ktery sdruzuje rodi¢e déti s revmatologickym onemocnénim)

Potfeby pacientll s nékterymi revmatologickymi onemocnénimi, nebo PID a HAE jsou
ovlivnény jejich periodickym prilbéhem za sou¢asného zhorSovani stavu. Tento typ
onemocnéni bohuzel systém socidlni podpory v CR nereflektuje. Socialni Setfeni
provedené v klidové fazi onemocnéni neni vypovidajici o schopnostech sebeobsluhy
pacienta pfi zhorSeni stavu.

Dotaznik vyplnily tfi organizace — Revmaliga (Kloubik), HAE Junior a AIPO. Jedna
organizace na vyzvu k vyplnéni dotazniku nereagovala.

U odpovédi je v zavorce uveden pocet respondent(l, ktery takto odpovédél (maximum
jsou 3 respondenti).

Dotaznik byl rozdélen na c¢asti Informace a poradenstvi, Pfehled typl sluzeb/davek,
Pokryti potfeb, Nedostatky a Vzory. Analyza se vénuje souhrnu zjisténi ve zminénych
oblastech.

Informace a poradenstvi

Informace o socialni podpofe ziskavaji pacienti z nasledujicich zdrojQ:
- LiSi se podle pfistupu kraje, mést a mistnich agentur (1)
- Pristup kinformacim neni organizovany a je velice slozity (2)
- Pfedavaji se mezirodiCi a ze strany pacientské organizace (1)
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Primarnim kontaktem pfi hledani informaci je:
- Odbor socialnich véci a zdravotnictvi (OSVZ) v ramci méstskych uradu (1)
- Kontaktni pracovisté ufadu prace (1)
- Poradenstvi socialni podpory (1)
- Web (1)
- Poskytovatelé zdravotnich sluzeb (2)
- MPSV (1)

VSechny organizace uvedly, Ze katalog socialnich sluzeb k dispozici neni.

Moznost individualniho poradenstvi:
- Neni(2)
- Socialni pracovnice pacientské organizace (1)

Revmaliga natocila informacni video o socialni podpofe a sepsala broZzuru “Privodce
statni a socialni podporou pro pacienty se zdravotnim postizenim”.

Jakou formu poradenstvi by pacienti ocenili:
- Informovany pracovnik MPSV (1)
- Stat(1)
- Neziskova organizace (1)

Prehled typu sluzeb/davek

Kdy maiji pacienti nejvétsi potrebu socialni podpory:
- Pfiabsencich v praci ¢i snizené praceschopnosti (2)
- Pri podavani zadosti, napf. o invalidni didchod (2)
- Snizena pohyblivost a sobéstacénost (neschopnost pé¢e o domacnost Ci
fungovani bez kompenzacnich pomucek) (1)
- PFizauceniv domaci péci (aplikace injekeni Cii.v. léEby vdomacim prostredi) (1)
- Vyzvedavani lékd (prfedevsim centrovych lékl ve spec. centru v pracovni dobé) (1)
- P¥i pfesunu na lékarské kontroly (1)

NejCastéji vyuzivané socialni sluzby jsou:
- Domacipéce (1)

NejCastéji Cerpané davky:
- Invalidnidlchod (1)
- Nemocenska (2)
- Prikaz ZTP (1)
- Prispévek na péci (1)
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Ze socialnich davek, které jsou podporou pro pecujici, uvedli zastupci PO oSetfovné (2)
¢i dlouhodobé oSetfovné (1).

Pokryti potieb

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

Pokryti potieb - Hodnoceni HAE Junior Revma Liga AIPO
(Kloubik)

Jak jsou pokryty socialni potfeby ve vasi 5 3 4

oblasti

Dostupnost a kvalita sluzeb pro déti 5 3 3

Dostupnost a kvalita sluzeb pro adolescenty 5 4 3

Dostupnost a kvalita sluzeb pro dospélé v 5 - 4

produktivnim véku

Dostupnost a kvalita sluzeb pro seniory 3 - 4

Dostupnost a kvalita sluzeb pro pecujici 5 - 4

Vnimate rozdily v regionalni dostupnosti? Nedostupnost Ano -
je plosna

Vnimate rozdil v dostupnosti mésto x venkov? Ano Ano Ano

Jak dlouho prlimérné trva schvaleni zadosti o 5-6 mésicl 6-12 mésicl 9 mésicl
soc. davku/sluzbu?

Zaznamenali jste u vaSi skupiny Casta Ano Ne Ano
odvolani v zadostech o socidlni podporu?

Pomaha nékdo pacientlim s podanim zadosti Ne Ne Ne
0 soc. podporu?

Ohodnotte zkuSenost s navaznosti 4 4 -
zdravotnich a socialnich sluzeb
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Nedostatky
Hodnoceni nedostatkd jednotlivych HAE Revma Liga | AIPO
oblasti Junior (Kloubik)
Dostatek informaci 4 2 4
Pfehlednost/snadnost orientace 5 4 5
Nabidka odpovida specifickym 5 5 4
potfebam jedince
Dostatek personalu - 3 4
Finan¢ni dostupnost sluzeb - - 4
Realnda dostupnost a kapacita sluzeb - 4 4

Nejvétsi nedostatky systému uvedeny konkrétné:

Vzacna revmatologickd onemocnéni jsou pro poskytovatele i statni spravu zpravidla

neznama, proto tyto subjekty zpravidla nevi, jak k pacientim pfistupovat.

Problematické je schvalovani invalidniho dichodu pfislusného stupné ¢i ziskani karty

ZTP.

Chybi fungujici agentury domaci péce, které se o pacienty dokazi postarat, dale je

postrddana moznost doruceni centrovych L€kl do mista bydlisté.

Stav détskych pacientll s revmatologickym onemocnénim je vétSinou pfi posuzovani

stavu hodnocen velmi dobfe, i pfes rozsah nemoci, ktera postihuje nejen pohybovy

aparat, ale i vnitfni organy. Dochazi k nerovnosti v posouzeni zavislosti na druhé osobé,

hodnotitelé postupuji podle rozdilné metodiky a mezi regiony (i mezi méstem a obci)

jsou podstatné rozdily.

Pacientlim a/ nebo pecovatelim chybi ochrana pfi zachovani zaméstnani (navzdory

vysoké absenci). U déti s tézkym prlb&éhem onemocnéni PO postradaji navazani na

psychologickou péci. Nerovnost v posouzeni zavislosti na druhé osobég, rozdilna

metodika hodnotitelll, rozdily mezi regiony, rozdil mezi méstem a obci.
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Vzory

Ceské pacientské organizace jsou dobrym vzorem.

V Némecku maji agentury domaci péce specialni program pro pacienty s HAE, ktery je
dostupny v celé zemi. Domaci péce zaroven pomaha s distribuci léciv dom.

Souhrn zasadnich poznatki za ERN RITA

Z Setfeni u zastupcl pacientd skupiny ERN RITA vyplynulo nékolik poznatkd hodnych
pozornosti.

Informace o socialnich sluzbach a davkach jsou Spatné dohledatelné a pacienti se v

nich tézko orientuji, katalogy socialnich sluzeb nejsou k dispozici. Nedostatek
dostupnych informaci se snaZzi nahrazovat pacientské organizace, ovSiem moznost
individualniho poradenstvi pacientiim neni k dispozici.

Potfebu socialni podpory maji pacienti se vzacnym revmatologickym onemocnénim
nejvice v obdobi jeho zhorSeného stavu, ktery vede ke zhorSeni sebeobsluhy a k absenci
ve Skole ¢i v praci.

Mnoho revmatickych a PID/HAE onemocnéni ma periodickou povahu, kterou systém
socialni podpory v CR neumi reflektovat. Zarover systém nezohledfiuje ani ¢asto
mnohocetna organova postizeni, jelikoz pacient (dité i dospély) neni na prvni pohled
viditelné nemoci postizen.

Zastupci pacientl postradaji kvalitni sit agentur domaci péce, kterd by se o tyto

pacienty uméla postarat, dale moznost vyzvednout si léky v nejblizSi lékarné nebo
moznost doruceni lé€iv az domd.

Vyrazny nedostatek podpory je vniman u vSech skupin pacient(.

Jako jeden z nejvétSich problém0 pacienti uvedli rozdilnost posuzovani zdravotniho
stavu v rliznych regionech i ve mésté vs. na venkové. Schvaleni zadosti o socialni
podporu (davku ¢i sluzbu) trva podle respondentll primérné vice nez 6 mésicu. Jsou
evidovana ¢asta odvolani a vyrazny rozdil v dostupnosti sluzeb ve mésté vs. mimo mésta.
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4. Popis optimalniho stavu komplexni péce

Strucna charakteristika onemocnéni dané ERN a sou¢asného systému péce

Onemocnéni ze skupiny ERN RITA se manifestuji vétSinou, ne vSak vyluéné, v détském
véku a pretrvavaji do dospélosti. To plati zejména pro vrozena onemocnéni, tedy
primarni imunodeficity a monogenni autoinflamatorni onemocnéni, i kdyZ i tyto stavy se
mohou vyjime&né manifestovat v dospélosti.

Détska revmaticka onemocnéni maji multifaktorialni etiologii a lze u nich dosahnout
dlouhodobé, nékdy celozivotni remise, podobné jako je tomu u v dospélosti zadinajicich
autoimunnich onemocnéni, konkrétné vaskulitid. VSechna tato onemocnéni spojuje
faktor chronického ¢i epizodického zanétu postihujiciho jeden ¢&i vice organovych
systémU spolu s riznou mirou celkovych a laboratornich projevl. Spektrum zavaznosti je
Siroké od relativné benigni oligoartikularni juvenilni artritidy ¢i izolovaného deficitu IgA po
Zivot ohroZujici stavy charakteru multiorganového selhani provazejiciho komplikované
probihajici Stillovu nemoc, systémovou vaskulitidu ¢i tézky kombinovany imunodeficit
(SCID). I kdyz autoimunni ¢i autoinflamatorni onemocnéni i fada imunodeficitl nejsou ve
svém principu smrtelnd, jejich dlouhodoby pribéh je spojen s vyraznymi omezenimi
zpusobenymi bolesti, postizenim pohybového aparatu, dychacich cest a dalSich
organovych systémi i nutnosti absolvovat lé¢bu a s ni spojené pravidelné kontroly
vcentru, a mohou vést k umrti pacienta zejména prfes hromadéni komorbidit ¢&i
pralomové Zivot-ohroZujici infekce v pfipadé PID.

Skrininkovy program neni pro vrozena onemocnéni ERN RITA k dispozici s vyjimkou
skrininku SCID, ktery v§ak zachyti jen zlomek pacientl s PID. Véasna diagnostika zavisi
na vysloveniklinického podezieni na zakladé typickych projevi jednotlivych onemocnéni.
Toto podezieni by mél vyslovit lékaf primarni péCe ¢i jakykoli jiny oSetfujici lékaf. Pro
zlepSeni povédomi lékara jinych specializaci o projevech VO je treba zajistit
systematické zarazeni této problematiky do pregradualnich i postgradualnich
vzdélavacich sylabl a podporovat dalsi zplUsoby vzdélavani lékard primarni péce i
nespecializovanych zdravotnickych zafizeni. V pfipadé vaskulitid dospélého véku je nutné
disledné zapracovani a zviditelnéni této problematiky v obecném nefrologickém
vzdélavani, nebot tato ¢ast VO nema svuij vlastni vzdélavaci program.

Soucasny systém péce nema stanovenou strukturu ani navaznost 2 existujicich CVSP
na ostatni vice nebo méné specializovana pracovisté, centralizace pacientll neni nikde
zakotvena a funguje pouze c¢astec¢né na zakladé vztah( mezi jednotlivymi pracovisti.
Status center neni definovan, personalni a vécné vybaveni neni ur¢eno. Pocet pacientl a
jejich rozlozeni vCR nejsou pfesné& znamy, podet pacientd na jednoho lékafe se
specializovanou zpusobilosti je vysoky a udrzeni zakladni kvality péce vyzaduje jejich
pfesCasové nasazeni. Koordinaci péce vétSinou zajiStuji zdravotnicti pracovnici, ¢asto
samotni lékafi, pracovisté postradaji administrativni pracovniky a data-manazery.
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Pfechodova péce neni definovana, pfistup k socialnim sluzbam je riznorody a propojeni
se zdravotnickym systémem nedostatecné. Prietizenost center klinickou problematikou
nenechava dostatecny prostor pro systematické vzdélavani mladé generace odbornik(
ani pro adekvatni védeckovyzkumnou ¢innost, jejiz provozovani je podminkou pro udrzeni
vysokého standartu péce. S tim souvisi i absence parametrt kvality péce zamérené na
problematiku VO.

Navrh modelu péce pro skupiny onemocneéni vyzadujici podobny charakter péce
4.1 Détska revmaticka onemocnéni

4.1.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Po vysloveni podezieni na VO tohoto typu by mél dalsi vySetfovaci postup koordinovat
lékaF s odbornou zpuisobilosti v oboru détska revmatologie (dale détsky revmatolog).
Tato ,,koordinace“ muze zpocatku probihat v podobé vzdalené konzultace mezi détskym
revmatologem a oSetfujicim pediatrem v ambulantni ¢i llZkové péci.

4.1.2 Centralizace péce

Jakmile se diagndza VO stane pravdépodobnou nebo v pfipadé zavazného stavu by mél
byt pacient pfedan do péce specializovaného Ci vysoce specializovaného pracovisté.

Za ,,zavazna“ jsou povazovana vSechna vysoce vzacna systémova onemocnéni u déti
(SLE, antifisfolipidovy syndrom, Sjogrenlv syndrom, Systémové vaskulitidy, Stillova
nemoc, ldiopatické zanétlivé myopatie, onemocnéni skupiny sklerodermie, zavazné
probihajici kostni onemocnéni — CNO, FOP). VSechna tato onemocnéni by méla byt
konzultovana a nasledné prfedana do pécCe centra vysoce specializované péce, v pfipadé
primarni diagnostiky ve specializovaném pracovisti je mozné prevedeni pacienta do
systému sdilené péce mezi specializovanym a vysoce specializovanym pracovistém.

Casté&jsi détska revmatickd onemocnéni ze skupiny juvenilni idiopatické artritidy (s
vyjimkou jeji systémové formy, Stillovy nemoci) a akutni détské vaskulitidy (IgA
vaskulitida, Kawasakiho nemoc) mohou zlstat vsamostatné péci specializovaného
centra.

4.1.3 Typy center

»Centrum specializované péce” propediatrickou revmatologii (CSP-PR)“ je
pracovisté, ve kterém je specializovana pécCe zajiSténa alespon jednim détskym
revmatologem. Toto pracovisté mUze, ale nemusi byt souCasné centrem se zvlastni
smlouvou (centra biologické léCby) ve skuping, ktera je v souCasné dobé oznacovana VZP
jako ,,revmatoidni artritida“. ,,Centrum vysoce specializované péce” pro pediatrickou
revmatologii (CVSP-PR) spliuje definované charakteristiky CVSP a je akreditovano jako
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CVSP (evropskou akreditaci &lenstvi vERN &i narodni akreditaci CVSP MZCR). Je
soucasné centrem biologické léCby ve skupiné ,,revmatoidni artritida®

CSP a CVSP tvofi narodni referen¢ni sit pracovist détské revmatologie (national
reference network, NRN), kterou koordinuje CVSP se statusem centra ERN.

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

4.1.4 Dalsi potfebné Upravy
Organizace péce

- Stanoveni narodni referenéni sité vrozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péci v détské revmatologii:

o Udaje definujici optimalni podet specialistdl na podet obyvatel nejsou
k dispozici. Ve studii publikované v roce 2019 (ZDE) je uveden primérny
pocet détskych revmatologl v evropskych zemich jako 1 (plny Uvazek) na 1
milion obyvatel. V CR je v sou¢asné dobé 14 détskych revmatologd, ale jen
cca 5 z nich se zabyva problematikou détské revmatologie na plny uvazek.
Vétsina specialistll je nucena vénovat se vcca 50% pracovni doby
nemocni¢ni pediatrii.

o Soucdasné nedostateéné pokryté kraje/regiony CSP: Jizni a Zapadni Cechy,
Vysocina

o Vypsani vybérového fizeni na druhé CVSP pro détska revmaticka
onemocnéni na Moravé

4.2 Autoinflamatorni onemocnéni

4.2.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Vyslovit podezieni na VO tohoto typu je mozné vramci samotné primarni péce, nicméné
vzhledem k variabilité pfiznakl se s nim mohou setkat lékafi vSech specializaci. Po
vylouceni pravdépodobnéjsich pficin symptom( pacienta (Siroka diferencialni
diagnostika uréena predevS§im pro pediatry, internisty, infekcionisty, onkology,
revmatology..) by méla byt dalSi diagnostika v rukou lékafe centra pro autoinflamatorni
onemocnéni, ve kterém se kombinuje pediatricka a interni expertiza se zkuSenosti v
détské revmatologii.Prvni kontakt s referenci pacienta idealné probiha elektronickou
cestou se sdilenim vSech dfive absolvovanych vysSetieni a jejich vysledk(, detailni
anamnézy a popisu stavu ve febrilnich epizodach i bezpfiznakovém obdobi. Tento krok
umozni dalsi vyhodnoceni pravdépodobnosti etiologie AID u pacienta a pomuze v
nacCasovani jeho dalSiho vySetfeni v ramci centra. Vzhledem k &astému zacatku
onemocnéniv détstvi u dospélych pacientl pfichazejicich s podezienim na AID je vhodna
kombinace expertizy détského revmatologa a odbornika v oblasti interny a/nebo

revmatologie ve spole¢né ambulantni péci.
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4.2.2 Centralizace péce

Jakmile se diagnéza VO stane pravdépodobnou, mél by byt pacient pfedan do centra pro
AID, které koordinuje sdilenou péci o pacienta (Casto s multisystémovym onemocnéni).

4.2.3 Typy center

Vzhledem k nizkému vyskytu AID neni zfizeni nizSiho typu center specificky pro tuto
skupinu onemocnéni opodstatnéné. Pro détské pacienty je specializovana péce v
oblasti AID pokryta CSP (pfipadné CVSP) v pediatrické revmatologii. U dospélych
pacientl by tuto funkci méla zastavat CSP revmatologie Ci klinické imunologie.
»Centrum vysoce specializované péce” pro autoinflamatorni onemocnéni (CVSP-
AID)“ spliiuje definované charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou
akreditaci élenstvi v ERN &i narodni akreditaci CVSP MZCR). Je soudasné centrem
biologické &éCby ve skupiné ,,autoinflamatorni onemocnéni”. Vzhledem k poctu pacientt
se jedno CVSP jevi byt jako dostatecné.

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

4.2.4 Dalsi potfebné upravy
Organizace péce

Narodni referenc¢ni sit pracovist pecCujicich o détské pacienty s AID je totozna s NRN
détské revmatologie. Definovani NRN pro dospélé pacienty s AID vyzaduje vytvoreni
sité revmatologickych pracovist se statusem CSP &i CVSP v ramci ERN-ReCONNET.
Koordinatorem péce o pacienty s AID vSeho véku je CVSP-AID.

- Soug&asné nedostate&né pokryté kraje/regiony CSP: cela CR

4.3 Autoimunni onemocneéni - Systémoveé vaskulitidy v dospélosti

4.3.1 Podezfeni na VO, uvodni diferencialni diagnostika

Vzhledem k heterogenité onemocnéni a variabilité pfiznaki mbze podezieni na
vaskulitidu vyslovit lékaf mnoha specializaci, pocCinaje praktickym lékafem Ci obecnym
internistou, pfes oftalmologa ¢i ORL lékafe, kon&e nefrologem ¢Ci revmatologem -
vaskulitid mél (zpocatku i vzdalenou konzultaci) koordinovat lékaf s dostateCnymi
zkuSenostmi s timto VO a urcit, zda je mozno pokraCovat v zavedené péci (pobliz mista
bydlisté), nebo je nutné odeslani pacienta do pfisluSného centra.

4.3.2 Centralizace péce

U zavaznych forem vaskulitidy, napf. projevll s postizenim vice organt, u relabujici Ci
refrakterni systémové vaskulitidy by mél byt pacient pfedan k diagnostice a/nebo lécebné

péci specializovaného ¢ivysoce specializovaného pracovisté.
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4.3.3 Typy center

»Centrum vysoce specializované péce” pro systémové vaskulitidy” (CVSP-VAS) je
definovano evropskou akreditaci &lenstvi vERN &i nérodni akreditaci CVSP MZCR.
Vzhledem k podétu pacientl se jedno CVSP v CR jevi byt jako dostateéné. ,,Centrum
specializované péce” pro systémové vaskulitidy (CSP-VAS) je specializované
pracovisté ve vybranych odbornostech (napf. nefrologie, revmatologie, pneumologie,
imunologie) které spliuje definovana kritéria.

CSP-VAS spolu s CVSP-VAS tvofi pfislusnou NRN, kterou koordinuje CVSP. ,Sdilena
péce“ zahrnuje spolecnou péci o pacienta dvéma C¢Ci vice pracovisti rizné miry
specializace, kde je jasné stanoveno koordinujici pracovisté (obvykle CVSP, popi CSP),
t.C. ale neni pro vaskulitidy pfesné definovano.

4.3.4 Dalsi potfebné upravy
Organizace péce

- Stanoveni narodni referenéni sité vrozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péci o vaskulitidy:
o Udaje definujici optimalni pocet specialistd na pocet obyvatel nejsou
k dispozici, nicméné v soucasné dobé nepocitujeme zasadni nedostatek,
problémem mizZe byt spiSe ziskani dostate¢né expertizy specificky pro tuto
skupinu VO, protoZe neni jednoznacéné definovana samotnym oborem, ani
jinym formalnim ustanovenim.
o SoucCasné nedostatecné pokryté kraje/regiony CSP: Neni akutni
nedostatek, minimalné stran specializovanych center. V oboru nefrologie &i
revmatologie je rovhomérné pokryti zajiSténo. Uvazovat bychom mohli o

vzniku CVSP na Morave, specificky pro vaskulitidy.

4.4 Primarni imunodeficity

4.4.1 Podezreni na VO, uvodni diferencialni diagnostika
Probiha u libovolného oSetfujiciho lékare.

Pracovnici CVSP jsou k dispozici k telekonzultaci, ktera vSak vyZaduje vymezeni Casového
prostoru pro jednotlivé specialisty a podporu této ¢innosti od poskytovatele zdravotni
péce.

4.4.2 Centralizace péce

V oblasti PID se pacienti organicky centralizuji do rlznych urovni zdravotnickych
pracovist, pfipadné az do CSP/CVSP, bez vyssiho organizacniho zasahu, dle zavaznosti
jejich onemocnéni a usudku oSetfujiciho lékafre.
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VSichni pacienti s diagnostikovanou PID dle IUIS klasifikace musi byt zadani do Narodniho
registru PID pacientd.

Pokud je pacient s lUIS PID diagnézou dispenzarizovan mimo CSP/CVSP, musi byt alespon
jednorazoveé referovan geograficky pfislusnému CVSP pracovisti a dle dohody mezi CVSP
a oSetfujicim lékafem pfipadné vySetien alespon jednorazové i na CVSP.

4.4.3 Typy center

»Centrum specializované péce” pro primarni imunodeficity (CSP-PID) je pracovisté se
zkuSenostiv péci o pacienty s PID, kde minimalné jeden pracovnik je aktivnim ¢lenem PID
skupiny p¥i CSAKI.

»Centrum vysoce specializované péce” pro primarni imunodeficity (CVSP-PID)“ spliuje
definované charakteristiky CVSP a je akreditovano jako CVSP (evropskou akreditaci
¢lenstvi v ERN &i narodni akreditaci CVSP MZCR). Vzhledem k poétu pacient(l se jedno
CVSP v CR jevi byt jako nedostate¢né z geografickych hledisek - bylo by vhodné vytvoreni
CVSP / ERN RITA centra na Moravé.

CSP a CVSP tvoli tzv. narodni referencni sit pracovist pro primarni imunodeficity, kterou
koordinuje CVSP.

4.4.4 Dalsi potfebné Upravy:
Organizace péce

- Stanoveni narodni referenéni sité vrozsahu zajistujicim rovnomérné pokryti CR
specializovanou péciv PID:
o Udaje definujici optimalni podet specialistd na po&et obyvatel nejsou
k dispozici, nicméné v souc¢asné dobé nepocitujeme zdsadni nedostatek,
zejména pokud lékafi specialisté budou mitumoznéno dedikovat svou péci
pacientlim s VO, s mensi zatézi non-VO pacienty.
o Vypsani vybérového fizeni na druhé CVSP pro PID na Moravé (respektive
takové centrum jiz existuje, jen neni ERN centrem - FNUSA).

Potrebné upravy spolecné pro vsechny 4 skupiny onemocnéni

- Optimalizace uhrady ambulantni a liZkové péce o pacienty s VO na zakladé realné
vynalozeného Usili spojeného skomplexni ambulantni péci a nakladnymi
hospitalizacemi tak, aby pracovisté mohla generovat zisk a byla tak zajis§téna podpora
jejich rozvoje ze strany poskytovatele.

- Definice kompetenci CSP a CVSP v diagnostice

o vymezeni nékterych specializovanych vysSetfeni na uroven CVSP - napt.
interpretace genetické analyzy, specializovanych zobrazeni, specializovana
imunologicka vySetfeni apod.
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Definice kompetenci CSP a CVSP v terapii
o Vymezeni preskripce ,,centrovych® LP dle skupin onemocnéni - CSP pouze
LP v ramci schvalenych a hrazenych indikaci
o ZjednoduSeni schvalovani nehrazenych a/nebo neregistrovanych LP
v CVSP, zjednodus$eni administrativy spojené s Zadostmi na paragraf 16
Definice a formalni ustanoveni ,,sdilené péce*
Standardizace procesu prechodové péce, vybudovani odpovidajici sité dospélych
pracovist a zajiSténi jejich dostatecné kapacity pro pokracovani v zahajené lécbé
LepSiintegrace socialni péce, propojeni se systémem zdravotni péce
Definice parametrti VO (,,dataset VO“) pro registraci VO v narodnim registru i
dalSich registrech, jejich implementace do NIS. Stanoveni povinnosti CSP a CVSP
zadavat data do narodniho registru.
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.

Pracovni podminky center, personalni zajisténi

Integrace CVSP jako samostatnych funkénich celkll do organizaéni struktury
poskytovatele

Stanoveni zakladniho a optimalniho personalniho a vécného zabezpeceni péce
v centrech jako podminek pro status CSP a CVSP (v koordinaci s akreditaci pro
vzdélavani v oboru détska revmatologie) v ndvaznosti na pocty sledovanych pacient(
Stanoveni role koordinatora péce v centrech a v komunité, vyclenéni prostifedkl pro
tuto funkci

Podpora specializovaného vzdélavani a vyzkumné ¢innosti

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

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

Podpora stavu socialni péce ERN RITA

Onemocnéni ze skupiny ERN RITA maji Casto charakter tzv. epizodického onemocnéni
a s ohledem na tento typ onemocnéni, ma i péce (pfedevSim pak domaci péce)
nékolik zasadnich uskali.

Uroven kvality lékarfské pé&e v ramci odbornych pracoviét je v CR z hlediska pacient(
hodnocena jako velmi vysoka. Prostor pro zlepSeni je predevSim v koordinaci péce
socialnich sluzeb a v propojeni odborné péce v centru ERN se zdravotni pé&i v misté
bydlistée.
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Pacient by mél byt v centru ERN po ustanoveni diagndzy odkazan do Centra provazeni
(nebo typové podobné instituce) pro zajisténi dalsi péce (zejména socialni a
psychologické). V tomto typu centra by méli byt vzdy pfitomni jak socialni pracovnici,
tak psychologicka podpora pacientl i jejich rodin. Zdravotni sestra s moZnosti
dojizdéni za pacientem do terénu by také mohla vyrazné zlepsSit edukace pacient( a
jejich rodin, pomoct se zauc¢enim rodin v aplikaci &k, navysit patient compliance a
monitoring. Soucasti jeji naplné by mohlo byt i zasobovani a kontrola spravného
skladovani lécivych pfipravkd (LP) vdomaéacim prostfedi nebo bezpecéné tfidéni
injekéniho/ lékového odpadu.

Erudovanost socialnich pracovnik(l vtomto typu center by méla byt vysoka. Videalnim
pfipadé by mél byt pfitomen socialni pracovnik se zkuSenostmi s potfebami pacientu
s VO (velmi proskoleny) spadajicimi pod RITA ERN. Tento pracovnik by mél pacienty
dale odkazovat na dalsi kontaktni osoby (socialni pracovniky apod.) v jednotlivych
regionech dle potfeby, s tim, zZe rozdily v téchto regionech by nemély jiz byt tak
propastné. Podpora pacientll i v rdmci mensSich mést a regionl by méla byt
srovnatelnd s podporou pacientd ve velkych méstech. Povédomi socialnich
pracovnikll o pacientech s VO (i v rdmci jednotlivych krajd) by mélo byt vysoké (napf.
Skoleni, webinare, katalog sluzeb apod.).

Pacient by mél byt schopen a dostatecné pfipraven zvladat akutni fazi onemocnéni,
s ohledem na epizodickou povahu jeho onemocnéni (samolécba dle doporuceni,
dostate¢na zdsoba LP, znalost odpovédnych zdravotnich center s moznosti
poskytnuti prvni pomoci). Pacient musi zvladat akutni stavy feSit rychle sam nebo
s podporou lokalniho zdravotnika/zdravotnického zafizeni. Videalnim pfipadé by
mélo dojit k optimalnimu nastaveni spoluprace s ERN RITA centrem a s konkrétnim
zachytnym bodem v misté bydlisté (napf. s konkrétni pouctenou zdravotni sestrou
z agentury domaci péce). Alternativou by mohla byt dopfedu domluvena telefonicka
konzultace ve chvili akutni potfeby (napf. na pohotovosti) s pracovnikem centra ERN
(telefonickeé proskoleni/pouceni pracovnika/lékafe pohotovosti na dalku).

V pfipadé akutniho vyuziti LP skladovaného vdomacim prostfedi je nutné jeho
doplnéni idealné ihned po odeznéni akutniho stavu. U centrovych lékd musi
v soucasné dobé pacient k jejich vyzvednuti cestovat na vysoce odborné pracovisté
(nékdyivice nez 100 km daleko). Na centrové LP nelze e zaslat e-recept a vyzvednout
je vlokalni lékarné. Videalnim pfipadé by i s timto dodanim/ doplnénim Lékd mohl
pomoci pracovnik Centra provazeni, Agentury domaci péce, pracovnik centra ERN,
nebo podobné instituce). Specialné je pak potfeba prosSkolenych pediatrickych
zdravotnich sester, které by mohly pomahat a proSkolovat pecujici osoby v rodinach
s détskym pacientem, kde mivaji tato VO nejvétsi dopady.
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Seznam zkratek

ZKRATKA Vysvétleni

1.LF 1. Lékarska Fakulta

Al Autoimmune disease (autoimunitni onemocnéni)

AID Autoinflammatory Diseases (autoinflamatorni onemocnéni)

AIPO Autoimmune Polyglandular syndrome (autoimunitni polyglandularni
onemocneéni)

ANCA Antineutrophil cytoplasmic antibodies (antineutrofilni cytoplazmatické
protilatky)

CKTCH Centrum kardiovaskularni a transplantacni chirurgie

CNO Chronic Nonbacterial Osteomyelitis (chronicka nebakterialni osteomyelitida)

CPGs Clinical Practice Guidelines (klinické doporucené postupy)

CPMS Clinical Patient Management System (klinicky konzultaéni systém)

CSP Centrum specializované péce

CT Computed Tomography (pocitacova tomografie)

CVSP Centrum vysoce specializované péce

CAVO Ceska asociace pro vzacna onemocnéni

CSAKI Ceska spole&nost alergologie a klinické imunologie

EKG Elektrokardiogram

ERN European Reference Network (Evropska referencni sit)

FN Fakultni nemocnice

FNUSA Fakultni nemocnice u sv. Anny v Brné

FOP Fibrodysplasia Ossificans Progressiva (progresivni osifikujici fibrodysplazie)

HAE Hereditary Angioedema (hereditarni angioedém)

HCP Health Care Provider (poskytovatel zdravotni péce)

HIDS Hyperimmunoglobulinemia D with periodic fever syndrome
(hyperimunoglobulinemie D s periodickym hore¢natym syndromem)

ID Imunodeficit

IDT Intedisciplinarni tym

IgA Imunoglobulin tfidy A

IKEM Institut klinické a experimentalni mediciny

IL-1 Interleukin 1

IL-6 Interleukin 6

IPOPI International Patient Organisation for Primary Immunodeficiencies
(mezinarodni pacientské organizace pro primarni imunodeficience)

IVDR In Vitro Diagnostic Regulation (certifikované kity/vySetfeni na drovni vyrobce)

JAK inhibitory

inhibitory Janusovy kinazy

JAR

Juvenile Arthritis Research

IDM juvenilni dermatomyozitida

JIA Juvenilni idiopaticka artritida

KNTB Krajska nemocnice Tomase Bati

KPDPM Klinika pediatrie a dédi¢nych poruch metabolismu
LDT Laboratory Developed Test (test vyvinuty v laboratofi)
LP Lécivy pfipravek

MDT Multidisciplinarni tym
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MKN-10 Mezinarodni klasifikace nemoci 10. revize

MPSV Ministerstvo prace a socialnich véci

MRI Magneticka rezonance (Magnetic Resonance Imaging)

MZCR Ministerstvo zdravotnictvi Ceské Republiky

NGS Next generation sequencing - Masivni paralelni sekvenovani nové generace
(WES, WGS,...)

NIS Nemocnic¢niinformacni systém

NRN National Reference Network (narodni referencni sit)

NRPID Narodni registr primarnich imunodeficitl

OMIM Online Mendelian Inheritance in Man (online databaze lidské dédi¢nosti)

ORL Otorhinolaryngologie (uSni, nosni a kréni lékafstvi)

ORPHA Orphanet (databaze vzacnych onemocnéni)

PET Pozitronova emisni tomografie

PFAPA Periodic Fever, Aphthous Stomatitis, Pharyngitis, and Adenitis syndrome
(syndrom periodické horecky, aftézni stomatitidy, faryngitidy a adenitidy)

PID Primary immunodeficiency (primarni imunodeficience)

PO Pacientska organizace

PR Paediatric rheumatology (pediatricka revmatologie)

PROM Patients Reported Outcome Measures (vysledky sdélované pacientem;
sebehodnotici dotazniky)

RA Rheumatoid arthritis (revmatoidni artritida)

RU Revmatologicky Ustav

SCID Severe Combined Immunodeficiency (tézka kombinovana imunodeficience)

slL2R Soluble Interleukin 2 Receptor

SLE Systemic Lupus Erythematosus (systémovy lupus erythematosus)

SYPOVO Navrh systému komplexni sdilené zdravotné-socialni péce o pacienty se
vzacnymi onemocnénimi

TNFa Tumor Necrosis Factor alpha (tumor nekrotizujici faktor alfa)

UIAFNP Ustav imunologie a alergologie Fakultni nemocnice Plzefi

UK Univerzita Karlova

UKIA Ustav klinické imunologie a alergologie

uzIs Ustav zdravotnickych informaci a statistiky

VFN VSeobecn4d fakultni nemocnice

VO Vzacné onemocnéni

WES Whole exome sequencing (sekvenovani celého exomu)

ZTP, ZTP/P Zvlast tézké postizeni, zvlast tézké postizeni s privodcem (osoby se
zdravotnim postizenim)

szU Statni zdravotni Ustav
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